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Представленный курс лекций предназначен для переподготовки 
врача по детской неврологии. Он составлен в соответствии с 
тематическим планом программы и учебным планом, утвержденным 
МЗ РБ и МО РБ. В лекциях излагается основная неврологическая 
патология с периода новорожденности и до 18 лет. 

Основой для составления курса лекций являются национальные 
программы демографической безопасности  и «Дети Беларуси». При 
написании лекций мы использовали следующие наши 
переработанные и дополненные издания: 
1. Неврология детского возраста, в 3-х томах, рекомендованная 

Главным управлением учебных заведений Минздрава СССР в 
качестве учебного пособия для слушателей институтов и 
факультетов усовершенствования врачей. Аналогичного другого 
официального учебного пособия по детской неврологии в прошлом 
и в настоящее время, в России, Беларуси и на Украине нет. 

2. «Энциклопедия детского невролога» – первая в отечественной и 
зарубежной литературе энциклопедия по конкретному разделу 
медицины. 
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Раздел I. Пропедевтика неврологических заболеваний 
 

1.1. Клиническая анатомия и физиология нервной системы 
 
1.1.1.  
ТЕМА: Анатомо-физиологические особенности нервной системы у 
детей (Л.И.Ясинская) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Нервная система, общая характеристика. 
2. Анатомо-физиологические особенности головного мозга. 
3. Анатомо-физиологические особенности спинного мозга. 
4. Особенности функциональной морфологии нервной системы. 
5. Цереброспинальная жидкость, возрастные аспекты. 
6. Биоэлектрическая активность, особенности формирования. 

 
■ Нервная система – совокупность нервных клеток и их отростков, 
обладающих способностью передавать информацию  и осуществлять 
гомеостаз организма в постоянно меняющихся условиях внешней 
среды.  
♦ Подразделяется на соматическую (анимальную) и вегетативную 
(автономную) нервную систему.  
♦ Соматическая – обеспечивает чувствительную, двигательную и 
познавательную функции.  
♦ Вегетативная – регулирует деятельность внутренних органов, 
обмен веществ, обеспечивает постоянство внутренней среды 
организма и его приспособление к меняющимся внешним условиям.  
♦ Центральная нервная система – головной  мозг и спинной мозг.   
♦ Периферическая нервная система – 12 пар черепных нервов и 31-
33 пары спинно-мозговых нервов. 
♦ К моменту рождения формирование нервной системы еще не 
закончено и становление ее у детей продолжается до пубертатного 
периода. 
 
■ Строение мозговой коры у детей раннего возраста 
характеризуется: 
 • меньшей степенью дифференцировки и меньшей величиной клеток 
•  большинство из них имеют эмбриональный характер  
• аксоны клеток лишены миелиновых оболочек или минимально 
миелинизированы  
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• дендриты развиты недостаточно 
• нейроны расположены близко друг от друга  
•нет четкой границы между белым и серым веществом                            
• толщина слоев коры наполовину меньше толщины взрослого 
• хорошо выражены длинные борозды, крупные извилины, но глубина 
и высота их невелики  
• мелких борозд и извилин относительно мало, они появляются 
постепенно в течение первых лет жизни  
 
♦ Затылочная доля коры больших полушарий имеет относительно 
большие размеры.  
♦ Мозолистое тело тонкое и короткое, в течение первых 5 лет оно 
становится толще и длиннее, достигая к 20 годам окончательных 
размеров.  
♦ Продолговатый мозг новорожденного расположен более 
горизонтально.  
♦ Мозжечок у новорожденных развит слабо, расположен 
относительно высоко, имеет продолговатую форму, малую толщину и 
неглубокие борозды.  
♦ К моменту рождения сосудистая система головного мозга 
новорожденного имеет все внешние признаки, характерные для 
взрослого человека. 
♦ Отмечается богатая васкуляризация и наличие сосудистых 
анастомозов головного мозга. Особенно велико их количество у плода 
и новорожденного. По мере роста ребенка происходит их 
уменьшение. 
♦ Развивающийся мозг нуждается в интенсивном энергетическом 
обеспечении, в связи с чем он очень чувствителен к недостатку 
кислорода и питательных субстратов. 
 
  
■ В постнатальном периоде претерпевает изменения и спинной мозг. 
♦ Располагаясь в спинномозговом канале, спинной мозг оканчивается 
у новорожденного на уровне нижнего края L3 позвонка, а у 5-летнего 
ребенка на уровне LI-II позвонков, в виде конуса, от которого далее 
вниз тянутся нити конского хвоста.  
♦ Спинной мозг новорожденного относительно длиннее, чем у 
взрослых.  
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♦ После рождения рост спинного мозга отстает от роста 
позвоночника, в связи с чем нижний конец его как бы перемещается 
кверху.  
♦ Рост спинного мозга продолжается приблизительно до 20 лет.                  
♦ Масса его увеличивается приблизительно в 8 раз по сравнению с 
периодом новорожденности.  
♦ К 5-6 годам состояние спинного мозга и позвоночного канала 
становится таким же, как у взрослых.  
♦ Рост спинального канала наиболее выражен в грудном отделе.                  
♦ Шейное и поясничное утолщение начинает формироваться в первые 
годы жизни ребенка.  
♦ Гистологически в раннем возрасте отмечается:  
- преобладание передних рогов над задними,  
- нервные клетки распределяются группами,  
- глиальная ткань хорошо развита.  
♦ Спинной мозг новорожденного имеет более законченное 
морфологическое строение по сравнению с головным мозгом, в связи 
с чем оказывается и более совершенным в функциональном 
отношении.  

 
■ Основной структурно-функциональной единицей нервной системы 
является нервная клетка (нейрон, нейроцит), в которой различают: 
тело клетки и отростки 2-х типов:  
-дендриты – короткие, ветвящиеся, являющиеся выростами 
протоплазмы,  
- аксон – более длинный, осево-цилиндрический отросток.  
♦Тела нервной клетки могут быть разнообразными по форме 
(крупные, веретенообразные, многоугольные).  
♦В зависимости от количества отростков нервные клетки 
подразделяются на униполярные, биполярные, псевдоуниполярные и 
мультиполярные.  
♦Развитие нервной системы прежде всего определяется созреванием 
головного и спинного мозга, которое начинается с филогенетически 
более древних образований в восходящем  направлении: спинной 
мозг – мозговой ствол – подкорка – кора  больших полушарий.      
♦ Миелинизация проводящих  путей идёт  также  в восходящем 
направлении.  
♦ У новорожденных: миелинизация особенно интенсивна в первые 
месяцы после рождения.  
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♦ Нервный импульс проводится от дендридов на тело нервной клетки  
затем на аксон («закон динамической полярности нейронов»).             
♦ Передача нервного импульса с нервной клетки на исполнительный 
орган происходит в синапсах – место контакта одной нервной клетки 
с другой.  
♦ Образование синаптических контактов возникает на 15-16 нед 
гестации в гиппокампе и маргинальной зоне. Дендритные бугорки 
формируются в различных отделах нервной системы в разные 
периоды.  
■ Важное место в обеспечении нормального метаболизма ЦНС 
принадлежит функциональному состоянию гематоэнцефалического 
барьера – это гистогематический  барьер между кровью, с одной 
стороны, и цереброспинальной жидкостью и нервной тканью – с 
другой.  
 
■ Одним из элементов ГЭБ является цереброспинальная жидкость. 
♦ 70% объема ликвора продуцируется хориоидальным сплетением в 
результате трансэпендимального перехода жидкости из ткани мозга в 
желудочковую систему.  
♦ Общий объем ликвора составляет 90 мл у детей от 4 до 13 лет и 
около 150 мл у взрослых.  
♦ Ликвор образуется со скоростью v=0,35 мл/мин или 500 мл/сутки.    
♦ За сутки ликвор обновляется 6-7 раз.  
♦ Скорость образования ликвора является относительно постоянной 
величиной и изменяется незначительно при повышении ВЧД.    
 
■ Несмотря на то, что масса головного мозга взрослого составляет 2-
3% от общей массы тела, но в состоянии покоя головным мозгом 
потребляется до 20-25% всего поступающего в организм кислорода, а 
у детей – до 50%. В качестве энергетического субстрата в процессе 
аэробного окисления мозгом в основном используется глюкоза. 
Потребление мозгом кислорода и глюкозы идет параллельно.  
 
■ Биоэлектрическая активность у новорожденных и детей 
раннего возраста: 
  • у плода зафиксирована биоэлектрическая активность головного 
мозга с 5 месяцев внутриутробной жизни 
  • доминирует диффузная медленноволновая активность от 0,5 до 2 
Гц со вспышками полиморфных колебаний в частотном диапозоне 4-5 
и 8-12 Гц 
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  • характерна межполушарная асимметрия 
  • синхронизация формируется к 6 мес. внутриутробной жизни 
  • к моменту рождения  - медленноволновая активность 1 – 5 Гц с 
периодами быстрых колебаний 
   • постепенное нарастание частоты альфа-ритма и амплитуды. 
 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 
1. Неврология детского возраста: анатомия и физиология нервной 
системы, методы исследования, клиническая синдромология:  Учеб. 
пособие для ин-в (фак.) усовершенствования врачей. Г.Г.Шанько, 
Е.С.Бондаренко, В.И. Фрейдков и др. / Под ред. Г.Г. Шанько, 
Е.С.Бондаренко. Мн.: Выш.шк., 1985. - 343с. 
2. Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г. Шанько.- Минск: 
«Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 
3. Детская неврология: Учеб.пособие/Л.О.Бадалян.- М.: МЕДпрес- 
информ, 2001.- 608с. 
4. Перинатальная неврология. / Барашнев Ю.И. .-М.: «Триада-Х», 
2001.- 640с. 
5. Пальчик А.Б. Эволюционная неврология. – СПб: Питер, 2002. – 
384с. 
6. Пальчик А.Б. Введение в неврологию развития (12 лекций). – 
СПб:ООО «Издателско-полиграфическая компания «КОСТА», 2007.- 
368с. 
 
1.1.2. 
ТЕМА: Анатомия и физиология экстрапирамидной системы, 
синдромы поражения (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Строение экстрапирамидной системы. 
2. Физиология экстрапирамидной системы. 
3. Синдромы поражения. 
4. Гиперкинезы. 

 
Экстрапирамидная система – система ядерных образований и 

проводящих путей головного и спинного мозга, расположенных вне 
пирамидной системы и осуществляющих регуляцию двигательных 
актов, а также ряда других простых и сложных ответных реакций 
организма. 
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АНАТОМИЯ. К экстрапирамидной системе относятся 
некоторые участки коры полушарий большого мозга: прежде всего 
премоторные и сенсомоторные отделы, включающие поля 6,4,1,2,3 (в 
т.ч. 4S –подавляющее поле), а также теменная область; базальные, 
или подкорковые ядра: хвостатое (nucl. caudatus), чечевицеобразное 
(nucl. lentiformis), субталамическое (nucl. subthalamicus), медиальные 
ядра таламуса, некоторые ядра гипоталамуса, ограда (claustrum), 
миндалевидное тело (corpus amygdaloideum), ядра септальной 
области; ядра мозгового ствола: красное, черное вещество, некоторые 
ядра ретикулярной формации, олива продолговатого мозга; мозжечок; 
гамма-мотонейроны спинного мозга. Следовательно 
экстрапирамидная система весьма гетерогенна и анатомически не так 
четко ограничена, как пирамидная система. 

Центральной частью экстрапирамидной системы является 
стриопаллидарная система, куда относятся хвостатое и 
чечевицеобразное ядро. Последнее состоит из скорлупы (putamen) и 
двух члеников бледного шара – медиального (globus pallidus medialis) 
и латерального (globus pallidus lateralis). На основании данных онто- и 
филогенеза, гистологии и гистохимии было установлено, что 
стриопаллидарная система является неоднородной. Она состоит из 
стриарной (striatum или neostriatum) системы, куда относятся 
хвостатое ядро и скорлупа (эти образования называют еще полосатым 
телом – corpus striatum, так как от головки хвостатого ядра к скорлупе 
идет полоска серого вещества, которое чередуется с белыми пучками 
волокон внутренней капсулы), и паллидарной (pallidum или 
paleostriatum), включающей медиальный и латеральный бледный шар, 
разделенный медиальной мозговой пластиной (lam. medullaris 
medialis). Стриарная система является филогенетически более 
молодой, чем паллидарная. Она появляется только у рептилий и 
хорошо развита у птиц, в то время как на более низких этапах 
развития (рыбы, амфибии)  стриопаллидарная система представлена 
лишь бледным шаром. К паллидарной системе относят также черное 
вещество и красное ядро. 

Экстрапирамидная система вообще и стриопаллидарная 
система, в частности, имеет многочисленные афферентные и 
эфферентные связи с корой полушарий большого мозга и 
практически со всеми другими своими ядрами. Так, полосатое тело 
получает импульсы от двигательных отделов лобной коры, в том 
числе от полей 4 и 6. Эти нисходящие пути идут ипсилатерально и 
носят в основном тормозящий характер. Среди  второй части 
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афферентных волокон преобладают пути от зрительного бугра. Они 
начинаются в основном в интраламинарных ядрах средней линии, 
направляясь преимущественно к кадуальным отделам хвостатого 
ядра, а также к скорлупе и бледному шару. Их действие носит, по-
видимому, облегчающий характер. Часть афферентных волокон к 
полосатому телу и бледному шару начинается также от ядер 
подбугорья, крыши и покрышки среднего мозга, ретикулярной 
формации ствола. Они вначале направляются к хвостатому ядру и 
скорлупе, заканчиваясь в мелких клетках полосатого тела. Откуда 
импульс передается на крупные клетки, а дальше идет к бледному 
шару. 

Эфферентные стрио- и каудатопаллидарные пути направляются 
в лобную, теменную и височную области коры ипсилатерального 
полушария и заканчиваются преимущественно в 4-6-й пластинах 
коры, реже в 3-й и на отростках больших и средних пирамидных 
клеток. К ядрам подкорки и ствола головного мозга стриатум 
направляет относительно небольшое количество прямых 
проекционных волокон. Большинство их переключается в бледном 
шаре, где формируется эфферентная система в виде лентикулярной 
петли, лентикулярного пучка Фореля Н2 и таламического пучка 
Фореля Н1. Эти волокна заканчиваются в зрительном бугре, 
подбугорье, черной субстанции, красном ядре, верхнем и нижнем 
двухолмии, ретикулярной формации, вестибулярных ядрах, нижней 
оливе своей и противоположной стороны. 

Эфферентные воздействия экстрапирамидной системы на 
деятельность спинного мозга осуществляются опосредованно, в 
основном через ретикулярно-спинномозговой путь, который является 
главным конечным путем. При этом существенную роль играют 
также красноядерно-спинномозговой, покрышечно-спинномозговой, 
оливо-спинномозговой и преддверно-спинномозговой пути. Они 
посылают свои импульсы к гамма-мотонейронам спинного мозга. 

ФИЗИОЛОГИЯ. Физиологическая роль отдельных 
анатомических образований экстрапирамидной системы 
окончательно не установлена. Согласно классическим 
представлениям в нейрофизиологии по закону физиологической 
субординации (иерархичности), стриатум как физиологически более 
молодое образование контролирует деятельность паллидарной 
системы и оказывает на нее тормозящее влияние. Паллидум в свою 
очередь тормозит активность ниже расположенных 
экстрапирамидных структур ствола, прежде всего рубро-мозжечковой 
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системы. Однако в эти данные результатами клинических и 
экспериментальных исследований внесены существенные поправки. 
Было установлено, что полосатое тело оказывает на бледный шар не 
только тормозное, но и облегчающее действие. Аналогично влияние 
последнего на другие экстрапирамидные образования. 

Благодаря многочисленным прямым и обратным связям с 
различными отделами головного мозга экстрапирамидная система 
функционирует как единое целое, что обеспечивается наличием 
нейронных кругов, или замкнутых кольцевых орбит. Основные из них 
следующие: зрительный бугор – стриопаллидум – зрительный бугор; 
зрительный бугор – кора полушарий большого мозга – полосатое тело 
– бледный шар – зрительный бугор; зрительный бугор – кора 
полушарий большого мозга – мост – мозжечок – зрительный бугор. 
Дополнительными кольцевыми орбитами является: скорлупа – 
бледный шар – зрительный бугор – корковое поле 6αа – скорлупа; 
хвостатое ядро – бледный шар – зрительный бугор – поле 6αа – 
хвостатое ядро; скорлупа – латеральный сегмент бледного шара – 
ретикулярная формация – центромедианное ядро зрительного бугра – 
хвостатое ядро – скорлупа. Передатчиком нервных импульсов в этих 
системах являются дофамин, норадреналин, ацетилхолин, гамма-
аминомаслянная кислота (ГАМК), серотонин, а также другие 
биологические активные вещества, в т. ч. различные нейропептиды. В 
последнее время особое внимание придается нигро-стрио-нигральной 
системе (НСН), представляющей замкнутый нейрональный круг, 
взаимодействующий за счет двусторонних синаптических и 
несинаптических связей с другими системами мозга – кора 
полушарий большого мозга, некоторые ядра зрительного бугра, 
бледный шар, ствол мозга. НСН относится к полимедиаторным 
системам, в которой представлены дофамин-, ГАМК-, ацетилхолин- и 
пептидергические нейроны при доминирующей роли 
дофаминергических механизмов. 

Экстрапирамидная система в целом принимает участие в 
различных видах интегративной деятельности мозга, что 
обеспечивает адекватное приспособительное поведение человека в 
изменяющихся условиях внешней и внутренней среды: простые и 
сложные двигательные акты, анализ поступающей афферентации, 
регуляции вегетативных процессов, циклов – сон – бодрствование, 
поведения, механизмов кратковременной памяти и высшей нервной 
деятельности в целом. Ряд образований экстрапирамидной системы, в 
частности, хвостатое ядро, по механизму обратной связи при 
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необходимости включается в деятельность любого церебрального 
механизма в качестве своеобразного балансира, чтобы не допустить 
нарушения равновесия в ту или иную сторону. Особенно 
существенны влияния экстрапирамидной системы на моторику. Она 
регулирует и перераспределяет мышечный тонус, создавая готовность 
к выполнению произвольных движений, обеспечивает их плавность, 
скорость, выразительность и определенный ритм; осуществляет 
вспомогательные и непроизвольные автоматизированные движения. 
Таким образом, экстрапирамидная система является ведущей в 
возникновении и регуляции не только непроизвольных, но и 
произвольных движений. Поэтому все больше стирается грань между 
функциями пирамидной и экстрапирамидной системы, да и сами эти 
термины носят условный (исторически сложившийся) характер. 

СИНДРОМЫ ПОРАЖЕНИЯ.  Поражение экстрапирамидной 
системы сопровождается двигательными расстройствами, 
вегетативной дисфункцией, возможны эмоционально-поведенческие, 
психопатологические и другие нарушения. Наиболее часто 
встречаются изменения моторики, которые могут проявляться гипер- 
или гипокинезией, диффузной мышечной гипер- или гипотонией. 
Каждый из этих синдромов может быть в изолированном виде или в 
различных сочетаниях. 

В этой связи мы различаем следующие синдромы 
экстрапирамидной патологии. 

1. Гиперкинетически-гипотонический, который четко 
представлен при малой (ревматической) хорее. 

2. Гипертонически-гипокинетический, куда относится 
паркинсонизм (у детей встречается крайне редко). 

3. Гипертонически-гиперкинетический, характерен для 
некоторых прогрессирующих заболеваний нервной системы, 
например, при подостром склерозирующем панэнцефалите, 
лейкодистрофиях и др. Прогностически неблагоприятен. 

4. Гипотонически-гипокинетический, в детском возрасте 
встречается в основном при мягкой форме малой хореи 
(Chorea mollis). 

5. Гипотонический, характеризуется мышечной гипотонией без 
других двигательных нарушений, может быть одним из 
проявлений полиэтиологического синдрома вялого ребенка. 

6. Гиперкинетический, проявляющийся различными 
гиперкинезами, или непроизвольными движениями. 
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Последние можно условно подразделить на простые 
(однообразные по внешним проявлениям) и сложные. 

 
I. Простые (однообразные) гиперкинезы: тремор, дистония, хорея, 

атетоз, двойной атетоз, баллизм, миоклония, локальные и 
генерализованные тики, гемиспазм и параспазм лица, синдром 
качания головы, дистальные стереотипные и др., в ряде случаев 
имеет место одновременное сочетание различных гиперкинезов, 
например, хореоатетоз. 

II. Сложные гиперкинезы: 
- акатизия – неустойчивость, необходимость постоянно 

двигаться вследствие внутреннего беспокойства, 
дискомфорта; 

- пароксизмальные дискинезии – кинезиогенные и 
некинезиогенные; 

- синдром беспокойных ног – неприятные, тягостные, 
неболевые ощущения в ногах, реже в руках, возникают чаще 
по вечерам или ночью; 

- астериксиз- одно из проявлений негативной миоклонии; 
- гиперэкплексия – внезапные вздрагивания на неожиданный 

внешний стимул, даже минимально выраженный 
(патологически усиленная реакция испуга); 

- стереотипии – необоснованные однообразные движения типа  
своеобразных ритуалов, например потирание руками, 
раскачивание туловища, почесывание головы, накручивания 
волос на палец и др. 

 
РЕКОМЕНДУЕМАЯ ЛИТЕРАТУРА 

1. Антонов И.П., Шанько Г.Г. Гиперкинезы у детей (Вопросы 
этиологии, патогенеза, лечения).- Минск: Наука и техника, 1975.- 
216с. 

2. Бадалян Л.О. Невропатология.- 3-е изд., перераб. и доп.- М.: 
Издательский дом «Академия», 2006.- 400с. 

3. Шанько Г.Г. Генерализованный тик (болезнь Жиль де ля Туретта) 
у детей и подростков.- Минск: Наука и техника,1979.- 144с.. 

4. Шанько Г.Г. Экстрапирамидная система.// Энциклопедия детского 
невролога/ Под ред. Г.Г. Шанько.- Минск: Белар. энцыкл., 1993.- 
С.516-518. 
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5. Экстрапирамиднве расстройства: Руководство  по диагностике и 
лечению.// Под ред. В.Н. Штока, И.А. Ивановой-Смоленской, 
О.С.Левина.- М.:МЕДпресс-информ, 2002.- 608с. 

 
1.1.3. 
ТЕМА: Афферентные системы и проблема боли (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Афферентные системы и анализаторы. 
2. Проблема боли: 

- физиологические механизмы  боли, 
- антиноцицептивная система, 
- возрастные и психологические аспекты боли. 

 
Афферентные системы - это восходящие чувствительные 

системы, которые  несут информацию в головной мозг о внутренних 
и внешних воздействиях. Их в 3 раза больше, чем нисходящих. 
Учение о чувствительности тесно связано с учением об анализаторах. 

Анализатор - образования периферической и центральной 
нервной системы, которые осуществляют восприятие, проведение и 
анализ информации, происходящей вне организма и внутри его. 
Состав анализатора: 

1.   Периферическая часть (рецепторы) 
2.  Проводниковая часть - чувствительные пути 
3.  Корковый отдел: 

   - Ядро-анализ на высшем уровне 
- Периферия - другие отделы  мозга  при  повреждении 
ядра (компенсация) 

Рецепторы - своеобразные датчики, реагирующие на определенные 
раздражители. Это трансформатор энергии,  передающий внешнее 
воздействие в нервный импульс. 

  Контактрецепторы 
  Дистантрецепторы 
По локализации 
  1. Экстерорецепторы 
  2. Проприорецепторы 

3. Интерорецепторы 
Строение рецепторов 

1. Тельца Мейснера   -   прикосновение 
2. Тельца Гольджи-Маццони   -  давление 
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3. Тельца Руфини   - тепло 
4. Колбы Краузе   -  холод 
5. Свободные нервные окончания в эпителиальных клетках    -  
боль (может и другими рецепторами) 

Виды чувствительности: 
 1.  Зрение 

2.  Слух 
3.  Вкус 
4. Обоняние 
5. Осязание 

Каждый из этих видов чувствительности имеет свою 
проводящую систему (проводящие пути) от рецепторов до 
конкретных корковых центров. Особенно много проводящих путей у 
осязания, т.е. способности реагировать на прикосновение, давление, 
растяжение, а также на болевые раздражители. Рецепторы осязания 
расположены в коже, опорно-двигательном аппарате (мышцы, 
сухожилия, суставы  и др.), слизистых оболочках губ, языка, половых 
органах и др. 

В рамках осязания различают поверхностную чувствительность 
(болевую, температурную, тактильную), глубокую (мышечно-
суставное чувство, вибрационную чувствительность, чувство 
давления и веса) и сложную чувствительность (чувство локализации,  
дискриминационная и двухмерно-пространственная чувствительность 
и стереогноз). 

 
ПРОБЛЕМА БОЛИ  

Что такое боль? Как можно определить это хорошо известное 
всем состояние, которое недоступно количественному изменению 
существующими методами исследования. Её нельзя выразить в 
конкретных математических единицах, подобно весу, расстоянию, 
времени. Это своеобразное психическое переживание, окрашенное 
отрицательным эмоциональным фоном. 

В третьем издании Большой Советской Энциклопедии Г.Н. 
Кассиль определяет боль как «неприятное, имеющее иногда 
нестерпимое ощущение, возникающее преимущественно при 
сверхсильных или разрушительных воздействиях на организм 
человека и животных». 

Боль является неотступным спутником человека. Она создана 
самой природой в результате эволюционного развития живых 
существ. Однако ее биологическая сущность носит неоднозначный 
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характер. Возникающая в ответ на повреждающий раздражитель боль, 
с одной стороны, является сигналом опасности (в этом ее 
биологически полезная роль), но, с другой стороны, длительно 
существующая боль является причиной мучений и страданий 
человека; в данном случае она биологически  нецелесообразна. 

Физиологические механизмы боли 
До настоящего времени все еще нет единых представлений о 

том, какие анатомические структуры воспринимают, приводят и 
формируют чувство боли. Большинство исследователей считает, что 
рецепторами боли являются свободные нервные окончания на 
поверхности кожи и слизистых оболочках (теория специфичности). В 
то же время еще в 1794г. Дарвин сформулировал теорию 
интенсивности боли, согласно которой боль возникает при 
интенсивном раздражении и других рецепторов, например, слуха, 
зрения, тепла или холода, обоняния. Эти данные подтверждаются 
наличием около неболевых рецепторов любой физиологической 
значимости не только толстых (миелинизированных, специфических), 
но и тонких (немиелинизированных) волокон. Последние не 
реагируют на адекватный раздражитель, а воспринимают только 
ноцицептивные (болевые) воздействия. 

Таким образом, боль как биологически важный и 
универсальный сигнал опасности, воспринимается как 
специфическими, так и другими рецепторами (запасная система). От 
рецепторов ноцицептивная афферентация (боль) передается в 
спинной мозг к чувствительным клеткам заднего рога. Их аксоны 
формируют спинно-таламический путь, передающий повреждающее 
воздействие к зрительным буграм. 

В последнее время установлено, что болевая афферентация в 
спинном мозге может передаваться также и другими (запасными) 
путями, в частности, путем контакта чувствительных клеток заднего 
рога, через краевую зону спинного мозга (зона Лиссауэра), задние 
канатики спинного мозга, а также через симпатический ствол. 

Общепризнанно, что первое восприятие боли происходит на 
уровне зрительных бугров - таламическая боль. Она очень 
неприятная, тягостная, мучительная и не поддается точной  
локализации. 

Поиски корневого центра боли не увенчались успехом. Его 
просто нет. За боль, как биологически важный сигнал опасности, 
отвечает кора большого мозга в целом. В то же время эмоциональные 
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оттенки боли, ее переживаемость связаны преимущественно с 
лобными отделами мозга. 

Перечисленные анатомические образования, воспринимающие и 
передающие в головной мозг повреждающее воздействие, носят 
название ноцицептивная система. В то же время боль порождает 
избавление от боли. Следовательно, должна быть обратная 
ноцицептивной – антиноцицептивная система. 
Антиноцицептивная система 

Конкретные механизмы антиноцицептивной системы подробно 
изучали канадские ученые R.Melzack и P.D.Wall, которые в 1965г. 
предложили новую теорию боли (теория контроля афферентного 
потока на выходе, или теория выходных ворот). Суть ее сводится к 
следующему. Болевая афферентация, идущая от рецепторов по 
миелинизированным (А-дельта и А-ипсилон) и 
немиелинизированным (С) волокнам к чувствительным клеткам 
спинного мозга (V пластина), отдают коллатерали к клеткам 
желатинозной субстанции, расположенной во II -III пластинах. При 
этом импульсы с миелинизированных волокон активируют нейроны 
желатинозной субстанции, с немиелинизированных – тормозят их 
деятельность. Желатинозная субстанция, тесно связанная с 
чувствительными клетками заднего рога спинного мозга, является по 
отношению к ним тормозной системой. В этой связи возбуждение 
желатинозной субстанции оказывает пресинаптическое торможение 
на окончания аксонов первых чувствительных нейронов или  
постсинаптическое торможение на спинальные чувствительные 
клетки, в результате уменьшается поток болевых импульсов в 
вышележащие отделы нервной системы (ворота для боли 
закрываются). При торможении желатинозной субстанции возникает 
обратный эффект – облегчается передача ноцицептивного 
возбуждения (ворота для боли открываются). 

На основании теории Р.Мельзана и П.Д.Уолла был разработан 
метод лечения боли путем чрезкожной электростимуляции (аппараты 
Дельта 101 и 102). 

Однако теория Р.Мельзана и П.Д.Уолла не может объяснить все 
разновидности болевого синдрома, в частности, боли центрального 
происхождения (например, при мигрени, маскированной депрессии и 
др.). Механизм возникновении центральной боли можно объяснить с 
позиции теории Г.Н. Крыжановского (1976) о генераторных 
механизмах нейропатологических синдромов. В любом отделе 
ноцицептивной системы может возникнуть генератор патологически 
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усиленного возбуждения, который по принципу доминанты 
подчиняет себе различные функционально связанные церебральные и 
спинальные структуры и является причиной длительных болей, 
например, таламического, тригеминального, спинального и другого 
характера. Возникновение генераторов возбуждения в 
антиноцицептивной системе способствует избавлению от боли. 

К настоящему времени хорошо изучены некоторые 
биохимические механизмы антиноцицептивной системы – 
опиоидный, серотонинергический и адренергический. 

 Исследование биохимической антиноцицептивной системы 
позволяет также предложить новые подходы к лечению боли. 

Изучение обмена серотонина в клинике и эксперименте при 
наличии болевого синдрома позволило сотруднику нашей кафедры 
Е.Н.Ивашиной использовать препарат ниаламид, который тормозит 
активность ферментов, разрушающих серотонин, а также введение 
серотонина путем электрофореза для уменьшения боли при 
пояснично-крестцовой радикулопатии. 

 
 Возрастные и психологические аспекты боли  
Реакция на боль бывает различной в разных возрастных 

группах. Так, в первые часы после рождения новорожденные на 
уколы реагируют очень слабо, а у недоношенных реакция нередко 
вообще отсутствует. Постепенно реакция на боль возрастает. Так, на 
вторые-третьи сутки доношенные новорожденные отвечают на 
локальные болевые раздражители общими оборонительными или 
системными двигательными реакциями, общим беспокойством (у 
недоношенных эти реакции наступают позже). К концу первого 
месяца жизни при покалывании лица ребенок делает попытку 
дотянуться ручкой к месту раздражения. В ответ на болевые 
раздражения подошвы нога сгибается в коленном и тазобедренном 
суставах (рефлекс бегства). Общее снижение реакции на боль 
отмечается в тех случаях, где в последующем формируется 
олигофрения. В раннем возрасте ребенок крайне редко указывает на 
точную локализацию боли, она обычно носит распространенный 
характер. Лишь в раннем и среднем школьном возрасте дети могут 
точно локализовать болевые ощущения. 

Известно, что интенсивность боли не всегда соответствует  
выраженности раздражения. На переживаемость боли существенное 
влияние оказывают психологическое состояние человека, его 
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настроение, тип высшей нервной деятельности, опыт прошлого, 
особенности воспитания и различные ситуационные  моменты. 
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1.1.4. 
ТЕМА: Вегетативная нервная система. Гипоталамо-лимбико-
ретикулярный комплекс (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Анатомия. 
2. Физиология. 
3. Основные синдромы поражения. 
4. Лечение. 
 

Вегетативная нервная система  (автономная по РNА) –  
регулирует деятельность внутренних органов, обмен веществ, а также 
обуславливает приспособление организма к внешней среде. 

По анатомо-физиологическим особенностям она условно 
подразделяется на симпатический и парасимпатический отделы. 

Симпатический отдел представлен клетками боковых рогов 
спинного мозга от С8 до L2-3 сегментов. Аксоны этих клеток выходят 
из спинного мозга в составе передних корешков, образуют белые 
соединительные ветви и направляются в симпатический ствол, где 
частично заканчиваются. От клеток симпатического ствола 
начинаются постганглионарные волокна. Они идут к спинномозговым 
периферическим нервам и осуществляют симпатическую иннервацию 
кожи, подкожной жировой клетчатки, кровеносных сосудов и т.д. 
Остальная часть преганглионарных волокон, проходя без перерыва 
через симпатический ствол, прерывается в превертебральных, реже в 
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интрамуральных сплетениях и постганглионарными волокнами 
заканчивается во внутренних органах. 

Симпатическая иннервация органов и тканей имеет 
сегментарный характер. При этом зоны различных сегментов не 
соответствуют соматической спинальной иннервации. Симпатические 
сегменты от С8 до D3 обеспечивают симпатическую иннервацию 
тканей  головы и шеи, D4-D7 –  плечевого пояса и рук, D8-D9 – 
туловища, D10-L2-3 – тазового пояса и ног. 

Парасимпатический отдел подразделяется на 
краниобульбарную и сакральную части. 

Краниобульбарная часть представлена скоплением 
парасимпатических ядер в области ствола головного мозга. В ней 
различают: 

1) парное мелкоклеточное ядро; 
2) непарное мелкоклеточное ядро; 
3) секреторные слезоотделительные ядра, располагающиеся 

вокруг двигательного ядра лицевого нерва; 
4) верхнее слюноотделительное ядро; 
5) нижнее слюноотделительное ядро; 
6) дорсальное ядро блуждающего нерва, от него идут 

преганглионарные парасимпатические волокна для 
внутренних органов. 

Сакральная часть парасимпатической нервной системы 
начинается от клеток, располагающихся в боковой части S2-S5 
сегментов. Аксоны их в составе тазовых (чревных) нервов (nn. 
splanchnici pelvini)  идут к мочеполовым органам, к нисходящей 
ободочной, сигмовидной и прямой кишке. 

Регуляция деятельности вегетативной нервной системы 
осуществляется ретикулярной формацией, подбугорьем, лимбической 
системой (особенно гиппокампом), корой большого мозга (моторная, 
премоторная и орбитальная зоны, медиальная поверхность 
полушарий). 

Симпатические и парасимпатические отделы вегетативной 
нервной системы функционируют слаженно и обеспечивают 
нормальную деятельность внутренних органов, желез внутренней 
секреции, сосудов, гладкой и поперечнополосатой мускулатуры. При 
этом функции симпатического и парасимпатического отделов в 
большинстве случаев противоположны (см. табл.). 

Характер влияния вегетативной нервной системы на органы и 
функции организма. 
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Раздражение вегетативной нервной системы 
Орган, функция 

симпатической парасимпатической 
1 2 3 

Сердце: 
 
частота сокращений   Увеличение   Уменьшение  
сила сокращений    «    « 
возбудимость     «    « 
скорость проведения    «    « 
 
Сосуды 
крупные вены   Повышение тонуса  Не установлено 
скелетных мышц   Расширение   Не иннервируется 
половых органов   Сужение   Расширение 
органов брюшной          «    Не иннервируется 
полости 
кожи           «     « 
слизистых оболочек          «    Расширение 
 

Артериальное давление  Повышение  
 Снижение 
Бронхи: 
мускулатура    Расслабление   Сокращение 
секреция    Не установлено  Усиление 
 
Желудочно-кишечный тракт: 
моторная функция   Угнетение    « 
секреторная функция        «     « 
 
Мочевой пузырь   Расслабление   Сокращение 
 
Глаз: 
кольцевая мускулатура  Не иннервируется  Сокращение (миоз) 
радужной оболочки 
 
радиальная мускулатура  Сокращение   Не иннервируется 
радужной оболочки   (мидриаз)  
 
внутриглазное давление  Увеличение   Снижение 
 
Потовые железы   Увеличение секреции Не иннервируются 
 
Потребление кислорода   Увеличение   Снижение 
организмом 
 
Количество сахара в крови   «    « 
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В обычных физиологических условиях существует 
определенное равновесие влияния симпатического и 
парасимпатического отделов вегетативной нервной системы. 
Длительное нарушение тонуса одного из них говорит о дистонии 
вегетативной нервной системы. 

Возбуждение симпатической нервной системы наступает во 
время интенсивной физической деятельности и особенно при 
экстремальных ситуациях – стресс, аффекты, угроза жизни. 
Возбуждение парасимпатической нервной системы способствует 
восстановлению утраченных ресурсов. 

С и н д р о м ы  п о р а ж е н и я. Вегетативные расстройства 
могут наблюдаться при поражении вегетативной нервной системы на 
различных уровнях: от коры полушарий большого мозга до 
вегетативного рецепторного  аппарата в органах и тканях. Они носят 
надсегментарный и сегментарный характер. 

I. Церебральные (надсегментарные) вегетативные 
расстройства характеризуются синдромом вегетативной 
дистонии. 

II. Периферические (сегментарные) вегетативные 
расстройства характеризуются патологией вегетативных 
нейронов и аксонов, вызывающих генерализованные и 
локальные нарушения функций висцеральных органов и 
тканей. 

III. Сочетанные церебральные и периферические 
вегетативные нарушения. 

В зависимости от локализации поражения различают также 
трунциты, ганглиониты, невралгии отдельных ганглиев. 

Вегетативная нервная система функционирует в тесном 
взаимодействии с так называемыми глубинными структурами 
головного мозга, куда относятся гипоталамус, ретикулярная 
формация и лимбическая система. 

Г и п о т а л а м у с – отдел промежуточного мозга, 
расположенный книзу от таламуса под гипоталамической бороздой и 
образующий нижнюю стенку (дно)  III желудочка.  Он имеет 
небольшие размеры (весит около 4 г.), обильную васкуляризацию и 
большое количество ядер, не имеющих четкого перехода одного к 
другому. По данным Н.И.Гращенкова общее количество ядер 32 
пары,  по мнению других авторов –  15-48 пар. 

Гипоталамус играет ведущую роль в поддержании постоянства 
внутренней среды организма, обеспечивая взаимодействие 
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психических, эндокринных, соматических и вегетативных реакций, 
участвует в регуляции деятельности внутренних органов. 

При поражении  гипоталамической области возникают 
различные нейроэндокринные-обменные нарушения (несахарный 
диабет, адипозогенитальная дистрофия, юношеский базофилизм, 
гипоталамо-гипофизарная кахексия и др. расстройства), нарушения 
терморегуляции (неинфекционный субфебрилитет, нейротрофические 
нарушения, расстройства сна и бодрствования). 

Р е т и к у л я р н а я  ф о р м а ц и я (сетевидное образование)  – 
скопление различных по величине нейронов с густо 
переплетающимися отростками, расположенных в центральных 
отделах мозгового ствола и спинного мозга. Связь ретикулярной 
формации с другими церебральными и спинальными структурами 
осуществляется за счет ретикулокортикальных, 
ретикуломозжечковых, ретикулостволовых и ретикулоспинальных 
путей, а также путем восходящих к таламусу и гипоталамусу. 

Волокна ретикулярной формации не имеют собственных 
рецепторов и непосредственно не контактируют с другими 
рецепторами организма. Активность их поддерживается за счет 
восходящих чувствительных путей спинного мозга, которые в 
области ствола посылают ретикулярной формации часть своих 
импульсов, а также благодаря связям других отделов мозга с 
клетками ретикулярной формации. 

Нисходящие влияния ретикулярной формации на спинной мозг 
носят как тормозной, так и облегчающий характер. 

Поражение ретикулярной формации ствола головного мозга и ее 
связей с выше и нижележащими образованиями ЦНС может 
сопровождаться нарушением движений, сознания, сна и 
вегетативными расстройствами. Двигательные нарушения 
проявляются повышением  мышечного тонуса и сухожильно-
надкостничных рефлексов при обладании активизирующих 
воздействий на мотонейроны спинного мозга. В случае повышения 
активности тормозных влияний наступает снижение мышечного 
тонуса и рефлексов, что способствует возникновению гиперкинезов (в 
основном миоклоний). 

Гипофункция верхних отделов ретикулярной формации или 
ретикулокортикальных путей на любом уровне может 
сопровождаться гиперсомнией или коматозным нарушением 
сознания. Повышение функциональной активности этих отделов 
ретикулярной формации и восходящей активизирующей системы 
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приводит к различным видам инсомний, которые обычно отмечаются 
при сочетанном поражении лимбико-ретикулярного комплекса. 

Л и м б и ч е с к а я   с и с т е м а – ряд физиологически древних 
образований головного мозга, расположенных на его медиальной 
поверхности и объединенных анатомическими связями в замкнутый 
круг, имеющий общие функциональные признаки в регуляции 
вегетативно-висцеральных функций и поведенческих реакций. 
Термин «лимбическая система» ввел P.D. Mac Lean  в 1952г. Однако 
еще в 1937г. J.W. Papez предположил наличие «анатомического 
эмоционального кольца», включающего гиппокамп – свод – 
мамиллярные (сосцевидные) тела – переднее ядро таламуса – поясная 
извилина – гиппокамп, которое является морфологическим 
субстратом эмоций. По его мнению, любая афферентация, 
поступающая в таламус, разделяется на 3 потока – поток движения, 
поток мысли и поток чувства. Последний циркулирует по  
«анатомическому эмоциональному кольцу». Эти данные послужили 
основой для более детального изучения глубинно расположенных 
структур мозга. До настоящего времени все еще нет единого мнения 
об анатомическом составе лимбической системы. Большинство 
авторов к ней относят, кроме кольца Пейпица, обонятельную 
луковицу, обонятельный тракт, обонятельный бугорок, обонятельный 
тракт, миндалевидное тело, неспецифические  ядра таламуса, 
некоторые ядра гипоталамуса и ретикулярную формацию среднего 
мозга. Указанные морфологические образования функционируют в 
едином комплексе, образуя гипоталамо-лимбико-ретикулярную 
систему, или глубинные структуры мозга, хотя каждая из них имеет 
свои анатомо-физиологические особенности и обусловленные им 
своеобразные симптомы поражения. Главной составной частью 
лимбической системы (ее «сердцем») является гиппокамп. 

Лимбическая система осуществляет регуляцию поведения и 
психической активности при осуществлении инстинктов, связанных с 
врожденными потребностями (добывание пищи, еда, питье, 
самосохранение, воспитание потомства). Она окрашивает инстинкты 
положительным эмоциональным фоном. Ей придается значение в 
регуляции и приобретенных форм поведения – эмоций 
(переживаемость экзо- и эндогенных воздействий) и мотиваций 
(внутренних побуждений к различной деятельности). Лимбическая 
система, особенно гиппокамп, играет существенную роль в 
механизмах памяти (кратковременной и долговременной), совместно 
с ретикулярной формацией она регулирует сон и бодрствование. 
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С и н д р о м ы   п о р а ж е н и я лимбической системы 
характеризуются полиморфизмом расстройств. Могут быть 
нарушения обоняния, вкуса – реже слуха. Это проявляется 
обонятельными и слуховыми галлюцинациями, гиперакузией, 
гипоакузией. Отмечаются аффекты страха, ярости, тоски, 
пароксизмальные расстройства сердечно-сосудистой и дыхательной 
деятельности, нарушения желудочно-кишечного тракта. 

Л.Г.Лещенко описал ряд рефлексов, патогномоничных для 
поражения лимбической системы, которые он назвал эмоционально-
протопатическими. Они характеризуются неадекватной и неприятной 
для больного реакцией на индифферентные раздражители. Выделены 
также синдромы дезинтеграции в деятельности взаимосвязанных 
функциональных систем.  
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1.1.5. 
ТЕМА: Онтогенез нервной системы (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Периоды дородового онтогенеза. 
2. Формирование мозговых пузырей. 
3. Состояние различных мозговых структур после рождения. 
4. Этапы питания мозга. 
 

Онтогенез - индивидуальное развитие организма от зарождения 
до конца жизни. Это совокупность морфологических, 
физиологических и биохимических преобразований. 
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Различают следующие периоды раннего онтогенеза. 
Наименование периодов Сроки 
1.ПРЕНАТАЛЬНЫЙ 
  1.1 Эмбриональный 
          - период зиготы 
          - период бластулы 
          - период гаструляции 
          -период обособления 
           основных  зачатков  
           органов и тканей 
          - период органогенеза и  
                     гистогенеза 
  1.2 Ранний фетальный 
2.ПЕРИНАТАЛЬНЫЙ 
       Поздний фетальный 
       (антенатальный) 
      Интранатальный 
      Ранний неонатальный 

До 22 недель 
До 10 недель 
1-е сутки 
2-6 сутки 
2-ая неделя 
3-4 неделя  
 
 
5-10 неделя 
 
с 9-10 до 22 недель 
с 22 недель до 7 дней жизни 
с 22 недель до родов 
 
роды 
первые 7 дней после родов 

 
Развитие и созревание мозга - это зрелость не только отдельных 

его структур, но и целых функциональных систем. Последние, 
согласно данным П. К. Анохина (1937), представляют собой 
интегративные образования, обеспечивающие приспособление 
организма к условиям внешней среды. 

Онтогенез нервной системы следует рассматривать с позиции 
эволюционной теории П. К. Анохина (1945) о системогенезе. По этой 
теории, ускоренно развиваются те нервные структуры и 
соответствующие им рабочие аппараты, которые обеспечивают 
наличие необходимой в данные сроки функциональной системы. 
Развитие мозга, по данным Б. Н. Клосовского (1960), зависит от 
питающих его систем и идет по рефлекторному принципу: каждая 
система развивается под влиянием импульсов, поступающих от 
периферических рецепторов. 

Развитие центральной нервной системы начинается с 
формирования филогенетически более древних образований и идет 
снизу вверх: спинной мозг – мозговой ствол - полушария большого 
мозга. Степень созревания нервной системы определяется 
дифференцировкой нервных клеток и миелинизацией проводящих 
путей.  
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Нервная система образуется из наружного зародышевого листка 
- эктодермы. На ее дорсальной поверхности к концу З-й недели 
эмбрионального развития усиленно размножаются 
нейроэктодермальные клетки, что приводит к образованию нервной 
пластинки. Средняя часть ее прогибается, и в результате возникает 
желобок, края которого вскоре смыкаются в нервную трубку, 
отделяющуюся от остальной эктодермы при помощи ганглиозной 
пластинки. Из верхней (краниальной) части мозговой трубки 
формируется головной мозг, из нижней (каудальной) – спинной. 

Краниальный отдел мозговой трубки развивается неравномерно. 
На первом месяце внутриутробной жизни появляются три мозговых 
пузыря - передний, средний и задний. Они дают начало развитию 
соответственно переднего (prosencephalon), среднего (mesencephalon) 
и заднего, или ромбовидного (rhombencephalon), мозга. В дальнейшем 
передний мозговой пузырь делится на две части, из которых 
образуется конечный (tеlеnсерhаlоn) и промежуточный (diencephalon) 
мозг. Задний мозговой пузырь также делится и дает начало заднему 
(metencephalon) и продолговатому (myeloncephalon) мозгу. В итоге 
появляются пять мозговых пузырей, из которых формируются все 
отделы головного мозга. Полости этих пузырей образуют желудочки 
и водопровод среднего мозга, а стенки постепенно изгибаются внутрь 
в виде воронок, содержащих сосудистые петли. 

Процесс миелинизации в спинном мозге начинается на 4-м 
месяце внутриутробной жизни. Он идет в центробежном направлении 
- от нервной клетки к периферии аксона. Вначале миелинизируются 
чувствительные (задние корешки и канатики), затем двигательные (и 
прежде всего пирамидный путь) системы. Процесс миелинизации в 
пирамидном пути завершается на втором году жизни, когда ребенок 
начинает самостоятельно передвигаться. 

Развитие ствола головного мозга в принципе несколько сходно с 
таковым спинного мозга. К примеру, пятый мозговой пузырь является 
как бы продолжением каудального отдела мозговой трубки. При этом 
центральный канал спинного мозга разворачивается (расширяется), 
образуя полость четвертого желудочка, которая продолжается в 
задний мозг. Полость среднего мозга постепенно суживается за счет 
упрощения стенок третьего мозгового пузыря в узкий канал 
(водопровод мозга), соединяющий полость   III и IV желудочков. 

Самая массивная часть головного мозга - конечный мозг - 
развивается из передних отделов переднего мозгового пузыря. 
Последний вначале представляет собой непарное образование, но в 



 27 

нем появляются два боковых выпячивания, хорошо различимые  на 5-
й неделе эмбриональной жизни. Рост переднего мозга идет особенно 
интенсивно, и он как бы нависает над промежуточным мозгом и 
стволом. Полость переднего мозга превращается в боковые 
желудочки, в каждом из которых формируются передний, задний и 
нижний рога. Вентролатеральные отделы зачатков полушарий 
большого мозга значительно утолщаются, превращаются в так 
называемый ганглиозный бугор, из которого формируется 
стриопаллидарная система и другие базальные ядра конечного мозга. 
К третьему месяцу эмбрионального периода из клеток, 
расположенных в наружных отделах конечного мозга, в каудальном 
направлении прорастают волокна, которые делят эмбриональные 
зачатки стриопаллидарной системы на группы ядер и образуют 
внутреннюю капсулу. 

Особенно длительный период развития проходит кора 
полушарий большого мозга. На его ранних этапах поверхность 
конечного мозгового пузыря гладкая, тонкая  и состоит из 
медуллобластов эпендимального слоя, которые дифференцируются в 
спонгио- и нейробласты. Последние на 6-й неделе эмбрионального 
периода перемещаются кнаружи и образуют мантийный слой. 
Дальнейшая миграция их в краевую вуаль ведет к формированию 
корковой пластинки. Из этой эмбриональной закладки возникает кора 
полушарий большого мозга, причем эмбриональные клетки 
перемещаются в зоны древней, старой и промежуточной коры в 
начале периода, а в зоны новой коры - на протяжении всего 
внутриутробного развития. 

К 4-7-му месяцу дородового онтогенеза начинается структурная 
дифференциация клеток внутри корковой пластинки. Она происходит 
более интенсивно в клетках глубоких слоев коры, которые раньше 
приобретают черты структурной специализации, характерные для 
клеток этих слоев мозга взрослого человека. Интенсивная 
дифференцировка клеток поверхностных слоев начинается в 
последние месяцы внутриутробной жизни и продолжается в 
постнатальном периоде. 

К 7-9-му месяцу внутриутробной жизни более глубокие слои 
коры достигают того уровня развития, который имеет место у 
новорожденного ребенка. Для новой же коры этот период является 
периодом особенно интенсивной макро- и микроскопической 
дифференцировки, когда выявляется специфика каждого 
цитоархитектонического слоя. 
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Поражение матричного слоя может в самом начале остановить 
развитие коры. Если же патологический процесс возникает к 7-8-му 
месяцу, то в большей степени поражаются зоны новой коры. Это 
отрицательно сказывается на состоянии интеллекта ребенка, на его 
гностических функциях. 

В процессе дородового развития увеличивается поверхность 
полушарий большого мозга за счет появления борозд и извилин. Они 
начинают формироваться с 11-12-й недели: на боковой поверхности 
образуется латеральная борозда, на внутренней - поясная и 
гиппокампальная извилины. В дальнейшем формирование борозд и 
извилин мозга происходит быстрыми темпами. На 6-м месяце 
образуются вторичные бороздки. К 8-9-му месяцу мозг плода по 
внешнему виду мало отличается от мозга взрослого. Однако рисунок 
борозд к моменту рождения все еще выражен слабо, а толщина коры 
составляет 20%, по отношению к окончательно сформированной. 

После рождения кора полушарий большого мозга продолжает 
развитие, которое идет особенно интенсивно в течение первых 5 лет 
жизни. По данным М. Б. Цукер (1970), у ребенка в 3 года уже хорошо 
выражена дифференцировка клеток коры, а в 8 лет они мало 
отличаются от клеток взрослого. Однако морфологическое 
совершенствование заканчивается только к 22-25 годам жизни.  

Постнатальное развитие центральной нервной системы и прежде 
всего головного мозга проявляется также в изменении его общей 
массы, которая у новорожденных составляет 380-450 г (около 10% 
массы тела, а у взрослых примерно 2,5%). К периоду полового 
созревания масса головного мозга у мальчиков достигает в среднем 
1375 г, а у девочек - 1250 г. 

Особенности развития головного мозга в постнатальном 
периоде нередко являются причиной неправильного заключения о 
незрелости мозга новорожденного в анатомическом и 
функциональном отношениях. Зрелость различных систем 
определяется потребностью организма в соответствующих функциях 
в данный конкретный период времени. Мозг новорожденного имеет 
все необходимое для «продуманного» длительной эволюцией 
приспособления к окружающей среде. Ему, например, не нужна 
функционирующая кора полушарий большого мозга. Поэтому 
правильнее говорить об особенностях развития мозга в разных 
возрастных периодах, а не о его незрелости. 
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1.2. Методы исследования в детской неврологии 
 
1.2.1. 
ТЕМА: Особенности исследования нервной системы у 
новорожденных и детей грудного возраста (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Общая характеристика новорожденных. 
2. Изучение анамнеза. 
3. Исследование черепных нервов, чувствительной и двигательной 

сфер. 
4. Рефлексы периода новорожденности и грудного возраста. 

 
Введение 

Исследование неврологического статуса новорожденных 
требует  глубоких знаний анатомо-физиологических особенностей 
нервной системы в данном возрастном периоде, прежде всего 
головного мозга. Многие его отделы к моменту рождения находятся в 
состоянии развития, что обуславливает своеобразие ответных реакций 
на различные внешние воздействия. В течение первого месяца жизни 
высшим уровнем интеграции является таламопаллидарная система. 
Отсюда известное выражение о том, что новорожденный ребенок – 
это паллидарное существо, большинство ответных реакций которого 
замыкается на уровне ствола и подкорки. 

Исследование нервной системы новорожденных следует 
проводить постоянно в одних и тех же условиях. Наиболее 
оптимальное время –накануне очередного кормления, когда ребенок 
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не спит и проявляет определенную активность. Обследование во 
время сна, сразу же после кормления или при беспокойстве может 
дать извращение ответных реакций организма. 

Всегда необходимо помнить крылатые слова профессора 
М.С.Маслова о том, что новорожденный – это не взрослый в 
миниатюре. Он живет и развивается по своим законам. 

Ниже приводится схема обследования новорожденного, которая 
включает анамнестическую часть, общее состояние новорожденного, 
а затем неврологический статус. Такую последовательность 
необходимо соблюдать при написании истории болезни и выписок из 
стационара. 

 
Данные анамнеза 

Любое обследование ребенка различного возраста начинается с 
жалоб. В периоде новорожденности – это жалобы на ребенка, 
которые сообщают мать или медицинские работники. К сожалению 
педиатры почему-то в выписках из истории болезни или 
амбулаторной карт все начинают с анамнеза жизни: от какой 
беременности, как она протекала и т.д. 

Первым должны быть жалобы, а потом все остальное. 
Анамнез болезни и анамнез жизни должны дать ответ, когда 

ребенок заболел, т.е. патология это врожденная или приобретенная. А 
далее, образно говоря, кто родил (здоровье матери до беременности и 
во время нее), как родил (течение родов, самостоятельно или путем 
акушерских пособий, стимуляции родов, оперативного 
вмешательства) и от кого (здоровье отца и, при необходимости, 
состояние наследственности). 
 
Общая характеристика новорожденного 

Обращается внимание на окраску кожных покровов, 
конфигурацию головы и ее окружность, размеры родничков, наличие 
родовой опухоли и кефалгематомы, дефекты костей черепа, наличие 
диспластических стигм. 

Размеры большого родничка у доношеных новорожденных 2,5-
3х2,5-3см, может определяться малый родничок 0,4-0,5х0,4-0,5см. 

На основании большого количества обследованных приводим 
средние размеры окружности головы у доношенных новорожденных 
(в см.) 

Новорожденный  - 35,2 
1 месяц   - 37,2 
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2 месяц   - 39,2 
3 месяц   - 40,4 
6 месяцев   - 43,4 
9 месяцев   - 45,3 
12 месяцев   - 46,6 
Эти подробные данные с учетом миллиметров позволяют судить 

о помесячном ее увеличении: в течение первых 2-х месяцев по 2 см. 
ежемесячно, с 2 до 9 месяцев – по 1 см. в месяц, с 9 до 12 мес. по 0,4-
0,5 см. Естественно, увеличение окружности головы на 1-2 см 
должны рассматриваться как варианты нормы с учетом данных 
нейросонографии или КТ, МРТ (при необходимости). 

Поза и поведение новорожденного 
Поза может быть обычной (нормальной), скованной или 

расслабленной в отношении всего тела или отдельных частей тела. 
Поведение новорожденного оценивается по его состоянию в 

период бодрствования – промежутки между сном, который в сутки 
продолжается примерно 18 часов. Общее возбуждение, постоянный, 
особенно пронзительный крик часто свидетельствует о церебральной 
патологии или соматическом неблагополучии. В то же время плач 
новорожденного не является признаком неблагополучия, ибо, по 
данным ВОЗ, здоровый новорожденный плачет (или кричит) в 
среднем 117 минут в сутки, что составляет 1/3 его бодрствующего 
состояния. В настоящее время плач новорожденного является 
признаком физической активности и жизнеспособности. 

Черепные нервы 
(кратко состояние и что необходимо учитывать) 
Обонятельный (I) – новорожденный реагирует на сильные 

запахи. 
Зрительный (II) – реакция на световой раздражитель, глазное 

дно. 
Глазодвигательный (III), блоковой (IV), отводяший(VI)- в 

первые дни глазные щели часто закрыты, зрачки сужены, может быть 
легкая анизокория, спонтанные движения одного глазного яблока, 
легкое сходящееся косоглазие.  

Тройничный (V) – учитывать состояние жевательной 
мускулатуры при плаче, сосание, исследовать надбровный, 
корнеальный и конъюнктивальный рефлексы. 

Лицевой (VII) – обратить внимание на симметричность глазных 
щелей, мимической мускулатуры; может быть односторонний вялый 
парез мускулатуры лица. 
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Преддверно-улитковый (VIII) – исследовать, слышит ли ребенок 
(вздрагивание на внезапный слуховой раздражитель), наличие 
нистагма. 

Языкоглоточный (XI) и блуждающий (X) – обратить внимание 
на сосание,  глотание, голос, сосательный и глотательный рефлексы. 

Добавочный (XI) – в случае поражения в родах возникает 
кривошея. 

Подъязычный (XII) при поражении возникает атрофия 
половины языка, при высовывании язык отклоняется в сторону 
пораженной мышцы. 

Чувствительность 
У новорожденных хорошо развито чувство прикосновения, 

особенно в области лица. Реакция на боль снижена, особенно у 
недоношенных. 

 
Двигательная сфера 

Исследуются мышечный тонус (в первые 2 дня жизни снижен), 
затем повышается в сгибателях рук и ног, спонтанные движения, нет 
ли врожденных контрактур в суставах, синкинезии (хорошо развиты у 
здоровых), мимика (в норме живая), наличие судорог и гиперкинезов 
(в первую неделю жизни может быть тремор). 

Сухожильно-надкостничные рефлексы 
Хорошо выражены с рождения коленные рефлексы, 

сгибательно-локтевой на 1-2 сутки, разгибательно-локтевой – с 3-4 
дня, ахилловы – на 7-8 день, слабо выражены. Рефлексы Бабинского и 
Россолимо физиологичны. 

Основные безусловные рефлексы грудного ребенка 
I. Оральные автоматизмы. 

Ладонно-ротовой рефлекс Бабкина – вызывается надавливанием на 
ладонную поверхность кистей с обеих сторон, что проявляется 
открыванием рта. Физиологичен  в течение 2 месяцев жизни, в 3 
месяца непостоянный, а затем полностью угасает. 

Ротовой феномен Эшериха – вызывается коротким ударом 
неврологического молоточка в области круговой мышцы рта или 
надавливанием пальцем в области верхней или нижней губы. 
Ответная реакция – хоботковое выпячивание губ. Физиологичен в 
течение 1 месяца жизни, затем непостоянный. 
Назолабиальный рефлекс Аствацатурова – вызывается 
поколачиванием спинки носа. В ответ наступает сокращение 
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круговой мышцы рта. Вызывается у детей первых 2-3 месяцев жизни, 
затем постепенно редуцируется. Обычно слабо выражен и 
непостоянный. 
Поисковый рефлекс Куссмауля и Генцмера – вызывается 
поглаживаем щеки около угла рта – голова поворачивается в сторону 
раздражения. 
Сосательный рефлекс – при раздражении губ путем прикосновения 
или поглаживания возникают сосательные движения, иногда вместе с 
жевательными и глотательными, как и предыдущий, вызывается в 
течение 2-4 месяцев. 
 II.  Спинальные автоматизмы 
Защитный рефлекс новорожденного – в положении на животе 
ребенок поворачивает голову в сторону (физиологическая защита). 
Рефлекс появляется в первые сутки после рождения. Выражен в 
течение периода новорожденности. 
Рефлекс опоры и автоматическая походка новорожденных – 
ребенка берут под мышки и переводят в вертикальное положение, 
поддерживая пальцами заднюю часть головы. При этом ноги 
сгибаются вследствие физиологического повышения тонуса в 
сгибателях. Если же его поставить, то наступает медленное 
выплямление сначала ног, а затем и туловища (рефлекс 
выпрямления). При небольшом наклоне вперед ребенок дает шаговые 
движения (автоматическая походка). Указанный рефлекс хорошо 
выявляется до 2-3 месяцев. В дальнейшем реакция опоры сохраняется 
и она переходит в самостоятельное стояние. 
Ладонный хватательный рефлекс Робинсона – если вложить в 
кисть ребенка палец или другой предмет, слегка надавливая на 
ладонь, то происходит тоническое сгибание пальцев и предмет 
удерживается. Физиологичен в первые 2-3 месяца, в дальнейшем 
постепенно уменьшается. Наиболее выражен в периоде 
новорожденности. 
Нижний хватательный рефлекс Веркома – тоническое сгибание 
пальцев ног при раздражении передней части подошвы. 
Физиологический в том же периоде, что и предыдущий. 
Рефлекс ползания Бауэра – в положении на животе ребенок 
попеременно сгибает и разгибает ноги (имитация ползания). Если в 
таком положении плотно приставить ладонь к  стопам, то ребенок 
выпрямляет ноги и отталкивается. Возникает к концу первой недели 
жизни, сохраняется в течение грудного возраста. 
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Рефлекс Моро – вызывается различными приемами: похлопывание по 
бедру, небольшой удар по грудине, внезапное разгибание ног, 
разгибание и приподнимание рук. В ответ наступает разгибание рук в 
локтевых суставах с отведением их в стороны и разжатием кистей (I 
фаза рефлекса), затем руки приводятся в исходное состояние и даже 
могут обнимать собственное туловище (II фаза рефлекса). Рефлекс 
хорошо выражен сразу после рождения, сохраняется до 3-4 месяцев. 
Рефлекс Галанта – вызывается штриховым раздражением кожи 
спины сверху вниз в паравертебральной области. В ответ наступает 
изгибание позвоночника дугой, открытой в сторону раздражения. На 
этой же стороне нередко разгибается нога, возникает обычно с конца 
первой недели жизни, физиологичен до 3-4 месяцев. 
Рефлекс Переса – положение ребенка лицом вниз на горизонтальной 
поверхности или на ладони врача. Исследователь проводит пальцем 
по остистым отросткам от копчика к шеи с небольшим нажимом. 
Возникает сложная ответная реакция: резкий пронзительный крик, 
приподнимание головы и таза, лордоз грудного отдела позвоночника, 
сгибание рук и ног. Иногда наступает мочеиспускание или даже 
дефекация. Рефлекс физиологичен в течение 2-3 месяцев. 
 III. Миелэнцефальные позотонические автоматизмы 
Шейный тонический симметричный рефлекс – при положении 
ребенка на спине сгибание головы сопровождается повышением 
мышечного тонуса в сгибателях конечностей, преимущественно рук. 
Разгибание головы приводит к повышению тонуса разгибателей рук и 
ног. Физиологичен в течение 1-1,5 месяцев жизни, обычно хорошо 
выражен. 
Шейный тонический асимметричный рефлекс – вызывается в том 
же положении, что и предыдущий. Поворот головы ребенка в сторону 
приводит к повышению мышечного тонуса в разгибателях 
конечностей (преимущественно в руке) на той же стороне, куда 
обращено лицо. С противоположной стороны возможно некоторое 
повышение тонуса в сгибателях, данный рефлекс обычно у здоровых 
слабо выражен в течение 1-1,5 месяцев. Длительная сохранность 
шейного тонического асимметричного рефлекса препятствует 
дальнейшему развитию моторики и является одним из ранних 
признаков начального формирования детского церебрального 
паралича (поза фехтовальщика). 
Лабиринтный тонический рефлекс – изменение мышечного тонуса 
новорожденных в зависимости от положения тела. В положении на 
животе мышечный тонус повышается в сгибателях рук, ног и 
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туловища; в положении на спине имеет место тенденция к 
повышению тонуса в разгибателях. Физиологичен в периоде 
новорожденности, затем постепенно сменяется лабиринтным 
установочным рефлексом – более новый этап развития двигательной 
сферы. 

IV. Мезэнцефальные установочные рефлексы. 
Простые шейные и туловищные установочные рефлексы – 

при повороте головы в сторону туда же одновременно поворачивается 
туловище. Этот рефлекс начинает выявляться с периода 
новорожденности, хорошо выражен на 2-4 месяце жизни, а затем 
постепенно редуцирует, сменяясь цепными шейными и туловищными 
установочными рефлексами. 

Цепные шейные и туловищные установочные рефлексы – при 
повороте головы в сторону в последующем (как бы по частям) 
поворачиваются туда же плечевой пояс и туловище. Ребенок делает 
попытку повернуться на бок. Этот рефлекс появляется на 5 месяце 
жизни. Вскоре за поворотом головы и туловища поворачивается 
тазовый пояс. Ребенок самостоятельно переворачивается на бок, а 
затем на живот. Так постепенно формируется выпрямительная 
реакция и в последующем вертикальная установка тела. 

Лабиринтные установочные рефлексы (Ландау) – в 
положении на животе ребенок, начиная со второго месяца жизни, 
начинает приподнимать и некоторое время удерживает голову. 
Вначале он опирается на предплечья, а с 3-4 месяцев – на разогнутые 
руки (верхний установочный рефлекс Ландау). В последующем (5-6 
месяцы) разгибаются ноги и ребенок приподнимает таз – становится 
на четвереньки. 

 
Менингеальные симптомы 

К ним относят: ригидность мышц затылка (может быть в норме 
в 1-2% случаев), выбухание и напряжение большого родничка, 
симптом подвешивания Лессажа – при поднимании ребенка за 
подмышечную область ноги сгибаются и подтягиваются к животу, а 
голова может запрокидываться кзади. 

Менингеальная поза – голова запрокинута кзади, руки согнуты и 
прижаты к груди, ноги согнуты и прижаты к животу. 

Симптом Кернига физиологичен в связи с повышением 
мышечного тонуса в сгибателях. 
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Исследование цереброспинальной жидкости 
Люмбальная пункция производится в промежутке между L5-S1. 

Цереброспинальная жидкость в норме прозрачная, в первые сутки 
может быть слегка ксантохромной вследствие перехода билирубина 
из крови в ликвор при физиологичной желтухе. Давление на уровне 
40-80 мм водного столба. 

У новорожденных и грудных детей содержание клеток в 
ликворе несколько больше, чем в более старшем возрасте,  
нормальным следует считать цитоз, не превышающий 10-15 клеток в 
мм3  (по современному исчислению 10-15х106/л). Эти клетки по 
составу лимфоциты. Более высокие цифры цитоза должны 
рассматриваться как признак воспалительных церебральных 
процессов. 

Уровень белка у новорожденных колеблется в пределах 0,2-1,0 
г/л, а у недоношенных новорожденных более высокое его содержание 
(до 2,0 г/л). 

 
Кроме указанного клинического обследования всем 

новорожденным желательно сделать нейросонографию, которая при 
необходимости дополняется КТ или МРТ для решения вопроса о 
наличии и характере церебральной или спинальной патологии. 

 

РЕКОМЕНДУЕМАЯ ЛИТЕРАТУРА: 

1. Бабкин П.С. Роды и новорожденный. Эволюционные, неврогенные 
и ятрогенные проблемы.- Воронеж: Изд-во Воронеж. гос. ун-та, 2004.- 
248с. 
2. Пальчик А.Б. Состояние нервной системы новорожденных детей; 
Метод.рекомендации.- СПб, 2004.- 23с. 
3. Шанько В.Ф. Неврологический статус новорожденных// 
Энциклопедия детского невролога; Под ред. Г.Г.Шанько.- Минск; 
Белар. энцыкл., 1993.-С. 258-266. 
4. Шанько Г.Г. и др. Исследование нервной системы у 
новорожденных; Метод. рекоменд., утвержденные МЗ СССР.- Минск, 
1987.- 31с. 



 37 

 
1.2.2. 
ТЕМА: Прикладная электроэнцефалография (Л.И.Ясинская) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Электроэнцефалография (ЭЭГ), определение, характеристика 
метода. 
2. Показания к назначению ЭЭГ. 
3. Характеристика ритмов ЭЭГ. 
4. Эпилептиформные изменения на ЭЭГ. 
5. Возрастные особенности ЭЭГ. 
6. Типы ЭЭГ. 
 
■ Электроэнцефалография - это метод изучения функционального 
состояния головного мозга, основанный на регистрации его 
биопотенциалов, отводимых с помощью электродов. 
♦ Кривая, получаемая при регистрации электрической активности 
головного мозга через ткани черепа, называется  
электроэнцефалограммой. 
♦ Регистрация потенциалов непосредственно с коры головного мозга 
называется электрокортикограммой. 
♦При наложении электродов используется общепринятая схема «10 – 
20» (Jasper, 1958). 
♦ Виды отведений: 
    • биполярный – регистрация ЭЭГ осуществляется от двух активных 
электродов, расположенных на поверхноси головы; 
     • монополярный – когда один из электродов (активный) 
расположен на поверхности головы, второй (референтный) – на 
удалении от мозга     (на мочке уха, переносице) 
 
■ Показания к назначению ЭЭГ:  
    •эпилепсия  
    •судорожный синдром  
    •фебрильные судороги 
    •пароксизмальные состояния  
    •подозрения на объемный процесс головного мозга  
    •энцефалопатия новорожденного  
    •черепно-мозговая травма  
    •сосудистые поражения головного мозга  
    •воспалительные заболевания головного мозга  
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    •демиеленизирующие  заболевания. 
 
■ Характеристика ритмов ЭЭГ: 
1. Альфа-ритм – это правильные ритмичные колебания синусоидальной 
формы, частотой 8 -13 Гц, средней амплитуды 50 мкВ (15 - 100 мкВ),  
максимально выражен в затылочных  отведениях при закрытых глазах, 
убывает по амплитуде от затылка ко лбу, в лобных отделах чаще всего не 
регистрируется (либо незначительные низкоамплитудные колебания), 
симметричен по частоте и амплитуде в правом и левом полушариях, 
представленность альфа-ритма  и его регулярность уменьшаются при 
открывании глаз. 
♦ Частота  альфа - ритма  существенно зависит от возраста: 
- затылочный ритм частоты  около 4 Гц, начинает регистрироваться уже с  
3 - 4 месяца жизни здорового доношенного ребёнка.  
- частота  альфа - ритма к 12 мес. достигает 5 Гц , а к 24 мес. – 6  - 7 Гц  
- к  3-ём годам нормальная частота альфа – ритма  8 Гц у 80% детей  
- у детей в возрасте 9 лет средняя частота альфа – ритма  составляет 9 Гц 
- в 15 лет – 10 Гц 
2. Бета-ритм – ритм частотой 14 - 40  Гц, амплитудой  до 15 мкВ (но не 
более 30 мкВ), максимально выражен в передних отделах и на стыках 
веретён альфа-ритма.  
3. Мю-ритм – колебания  аркообразной формы, частоты альфа (обычно 8 – 
10 Гц), по амплитуде  не превышает альфа-ритм (обычно несколько ниже), 
регистрируется в центральных отделах у 20% здоровых взрослых. 
4. Тета-ритм – ритм частотой 4 – 7 Гц , амплитудой обычно  не более 40 
мкВ  или не превышают  амплитуду основной активности фоновой записи, 
в различной степени выраженности  встречается на ЭЭГ у всех здоровых 
детей. 
5. Дельта-ритм – ритм  частотой  0,5 - 3 Гц , по амплитуде не выше 
обычно фоновой и с  разной степенью выраженности встречается  у всех 
детей. 
♦ Наличие на ЭЭГ взрослого бодрствующего человека медленных ритмов 
указывает на снижение уровня функциональной активности мозга. 
 
■ Эпилептиформная  активность – это определенные типы колебаний на 
ЭЭГ, характерные для людей, страдающих эпилепсией. Этот термин 
употребляется  при характеристике активности мозга вне припадка. 
 
■ Эпилептическая активность – определенные типы колебаний, 
которые зарегистрированы в момент эпилептического  припадка, при 
этом картина ЭЭГ и состояние больного не вызывает сомнений 
относительно наличия у него эпилепсии. 
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 ■ Эпилептиформные  изменения: пики (спайки), острые волны, 
комплексы  пик-медленная волна, множественные пики, гипсаритмия, 
фотопароксизмальный  ответ, доброкачественные эпилептиформные 
нарушения детства (роландические комплексы). 
 
■Возрастные особенности ЭЭГ: 
• до 1 года – в этот период формируется альфа-ритм с постепенным 
уменьшением количества дельта- и тета-волн. К 1 году в затылочной 
области сформирован альфа-ритм частотой 7-8 Гц (его можно 
охарактеризовать как медленный альфа-ритм). 
• С 1-3 лет –  продолжается нарастание частоты основного 
доминирующего ритма до 6-8 Гц, амплитудой до 90 мкВ, 
преобладающего в задних отделах мозга, т.е.наблюдаются 
региональные различия.   
•С 4-6 лет – основная активность 6-7 Гц, регистрируются 
генерализованные билатерально-синхронные разряды 
высокоамплитудных медленных потенциалов, которые не 
рассматриваются как патологические.  
 • С 7 - 10 лет – доминирование альфа-ритма, появляются группы 
бета-колебаний, медленноволновая активность уменьшается, 
появление групп тета- и дельта-волн невысокой амплитуды не 
рассматривается как патологическая. 
• С 11 - 14 лет – доминирующая частота 9-10 Гц, преобладает в 
теменной затылочной области; при гипервентиляции – диффузные 
типичные группы медленных волн высокой амплитудой с 
преобладанием в передних и  задних отделах коры головного мозга. 
• С 16 - 17 годам - устойчивый альфа -ритм; частотой 10-10,5 Гц, 
амплитудой 50 –100 мкВ; выражен во всех отделах коры головного 
мозга с преобладанием в затылочных отведения, реакция на 
функциональные пробы как у взрослых. 
 
■ Типы ЭЭГ: 
    • синхронный 
    • медленный 
    • дизритмичный 
 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 
1. Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г. Шанько.- Минск: 

«Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 
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электроэнцефалография. Руководство для врачей. – М.: 
Медицина,1994. – 201 с. 

3. Эпилептология детского возраста: Руководство для врачей/ Под ред. 
А.С.Петрухина. – М.: Медицина, 2000. – 624 с. 

4. Зенков Л.Р. Клиническая электроэнцефалография (с элементами 
эпилептологии). – М.: МЕДпресс- информ, 2001. – 368 с. 

5. Евтушенко С., Омельяненко А. Клиническая  электроэнцефалография 
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1.2.3. 
ТЕМА: Основные нейровизуализирующие методы исследования у 
детей (Л.В.Шалькевич) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Нейросонография 
2. Рентгенография 
3. Рентгеновская компьютерная томография (РКТ) 
4. Магнитно-резонансная томография (МРТ) 
5. Магнитно-резонансная спектроскопия (МРС) 
6. Позитронная эмиссионная томография (ПЭТ) 
7. Однофотонная эмиссионная компьютерная томография 

(ОФЭКТ = SPECT) 
8. Церебральная ангиография 

 
Нейросонография 

• Ультразвуковая диагностика состояния головного мозга  
• Проводится у детей через большой родничок 
• Нормальные параметры 

o Субарахноидальное пространство (жидкость на конвексе): 
до 4 мм 

o Межполушарное пространство: до 5 мм 
o  
o Передние рога боковых желудочков: ширина – до 20 мм, 

глубина – до 4-5 мм 
o Третий желудочек: до 5 мм 
o Задний рог до 20 мм 

• Кровоизлияния 
o Доношенные дети 

• Частота 2-4% 
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• Субдуральные 
• Субарахноидальные 
• Внутрижелудочковые 
• Внутримозговые 
• Эпидуральные (на УЗИ не определяются) 

o Недоношенные  дети 
• Частота 25-40% 
• Перивентрикулярные 
• Внутрижелудочковые 

• Герминативный матрикс 
o Выстилка боковых желудочков в период внутриутробного 

развития 
• Перивентрикулярные кровоизлияния (L.Papille, 1978) 

o I степень – субэпендимальное кровоизлияние 
o II степень – внутрижелудочковое кровоизлияние без 

расширения желудочковой системы 
o III степень – внутрижелудочковое кровоизлияние с 

расширением желудочковой системы 
o IV степень – внутрижелудочковое кровоизлияние с 

вовлечением паренхимы мозга 
• Исход ПВК – формирование псевдокист с последующим их 

рассасыванием 
• Гипоксически-ишемические поражения 

o Повышение эхогенности тканей 
§ Диффузное 
§ Очаговое 

• У недоношенных детей возможно развитие перивентрикулярной 
лейкомаляции (ПВЛ) 

• Перивентрикулярная лейкомаляция 
o Очаговые некротические нарушения в белом веществе 

мозга с астроцитозом, активацией микроглии и 
макрофагов, часто сочетающиеся с поражением базальных 
ганглиев, ствола мозга и мозжечка 

• Наружная гидроцефалия – расширение межполушарной щели и 
субарахноидального пространства 

• Внутренняя гидроцефалия – увеличение размера желудочков 
o Минимальное - увеличение глубины до 10 мм 
o Умеренное - увеличение глубины от 10 до 20 мм 
o Выраженное - увеличение глубины более 20 мм 
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o Гигантское – мозговая ткань истончена или сохранена 
участками 

• Признаки незрелости 
o Открытая полость прозрачной перегородки 
o Открытая полость (карман) Верге 

• Допплерометрия сосудов головного мозга 
o Индекс резистентности (ИР) - определяет  периферическое 

артериальное сосудистое сопротивление 
§ Менее 0,7  

o Скорость кровотока в вене Галена 
§ 12-14 см/сек 

 
Рентгенография 

• Ионизирующее излучение 
• Диагностика 

o краниосиностоз  
o переломы свода черепа  
o костные аномалии позвоночника 

 
Рентгеновская компьютерная томография (РКТ) 

• Ионизирующее γ-излучение 
• Внутривенное введение контрастного вещества  
• Показания  

o подозрение на врожденные аномалии ЦНС 
o опухоли  
o черепно-мозговая травма  
o спинальная травма  
o инфекция ЦНС 

• РКТ не показано при процессе  
o на основании головного мозга 
o в орбитофронтальной плоскости 
o в задней черепной ямке 
o в мезотемпоральных отделах 

• Метод выбора перед МРТ 
o Пациент не может длительно лежать неподвижно 
o Клаустрофобия 
o Противопоказания к МРТ 

 
Магнитно-резонансная томография (МРТ) 
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• В основе - изображение изменения поведения протонов водорода 
при воздействии сильного магнитного поля. Изображения 
получают в режимах Т1 и Т2.  

• Показания  
o врожденные мальформации ЦНС 
o интракраниальные и интраспинальные опухоли 
o демиелинизирующие заболевания (границы серого и 

белого вещества) 
§ у детей до 2-х лет может быть малоинформативно 

o фармакорезистентные эпилептические припадки  
§ мезотемпоральные отделы 

o процессы на основании головного мозга 
o процессы в орбитофронтальной плоскости 
o процессы в задней черепной ямке 
o дисплазия коры 
o кавернозные гемангиомы 
o инфаркты мозга 
o небольшие ишемические зоны в подкорковых областях 

• Противопоказания 
o Сердечный водитель ритма 
o Ферромагнитные клипсы 
o Металлические пластины в черепе 
o Инородные предметы в глазных яблоках 

 
Магнитно-резонансная спектроскопия (МРС) 

• В основе  - измерение содержания высокоэнергетических 
фосфатов (АТФ) внутриклеточного рН и лактата. Используется 
при исследованиях церебральной ишемии и мышечных 
расстройств. 

 
Позитронная эмиссионная томография (ПЭТ) 

• Изображение анатомических структур на основе их 
физиологических или функциональных параметров. Достигается 
путем введения (внутривенного или ингаляционного) 
излучающих позитроны меченых изотопов, которые включаются 
в биологические процессы. Используют изотопы кислорода, 
углерода, азота, фтора и гелия.  

• Показания 
o предоперационные исследования в хирургии эпилепсии  
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o дифференциальная диагностика рецидива опухоли и 
лучевого некроза 

o оценка степени малигнизации опухоли  
o ранняя диагностика хореи Гентингтона 

 
Однофотонная эмиссионная компьютерная томография 

(ОФЭКТ = SPECT) 
• трехмерное изображение распределения гамма-излучающих 

радиоизотопов (133Хе, 1231, 99mTc).  
• Показания 

o оценка церебральной ишемии  
o изучение резистентной эпилепсии. 

• Ограничения 
o метод не позволяет количественно охарактеризовать 

кровоток и дать информацию о мозговом метаболизме. 
 

Церебральная ангиография 
• Серия рентгенограмм в процессе введения в сонные и 

позвоночные артерии контрастного вещества. 
• Показания 

o исследования сосудистых аномалий  
o цереброваскулярных заболеваний (васкулитов, стенозов, 

тромбозов, болезни мойя-мойя)  
o травматических поражений сосудов  
o определение источников кровоснабжения опухолей 

• Осложнения  
o инсульт 
o кровопотеря 
o анафилактический шок на введение контрастного 

вещества 
o повреждение сосуда 
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1.2.4. 
ТЕМА: Прикладная электромиография (Шарко Е.Е.) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Определение. 
2. Цели электромиографии. 
3. Методики электромиографии. 
4. Выбор методики и области исследования при проведении 
электромиографии. 
 

1. Клиническая электромиография 
• область клинической нейрофизиологии, включающая комплекс 

методов оценки функционального состояния нервно-мышечной 
системы, основанный на регистрации и качественно-
количественном анализе различных видов электрической 
активности нервов и мышц. 

2. Основные цели ЭМГ- это определение 
• уровня поражения нейромоторного аппарата; 
• топики поражения и распространенности процесса; 
• характера поражения (единичный или множественный; 

аксональный или демиелинизирующий); 
• степени выраженности поражения и динамики процесса 

(прогрессирование поражения, эффективность лечения). 
3. Электромиография 
• поверхностная 
• игольчатая 

Методики электромиографии (ЭМГ) 
• Интерференционная поверхностная ЭМГ 
• Стимуляционная электромиография 
• Ритмическая стимуляция и определение надежности нервно-

мышечной передачи 
• Игольчатая ЭМГ 
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Методики электромиографии (ЭМГ) 
• Интерференционная поверхностная ЭМГ (глобальная 

элекромиография) - регистрация спонтанной мышечной активности 
в покое и при различных формах двигательной активности. 

Типы ЭМГ (по Юсевич Ю.С.) 
• I тип (норма) – частые, быстрые, изменчивые по амплитуде 

колебания потенциала (частота от 50 до 100 в 1 секунду). 
Нарушения: снижение амплитуды колебания потенциала при 
отсутствии качественных изменений биоэлектрических процессов 
(характерно для миопатий, центральных пирамидных парезов и 
радикулоневритов); 
• Тенденция к синхронизации на фоне интерференционной кривой, 

появление нестойких потенциалов фибрилляций и фасцикуляций 
при проведении тонических проб (характерно для поражения 
корешка спинного мозга). 

• II тип – урежение колебаний потенциала (частота меньше 50 в 
секунду), хорошо прослеживаются отдельные колебания 
потенциалов. 

• Характерен для невральной и нейрональной локализации процесса. 
• IIА – частота меньше 10 в секунду (тип “частокола”; 
• IIБ - частота от 10 до 50 в секунду. 
• III тип – залпы частых осцилляций длительностью 80-100 мс 

(частота колебаний 4-10 в секунду). 
• Характерен для экстрапирамидных изменений тонуса и 

гиперкинезов. 
• IV тип – “биоэлектрическое молчание” – отсутствие 

биоэлектрической активности, несмотря на попытку вызвать 
движение. 

• Характерен для вялых параличей. 
Стимуляционные методы в  электромиографии используются для 
• исследования М-ответа и скорости распространения волны по 

моторным волокнам (СРВм); 
• исследования потенциала действия нерва и скорости 

распространения волны по сенсорным волокнам (СРВс); 
• исследования поздних нейрографических феноменов (F-волна, H-

рефлекс, A-волна); 
• исследования мигательного рефлекса. 

Исследование прямой возбудимости мышц (М-ответ и СРВм) 
• Определение скорости распространения возбуждения по 

двигательным волокнам нерва. 
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• Для двигательных волокон нервов верхних конечностей норма – не 
менее 40 м/с, для нижних конечностей – не менее 30 м/с. 

• Метод выбора для полиневропатий разного генеза. 
• Возможно выявить поражения аксонального и демиелинизирующего 

характера. 
Характер поражения: 

• Для демиелинизирующего поражения характерно: выраженное 
снижение скорости распространения возбуждения, умеренное 
снижение амплитуды и полифазность М-ответа. 

• Для аксонального поражения: скорость проведения возбуждения 
не снижается, на более поздних стадиях снижается амплитуда М-
ответа. 

Исследование состояния чувствительных волокон 
периферических нервов 

• Определение скорости распространения возбуждения по 
чувствительным волокнам. 

• Скорость распространения возбуждения по сенсорным волокнам 
верхних  конечностей – не менее 50 м/c, для нижних – не менее 40 
м/с. 

• Оценивают: силу тока, при которой возникает ответ (норма для 
верхних конечностей 6 мкВ, для нижних 5 мкВ). 

Исследование поздних нейрографических феноменов (F-волна, H-
рефлекс, A-волна) 

• Используют для 
l определения высоких уровней поражения,  
l выявления демиелинизирующих заболеваний на ранних стадиях. 

Исследование состояния мотонейронов и их аксонов (F- волна) 
• Определение скорости распространения возбуждения по 

двигательным аксонам (F-волна) – ответ, возникающий при 
непрямой супрамаксимальной стимуляции мышцы, возникающий 
после М- ответа. 

H-рефлекс 
• Главные признаки: 

l Возникновение при раздражении подпороговыми, пороговыми и 
субмаксимальными стимулами 

l Стабильность при постоянной силе стимула 
l Уменьшение и исчезновение по мере нарастания М-ответа 
l Возникновение при раздражении подпороговыми, пороговыми и 

субмаксимальными стимулами 
l Стабильность при постоянной силе стимула 
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l Уменьшение и исчезновение по мере нарастания М-ответа 
Ритмическая стимуляция 

• Определение декремента (падения амплитуды М-ответа от стимула 
к стимулу). 

• Для определения характера нарушения нервно-мышечной передачи 
используют пробы: 
l фармакологические, 
l нагрузочные. 

Игольчатая ЭМГ 
• Исследование потенциалов двигательных единиц (ПДЕ) 
• Исследование интерференционной кривой с анализом по 

Виллисону 
• Изучение спонтанной активности в исследуемой мышце 

Магнитная стимуляция 
• Исследование центрального времени моторного проведения 
• Исследование М-ответа и СРВм по глубоко расположенным 

нервным стволам 
Уровни поражения нервной и мышечной системы 

• Центральный и проводниковый 
• Спинальный сегментарный 
• Нейрональный (в том числе моторных ядер ствола головного мозга) 
• Невральный 
• Синаптический 
• Первично-мышечный 

По распространенности поражения 
• Локальные 
• Распространенные 
• Генерализованные 
4. До назначения ЭМГ-обследования врач должен решить 
следующие вопросы: 
• Какие структуры поражены? 
• Какова распространенность поражения? 
• Какие методики ЭМГ использовать? 

Выбор методики 
• Нейрональные поражения – игольчатая ЭМГ+СРВм+F-волна 

(симметричное исследование). При сопутствующих сенсорных 
нарушениях – СРВс (симметричное исследование). 

• Невральные поражения – М-ответ, СРВм и F-волна+игольчатая 
ЭМГ. При сопутствующих сенсорных нарушениях – СРВс с 
расчетом мотосенсорного коэффициента.  
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• Синаптические поражения – исследование М-ответа при 
ритмической стимуляции, дополнительные пробы (с прозерином и 
т. п.) + СРВм. 

• Первично-мышечные поражения - игольчатая ЭМГ (по одной 
дистальной и одной проксимальной мышце на противоположных 
конечностях с акцентом на более пораженные) + для 
дифференциальной диагностики с вторичными амиотрофиями- 
СРВм + F-волна (симметричное исследование). 

Выбор области исследования: 
• При локальных поражениях – наиболее пораженный нерв и 

симметричный ему, наиболее пораженную мышцу и дистальную 
мышцу противоположной конечности. 

• При распространенных поражениях – по одному нерву на руке и 
ноге и симметричные им (не менее 4-х нервов), а также наиболее и 
наименее пораженные мышцы. Расчет мотосенсорного и 
краниокаудального коэффициентов. Обязателен анализ F-волны. 

• При генерализованных процессах – все длинные нервы, при 
необходимости – и короткие нервы. Обязателен анализ F-волны, 
особенно при диагностике синдрома Гийена-Барре. 

 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 
1. Болезни нервной системы: Руководство для врачей: В 2-х т.- 
Т.1,2 /Под ред. Н.Н. Яхно, Д.Р. Штульмана.- 3-е издание, перераб. и 
доп. - М.: Медицина, 2003 - 744 с. (т.1), 512с. (т.2). 
2. Клиническая электронейромиография (Руководство для врачей)/ 

Л.О. Бадалян, И.А. Скворцов. – М.: Медицина, 1986. – 368с. 
3. Практикум по клинической электромиографии: Издание второе, 
перераб. и доп./ С.Г. Николаев. - Иваново: Иван. гос. мед. академия, 
2003. – 264с. 
4. Электромиография в диагностике нервно-мышечных заболеваний/ 
Б.М. Гехт, Л.Ф. Касаткина, М.И. Самойлов, А.Г. Санадзе. – Таганрог: 
Издательство ТРТУ, 1997. – 370с. 
5. Энциклопедия детского невролога/ Под ред. Г.Г. Шанько.- Минск: 
"Беларуская энцыклапедыя", 1993. - 557с. 

 

Раздел II. Частная неврология детского возраста 
 

2.1. Заболевания нервной системы у  новорожденных и детей 
грудного возраста 
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2.1.1. 
ТЕМА: Общая характеристика заболеваний нервной системы у 
новорожденных. Энцефалопатия новорожденных (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Поражение нервной системы до и во время родов. 
2. Энцефалопатия новорожденных: 

- современные воззрения, 
- клинические проявления, 
- этапы диагностики. 

 
Заболевания нервной системы у новорожденных могут быть 

обусловлены ее поражением на различных этапах дородового 
онтогенеза, во время родов и в неонатальном периоде. Однако в этой 
области знаний, начиная от терминологии и кончая патогенезом 
неврологических расстройств, пока еще много неясного, спорного, 
противоречивого. Особенно дискутабельна классификация 
поражений нервной системы, возникающих в дородовом периоде, что 
объясняется трудностью выявления ведущих этиологических 
факторов и сроков поражения. Сегодня об этом приходится судить в 
основном косвенным путем – по данным анамнеза и анализа 
медицинской документации о течении беременности и родов, 
частично – по характеру и выраженности неврологических 
нарушений, по наличию сопутствующих изменений со стороны 
других органов и тканей. Однако не всегда при тяжело протекающей 
беременности и анамнестическом неблагополучии отмечается 
поражение нервной системы у эмбриона и плода; новорожденные в 
таких случаях развиваются нормально, т.е. у них либо вообще не 
происходит изменений со стороны нервной системы, либо наступает 
полная компенсация. В отдельных же случаях даже легко 
протекающие во время беременности заболевания матери, например 
«простудные», могут вызывать грубые необратимые неврологические 
расстройства у эмбриона (плода). Можно полагать, что в организме 
при тяжелой инфекции действует иммунная защита, которая, по-
видимому, не возникает на легко протекающие заболевания. 

Следовательно, в ряде случаев наблюдается несоответствие 
между выраженностью патологического течения дородового периода 
и возможностью поражения нервной системы. Отсюда и различия в 
сущности антенатальной патологии и антенатальных поражений 
нервной системы. Наличие первой не всегда предопределяет 
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появление вторых. В то же время нельзя полностью пренебрегать 
множественными факторами риска даже при нормальном развитии 
новорожденного. Ведь отсутствие клинически определяемых 
неврологических нарушений может быть проявлением 
компенсаторных возможностей головного мозга. 

Необходимо также помнить, что научно-технический прогресс, 
химизация быта людей, синтез новых лекарственных веществ, 
загрязнение окружающей среды ведут к повышенной аллергизации 
населения и, как следствие, к возрастанию возможности поражения 
организма в дородовом периоде. Для решения этой проблемы 
требуются дальнейшее накопление и обобщение фактического 
материала. 

Патологию любого органа новорожденных необходимо 
рассматривать с позиции его формирования и развития. 
Применительно к нервной системе это поможет сориентироваться в 
разнообразии существующей терминологии неврологических 
расстройств у новорожденных. 

Клинические проявления неврологических расстройств у 
новорожденных весьма разнообразны как по причине возникновения, 
так и по характеру церебральных, спинальных нарушений и 
поражений периферической нервной системы. Это могут быть пороки 
и аномалии развития, инфекционные и паразитарные заболевания, 
наследственные болезни обмена веществ и другие генетически 
обусловленные болезни. 

Особое место занимают те болезни, причиной которых могут 
быть различные известные, предполагаемые и неуточненные причины 
их возникновения, когда речь идет лишь о констатации 
неврологических расстройств в основном гипоксического и (или) 
травматического и другого генеза. 

ЭНЦЕФАЛОПАТИЯ НОВОРОЖДЕННОГО 
Это различие по этиологии или не уточненные по 

происхождению невоспалительные поражения головного мозга, 
возникшие до родов и во время родов. В связи с трудностями 
дифференциальной диагностики нетравматических, например, 
гипоксических и травматических поражений головного мозга у 
новорожденных или при сочетании этих расстройств, когда 
невозможно установить, что является первичным и что – вторичным 
(травма или гипоксия), мы решили в отдельную рубрику выделить 
гипоксически – травматические поражения.  
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Обоснование диагноза энцефалопатии новорожденного 
Диагностика энцефалопатии новорожденного требует в каждом 

конкретном случае четкого обоснования данной патологии. При этом 
необходимо учитывать, что повышение нервно – рефлекторной 
возбудимости или ее угнетение в течение первых 5 – 7 дней жизни 
может представлять собой форму адаптации организма в раннем 
периоде новорожденности, а поэтому такое состояние ребенка не 
следует рассматривать как патологию. К синдромам адаптации 
следует относить как поведенческие расстройства, так и 
минимальные (легкие) изменения в двигательной и рефлекторной 
сферах. 

Адаптационные синдромы в раннем неонатальном периоде  
1. Поведенческие расстройства: 

- легкое возбуждение или угнетение, 
- снижение реакции на осмотр (реакции сосредоточения). 

2. Минимальные (легкие) изменения в двигательной и 
рефлекторной сферах: 
- мышечная дистония, 
- изменение амплитуды сухожильных и надкостничных 

рефлексов, 
- снижение рефлексов Бабкина, Робинсона, Моро, Галанта 

(или небольшое повышение), снижение реакции опоры; 
- преходящее косоглазие, 
- эпизодически плавающие движения глазных яблок, 
- тремор конечностей и подбородка. 

Таким образом, диагностика легкой формы энцефалопатии 
новорожденного должна проводиться только после раннего 
неонатального периода и желательно в  специализированных 
отделениях и палатах. В первые дни жизни допускается постановка 
синдромологического диагноза. К примеру, синдром повышенной 
нервно – рефлекторной возбудимости или угнетения ЦНС, или просто 
нарушение функции ЦНС. И лишь только после раннего 
неонатального периода обосновывается возможность диагностики 
энцефалопатии. Обоснование этого диагноза должно базироваться на 
следующих критериях, которые мы подразделяем на основные и 
дополнительные. 

Основные критерии 
Наличие одного из следующих признаков в раннем неонатальном 

(адаптационном) периоде 
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1. Оценка по шкале Апгар менее 5 баллов через 5 минут после 
рождения. 

2. Необходимость оказания реанимационных мероприятий после 
рождения или в первые дни жизни. 
3. Наличие стабильного или прогрессирующего гипертензионно-
гидроцефального синдрома. 
4.   Нарушение сосания и/или глотания. 
5.   Повторяющиеся судороги. 
6.   Коматозное состояние. 
7.   Органические изменения, выявленные при нейросонографии, 
рентгеновской и магнитно-резонансной компьютерной 
томографии головного мозга. 

Наличие нескольких (2-3 и более) признаков после раннего 
неонатального (адаптационного) периода 

1. Отсутствие или минимальная выраженность реакции 
сосредоточения. 

2. Возбуждение или угнетение ЦНС. 
3. Минимальные мимические реакции, монотонный 

немодулированный голос. 
4. Выраженное снижение или отсутствие следующих 

рефлексов: защитного, Бабкина, опоры и автоматической 
походки, ползания Бауэра, верхнего и/или нижнего 
хватательного. 

5. Спонтанные миоклонии. 
Дополнительные критерии (факторы риска поражения нервной 

системы) 
1. Неблагоприятные анамнестические данные: отягощенный 

акушерский анамнез, хронические заболевания матери, 
наличие профессиональных вредностей, возраст родителей, в 
основном матери (до 18 или после 35 лет – для 
первородящей). 

2. Патологическое течение беременности: токсикоз I половины 
беременности и гестоз, угроза выкидыша, прием 
медикаментов и проведение различных лечебных 
вмешательств, острые заболевания матери и др.   

3. Патологическое течение родов: затяжные или стремительные, 
применение акушерских пособий или оперативных 
вмешательств, оценка по шкале Апгар в пределах 6 – 7 
баллов. 
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 Дополнительные факторы риска могут быть использованы в 
диагностике энцефалопатии новорожденного в тех случаях, когда 
неврологические расстройства минимально выражены и находятся 
как бы на грани нормы и патологии. 
Оценка степени тяжести энцефалопатии новорожденного 

Легкая степень тяжести включает умеренно выраженные 
неврологические расстройства, проявляющиеся синдромом 
повышенной нервно-рефлекторной возбудимости в виде 
эмоционального и двигательного беспокойства новорожденного, 
спонтанных вздрагиваний, тремора конечностей, отсутствия или 
минимальной выраженностью реакции сосредоточения, монотонного 
немодулированного голоса. Изменения со стороны двигательной 
сферы обычно проявляются повышенной спонтанной двигательной 
активностью, мышечной дистонией, низким или повышенным 
мышечным тонусом. Со стороны рефлекторной сферы отмечается 
снижение основных рефлексов периода новорожденности: защитного, 
опоры и автоматической походки, ладонно-ротового Бабкина, 
ползания Бауэра. Возможен спонтанный или возникающий при 
минимальных экзогенных воздействиях рефлекс Моро. В ряде 
случаев имеет место горизонтальный нистагм. Возможно снижение 
акта сосания.  

Средняя степень тяжести характеризуется преимущественно 
выраженным угнетением или возбуждением ЦНС, отсутствием 
реакции сосредоточения, периодически наступающим пронзительным 
криком, выраженным угнетением основных рефлексов периода 
новорожденности, снижением спонтанной двигательной активности, 
стойким изменением мышечного тонуса, преимущественно 
повышением его в сгибателях верхних и нижних конечностей и его 
асимметричностью, выраженным нистагмом. Во многих случаях 
наблюдается умеренно выраженная внутричерепная гипертензия, 
симптом Грефе, повторные судороги. Указание на однократные 
судороги нередко вызывает сомнение в их наличии, так как они в 
большинстве случаев фрагментарны, слабо выражены и трудно 
отличимы от спонтанной двигательной активности. 

Тяжелая степень тяжести проявляется выраженными, 
стойкими, нередко прогрессирующими полиморфными 
неврологическими расстройствами: выраженное угнетение ЦНС, 
отсутствие реакции сосредоточения, вялость и адинамия, слабый 
крик, низкий мышечный тонус, минимальная ответная реакция на 
болевые раздражители. Рефлексы периода новорожденности резко 
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угнетены или не вызываются, в том числе сосания и глотания. Могут 
быть повторяющиеся судороги, вплоть до эпилептического статуса. 
Нередко имеет место прогрессирующая внутричерепная гипертензия. 
Из тяжелых неврологических расстройств возможны апалический 
синдром, децеребрационная ригидность, коматозное состояние. 
Этапность диагностики 

Диагноз энцефалопатии новорожденных и родовой черепно-
мозговой травмы может быть использован лишь в периоде 
новорожденности, т. е. в течение первого месяца жизни. Естественно, 
что за это время неврологические расстройства не исчезают 
полностью, но могут видоизменяться в своих внешних проявлениях и 
требуют единого диагностического подхода. Этапность диагностики 
представлена в виде следующей схемы. 

 А. В периоде новорожденности 
Констатация церебральной дисфункции: энцефалопатия 

новорожденного с указанием  основной причины или родовой 
черепно-мозговой травмы с указанием характера изменений головного 
мозга. В обоих случаях следует отметить степень тяжести и ведущие 
клинические нарушения.  

Примеры формулировки диагноза. 
Энцефалопатия новорожденных гипоксически-ишемического 

генеза: легкая степень тяжести, синдром повышенной 
нейрорефлекторной возбудимости, судорожный синдром в виде 
редких кратковременных фрагментарных припадков. 

 
Б. В грудном возрасте (со 2-го месяца жизни) 

1. Донозологический (синдромальный) диагноз: приводится 
перечень основных клинических синдромов с указанием причины их 
возникновения – энцефалопатия новорожденных или родовая 
черепно-мозговая травма. 

           
№ 
п/п 

Основные клинические синдромы Шифр по 
МКБ-10 

1. 
 

2. 
 

3. 
 
 

Задержка моторного развития 
 
Задержка психического развития 
 
Синдром вегетативных дисфункций (ранняя 
детская нервность, или невропатия) 

 

G93.9 
 

F89 
 

G90.9 
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4. 
 
 

5. 
 
 
 

6. 
 

7. 

Доброкачественная    внутричерепная 
гипертензия 

 
Эпилепсия и эпилептические синдромы, не 
определенные как фокальные или 
генерализованные 
 
Судорожный синдром БДУ 
 
Другие синдромы 

G93.2 
 
 

G40.8 
 
 
 

R56.8 

Примеры формулировки диагноза.  
Задержка психомоторного развития вследствие перенесенной 

энцефалопатии новорожденного токсико-метаболического генеза. 
Судорожный синдром в виде частых генерализованных 

миоклонических припадков, задержка психомоторного развития 
вследствие родовой черепно-мозговой травы.  

 
2. Нозологический диагноз: приводятся основные заболевания 

(согласно МКБ-10), возникшие вследствие энцефалопатии 
новорожденных и родовой черепно-мозговой травмы без указания 
причины их возникновения. 

№ 
п/
п 

Основные заболевания Шифр по 
МКБ-10 

1. 
 

2. 
 

3. 
 

4. 
 

5. 

Детский церебральный паралич 
 
Эпилепсия 
 
Гидроцефалия 
 
Олигофрения 
 
Другие болезни 

G80 
 

G40 
 

G91 
 

F70-F79 

Рекомендуемая этапность диагностики церебральных 
нарушений при энцефалопатии новорожденных и родовой черепно-
мозговой травме будет способствовать дифференцированному 
подходу к лечению и реабилитации данной патологии и должна 
уменьшить инвалидизацию детского населения. 
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Энцефалопатии новорожденных 
Индекс  

МКБ - 10 
Этиология Клинические проявления 

Р 91.0 
 
 
 
Р 57.9, Р 
70,  
 
 
 
Р 71, Р 74 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Р 00, Р 02,  
Р 04 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Р 35.9, Р 
37.9 
 
 
 
Р 91.8, Р 
91.9, 
Р 96.8, Р 
96.9 
 
Р 11, Р 20 
 

Гипоксически-
ишемическая 
 
 
Дисметаболическая 
-гипербилирубине-
мическая 
-гипогликемическая 
-гипокальциемическая 
-гипомагниемическая 
-гипермагниемическая 
-гипернатриемическая 
-гипонатриемическая 
-другие и неуточненные 
дисметаболические 
 
Токсико-
метаболическая 
(обусловлена 
состояниями матери, в 
т. ч. приемом 
медикаментов и 
токсических веществ, 
осложнениями 
беременности)  
 
Инфекционная 
неуточненной 
этиологии 
 
Другие уточненные и 
неуточненные 
поражения головного 
мозга 
 
Сочетанные 
поражения головного 
мозга, в т. ч. 
гипоксически – 
травматические 

1. Отсутствие или 
минимальная выраженность 
реакции сосредоточения 

2. Возбуждение или угнетение 
ЦНС после 7 дней жизни 

3. Минимальные мимические 
реакции, монотонный 
немодулированный голос 

4. Гипертензионный синдром 
5. Гидроцефальный синдром 
6. Судорожный синдром 
7. Коматозное состояние 
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2.1.2. 
ТЕМА: Родовая черепно-мозговая и спинальная травма 
(Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Общая характеристика. 
2. Классификация. 
3. Клиника. 
4. Диагностика. 
 

Родовая черепно-мозговая травма – это различные по степени 
тяжести и локализации мозговые церебральные нарушения, 
возникающие во время родов вследствие, в основном, механического 
повреждения черепа и его содержимого (табл. 1, 2, 3).  

Таблица 1 
Родовая черепно-мозговая травма с внутричерепными 

кровоизлияниями 
       

Индек
с МКБ 

- 10 

Характер 
кровоизлияния 

Клинические проявления 

Р 10.0  
 
 
 
 
 

Субдуральное 
кровоизлияние 
 
 
 
 

1. Бессимптомное течение несколько дней или 
недель с последующим прогрессированием 
общемозговых и очаговых нарушений 

2. Травматические изменения других органов 
и систем 

3. Кефалгематома 
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Р 10.1  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Р 10.2  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Р 10.3  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Р 10.4  
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
Кровоизлияние в мозг 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Кровоизлияние в 
желудочки мозга 
(внутрижелудочковое 
кровоизлияние) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Субарахноидальное 
кровоизлияние 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Разрыв намета 
мозжечка 
 

4. Прогрессирующая внутричерепная 
гипертензия 

5. Парциальные судороги 
6. Гомолатеральный мидриаз 
7. Изменение мышечного тонуса по гемитипу 
8. Асимметрия врожденных и сухожильных 

рефлексов 
9. Общее угнетение ЦНС, вплоть до комы 

 
1. Бессимптомное течение при небольших 

размерах гематомы 
2. Травматические изменения других органов 

и систем 
3. Кефалгематома 
4. Адинамия или резкое возбуждение 
5. Парциальные судороги 
6. Внутричерепная гипертензия 
7. Асимметрия мышечного тонуса, 

врожденных и сухожильно-надкостничных 
рефлексов 

8. Возможны нарушение дыхания и сердечной 
деятельности 

 
1. Общее угнетение вплоть до комы или 

интермиттирующее нарушение сознания 
2. Травматические изменения других органов 

и систем 
3. Кефалгематома 
4. Прогрессирующая внутричерепная 

гипертензия 
5. Мышечная гипотония 
6. Нистагм 
7. Приступы апноэ 
8. Судороги, преимущественно тонические 
9. Возможно малосимптомное течение 
 
1. Общее возбуждение или адинамия 
2. Травматические изменения других органов 

и систем 
3. Кефалгематома 
4. Судороги 
5. Повышение мышечного тонуса 
6. Усиление врожденных и сухожильно-

надкостничных рефлексов 
7. Менингеальные симптомы 
8. Коматозное состояние 

 
1. Расстройство дыхания и сердечной 

деятельности 
2. Бульбарные нарушения 
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Р 10.8  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Р 10.9  

 
 
 
 
 
 
 
Другие 
внутричерепные 
разрывы и 
кровоизлияния: 
эпидуральные 
 
 
 
 
 
Внутричерепные 
разрывы и 
кровоизлияния 
неуточненные (при 
тромбоцитопении, 
дефиците факторов 
свертывания, 
врожденных 
сосудистых 
мальформациях и др.) 

3. Травматические изменения других органов 
и систем 

4. Кефалгематома 
5. Судороги, в основном тонические 
6. Внутричерепная гипертензия 
7. Угнетение ЦНС, вплоть до комы 
 
1. Возможно бессимптомное течение 
2. Травматические изменения других органов 

и систем 
3. Кефалгематома 
4. Внутричерепная гипертензия 
5. Расширение зрачка на стороне 

кровоизлияния 
6. Судороги 
7. Повышенная возбудимость 
 

Клиника вариабельна: от гипервозбудимости и 
неврологической микроорганики до различной 
степени нарушений сознания 

 
 

 
Таблица 2 

Родовая черепно-мозговая травма без внутричерепных 
кровоизлияний 

Индек
с 

МКБ - 
10 

Изменения в тканях 
мозга 

Клинические проявления 

Р 11.0  
 
Р 11.1  
 
 
 
 
Р 11.2  

Отек мозга 
 
Другие уточненные 
поражения мозга 
(дискомплектация 
костей черепа и др.) 
 
Неуточненные 
поражения мозга 

1. Внутричерепная гипертензия 
2. Отсутствие или минимальная выраженность 

реакции сосредоточения 
3. Кратковременная оглушенность после 

рождения, сменяющаяся повышенной 
возбудимостью 

4. Травматические изменения других органов 
и систем 

5. Кефалгематома 
6. Минимальные мимические реакции, 

монотонный немодулированный голос 
7. Возбуждение или угнетение ЦНС после 7 

дней жизни 
8. Очаговые неврологические нарушения 
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9. Гипертензионный синдром 
10. Судорожный синдром 
11. Нарушение жизненно важных функций: 

дыхания, сосания, глотания 
12. Коматозное состояние 

 

Таблица 3 
Повреждение в родах костей черепа 

Индек
с 

МКБ - 
10 

Изменения в костях 
черепа 

Клинические проявления 

Р 13.0 
 
 
Р 13.1  
 

Перелом костей черепа 
при родовой травме 
 
Другие повреждения 
черепа при родовой 
травме 

Указанные нарушения могут 
сопровождаться внутричерепными 
кровоизлияниями, отеком, дислокацией 
головного мозга и другими церебральными 
нарушениями или протекают в 
изолированном виде. Клинические 
проявления вариабельны от минимально 
выраженных до коматозного состояния.  
 

 
Обоснование диагноза родовой черепно-мозговой травмы 
Обоснование диагноза  родовой черепно-мозговой травмы 

включает два аспекта. Первый из них касается доказательства 
ведущего механического повреждения черепа и его содержимого как 
основой причины неврологических расстройств. Второй аспект – 
дифференциальная диагностика нормы и патологии у ребенка после 
окончания раннего неонатального периода.  

В каждом конкретном случае необходимо выявлять у 
новорожденного различные проявления травматического 
повреждения вообще. Это «следы» травмы на разных участках тела, а 
при головном предлежании - в области свода черепа и лица 
(кефалгематома; синяки, ссадины, раны на коже; кровоизлияния в 
склеры), а также наличие переломов костей, прежде всего ключицы с 
одной или обеих сторон. Существенную роль играет конфигурация 
головы, которая во время родов изменяет свою форму и размеры 
применительно к родовому каналу. Это часто сопровождается 
смещением костей по отношению друг к другу. Особенности 
смещения являются не только указанием на механическое 
повреждение, но могут служить одним из показателей локализации и 
характера внутричерепных кровоизлияний. Несомненными 
признаками  родовой черепно-мозговой травмы являются переломы 
черепа во время родов. 
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Неврологические расстройства травматического и 
нетравматического (в основном гипоксического) генеза в остром 
периоде заболевания во многом идентичны. Однако и между ними 
при детальном обследовании, кроме уже указанных, имеются также 
некоторые различия. Прежде всего, это внутричерепная гипертензия, 
которая имеет место при всех случаях церебральных травматических 
родовых повреждений. При  родовой черепно-мозговой травме часто 
выявляется очаговая симптоматика в виде асимметрии мышечного 
тонуса, спонтанной двигательной активности, сухожильно-
надкостничных рефлексов и рефлексов периода новорожденности, а 
также черепной иннервации. 

За последние 40-45 лет частота встречаемости родовой черепно-
мозговой травмы (вернее, диагностика – по данным родильных 
домов) претерпели существенные изменения. Если до середины 70-х 
годов прошлого столетия при наличии различных неврологических 
расстройств всеобъемлющим диагнозом была внутричерепная 
родовая травма (син. родовая черепно-мозговая травма), выявляемая у 
3-6% родившихся, то с 1975г. она была заменена на такую же 
универсальную, но более часто диагностируемую перинатальную 
энцефалопатию. В  случаях несомненно травматических 
церебральных расстройств она определялась как интранатальная 
травматическая (или ишемически-травматическая) энцефалопатия. 
Постепенно родовая черепно-мозговая травма исчезает из 
диагностики как «неудобный» диагноз. Считалось, что она носит 
управляемый характер и в каждом случае виновен медицинский 
работник, принимающий роды. В действительности это далеко не 
всегда достаточно аргументировано. Согласно исследований Е.А. 
Улезко (2006) морфологические исследования новорожденных, 
умерших на первой неделе жизни, в 7,5 раза чаще выявляют 
травматические церебральные расстройства, чем они 
диагностируются клинически. 
 

Оценка степени тяжести родовой черепно-мозговой травмы 
Легкая степень тяжести характеризуется умеренно 

выраженными неврологическими нарушениями и другими 
расстройствами. Сразу после рождения часто наблюдается короткая 
оглушенность, которая вскоре сменяется повышенной возбудимостью 
ЦНС с появлением мелкоразмашистого тремора конечностей, 
подбородка, горизонтального нистагма, рефлексов орального 
автоматизма. На этом фоне могут быть асимметрия мышечного 
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тонуса и спонтанной двигательной активности, а также минимально 
выраженная неравномерность сухожильно-надкостничных    
рефлексов. Как и при энцефалопатии, резко снижена или отсутствует 
реакция сосредоточения, снижены основные рефлексы периода 
новорожденности. Практически во всех случаях выявляется 
гипертензионный синдром. Возможно снижение акта сосания, 
пронзительное вскрикивание, задержка редукции горизонтального 
нистагма. Подобное состояние можно рассматривать как некоторый 
аналог сотрясения головного мозга.  

Средняя степень тяжести может протекать в нескольких 
вариантах. 

Вариант первый: сопорозное состояние в течение нескольких 
суток после рождения сменяется вялостью и адинамией, наблюдаются 
выраженная гипотония, снижение сухожильно-надкостничных 
рефлексов и рефлексов периода новорожденности, спонтанные 
вздрагивания, косоглазие, анизокория, полиморфные судороги, 
выраженное нарушение сосания и глотания.  

Вариант второй: кратковременная оглушенность быстро 
сменяется повышенной возбудимостью ЦНС с частым 
пронзительным криком, повышением мышечного тонуса в сгибателях 
рук и разгибателях ног, нередко с некоторой асимметрией. Нарастает 
внутричерепная гипертензия, увеличивается частота судорожного 
синдрома.  

Указанные состояния рассматриваются как аналог ушиба 
головного мозга. 

Тяжелая степень тяжести характеризуется общей вялостью, 
адинамией, минимальной реакцией на внешние воздействия, в том 
числе на болевые раздражители, отсутствием сосания и глотания, 
выраженным снижением сухожильно-надкостничных рефлексов, 
минимальной спонтанной двигательной активностью. На этом фоне 
очаговые расстройства нивелируются, не вызываются некоторые 
основные рефлексы периода новорожденности (защитный, Бабкина, 
опоры и автоматической походки, Робинсона). Имеет место 
нарушение жизненно важных функций. В ряде случаев развивается 
прекоматозное или коматозное состояние. Подобная симптоматика в 
определенной мере соответствует сдавлению головного мозга, прежде 
всего стволовых структур. 

Этапность диагностики родовой черепно-мозговой травмы, по 
нашему мнению, должна быть аналогична таковой, как и при 
энцефалопатии новорожденных (см. предыдущую лекцию). 
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Родовая спинальная травма – различные по степени тяжести и 
локализации мозговые спинальные нарушения, возникающие во 
время родов вследствие механического повреждения спинного мозга, 
нередко в сочетании с поражением позвоночника. 

Т.Г.Молотилова различает следующие изолированные или 
сочетанные поражения позвоночника и спинного мозга. 

I. Натальные повреждения п о з в о н о ч н и к а. 
1. Клинически бессимптомная форма, где повреждение 
позвоночника является лишь случайной находкой при 
спондилографии. 
2. Клинически манифестная форма, где проявлениями 
повреждения позвоночника могут быть различные 
деформации его (кифоз, кривошея и др.), а также болевой 
синдром, связанный с пассивными движениями в 
позвоночнике. Рентгенологическое исследование может 
выявить признаки повреждения позвонков. 

II. Сочетанные поражения п о з в о н о ч н и к а   и   с п и н н о 
г о   м о з г а. 
1. Одновременное поражение позвоночника и спинного 
мозга в процессе родов. 
2. Первичное поражение позвоночника и вторичные 
спинальные нарушения (компрессия спинного мозга 
отломками позвонков, травматической грыжей диска, 
дислоцированным телом позвонка).  

III. Сочетанное повреждение п о з в о н о ч н и к а  и  с о с у д 
о в,    п и т а ю щ и х  с п и н н о й  м о з г  с развитием 
вторичных ишемических спинальных и стволовых 
нарушений (повреждение позвоночных артерий, радикуло-
медулярных артерий, артерии поясничного утолщения 
Адамкевича). 

IV. Первичное натальное повреждение сосудов, питающих 
спинной мозг, с развитие вторичных спинальных 
нарушений. 

V. Первичное натальное повреждение с п и н н о г о  м о з г а 
– под этим подразумеваются изменения в спинном мозгу в 
результате сжатия или растяжения его, с развивающимися 
геморрагиями, дефектами вещества мозга, гибелью 
нейронов на одном или нескольких уровнях. 

Указанные нарушения чаще возникают при ягодичном или 
ножном предлежании плода, когда угол разгибания головки во время 
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родов превышает 90°. В случаях головного предлежания спинальная 
патология наступает при наложении акушерских щипцов или 
интенсивных поворотов плода. 

Морфологически в остром периоде выявляются отек спинного 
мозга и мозговых оболочек, возможны интрамедулярные и 
эпидуральные кровоизлияния, нередко сочетающиеся с растяжением 
или разрывом спинного мозга. В случаях ягодичного предлежания 
травмируются нижние шейные верхние грудные сегменты спинного 
мозга, при головном предлежании – верхние шейные сегменты. В 
последнем случае возможно сочетание спинальных и внутричерепных 
повреждений ствола мозга, мозжечка, мозжечкового намета. 
Возможно повреждение спинного мозга грудного и поясничного 
отделов. 

Клинические проявления зависят от локализации и 
выраженности поражения. В случаях тяжелых травматических 
расстройств могут быть нарушения дыхания, общая вялость, 
адинамия, слабый крик, вздутие живота, снижение спонтанной 
двигательной активности ребенка. Поражение поясничных сегментов, 
особенно в сочетании с повреждением позвоночника нередко 
вызывает вялый паралич ног с нарушением функции тазовых органов. 

Легкие по выраженности травмы спинного мозга клинически 
проявляются преходящими неврологическими расстройствами, 
задержкой моторного развития и другими изменениями в 
зависимости от локализации спинальной травмы. 

Лечебные мероприятия включают иммобилизацию 
позвоночника, назначение кровоостанавливающих средств, 
проведение реабилитационных мероприятий после острого периода 
болезни. 
 

РЕКОМЕНДУЕМАЯ ЛИТЕРАТУРА: 
1. Бабкин П.С. Роды и новорожденный: Эволюционные, 

неврогенные и ятрогенные проблемы.- Воронеж: Изд-во Вонеж. 
гос.ун-та, 2004.- 248с. 

2. Феничел Дж.М. Педиатрическая неврология: Основы 
клинической диагностики: Пер. с англ.- М.: ОАО «Издательство 
«Медицина», 2004.- 640с. 

3. Шанько Г.Г., Шишко Г.А., Улезко Е.А. Вопросы классификации и 
диагностики церебральных нарушений у новорожденных// 
Материалы съезда неврологов и нейрохирургов Республики 
Беларусь 15-16 янв. 2003г. – Минск: ГУ РНМБ 2002.- С.188-190. 
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4. Шанько Г.Г., Шишко Г.А., Улезко Е.А. Инструкция по 
клинической диагностике энцефалопатии новорожденных и 
родовой черепно-мозговой травмы.- Минск, 2004.- 14с. 

 
2.1.3. 
ТЕМА: Посиндромная терапия энцефалопатии новорожденных и 
родовой черепно-мозговой травмы (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Общая характеристика. 
2. Современное состояние проблемы. 
3. Лечение различных неврологических синдромов. 

 
Лечение новорожденных с церебральными нарушениями, 

диагностируемых как энцефалопатия новорожденных и родовая 
черепно-мозговая травма, особенно в остром периоде, до настоящего 
времени не имеет общепринятых рекомендаций. Поэтому терапия 
данной патологии в странах дальнего зарубежья основана на 
мониторировании показателей жизнедеятельности и коррекции 
выявленных нарушений. 

Еще в 1992г. J.C.Sinclair и M.B.Bracher в книге «Эффективная 
терапия новорожденных», касаясь лечебных вмешательств у 
новорожденных детей после асфиксии в родах, писали дословно о 
том, что «на таких детях опробовали целый ряд медикаментозных 
вмешательств, однако ни одно из них не было с точностью отмечено, 
как полезное сразу или в недалеком будущем». На основании этих 
данных Н.П.Шабалов в своем руководстве «Неонатология» (1995) 
сделал заключение, что изолированно лечить мозг новорожденных 
практически невозможно, хотя дает ряд рекомендаций. В России и 
странах СНГ приводятся рекомендации по использованию 
церебролизина, актовегина, ноотропила, кавинтона, глиатилина, 
глицина, энцефабола и других медикаментов, сведения о которых 
отсутствуют в неонатальной фармакопее Великобритании. 
Эффективность этих препаратов все еще не установлена с позиции 
доказательной медицины. Все это остается правомерным и в 
настоящее время. Однако мы должны лечить и лечим врожденную 
церебральную патологию в неонатальном периоде. 

На нашей кафедре детской неврологии БелМАПО разработан 
метод посиндромной терапии новорожденных первого месяца жизни, 
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включающий использование следующих медикаментозных 
препаратов. 

Синдром повышенной нервно-рефлекторной возбудимости 
(после 7 дней). 

При легких или умеренно выраженных нарушениях можно 
ограничиться пиридоксином по 10-15 мг/кг/сутки внутрь в 3 приема 
(реже внутримышечно). Можно использовать аспаркам (панангин) по 
¼ табл. 2 раза в день, а также магне-В6 в растворе для питья, по 1 мл. 
внутрь 2 раза в день (после исследования содержания магния в 
крови). 

Наиболее эффективным является ноофен, обладающий 
транквилизирующими свойствами и ноотропной активностью; не 
оказывает тератогенного действия и может использоваться даже во 
время беременности (обычно не более 7-10 дней) и в различные 
периоды жизни как у детей, так и у взрослых. Новорожденным 
назначается по 15-20 мг/кг/сутки. В случае нарушения сна с частыми 
пробуждениями можно использовать радедорм по 0,5-1 мг на ночь. 

Синдром угнетения ЦНС. При умеренно выраженных 
нарушениях рекомендуется назначать ноотропные средства: 
энцефабол по 30-40 мг в сутки в виде суспензии или таблеток или 
ноотропил (пирацетам) в виде 20% суспензии или таблеток по 30-50 
мг/кг/сутки. Оба препарата даются в два приема. 

 В случае выраженного угнетения ЦНС или тяжелом состоянии 
новорожденного обычно назначается один из следующих препаратов:  

1. Церебролизин (церебролизат) 0,1 мл/кг/сутки, в/м. 
2. Актовегин 0,1-0,2 мл/кг/сутки в/м или в/в. 
3. Эмоксипин 1% по 0,1-0,2 мл/кг/сутки в/м. 
4. Милдронат 10% 0,1-0,2 мл/кг/сутки в/м или в/в. 
5. Ноотропил 20% в дозировке до 100 мг/кг/сутки в/м или в/в. 
Возможно сочетание этих медикаментов с одним из следующих 

средств путем энтерального приема: 
1. Кавинтон 0,5- 1 мг/кг/сутки в 2 приема. 
2. Карнитина хлорид 20% по 4-10 капель 2 раза в день или 

элькар (левокарнитин, L-карнитин)  в той же дозировке. 
3. Глицин 0,025г 2 раза в сутки. 
4. Витамин В12 по 100-200 мкг в/м через день, чередуя с 

указанными выше инъекционными препаратами. 
Гипертензионно-гидроцефальный синдром. В основном 

используется диакарб (после 7 суток жизни) в первоначальной 
дозировке 10-15 мг/кг/сутки. При выраженной внутричерепной 
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гипертензии доза увеличивается каждые 2-3 дня на 10-15 мг/кг/сутки 
вплоть до 60-80 мг/кг/сутки. Нами также в ряде случаев используются 
глюкокортикоидные гормоны с учетом их 
мембраностабилизирующего и противоотечного действия. 
Преимущественно назначается дексаметазон по 0,1-0,3 мг/кг/сутки в 
течение 7 дней с последующим уменьшением дозы каждые 3-5 дней 
на 1/3. 

Судорожный синдром. В случае редких судорог препаратом 
первого выбора является фенобарбитал по 3-5-8 мг/кг/сутки в 2 
приема. При частых судорогах и эпилептическом статусе обычно 
используется седуксен или его аналоги по 0,5 мг/кг ( или 0,1 мл 0,5% 
раствора) в/в. Если судороги не прекращаются эту дозировку можно 
повторить через 30 минут; можно также вводить седуксен в/м или 
ректально, несколько повысив дозу. В ряде случаев используется 
оксибутират натрия внутривенно в возрастной дозировке. 

Одновременно с указанными препаратами целесообразно 
назначение пиридоксина внутрь или в/м в дозировке до 100 мг/сутки. 
Возможно назначение финлепсина или вальпроатов. 

Синдром вялого ребенка. Из медикаментозных средств 
обычно используются: оротат калия 10-20 мг/кг/сутки внутрь, 
витамин Е по 5 мг/кг/сутки внутрь, карнитина хлорид и милдронат 
(дозировка указана выше), рибоксин 10-20 мг/кг/сутки, инъекции 
АТФ 1% по 0,1 мл/кг/сутки в/м, витамин В1 5% раствор в/м по 0,5-1 
мл в сутки. Препараты для энтерального применения даются обычно 
два раза в день. 

Повышение мышечного тонуса. Четко представленное 
повышение мышечного тонуса требует назначения миорелаксантов. 
Наиболее часто используются мидокалм по 5 мг/кг/сутки внутрь или 
баклофен 1 мг/кг/сутки. При этом снижение мышечного тонуса 
обычно наступает при дозировке, близкой к токсической, что требует 
медленного повышения дозы до клинического эффекта. 

Синдром вегетативно-висцеральных дисфункций нередко 
сопутствует другим синдромам энцефалопатии (возбуждения или 
угнетения), что требует коррекции этих расстройств. Дополнительно 
применяются средства, уменьшающие диспептические явления: 
церукал 0,5-1 мг/кг/сутки, но-шпа по 1/8-1/4 табл. 2 раза в день. 

При наличии ишемически-геморрагических поражений 
головного мозга необходимо дополнительно проводить 
гемостатическую терапию. В наших условиях обычно применяются 
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викасол 1% по 0,1 мл/кг в/м или этамзилат 12,5% по 0,1 мл/кг. 
Вводятся однократно. 

Мы считаем необоснованным рекомендации некоторых авторов 
всем новорожденным однократно вводить викасол с целью 
предотвращения развития геморрагий. Первичная профилактика 
болезней не требует назначения медикаментозных препаратов. 

Приведенные рекомендации лечения новорожденных с 
энцефалопатией и РЧМТ должны проводится в специализированных 
отделениях или палатах. Кроме медикаментозной терапии 
необходимо использовать ЛФК (по методике Войта или Бобата), 
сенсорную стимуляцию, лечение положением, массаж (вначале в виде 
поглаживания, а затем более интенсивно), по показаниям тепловые 
процедуры в виде парафиновых аппликаций. Из аппаратной 
физиотерапии можно применить электрофорез лекарственных 
препаратов, синусоидальные модулированные токи, а после острого 
периода уже на 10-15 сутки жизни иглорефлексотерапию. Показана 
также музыкотерапия, необходимо обучение родителей уходу за 
ребенком. Различные электрические физиотерапевтические 
процедуры на голову у детей раннего возраста считаем 
противопоказанным. 

После выписки из стационара при наличии неврологических 
расстройств ребенок может продолжить лечение и реабилитацию в 
неврологических отделениях для детей  раннего возраста (при 
наличии таковых) или в центрах реабилитации.  
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2.1.4. 
ТЕМА: Родовые травматические повреждения плечевого 
сплетения (Шарко Е.Е.) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Определение. 
2. Топическая диагностика уровня поражения. 
3. Этиология и патогенез. 
4. Клиника поражения плечевого сплетений. 
5. Дифференциальная диагностика. 
6. Лечение. 

 

1. Родовые травматические повреждения плечевого сплетения 
- вялые (преимущественно односторонние) парезы или параличи рук, 
возникающие вследствие травматического повреждения в родах 
плечевого сплетения или корешков спинного мозга на уровне С5-С8 
и, частично, Тh1-Th2. 
2. Плечевое сплетение 
• образуется из корешков спинномозговых нервов, начиная от С5-С8 

до Th1- Th2. 
Первичные пучки плечевого сплетения: 

• Верхний первичный пучок образуется из корешков C5-C6. 
• Средний первичный пучок образуется из корешка C7. 
• Нижний первичный пучок образуется из корешков C8-Th1-2. 

Вторичные пучки плечевого сплетения: 
• Латеральный вторичный пучок образуется из передних ветвей 

верхнего и среднего первичных пучков. 
• Медиальный вторичный пучок образуется из передних ветвей 

нижнего первичного пучка. 
• Задний вторичный пучок образуется из задних ветвей всех трех 

первичных пучков. 
Нервы, образующиеся из плечевого сплетения: 

• N. musculocutaneus образуется из латерального вторичного пучка; 
• N. ulnaris, n. cutaneus brachii medialis и n. cutaneus antebrachii 

medialis образуются из медиального вторичного пучка; 
• N. axillaris, n. radialis образуются из заднего вторичного пучка; 
• N. medianus образуется из ветвей латерального и медиального 

вторичных пучков. 
3. Этиология и патогенез 
• Ведущая роль – факторы растяжения и давления. 
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• Предрасполагающий фактор – внутриутробная гипоксия или 
асфиксия плода и новорожденного. 

4. Клиника 
Проксимальный (верхний) тип пареза плечевого сплетения 

(Дюшенна-Эрба) 
• при повреждении верхнего первичного пучка или С5-С6 корешков 

спинного мозга.  
Клиника: 

– Вялый парез проксимального отдела руки. 
Рука приведена к туловищу, разогнута во всех суставах, ротирована 
внутрь в плече, пронирована в предплечье, кисть в положении 
ладонного сгибания. 
Голова наклонена к больному плечу. 
Движения в плечевом и локтевом суставах ограничены или 
отсутствуют, а в пальцах и кисти сохранены. 

– Симптом “кукольной ручки” 
– Симптом “свисающей ручки” 
– Внутриротаторная мышечная контрактура в плечевом суставе,  
– Пронаторная контрактура Фолькмана. 
– Подвывих или вывих головки плечевой кости; 
– Может сочетаться с кривошеей, парезом диафрагмального 

нерва. 
Дистальный (нижний) тип пареза плечевого сплетения (Дежерин–

Клюмпке) 
- травматическое повреждение нижнего и среднего первичного 
пучков плечевого сплетения или С7-С8 и Th1-Th2 корешков спинного 
мозга. 
Клиника: 

– Вялый парез дистального отдела руки. 
Рука приведена к туловищу, пронирована, ротирована вовнутрь. 
Движения в предплечье, кисти и пальцах отсутствуют.  
Часто трофические нарушения. 
Не развиваются симптом “кукольной ручки”, внутриротаторная 
контрактура. 
Может сопутствовать синдром Клода Бернара-Горнера на стороне 
поражения. 

Тотальный тип пареза плечевого сплетения (Керера) 
• при повреждении верхнего, среднего и нижнего первичных пучков 

плечевого сплетения или корешков спинного мозга на уровне С5-
Тh1. 
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Клиника: 
– резко выражена гипотония, 
– рука пассивно свисает вдоль туловища, 
– симптом “шарфа”, 
– активные движения отсутствуют, 
– локальные вегетативные расстройства. 

Мышечные атрофии развиваются рано, особенно в дистальных 
отделах. 
Патологическая установка руки отсутствует. 
Реже формируются контрактуры. 
Может сопутствовать синдром Клода Бернара-Горнера на стороне 
поражения. 

Диагноз 
• Травматическое повреждение в родах правого плечевого сплетения 

с вялым, преимущественно проксимальным парезом руки. 
• Выраженный вялый парез левой руки вследствие травматического 

повреждения в родах плечевого сплетения. 
5. Дифференциальная диагностика 
• Перелом ключицы 
• Перелом плечевой кости 
• Гнойный остеомиелит 
• Гемиатрофия (гемигипоплазия) 
• Синдром Поланда 
6. Лечение 
• Раннее, комплексное, непрерывное на всех возрастных этапах. 
• Консервативное 
- ортопедические укладки 
- лечебная физкультура, массаж 
- медикаментозное лечение 
- физиотерапия 
• Оперативное 

Медикаментозное лечение 
• Дегидратирующие 
лазикс 0,2-0,3 мл 
диакарб 10-15-20 мг/кг 
• Дибазол 1мг/сутки в два приема 1 месяц 
• Витамины группы В: с конца 2-й недели 
витамин В1 (раствор тиамина хлорида 2,5% либо 5%) 0,1 мл/кг 
витамин В12 (200 мкг) 
• Антихолинэстеразные препараты: с конца 3-й недели 
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нейромидин (в таблетках по 0.02) 1-1,5 мг/кг 
• Антигипоксанты, препараты с нейротрофическим действием, 

вазоактивные средства: актовегин, эмоксипин, мексидол, 
церебролизин, ноотропы 

Физиотерапевтические процедуры 
• На область плечевого сплетения умеренные тепловые процедуры 

(УФО, тепловые дозы электрического поля УВЧ) 
• Электрофорез лекарственных веществ (антихолинэстеразные 

препараты (галантамин, прозерин), средства, улучшающие кровоток 
в вертебро-базилярной системе (эуфиллин, никотиновая кислота, 
компламин), вещества, оказывающие рассасывающее действие 
(лидаза, йодид калия) 

• Парафиновые, озокеритовые аппликации на шейно-воротниковую 
область и пораженное плечо, умеренно тепловая доза 

• Электростимуляция пораженных групп мышц 
• Ультразвук по ходу нервных стволов 
• Грязевые аппликации 
• Иглорефлексотерапия 

Операции, выполняемые по поводу повреждений плечевого 
сплетения. 

– нейрохирургические операции, 
– ортопедические операции (операции на сухожильно-мышечном 

аппарате, костях и суставах). 
 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 
1. Детская неврология: Учеб. пособие/Л.О. Бадалян – М.: МЕДпрес-

информ, 2001. - 608с. 
2. Клиническая фармакология новорожденных. - СПб.: Сотис –  

1993.- 374с. 
3. Неврология детского возраста: болезни нервной системы 

новорожденных и детей раннего возраста, эпилепсия, опухоли, 
травматические и сосудистые поражения: Учеб. пособ. для ин-в 
(фак.) усовершенствования врачей. Г.Г. Шанько, Е.С. Бондаренко, 
В.И. Фрейдков и др./ Под ред. Г.Г. Шанько, Е.С. Бондаренко. Мн.: 
Выш. шк., 1990. - 495 с. 

4. Нейроортопедические и ортопедоневрологические синдромы у 
детей и подростков/ А.В. Руцкий, Г.Г. Шанько.- Минск: Харвест, 
1998.- 336с. 

5. Перинатальная неврология/Ю.И. Барашнев. - М.: Триада-Х, 2001.-
640с. 
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6. Энциклопедия детского невролога/ Под ред. Г.Г. Шанько.- Минск: 
«Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 

 
2.1.5. 
ТЕМА: Детский церебральный паралич (Л.В.Шалькевич) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Определение 
2. Причины  
3. Диагностические критерии 
4. Классификация 
5. Клиника 
6. Реабилитация 
 
Детский церебральный паралич (ДЦП) - симптомокомплекс 

двигательных нарушений, развившихся в результате повреждения 
центральной нервной системы в перинатальном периоде, часто 
сочетающийся с умственной недостаточностью, нарушением слуха, 
зрения, речи, а также судорогами. 

 
Причины ДЦП 
• Дородовые внутриутробные причины: 
o а) гипоксия  
o б) вредные экзогенные и эндогенные факторы  
o в) резус-конфликт 
• Родовые (натальные) повреждения: 
o а) родовая травма 
o б) асфиксия в родах 
• Послеродовые (постнатальные) факторы:  
o а) чаще инфекционные поражения в раннем неонатальном 

периоде (менингиты, менингоэнцефалиты, энцефалиты) 
o б) реже - некоторые токсические воздействия 

 
Высокий риск поражения ЦНС у новорожденных детей 

• низкая оценка по шкале АПГАР;  
• нарушения дыхания;  
• стойкая мышечная гипотония; 
• угнетение рефлексов периода новорожденности;  
• судороги в первые 48 часов жизни.  
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Критерии диагностики ДЦП 
• Несоответствие имеющихся двигательных навыков 

долженствующим в данный возрастной период;  
• Отсутствие клинического прогрессирования неврологических 

нарушений;  
• Длительное сохранение рефлексов грудного возраста, 

нарушение времени их наступления и исчезновения; 
• Критерии диагностики ДЦП 
• Нарушение мышечного тонуса; 
• Формирование патологических двигательных стереотипов; 
• Сопутствующие интеллектуальные, сенсорные и другие 

нарушения (в меньшей степени). 
Классификация ДЦП 

Клиническая классификация (К.Е.Семенова) 

• Двойная гемиплегия; 
• Спастическая диплегия; 
• Гемипаретическая форма; 
• Гиперкинетическая форма; 
• Атонически-астатическая форма. 

Международная статистическая классификация болезней 
10-го пересмотра 

G80 Детский церебральный паралич. 
G80.0 Спастический церебральный паралич;  
G80.1 Спастическая диплегия;   
G80.2 Детская гемиплегия;   
G80.3 Дискинетический церебральный паралич;   
G80.4 Атактический церебральный паралич;   
G80.8 Другой вид детского церебрального паралича;   
G80.9 Детский церебральный паралич неуточненный. 

Классификация по степеням тяжести (взрослые)  

• ДЦП легкой степени тяжести – стойкое органическое 
заболевание без ограничения обычной деятельности. 

• ДЦП средней степени тяжести – имеются некоторые 
затруднения в повседневной деятельности, часто требующие 
вспомогательных приспособлений или иммобилизации конечностей. 

• ДЦП тяжелой степени – повседневная деятельность 
ограничена от умеренной по выраженной степени. 

Классификация по способности к самостоятельному 
передвижению (дети) 
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• I степень - передвигается самостоятельно; 
• II степень - передвигается с посторонней помощью или 

используя вспомогательные приспособления; 
• III степень - не передвигается. 
Двойная гемиплегия 
• Спастический тетрапарез с более тяжелым поражением рук  
• Выраженная гипертония мышц  
• Речь не развита или тяжелая дизартрия выраженной степени  
• Сопутствующая патология  
• Микроцефалия, судороги  
• Наиболее тяжелая, практически некурабельная  форма ДЦП 
Спастическая диплегия  
• Спастический тетрапарез с преимущественным поражением 

ног   
• Речевые нарушения слабо  выражены  
• Психика страдает нерезко, может быть нормальный интеллект  
• Иногда гиперкинезы характера хореоатетоза  
• Эпилептические припадки встречаются редко  
• Часто развиваются контрактуры и патологические установки в 

ногах  
Гемипаретическая форма 
• Гемипарез 
• установка конечностей по типу позы Вернике-Манна  
• Дизартрия 
• Интеллект в норме или незначительно снижен 
• Часто эпилептические припадки  
Гиперкинетическая форма 
• Гиперкинезы  
o Атетоз, хореоатетоз, торсионная дистония  
• Нарушена походка 
• Нарушение речи из-за гиперкинезов оральной 

мускулатуры  
• Интеллект сохранен или незначительно снижен. 
o Обычно развивается  после гемолитической болезни 

новорожденного, в результате ядерной желтухи. 
Атонически-астатическая форма 
• Атаксия  
• Низкий мышечный тонус 
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• Рефлексы сохранены 
• Клиническая неоднородность  
o поражение корково-мосто-мозжечковых связей  
• грубое нарушение интеллекта  
o преимущественное поражение мозжечка 
• относительно сохраненный интеллект  

Формулировка диагноза 
• ДЦП, спастическая диплегия II степени тяжести, задержка 

психоречевого развития. 
• ДЦП, левостороняя гемипаретическая форма I степени, 

эпилептический синдром в виде частых сложно-парциальных 
приступов. 
 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 
Бадалян Л.О., Журба Л.Т., Тимонина О.В. Детские церебральные 

параличи. Киев: Здоровья, 1988. 
Семенова К.А. Восстановительное лечение больных  с 

резидуальной стадией детского церебрального паралича. М.: 
«Антидор», 1999. 
Семенова К.А. Штеренгерц А.Е., Польской В.В. 

Патогенетическая восстановительная терапия больных детским 
церебральным параличом. - Киев: «Здоровья», 1986. 

 Семенова К.А., Махмудова Н.М.  Медицинская реабилитация и 
социальная адаптация больных детским церебральным параличом. 
Киев: «Здоровья», 1986. 

Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г. Шанько.- 
Минск: «Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 

 
2.1.6. 
ТЕМА: Восстановительное лечение детского церебрального 
паралича (Л.В.Шалькевич) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Определение реабилитации 
2. Программы реабилитации 
3. Лечение спастичности 
4. Коррекция нарушений равновесия 
5. Медикаментозная терапия  
6. Физиотерапия 
7. Прогноз  
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Реабилитация больных ДЦП 
Реабилитация - процесс, имеющий целью помочь инвалидам 

достигнуть оптимального физического, интеллектуального, 
психического и социального уровня деятельности и поддерживать 
его, предоставив им тем самым средства для изменения их жизни и 
расширения рамок их независимости  

(З-н РБ «О предупр. инв-ти и реаб. инв.» от 17.10.94 №3317-XII 
в ред. от 28.11.03) 

Реабилитация проводится  мультидисциплинарно: невролог, 
ортопед, психиатр, психолог физиотерапевт врач ЛФК логопед 
массажист.  

Основные проблемы у больных ДЦП 
1.Потеря избирательного контроля за движениями и 

зависимость двигательного стереотипа от сохраняющихся 
примитивных рефлексов. 

• Используются программы реабилитации, позволяющие 
частично восстановить двигательный контроль над конечностями и 
туловищем за счет преодоления запрещающих автоматических 
непроизвольных движений, связанных с рефлексами грудного 
возраста.  

o Программы, разработанные Weiss и Betts (1967) 
делают упор на пассивный диапазон движений с 

использованием иммобилизующих приспособлений для 
предотвращения контрактур и блокирования аномального 
функционирования  мышц.  

o Программа Deaver  
направлена в большей степени на развитие функциональных 

возможностей ограниченных движений, чем на восстановление 
нормального двигательного стереотипа. 

o Система сенсомоторного активирования, 
разработанная Rood 

улучшает движения за счет сенсорной стимуляции, например, 
поглаживания, прикладывания льда, нагревания. 

o «Лечебная программа неврологии развития», Bobaths 
(1967)  

Методы, используемые в этой программе, направлены на 
блокирование аномальных рефлексов грудного возраста с 
одновременным поэтапным развитием  нормальных движений. 
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2.Патологический мышечный тонус 
 Две цели терапии:  
1. Функциональная цель -  улучшение функций в пораженных 

конечностях  
2. Техническая цель - облегчение реабилитирующих 

процедур. 
Направления лечения спастичности 

1. Медикаментозное 
1.1. Общее 
1.2. Местное 
2. Хирургическое 
2.1. Нейроортопедические операции 
2.2. Функциональная нейрохирургия 
3. Ортопедическая коррекция. 
4. Физиотерапия. 
5. Лечебная физкультура. 
Основные миорелаксанты  
• Диазепам.   
• Баклофен  
• Тизанидин (сирдалуд).  
• Толперизон  (мидокалм).   
• Дантролен  
• Ботулинический токсин типа а  
3.Нарушение равновесия туловища.  
Первичные нарушения мышечного равновесия обязательно 

должны быть отдифференцированы от адаптивных и компенсаторных 
механизмов. 

• При нарушении только заднего равновесия (спастическая 
диплегия) ребенок может ходить без посторонней помощи.  

• При нарушении заднего и переднего равновесия для 
способности передвигаться необходимы костыли.  

• Детям с дефицитом латерального равновесия обычно 
требуются ходунки (при сильном дефиците равновесных реакций они 
не могут ходить самостоятельно). 

Медикаментозная терапия при ДЦП 
• Миорелаксанты 
• Средства, улучшающие мозговой метаболизм  
• Сосудистые средства  
• Витаминотерапия   
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• Препараты, улучшающие метаболизм  
• Аминокислоты  
• Седативные препараты  

Физиотерапия 
• Электролечение (электростимуляция, магнитостимуляция) 
• Теплолечение (озокеритовые аппликации на конечности) 
• Пелоидолечение (грязевые аппликации на конечности) 
• Рефлексотерапия (корпоральная акупунктура, аппаратная 

рефлексотерапия, магнитно-резонансная терапия, лазеропунктура). 
Прогноз в отношении моторного развития 

• Дети с гемиплегией без других серьезных 
сопутствующих нарушений  почти всегда начинают ходить к двум 
годам.  

• Большинство детей с гиперкинетической формой ДЦП в 
конечном итоге начинают ходить. Равновесие и навыки 
использования рук часто остаются ограниченными.  

• Более 50% детей со спастической  диплегией умеют 
ходить в возрасте около трех лет, но походка у них часто нарушена.  

o Некоторым детям требуются приспособления, 
облегчающие ходьбу (костыли).  

o Нарушение активности рук может быть едва заметным.  
• Двойная гемиплегия является самой неблагоприятной 

для восстановления 
• Ребенок, у которого после года жизни присутствуют 

рефлексы Моро, асимметричный тонический шейный рефлекс, 
отсутствует парашютный рефлекс - имеет неблагоприятный прогноз.  

 
СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 

1. Бадалян Л.О., Журба Л.Т., Тимонина О.В. Детские 
церебральные параличи. Киев: Здоровья, 1988. 

2. Семенова К.А. Восстановительное лечение больных  с 
резидуальной стадией детского церебрального паралича. М.: 
«Антидор», 1999. 

3. Семенова К.А. Штеренгерц А.Е., Польской В.В. 
Патогенетическая восстановительная терапия больных детским 
церебральным параличом. - Киев: «Здоровья», 1986. 

4. Семенова К.А., Махмудова Н.М.  Медицинская реабилитация и 
социальная адаптация больных детским церебральным 
параличом. Киев: «Здоровья», 1986 
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5. Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г. Шанько.- 
Минск: «Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 
 
2.1.7. 
ТЕМА: Гидроцефалия и микроцефалия (Л.В.Шалькевич) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Гидроцефалия 
1.1. Определение  
1.2. Классификация 
1.3. Клиника 
1.4. Диагностика 
1.5. Лечение 
2. Микроцефалия 
2.1. Определение  
2.2. Классификация 
2.3. Клиника 
2.4. Диагностика 
2.5. Лечение 
 
Гидроцефалия - патологическое состояние, характеризующееся 

избыточным накоплением ликвора в полости черепа. 
• Частота врожденной гидроцефалии составляет 3-4  случая 

на 1000 живорожденных.  
• В виде изолированного врожденного порока гидроцефалия 

возникает с частотой 0,5-1,5 случая на 1000 живорожденных  
 

Классификация 
• В зависимости от генеза 
o Гиперсекреторная гидроцефалия. 
o Арезорбтивная гидроцефалия. 
o Окклюзионная (несообщающаяся, закрытая) 

гидроцефалия. 
o Гидроцефалия “Ex vacuo” 
• В зависимости от локализации  
o Внутренняя гидроцефалия.          
o Наружная гидроцефалия.  
• В зависимости от повышения внутричерепного давления  
o Активная  
o Пассивная  
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• По времени возникновения 
o Врожденная 
o Приобретенная 
• По течению  
o Декомпенсированная. 
o Субкомпенсированная. 
o Компенсированная. 

 
Врожденная гидроцефалия 

   Формируется в период беременности и родов. Основные 
этиологические факторы: 

• Трансплацентарные инфекции 
• Родовая черепно-мозговая травма  
• Врожденные опухоли головного мозга 
• Опухоли головного мозга  – 25% всех опухолей у детей до 

3-х лет  
• Аномалии строения ликворопроводящих путей  

 
Клиника 

 Проявляется сразу после рождения или в раннем неонатальном 
периоде  

• Основные признаки  
o Повышенный рост головы 
o Нарушение функции черепных нервов 
o Двигательные нарушения 
o Изменения на глазном дне (редко) 
• Диагностика  
o Люмбальная пункция 
o Нейросонография  
o Офтальмологическое обследование  
o РКТ, МРТ головного мозга 
• Исходы врожденной гидроцефалии 
o Полная компенсация 
o Остаточные явления 

 
Приобретенная гидроцефалия 

  Формируется в постнатальном периоде 
• Этиология  
o Воспалительные заболевания ЦНС 
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o Черепно-мозговая травма  
• Клиника 
o Развивается не с рождения, а позже, при наличии 

известных этиологических факторов 
o Отсутствует резкое увеличение размеров черепа 
o Большая клиническая выраженность внутричерепной 

гипертензии 
o Рано возникают изменения на глазном дне 
• Исходы приобретенной гидроцефалии  
o Летальный исход 
o Инвалидность разной степени выраженности  
o Выздоровление (относительное) 
• Формулировка диагноза  
o Время возникновения 
o Характер гидроцефалии 
o Степень компенсации 
o Основной синдром 
 

Лечение 
При компенсированной форме лечение гидроцефалии не 

проводится.  Лечения требует прогрессирующая гидроцефалия.  
 

Консервативное лечение 

• Этиологическое лечение (при наличии известного 
этиологического фактора 

• Дегидратирующая терапия  
• Дополнительная терапия 

 
Хирургическое лечение 

• Шунтирование желудочков 
 

Микроцефалия 
 
• Уменьшение размеров головного мозга и черепа 

вследствие их недоразвития 
• Частота 0,5-1,6 случаев на 1000 живорожденных  
• Диагноз ставится, когда размеры головы на 2 сигмы 

меньше возрастной нормы 
Классификация 
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• Микроцефалия первичная (генетически-обусловленная) 
• Вторичная (синдромальная)  

Клиника 
• Умственная недостаточность и неврологические 

нарушения 
o Первичная – при рождении и в первые месяцы жизни  
o Синдромальная – на первом году жизни 

Лечение 
• Симптоматическое 
• Ноотропная терапия 
• Сосудистая терапия 
• Противосудорожное 
• Миорелаксанты 
 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 
1. Болезни нервной системы: Руководство для врачей: В 2-х т.- 

Т.1,2 /Под ред. Н.Н.Яхно, Д.Р.Штульмана.- 2-е издание, перераб. 
и доп.- М.: Медицина, 2001.- 744 с.(т.1). 

2. Неврология детского возраста: болезни нервной системы 
новорожденных и детей раннего возраста, эпилепсия, опухоли, 
травматические и сосудистые поражения: Учеб. пособ. для ин-в 
(фак.) усовершенствования врачей. Г.Г.Шанько, 
Е.С.Бондаренко, В.И.Фрейдков и др./ Под ред. Г.Г.Шанько, 
Е.С.Бондаренко. Мн.: Выш. шк., 1990. - 495 с. 

3. Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г. Шанько.- 
Минск: «Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 

 
2.1.8. 
ТЕМА: Врожденные внутриутробные инфекции нервной системы 
(корь, краснуха, цитомегалия, листериоз, токсоплазмоз) 
(Л.И.Ясинская) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Врожденные внутриутробные инфекции, определение, общая 
характеристика. 

2. Врожденная краснуха. 
3. Врожденная корь. 
4. Врожденная цитомегаловирусная инфекция. 
5. Врожденный листериоз. 
6. Врожденный токсоплазмоз. 
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7. Лабораторная диагностика ВУИ. 
8. Лечение ВУИ. 

 
■ Пренатальные церебральные расстройства часто возникают 
вследствие внутриутробных инфекций (ВУИ) (синоним: 
врожденные инфекции). К ним относятся инфекционно-
воспалительные заболевания плода и детей раннего возраста, которые 
сходны по  эпидемиологическим параметрам и клиническим 
проявлениям и возникают при проникновении возбудителя от 
инфицированной матери к плоду. 
♦ ВУИ или «TORCH-инфекции»: 
   • Toxoplazma (токсоплазмоз) 
   • Rubella (краснуха) 
   • Cytomegalovirus (цитомегаловирус) 
   • Herpes (герпес) 
   • Other (другие) 
♦ ВУИ относятся к тяжелым заболеваниям и во многом определяют 
уровень младенческой смертности. 
 
■ Основным источником инфекции при ВУИ  является мать ребенка, 
от которой возбудитель в анте- и/или интранатальном периоде 
проникает в организм плода (вертикальный путь передачи).                   
♦ Внутриутробное инфицирование не всегда приводит к развитию 
манифестных форм заболевания и во многом зависит от особенностей 
состояния плода и новорожденного. 
♦ Реализация ВУИ значительно возрастает при недоношенности, 
задержке внутриутробного развития, перинатальном поражении ЦНС. 
♦ Характер и тяжесть инфекционного процесса у плода определяется 
стадией его внутриутробного развития в момент инфицирования. 
 
■ В патогенезе внутриутробного поражения плода большую роль 
отводят:  
- гипоксии,  
- воздействию продуктов метаболизма,  
- гипертермии. 
♦ Реализация патологического процесса зависит от периода их 
воздействия:  
• предимплантационный,  
• эмбриональный,  
• ранний и поздний фетальный,  
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• интранатальный,  
• неонатальный.  
♦ В период органогенеза и плацентации формируются инфекционные 
эмбриопатии, которые обуславливают формирование у эмбриона 
пороков развития либо его гибель.  
♦ В ранний фетальный период – формирование пороков развития у 
плода, так как отмечается преобладание пролиферативно-
альтеративных процессов, приводящих к сужению и обтурации 
каналов и отверстий.  
♦В позднем фетальном периоде – воспалительное повреждение как 
отдельных органов и систем (гепатит, кардит, менингит, 
хореоретинит, анемия), так и генерализованное поражение, что может 
сопровождаться и невынашиванием беременности, гибелью плода, 
задержкой внутриутробного развития.  
 
■ Наиболее типичными симптомами ВУИ, выявляемыми в 
первые трое суток жизни являются:  
• задержка в/у развития 
• гепатоспленомегалия  
• желтуха  
• экзантема  
• дыхательные расстройства  
• сердечно-соосудистая недостаточность  
• тромбоцитопения  
• отечный синдром  
• снижение мышечного тонуса и рефлексов  
• снижение спонтанной двигательной активности  
• снижение сосательного рефлекса. 
 
■ Врожденная краснуха - это медленная вирусная инфекция, 
развивающаяся в результате трансплацентарного заражения плода.    
♦ Клинические формы:  
- с поражением нервной системы,  
- с врожденными пороками сердца,  
- с поражением органа слуха,  
- с поражением глаз,  
- смешанные формы.  
♦ Триада Грегга:  



 87 

   • врожденный порок сердца (незаращение артериального протока, 
ДМЖП, ДМПП, стеноз легочной артерии и аорты, транспозиция 
сосудов;  
   • аномалии органов зрения (катаракта, реже микрофтальмия, 
глаукома, помутнение роговицы, миопия, недоразвитие век, 
ретинопатия);  
   •  нарушение слуха (глухота).  
 
■ Врожденная корь изучена недостаточно. В условиях увеличения 
заболеваемости корью среди взрослых, повышается и вероятность 
вознкновения врожденной кори. Диагноз ставися на основании 
олезни матери.  
 
■Врожденная цитомегаловирусная инфекция проявляется 
полиморфной клинической симптоматикой с поражением слюнных 
желез, висцеральных органов, ЦНС и образованием гигантских 
клеток с типичными внутриядерными и цитоплазматическими 
включениями. 
♦ Вирус и антнтела к нему обнаруживаются примерно у 1-100% 
новорожденных и детей первых 2-3 месяцев жизни.  
♦ Клинические проявления её манифестируют только на фоне 
иммунодефицитных состояний.  
♦ Течение может быть как беccимnтомным, так и   в тяжелой форме, 
нередко с летальным исходом.  
♦ Наибольшую опасность для плода представляет именно острая 
первичная ЦМВИ у ранее серонегативной матери.  
♦Цитомегаловирус оказывает тератогенное действие 
преимущественно на эпителиальные органы. 
♦ Ребенок рождается с пороками развития: ЦНС (микроцефалия, 
микрогирия, гидроцефалия), сердечнососудистой системы (ДМЖП, 
ДМПП, фиброэластоз, пороки развития клапанов аорты, легочного 
ствола), несколько реже почек, легких и других органов. 
 
■ Врожденный листериоз – вызывается грамположительной 
палочкой Listeria monocytogenes. 
♦ Возбудитель легко проникает в организм через мочеполовую 
систему, в первую очередь через матку  плаценту. 
♦ Листерии обладают высоким тропизмом к тканям эмбриона. 
♦ Преимущественное поражение лимфоидных органов, ЦНС. 
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♦ У новорожденных развивается сепсис в сочетании с пневмонией, 
гепатолиенальным синромом, кишечным нарушениями. 
♦При поражении ЦНС – клиника менингита или менингоэнцефалита. 
 
■ Врожденный токсоплазмоз - паразитарное заболевание, 
вызываемое внутриклеточным паразитом Toxoplasma gondii.               
♦Токсоплазменная инфекция может передаваться от матери плоду 
только один раз в жизни, если мать  инфицировалась впервые во 
время данной беременности. 
♦При последующей беременности или в случае перенесенного 
заболевания до наступления беременности, плод не инфицируется. 
♦ Течение латентное или хроничекое. 
♦Поражение нервной системы, органов ретикулоэндотелиальной 
системы, мышц, миокарда и глаз.  
♦Летальность вследствие врожденного клинически проявляющегося 
токсоплазмоза 12-40 %.  
♦Типичными признаками врожденной инфекции служат:  
- хориоретинит,  
- очаги обызвествления в головном мозге (кальцинаты),  
- гидроцефалия  или   микроцефалия,  
- задержка психомоторного развития,  
- судорожный синдром.  
♦Признаки заболевания могут проявляться при рождении или 
оставаться незаметными в течение многих дней после родов.  
 
■ Лабораторная диагностика ВУИ: серологическое обследование 
новорожденных и их матерей; вирусологическое; 
бактериологическое; ПЦР-диагностика. 
 
■ Лечение ВУИ: этиотропная, метаболическая, иммунологическая, 
симптоматическая терапия. 

 
СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 

1. Неврология детского возраста: болезни нервной системы 
новорожденных и детей раннего возраста, эпилепсия, опухоли, 
травматические и сосудистые поражения: Учеб. пособ. для ин-тов и 
фак. усовершенствования врачей./Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко и др.; 
Под общ. ред. Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко. -  Мн.: Выш. шк., 1990. - 
495с. 
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2. Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г. Шанько.- Минск: 
«Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 
3. Детская неврология: Учеб.пособие/Л.О.Бадалян.- М.: МЕДпрес- 
информ, 2001.- 608с. 
4. Перинатальная неврология / Барашнев Ю.И. .-М.: «Триада-Х», 
2001.- 640с. 
5.Современные аспекты клиники, диагностики, лечения 
внутриутробных инфекций у новорожденных:  учеб.- метод. пособие / 
А.К.Ткаченко. – Изд. 2-е, перераб. и доп. – Мн.: БГМУ, 2005. – 43 с. 
6. Токсоплазмоз у детей: учеб.- метод. пособие / И.Г.Германенко, 
А.К.Ткаченко. –Мн.: БГМУ, 2005. – 26 с. 
7. Учайкин В.Ф. Руководство по инфекционным болезням у детей. – 
М: ГЭОТАР-МЕД, 2001. – 824 с. 
8. Внуриутробные инфекции: диагностика, лечение, профилактика/ 
А.Л.Заплатников, Н.В.Коровина, М.Ю.Корнева, А.В.Чебуркин. – 
Лечащий врач. - №8. – 2005. 
 

2.2. Инфекционные и инфекционно-аллергические заболевания 
нервной системы 
 
2.2.1. 
ТЕМА: Энцефалиты: Общая характеристика, классификация 
(Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Этиология. 
2. Патогенез. 
3. Классификация. 

 
Энцефалит – воспалительное заболевание головного мозга 

инфекционной и инфекционно-аллергичекой природы. 
Следует отметить, что при инфекционной патологии головного 

мозга практически не бывает изолированного поражения только 
конкретной анатомической структуры. Обычно поражаются 
одновременно мозговое вещество и мозговые оболочки 
(менингоэнцефалиты) и имеет место вовлечение в патологический 
процесс головного и спинного мозга (энцефаломиелит). В 
клинической практике диагностика локализации поражения 
основывается на преимущественной патологии конкретной 
структуры, хотя в большинстве случаев, морфологически энцефалит 
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сопровождается изменениями в мозговых оболочках, а при менингите 
вовлекается в процесс мозговое вещество. 

В детском возрасте энцефалиты являются наиболее частым 
проявлением нейровирусных инфекций. Это обусловлено 
ликвидацией эпидемий полиомиелита, более редкими вспышками 
энтеровирусных менингитов, редкой встречаемостью туберкулезного 
менингита. 

Этиология. 
Возбудителями энцефалитов являются преимущественно 

вирусы, реже микробы, риккетсии, грибки, простейшие, живые 
паразиты, а также измененные белки (прионные болезни). Во многих 
случаях (30-40%) этиология острых энцефалитов остается 
неизвестной. 

Одним из ведущих методов диагностики этиологии энцефалитов 
является полимеразная цепная реакция (ПЦР), при помощи которой 
можно определить в крови и цереброспинальной жидкости 
нуклеиновые кислоты вирусов, если они там даже в минимальном 
количестве. Она бывает положительной в первые дни заболевания. 

Патогенез. Возбудители энцефалитов, особенно вирусной 
этиологии, проникают в организм воздушно-капельным или 
алиментарным путем, а также при укусах клещей и комаров. 

Проникновение вирусного возбудителя в ЦНС происходит  
невральным или гематогенным путем. При этом существенную роль 
играет повышение проницаемости гемато-энцефалического барьера. 
Различают несколько фаз взаимодействия вируса с организмом: фаза 
адсорбции на рецепторах клеточных мембран, фаза репродукции 
вируса в клетках паренхиматозных органов, фаза вирусемии, при 
которой вирусные частицы попадают в кровяное русло, происходит их 
взаимодействие с иммунной системой организма. Попадая в мозговую 
ткань, вирусы адсорбируются на клеточных мембранах, и их ДНК или 
РНК попадает в клетку, репродуцируется с разрушением нервных 
клеток или нуклеиновые кислоты вирусов как бы сливаются с  
нуклеиновыми кислотами клетки, не разрушая ее. Это приводит к 
вирусоносительству без клинических проявлений. В последующем 
под влиянием различных экзогенных или эндогенных факторов 
возможно размножение вирусов, дающее острую или медленно 
прогрессирующую болезнь. 

Естественно, что эта простая схема не отражает все сложные и 
пока неизвестные особенности взаимодействия вируса и организма. 
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Известно, что многие микроорганизмы избирательно 
локализуются в определенных клетках или тканях, поражая их 
(явление тропизма микроорганизмов). Почему так происходит, в 
деталях неизвестно. По-видимому это связано с тем, что вирусы 
«ищут» наиболее подходящее место для своего пребывания и 
размножения, т.е. имеет место определенное сродство нуклеиновых 
кислот вируса и клетки организма. 

Классификация. До настоящего времени нет единой и 
общепризнанной классификации энцефалитов. Для детского возраста 
наиболее удобной в течение многих лет была классификация, 
предложенная М.Б.Цукер еще в 1975г. в дальнейшем несколько 
детализирована. Автор выделяла следующие 4 группы энцефалитов. 

I. Энцефалиты первичные, вирусные – с известным и 
неизвестным вирусом. 

II. Энцефалиты и энцефаломиелиты инфекционно-
аллергические и аллергические: параинфекционные 
(вторичные) при экзантемных инфекциях, вакцинальные, 
антирабические  и др.  

III. Микробные и рикетсиозные энцефалиты и 
энцефаломиелиты: первичные и вторичные. 

IV. Инфекционно (вирусно) – генетические энцефалиты и 
энцефаломиелиты, куда относились куру, велюйский 
энцефалит, скрепи. В настоящее время они 
рассматриваются как медленные инфекции. 

К настоящему времени наступили некоторые изменения в 
этиологии указанных энцефалитов и энцефаломиелитов, к тому же в 
классификации  были и некоторые энцефалиты животных. 

Трудности классификации энцефалитов привели к тому, что 
даже в современных учебниках и пособиях для врачей порой не 
приводится их классификация, а описываются лишь отдельные 
формы. 

С учетом современных данных вызывает интерес 
классификация энцефалитов в книге Е.И.Гусева, А.Н.Коновалова, Г.С. 
Бурд «Неврология и нейрохирургия», 2000г. Ниже она приводится с 
некоторыми изменениями. 

Классификация энцефалитов 
I Энцефалиты первичные  

Вирусные 
Арбовирусные, сезонные, трансмиссивные: 
клещевой весенне-летний 
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комариный японский 
австралийский долины Муррея 
американский Сент-Луис 
Вирусные без четкой сезонности (полисезонные) 
энтеровирусные Коксаки и ЕСНО 
герпетический 
при бешенстве 
энцефалит при СПИДе 
цитомегаловирусный  

Вызванные неизвестным вирусом 
эпидемический (Экономо) 

Микробные и риккетсиозные 
При нейросифилисе 
При сыпном тифе 
Нейроборрелиозы (болезнь Лайма) 

II. Энцефалиты вторичные 
Вирусные 

При кори 
При ветряной оспе 
При краснухе 
При гриппе 

Поствакцинальные (АКДС, антирабическая и др.) 
Микробные и риккетсиозные 

Стафилоккоковый 
Стрептоккоковый 
Малярийный 
Токсоплазмозный 

III. Энцефалиты, вызванные медленными инфекциями 
- Подострый склерозирующий панэнцефалит 
- Прогрессирующий краснушный панэнцефалит  
- Прогрессирующая мультифокальная лейкоэнцефалопатия 
- Тропический спастический парапарез 
- Энцефалит Расмуссена 

IV. Прионные болезни 
Болезнь Крейтцфельдта-Якоба 

Болезнь Герстманна-Штреусслера- 
Шайнкера 
Болезнь куру 
Семейная фатальная инсомния 
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2004.- 640с. 

3. Ясинская Л.И., Астапов А.А. Современные клинические 
особенности энтеровирусных менингоэнцефалитов и энцефалитов// 
Проблемы детской неврологии: Международный рецензируемый 
сборник научных трудов, посвященный 75-летию Белорусской 
медицинской академии последипломного образования к 25-летию 
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2.2.2. 
ТЕМА: Первичные энцефалиты (Г.Г. Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Краткая характеристика. 
2. Вирусные (сезонные). 
3. Вирусные полисезонные. 
4. Микробные и риккетсионные. 
5. Клиническая характеристика 

- этиология, 
- клиника, 
- лечение. 

 
Первичные энцефалиты – заболевания головного мозга, при 

которых наступает первичное поражение мозга с преимущественной 
локализацией в области серого (полиоэнцефалиты) или белого 
вещества (лейкоэнцефалиты). Нередко наступает одновременное 
повреждение и нервных клеток, и проводящих путей 
(панэнцефалиты). Они могут быть сезонными и полисезонными; 
вирусными, микробными и риккетсионными. 

 
  Вирусные сезонные 
КЛЕЩЕВОЙ ЭНЦЕФАЛИТ ВОСТОЧНЫЙ 

1. Впервые зарегистрирован в 1933-35гг. на Дальнем 
Востоке. 

2. Передается через укусы клеща ixodes persulcatus. 
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3. Локализация патологического процесса: ядра 
продолговатого мозга, моста, кора полушарий 
большого мозга, передние рога спинного мозга. 

4. Клиника: острое начало, лихорадка, сильная головная 
боль, менингеальный синдром, возможно нарушение 
сознания, судороги; на 3-4 день часто возникают вялые 
парезы мышц шеи, плечевого пояса, проксимальных 
отделов рук (свисающая голова), в ряде случаев 
бульбарные и стволовые нарушения.  

5. Клинические формы: 
- лихорадочная, 
- менингеальная, 
- полиомиелитическая, 
- церебральная стволовая 
- стертая с очаговыми симптомами. 

6. В 2-3% случаев развивается хроническая 
прогрессирующая форма в виде эпилепсии 
Кожевникова, прогрессированием атрофий мышц, 
гиперкинезов. 

7. Лечение: противоэнцефалитный иммуноглобулин 
среднего титра (1:180; 1:160), дезинтоксикация, 
дегидратация, симптоматические средства; 
глюкокортикоидные препараты противопоказаны. 

8. Профилактика: вакцинация тканевой 
инактивированной вакциной в эндемичных районах. 

ЗАПАДНЫЙ (ЦЕНТРАЛЬНО-ЕВРОПЕЙСКИЙ) КЛЕЩЕВОЙ 
ЭНЦЕФАЛИТ 
1. Впервые описан в Беларуси Д.А.Марковым в 1941г. 
2. Передается через укусы клеща  ixodes ricinus. 
3. Локализация патологического процесса: 

преимущественно страдают мозговые оболочки, реже 
вещество головного мозга, спинной мозг. 

4. Клиника: озноб, головная боль, головокружение, 
бессонница, температура не выше 38ºС. Характерно (не 
всегда) двухволновое течение: через 6-12 дней после 
межлихорадочного течения возникает клиника 
менингоэнцефалита,возможны мозжечковые и 
экстапирамидные расстройства, иногда парезы 
конечностей; хроническая прогредиентная форма не 
характерна. 
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5. Клинические формы: 
- общеинфекционная, 
- менингеальная, 
- менингоэнцефалитическая, 
- менингоэнцефаломиелитическая. 

6. Лечение: в остром периоде главное дезинтоксикация, 
при менингеальной форме – повторные люмбальные 
пункции, дегидратация; в период реконвалисценции –
ноотропные средства, витаминв группы В. 

 
КОМАРИНЫЙ (ЯПОНСКИЙ) 
1. Описан в 1924г. как самостоятельное заболевание, чаще 

у детей. 
2. Передается комарами-флававирус 
3. Встречается в Японии, Юго-Восточной Азии, Дальнем 

Востоке и Приморье 
4. Диффузное поражение головного мозга 
5. Клиника: 

- часто острое начало, 
- головная боль, миалгия, лихорадка, фарингит, 
- тремор, атаксия, нарушение функции тазовых 

органов, 
- поражение черепных нервов, 
- делирий, нарушение сознания, возможна кома, 
- цитоз в ЦСЖ 100-200 в 1 мм³, 
- гипонатриемия. 

6. Летальность до 60%.  
7. Возможна легкая форма. 
8. Диагностика: выделение вируса из крови и ЦСЖ, 

ммунологические тесты. 
9. Лечение симптоматическое. 

 

ПОЛИСЕЗОННЫЕ 

Энтеровирусные (Коксаки и ЕСНО) 
1. Вирусы Коксаки впервые выделены в 1948г. в поселке 

Коксаки, США. 
2. В 1951г. обнаружены вирусы, неизвестные в плане 

патогенности («вирусы-сироты»). Название ЕСНО 
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(Enteric citopathogenic human orphan) – перевод «вирус-
сирота, поражающий клетки тонкой кишки человека». 
1. Заболевания спорадические и вспышки с 1958г. при 

убыли полимиелита. В 2003г. вспышка в Беларуси. 
2. Чаще у детей до 15 лет. 
3. Передача: фекально-оральная. 
4. Инкубационный период 2-7 дней. 
5. Патогенны более 40 штамов. 
6. Чаще менингиты и менингоэнцефалиты. 
7. Начало острое, температура, головная боль, рвота, 

конъюнктивит, инъекции сосудов склер, фарингит, 
герпес на губах и носу. 

8. Ликвор: лимфоцитарный плеоцитоз, при 
энцефалитах без изменений или небольшой. 

9. Диагноз: очаговая симптоматика. Выделение вируса 
из кала; ЦСЖ, носоглотки – реже. Нарастание титра 
антител 

10.  Рецидивы в 10-40% случаев. 
11.  Лечение: дегидратирующие средства, 

интерферон, глюкокортикоидные гормоны. 
 
ГЕРПЕТИЧЕСКИЙ 

1. Возбудитель – вирус простого герпеса типа 1 (ВПГ-1) – 
в основном 

2. ВПГ-2 – высыпание в генитальной области, вызывает 
энцефалит у новорожденных во время родов. 

3. Частота 2-3 на 1 млн. населения. 
4. ВГП у 70-80% взрослых находится в организме в 

латентном состоянии. 
Заболевание в 1/3 случаев от первичного 
инфицирования (обычно до 18 лет), 2/3 случаев 
реактивация латентной инфекции. 

5. Морфология: асимметричный некротизирующий 
геморрагический процесс, чаще в медиальных отделах 
височных долей, реже в лобных долях. 

6. Клиника: 
-  обычно острое начало: лихорадка (38-40°С), реже – 

небольшое повышение температуры; 
-  головные боли, слабость, рвота, психические 

нарушения, нарушение обоняния и вкуса; 
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-  судороги, трудно купируемые, очаговые симптомы, 
в том числе гемипарезы, угнетение сознания, вплоть 
до комы. 

7. Ликвор: цитоз 50-100, редко выше 500 в мм³, 
лимфоцитарно – нейтрофимный. 

8. Диагностика: ПЦР – 98%, специфическая – 94% 
9. МРТ – рано очаги в медиальных отделах височных 

долей; КТ – снижение плотности там же. 
10. Исход: до специфического лечения – летальность 50-

70%. 
11.  Лечение: раннее назначение ацикловира (виролекс, 

завиракс, медовир)  10 мг/кг, в/в, на физрастворе, в 
течение 1 часа, через 8 часов, 10-15 дней. На 5-й день 
лечения ПЦР обычно отрицательная. При 
положительной ПЦР в конце курса – лечение до 3-х 
недель. 

В случае рецидива повторный курс по 15 мг/кг в/в, 3 
недели. 

Повторные курсы иногда могут дать анафилактический 
шок. 

Ранее часть курса – прием внутрь  ацикловира (200 мг, 
табл.) по ½ - 2 таблетки через 4 часа. В настоящее время не 
рекомендуется. 
При патологии почек доза снижается. 
При аллергии или резистентности к ацикловиру – 

видарабин. 
12.  Исход при специфическом лечении: 

Летальность 20-28%. У выживших полное или почти 
полное выздоровление повысилось с 5 до 38%. 

 
   ЭНЦЕФАЛИТ ПРИ БЕШЕНСТВЕ 

1. Бешенство возникает у 10-20 % укушенных, особенно в 
лицо, шею, руки: укус бешенной собаки – 15%, волком 
– 40%. 

2. Бешенство – это вирусный энцефаломиелит. 
3. Инкубационный период от 20 до 90 дней в 90% случаев. 
4. Продромальная стадия: лихорадка, тошнота, рвота, 

парестезии и боли в месте укуса. 
5. Стадия возбуждения: мышечные спазмы, спазм глотки, 

водобоязнь, возбуждение, реже – нарастание вялых 
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парезов, мозжечковые нарушения, синдром 
поясничного миелита. 

6. Летальность 100%, обычно от бульбарного паралича. 
Время от укуса до смерти в 84% составляет от 10 дней 
до 3 месяцев. 

7. Лечение не разработано. 
 

ЭНЦЕФАЛИТ ПРИ СПИД´е (синдром приобретенного 
иммунодефицита человека); ВИЧ – инфекция (вирус 
иммунодефицита человека). 

Болезнь характеризуется медленным прогрессирующим 
течением. Вовлекаются все жизненно важные органы и системы. 

Впервые описан в США в 1981г. Широко было распространено 
в странах Центральной Африки. 

1. Латентный период 2-3 недели – многие годы. 
2. Начало с общеинфекционных синдромов: лихорадка, ангина, 

увеличение лимфатических узлов, печени, селезенки. Это 
может длится 1-3 г. и спонтанная ремиссия. 

3. Подозрение на СПИД: увеличение лимфатических узлов, боле 
2-х в разных региональных группах, длящееся более месяца 
(лимфоаденопатия). В 20-40% случаев затем возникает 
лихорадка (до 38-39ºС), повышенная потливость, похудание, 
диарея, часто гнойничковые заболевания. 

4. На ранней фазе ВИЧ-инфекции у части больных возникает 
острый серозный менингит: цитоз до 200 клеток в мкл с 
менингеальными и общемозговыми симптомами, очаговые 
расстройства (менингоэнцефалит с нарушением сознания, 
комой). Они имеют обычно благоприятное течение. 

5. Поражение нервной системы при ВИЧ-инфекции 
подразделяются на первичные и вторичные – СПИД в связи с 
иммунодефицитом способствует возникновению других 
болезней. 

6. Первичные (кроме названных – острый менингит и 
энцефалит): 
- хроническая ВИЧ-энцефалопатия (комплекс СПИД- 

деменция) –10-15%, 
- ВИЧ-миелопатия, 
- Периферическая невропатия, 
- Миопатия 
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7. Вторичные: 
- токсоплазмоз, 
- криптококовый менингит, 
- ЦМВ-инфекция (энцефалит, полирадикулоневропатия), 
- прогрессирующая мультифокальная лейкоэнцефалопатия, 
- первичная лимфома ЦНС, 
- туберкулезный менингит. 

8. Лечение: зидовудин 200 мг.- 6 раз в сутки, индинавир – 
удлиняет продолжительность жизни. 

 
ЦИТОМЕГАЛОВИРУСНЫЙ ЭНЦЕФАЛИТ 

ЦМВ – самый крупный из группы герпес-вирусов. У 40% лиц до 
40 лет обнаруживаются антитела к ЦМВ, инфицирование 
бесимптомное. Заболевание связано с первичной инфекцией и с 
реактивацией латентной инфекции. Часто болеют при 
иммунодефицитных состояниях. 
Клиника: 

- лихорадка, 
- головная боль, 
- сонливость, 
- нарушение внимания, памяти, деменция, припадки, очаговые 

нарушения. 
Диагностика: ПЦР, серологические реакции, выделение вируса 

Лечение: ганцикловир: флаконы по 500 мг, капсулы по 0,5. 
Внутривенно по 5 мг/кг каждые 12 часов (14-21 день) при 
иммунодефиците 6 мг/кг в день 5 раз в неделю или 5 мг/кг в 
день ежедневно. Поддерживающая терапия 1 г 3 раза в день. 
Возможен фоскарнет. Препараты токсичные. 
 
  НЕЙРОБОРРЕЛИОЗ (лаймская болезнь) 
Боррелиоз – лаймская болезнь, г.Лайм (США), 70-е годы ХХ ст.  
В 1981г. Burgdorfer установил, что возбудителем является 
спирохета из группы боррелей, которую в честь 
первооткрывателя стали называть Borrеlia Burgdorferi. 
Различают три разновидности возбудителя. 

1. Боррелиоз – инфекционное заболевание, поражающее кожу, 
нервную систему, суставы, сердце: передается через укусы 
иксодовых клещей. 

2. Передатчик – иксодовые клещи, обычно конец весны – начало 
лета. 
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3. Продромальный период 3-32 дня. 
4. Три стадии болезни: 

1) От нескольких дней до нескольких недель после укуса 
клеща: на месте укуса кольцевая эритема. Центральная ее 
часть бледнеет, периферическая расширяется: бедро, 
ягодица, подмышечная ямка, редко множественные 
эритемы. Общее недомогание, гриппозное состояние. 

2) Одновременно с началом болезни или через несколько 
дней или месяцев  возникают неврологические нарушения: 
- полирадикулоневрит с вялыми парезами; 
- поражение лицевого нерва с одной или двух сторон; 
- серозный менингит или менингоэнцефалит, миелит; 

3) Рецидивирующие или хронические артриты, чаще 
коленных суставов, возможен хронический 
прогрессирующий энцефаломиелит. 

5. Диагностика: ПЦР, серологические реакции. 
6. Лечение (по Ф. Леманн-Хорн, А.Рудольф) 

I стадия: у взрослых – доксициклин, 100 мг внутрь 2 раза в день 
(или амоксициллин 500 мг внутрь 3 раза в день), 14 дней. 
II-III стадия: цефтриаксон, 2 г. в/в  1 раз в день или цефотаксим. 
2 г. в/в 3 раза в день, 14-21 сутки. Альтернативный препарат 
пенициллин G, 5 млн.МЕ в/в 4 раза в день в течение 14-21 суток. 
При аллергии к пенициллину и цефалоспоринам – доксициклин 
100 мг 2 раза в день, 14-21 день. Кортикостероиды не показаны,   
в других изданиях – дополнительно преднизолон. 
 
 НЕЙРОСИФИЛИС 
Сифилис – хроническое – прогрессирующее инфекционное 
венерическое заболевание, вызываемое бледной синрехетой, 
поражающее все органы и ткани человека. 
Термин «сифилис» впервые появился в поэме итальянского 
ученого Дж.Фракасторо «О сифилисе, или гальской болезни» по 
имени пастуха Сифилуса; 
Возможно, от упомянутого у Овидия сына Ниоты Сифилуса. 
По-видимому, встречался еще до н.э. 
1. Частота поражения нервной системы – 10%. 
2. Время возникновения: приобретенный или врожденный. 
 
Приобретенный сифилис 
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1. Первичный период – первые 6 недель: образование папулы, 
затем твердого шанкра. 

2. Вторичный период – через 6-7 недель после твердого 
шанкра возникает сыпь: розеолезная себорейная, 
псориазиформная, эрозивная и др., выпадение волос, 
кондиломы, изменения ногтей, папулы, пустулы. 

3. Третичный: деструктивные нарушения различных органов и 
систем: кожа, слизистые оболочки, нервная система, почки, 
сердце, печень, поджелудочная железа и др. 

 

ПОРАЖЕНИЕ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ ПРИ СИФИЛИСЕ 

I. Ранний нейросифилис (мезодермальный): первые 2-3 г. (до 5 
лет) после заражения, соответствует вторичному периоду 
сифилиса. 
1. Латентный асимптомный менингит – без менингеальных 

симптомов: слабость, интоксикация, головные боли, 
головокружения, цитоз. 

2. Базилярный сифилитический менингит с поражением 
черепных нервов. 

3. Острый генерализованный сифилитический менингит 
(редко). 

4. Ранний менинговаскулярный сифилитический менингит, 
менингомиелит, невриты, полиневриты. 

II. Поздний нейросифилис (эктодермальный или паренхиматозный) 
соответствует третичному периоду сифилиса. 
1. Поздний сифилитический менингит, клинически 

соответствует раннему. 
2. Спинная сухотка (tabes dorsalis) – обычно через 15-20 лет 

после заражения: 
- атрофия задних канатиков и задних корешков, 
- парестезии, боли, нередко стреляющие, молниеносные, 

арефлексия на ногах (коленные и ахиловы рефлексы), 
выпадение глубоких видов чувствительности 
(вибрационная, мышечно-суставное чувство), 
мышечная гипотония, синдром Аргайла-Робертсона, 
атаксия, нарушение функции тазовых органов. 

3. Прогрессивный паралич (paralisis progressiva): 
- прогрессирующее слабоумие, 
- расстройство психики, апатия, 
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- психические расстройства. 
4. Лечение. 

- в/в введение новокаиновой соли бензилпенициллина 12-
24 млн ЕД в сутки (по 2-4 млн каждые 4 часа, 10-14 
дней) с последующим в/м введением 2,4 млн. ретарпена 
(экстенциллин, бензатин – бензилпенициллин) 1 раз в 
неделю, 3 недели. 

- Прокаин-пенициллин 2-4 млн ЕД, в/м, в сочетании с 
пробенецидом, 500 мг внутрь 4 раза в день, 14-21 день. 

- При аллергии на пенициллин: доксициклин, 100 мг в/в 2 
раза в день, 30 дней. 

 
ЭНЦЕФАЛИТ ПРИ СЫПНОМ ТИФЕ 

1. Этиология: риккетсия Провачека. 
2. Изменения в головном мозге: узелки сыпнотифозные в 

стволе, гипофизе, мозжечке, базальных ядрах, таламусе; 
гиперемия, стазы. 

3. Клиника: возбуждение, очаговые нарушения, интоксикация. 
 

ЦЕРЕБРАЛЬНАЯ МАЛЯРИЯ 

 МАЛЯРИЯ  – острая протозойная болезнь, вызываемая 
малярийными плазмодиями. Их 4 типа. 
 Переносчики малярии – комары рода Anopheles. 
 В РФ в 2001г. было 894 случая малярии, в Санкт-Петербурге в 
2002г. – 0,6 случаев на 100 тыс. населения. Обычно единичные 
случаи. В Беларуси: 1985г. –112; 1990г. – 13; 1995 – 16; 2000г. – 20; 
2001-2004гг. – 9-14; 2005г. – 10; т.е. с 2001г. 0,1 случаев на 100 тыс. 
населения.  
 Поражение нервной системы при малярии – тяжелое 
осложнение, диагностируемое как малярийная энцефалопатия (или 
церебральная малярия). 
 Клиника: 
1. Оглушенность (сомноленция), сопор, глубокая кома с 

выключением сознания. 
2. Резкий подъем температуры, сильная головная боль, общая 

ригидность, вначале повышение рефлексов, затем их исчезновение, 
ЦСЖ обычно не изменена; нередко менингеальные симптомы, 
судороги, гемипарезы. 

3. Летальность от 20 до 50%. У детей возможен выход из глубокой 
комы в течение часа. 
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4. Лечение: хинолиновые препараты: хлоридин (пираметамин), в т.ч. 
в/венно хингалин, глюкокортикоидные гормоны, дегидратация. 

 
РЕКОМЕНДУЕМАЯ ЛИТЕРАТУРА: 

1. Биллер Х. Практическая неврология: Т.2. Лечение.- М.:Мед. лит., 2005.- 
С.111-146. 

2. Болезни нервной системы: Руководство для врачей: В 2-х т. Т.1./ Под 
ред. Н.Н.Яхно, Д.Р.Штульмана.- 3-е изд., перераб. и доп.- М.:Медицина, 
2003.- С.355-384. 

3. Бондаренко Е.С., Фрейдков В.И., Протас И.И. Энцефалиты// 
Неврология детского возраста: Учеб. пособие для ин-тов и фак. 
усоверш. врачей/ Под общей редакцией Г.Г.Шанько, Е.С. Бондаренко.-
Минск: Выс. школа, 1990.- С.71-102. 

4. Протас И.И. Энцефалиты// Энциклопедия детского невролога./ Под ред. 
Г.Г.Шанько.- Минск: Белар.  энцыклапедыя, 1993.-С.527-534. 

 
2.2.3. 
ТЕМА: Вторичные энцефалиты (Л.И.Ясинская) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Коревой энцефалит, этиопатогенез, клиника, лечение. 
2. Ветряночный энцефалит, этиопатогенез, клиника, лечение. 
3. Краснушный энцефалит, этиопатогенез, клиника, лечение. 
4.Энцефалит при коклюшно-дифтерийио-столбнячной вакцинации 
этиопатогенез, клиника, лечение. 
5.Энцефалиты при аитирабических прививках, этиопатогенез, 
клиника, лечение. 

 
■ Вторичными энцефалитами называются энцефалиты, возникающие 
при экзантемных инфекциях (параинфекционные, постэкзантемные), т.е. 
связанные с инфекциями, сопровождающимися различными 
высыпаниями на коже и слизистых. 
 
■ Коревой энцефалит.  
♦ Корью чаще болеют дети до 5 лет.  
♦ Источником заражения является больной человек. 
♦ Путь передачи воздушно-капельный. 
♦Заразный период длится 8-10 дней.  
♦Большинство исследователей придерживаются инфекционно-
аллергического генеза коревого и других экзантематозных 
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энцефалитов, протекающих с преимущественным поражением белого 
вещества головного мозга.  
♦ Развитие энцефалита не всегда совпадает с клиническими проявлением 
кори.  
♦ Не исключается вероятность непосредственного действия вируса кори 
на ЦНС, о чём свидетельствует выделение его из мозга у отдельных 
больных. Следует также иметь в виду подострый склерозирующий 
панэнцефалит, также вызываемый кореподобным вирусом, поэтому 
коревая инфекция ЦНС может протекать как в острой, так и в 
хронической форме по типу медленной вирусной инфекции.                    
♦ Клиническая картина коревого энцефалита развивается к концу 
периода высыпания (3-5-й день), когда нормализуется температура. 
Внезапно возникает новый подъём температуры, появляются сонливость, 
адинамия, иногда психомоторное возбуждение, затем сопор или кома. В 
раннем возрасте характерны судорожные припадки. Очаговая 
симптоматика разнообразна по локализации: геми- и парапарезы, 
гиперкинезы, мозжечковые расстройства. Поражение зрительных нервов 
может достигать амавроза.  
♦ В большинстве случаев выявляются воспалительные изменения в 
цереброспинальной жидкости в виде умеренной клеточно-белковой 
диссоциации.  
♦ При вовлечении в процесс спинного мозга развивается картина 
энцефаломиелита.  
♦ От коревых энцефалитов следует отличать энцефалопатии и 
энцефалические реакции в виде лихорадки и общемозговых проявлений, 
возникающие у детей раннего возраста в начале кори.  
♦ Специфических средств лечения коревого энцефалита не существует.  
♦ Лечение: преднизолон и другие кортикостероиды парентерально, 
десенсибилизирующие и дегидратирующие средства, витамины группы 
В, ноотропные препараты.  
 
■ Ветряночный энцефалит.  
♦ Возбудитель - вирус ветряной оспы.  
♦ В патогенезе важная роль принадлежит нарушениям иммунных 
реакций. Присутствие специфических антител в ранние сроки болезни не 
предотвращает развитие ветряночного энцефалита и генерализации 
инфекции, что свидетельствует об инфекционно-аллергическом 
процессе.  
♦ Клиника ветряночного энцефалита развивается на фоне 
генерализации сыпи, высокой лихорадки и лимфаденита. Появляются 
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общемозговые расстройства -  вялость, адинамия, головная боль, 
головокружение, рвота; реже - генерализованные судороги. Очаговые 
парезы носят преходящий характер. Менингеальные симптомы 
развиваются у 1/3 больных.  
♦ В спинно-мозговой жидкости отмечается лимфоцитарный плеоцитоз.  
♦ При подостром развитии ветряночного энцефалита более чётко 
определяются атактический и гиперкинетический синдромы. Первый 
возникает за счёт поражения мозжечковых структур (нистагм, 
интенционный тремор, нарушение координации).  
♦ С прогрессированием нарушений появляется своеобразная 
диссоциация между выраженностью общеинфекционных проявлений и 
неврологического статуса, однако начиная с 7-10-го дня, процесс ста-
билизируется и неврологические нарушения регрессируют. 
 ♦ Лечение: этиотропная терапия (противовирусный препарат 
ацикловир (зовиракс, виролекс)). Рекомендуются кортикостероиды и 
иммуноглобулин, метаболическая терапия.  
 
■ Краснушный энцефалит.  
♦ Источником инфекции является больной краснухой. 
♦ Путь передачи воздушно-капельный.  
♦ Неврологические проявления возникют на 3-4-е сутки периода 
высыпания, но иногда предшествуют им.  
♦ Характерно тяжёлое течение и высокая летальность.  
♦ Предполагается инфекционно-аллергическая природа энцефалита.  
♦ Клиническая картина начинается с появления головной боли, 
высокой лихорадки; характерны расстройства сознания вплоть до 
глубокой комы.  
♦Отмечаются генерализованные клонико-тонические судороги, 
гиперкинезы, мозжечковые и вегетативные расстройства. Может 
развиваться эпистатус. Постоянным является поражение мозговых 
оболочек. В спинно-мозговой жидкости - умеренный плеоцитоз с 
преобладанием лимфоцитов, небольшое увеличение количествава белка. 
♦ Выделяют формы краснушных поражений ЦНС:  
- менингеальную,  
- менингоэнцефалитическую,  
- менингомиелитическую,  
- энцефаломиелитическую.  
♦ Течение болезни обычно тяжёлое. 
♦ Лечение: специфической терапии не существует. Основные 
лечебные мероприятия должны быть направлены на ликвидацию отёка и 
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набухания мозга (кортикостероиды, лазикс), в периоде 
реконвалесценции применяются ноотропные препараты. 
 
■ Энцефалит при коклюшно-дифтерийио-столбнячной вакцинации. 
♦ Установлено, что АКДС-вакцина (адсорбированная, приготовленная 
из убитых коклюшных микробов и концентрированного столбнячного и 
дифтерийного анатоксина) обладает рядом побочных действий, 
повышает восприимчивость животных к биогенным аминам, изменяет 
функцию симпатико-адреналовой системы, может вызывать различного 
типа аллергические реакции. Коклюшный компонент вакцины наиболее 
реактивен. Показано также, что убитые коклюшные бактерии могут 
способствовать развитию аутоиммунных реакций.  
♦ Неврологические осложнения возникают в первые 24-72 часа 
после вакцинации. Диапазон клинических проявлений весьма широк: 
упорный пронзителный крик, коллапс, судороги, энцефалические 
реакции, энцефалопатии, энцефалиты. Пронзительный крик может 
длиться 1—3 часа и более. Крик монотонный, на высоких нотах. 
Предполагается, что речь идёт о ликвородинамических нарушениях, 
вызывающих сильнейшую головную боль. Он может предшествовать 
развитию более тяжёлых неврологических нарушений. При коллапсе 
ребёнок внезапно как бы обмякает, не двигается, бледнеет, 
появляется обильный пот, иногда имеет место падение пульса и АД. 
Судорожный синдром у некоторых детей является одним из 
компонентов анафилактического шока, возникающего обычно сразу 
после вакцинации. Повторные, трудно купируемые судороги могут 
быть проявлением поствакцинального энцефалита, который начинается 
на 3-й день после прививки с высокой температуры, повторной рвоты, 
психомоторного возбуждения.  
♦ Течение энцефалита тяжёлое, с высокой летальностью и 
значительным числом остаточных явлений.  
♦ Лечение: при появлении неврологической  симптоматики 
прекращается вакцинация, показана десенсибилизирующая, 
дегидратирующая, а при судорогах и противосудорожная терапия. 
Переболевшие должны находиться на диспансерном наблюдении. 
  
■ Энцефалиты при аитирабических прививках.  
♦ Чаще всего протекают с картиной энцефаломиелита.  
♦ Основная роль в патогенезе поражения ЦНС принадлежит 
аллергической реакции нервной ткани на повторное введение антигена. 
♦ Начало заболевания острое либо подострое.  
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♦ Клиническая картина обусловлена уровнем поражения: при шейной 
локализации возникают спастические тетрапарезы либо параличи; при 
поражении грудного отдела - нижние парапарезы. У детей старшего 
возраста типичны явления очагового миелита. Нарушаются функции 
тазовых органов, возникают расстройства проводниковой 
чувствительности. При вовлечении корешков развивается 
энцефаломиелорадикулоневрит.  В спинно-мозговой жидкости 
выявляются небольшой лимфоцитарный плеоцитоз и увеличение 
содержания белка. В более поздние сроки обнаруживается белково-
клеточная диссоциация.  
♦ Течение тяжёлое, восстановление идёт медленно. При тяжёлых 
миелитах часто остаются спастические парапарезы.  
♦ Лечение: гормонотерапия, повторные введения гипериммунного 
антирабического гамма-глобулина. Чрезвычайно важен уход - 
профилактика лёгочных осложнений и нарушений трофики. 
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2.2.4. 
ТЕМА:  Гнойные менингиты (Е. Н. Ивашина) 
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УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Этиология. 
2. Патогенез. 
3. Патологическая анатомия. 
4. Клиника. 
5. Особенности клиники отдельных этиологических вариантов. 
 

Менингит  - воспаление оболочек головного и (или) спинного 
мозга. Под термином менингит подразумевается прежде всего воспа-
ление мягких (мягкой и паутинной) оболочек мозга (лептоменингит). 
Возбудителями  менингита могут быть патогенные бактерии, вирусы, 
риккетсии, грибы, хламидин, микоплазмы, простейшие.  

Классификация. По характеру воспалитиленого процесса в 
оболочках и изменений цереброспинальной жидкости различают 
серозный и гнойный менингит. Выделяют также первичный менингит 
развивается среди «полного здоровья» без предшествующей общей 
инфекции или местного заболевания, вторичный - является 
осложнением других инфекционных заболеваний, воспалительных и 
невоспалительных поражений органов и систем. По этиологии 
различают бактериальный (гнойный, серозный), вирусный (серозный) 
и менингит, вызванный грибами и простейшими (серозный или 
гнойный).  

Этиология. В большинстве случаев гнойное воспаление 
оболочек мозга вызывается менингококками, пневмококками, 
гeмофильной палочкой Пфейффера (инфлюэнцы), стафилококками; 
среди возбудителей заболевания у новорождённых преобладает 
кишечная палочка, стафилококки, сальмонеллы, стрептококки, листе-
рии; чаще стали наблюдаться менингиты, вызванные синегнойной 
палочкой, вульгарным протеем, клебсиеллой. 

Гнойным менингитом заболевают люди всех возрастов, но чаще 
дети, особенно раннего возраста, что связано с недостаточным 
развитием иммунитета к инфекциям и несовершенством гема-
тоэнцефалuческого барьера. Большую роль в развитии менингита 
играют предшествующие факторы, ослабляющие детский организм, 
травмы черепа, вакцинации. Возникновению гнойного менингита у 
новорождённых также способствуют недоношенность, не-
благоприятное течение беременности или родов, инфекция у матери.  

Патогенез. В большинстве случаев менингококкового 
менингита, реже - при менингитах другой этиологии - входные ворота 
инфекции и первичный воспалительный очаг локализуются в 
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носоглотке. Распространяясь гематогенным путём, инфекция 
достигает оболочек мозга. Нередко входными воротами инфекции 
(менингококковой, пневмококковой, стрептококковой) является 
слизистая оболочка бронхов (в этих случаях первично развиваются 
бронхиты, трахеиты, пневмонии). При наличии в организме 
хронического воспалительного очага (отит, пневмония, бронхоэктазы, 
абсцесс, синуситы, фурункулёз, холецистит и др.) возбудитель также 
попадает в оболочки мозга гематогенным путём. При отитах, ринитах, 
синуситах наряду с гематогенно-генерализованным возможен и 
сегментарно-васкулярный путь распространения возбудителя, когда 
инфекция циркулирует по регионарным сосудам. Нередким при 
отитах является контактный путь перехода инфекции на оболочки 
мозга в результате разрушения кости в области крыши 
барабанной полости при мастоидите, эпитимпаните с 
холестеатомой или прорыва гноя из внутреннего уха в полость 
черепа - через водопровод улитки или внутренний слуховой 
проход.  

Гнойный менингит может развиваться как осложнение 
тромбоза пазух твёрдой мозговой оболочки, абсцесса головного 
мозга, септического эмбола. В патогенезе гнойного воспаления 
оболочек имеет значение также анатомическая неполноценность 
(врождённая или приобретённая - посттравматическая) костей 
черепа, приводящая к образованию фистульного хода между 
оболочками и придаточными пазухами носа. У таких людей, как 
правило, имеет место назальная или ушная ликворея. 
Подавляющее число повторных гнойных менингитов обусловлено 
наличием этой патологии.  

Патологическая анатомия. Морфологические изменения 
при менингите обнаруживаются в основном в паутинной и мягкой 
мозговых оболочках, частично в веществе мозга, и сходны при 
заболеваниях разной этиологии. Характер изменений зависит от 
стадии и остроты процесса.  

Попавший в мягкие мозговые оболочки микроб вначале 
вызывает серозно-гнойный, реже - серозный воспалительный 
процесс, но уже через несколько часов или суток экссудат 
приобретает гнойный характер. Макроскопически в случаях 
молниеносного течения заболевания с летальным исходом 
оболочки мозга могут выглядеть неизменёнными. Однако при 
гистологическом исследовании находят гиперемию сосудов, 
появление клеточной инфильтрации с полным или почти полным 
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отсутствием серозной жидкости и фибрина. Вещество мозга 
отёчное, с множественными точечными кровоизлияниями на 
поверхности и на разрезе. Цереброспиналъная жидкость при этом 
варианте может оставаться прозрачной. 

У больных, погибших в начальной стадии гнойного 
менингита, мягкие мозговые оболочки мутные, отёчные, сосуды 
их полнокровные. В цистернах основания, по ходу борозд и 
сосудов имеются скопления серозно-гнойного, иногда гнойного 
экссудата. Скопления гноя отмечаются преим. на основании 
мозга, выпуклых поверхностях полушарий, особенно в передних 
отделах и на оболочках спинного мозга. Иногда с самого на чала 
гной скапливается на выпуклых поверхностях мозга в виде 
шапки. Состав экссудата преимущественно полинуклеарный, с 
большим содержанием фибрина, в результате накопления 
которого происходят организация гноя и превращение его 4-8-му 
дню болезни в плотную фиброзно-гнойную массу. Изредка в 
экссудате наблюдается примесь крови. 

Стенки сосудов при менингите инфильтрированы, нередко 
наблюдаются некрозы, разрастание интимы. В мелких венах 
иногда развиваются пристеночные или обтурирующие тромбы. 
С мягких мозговых оболочек процесс переходит на влагалища 
начальных отрезков стволов черепных и спинно-мозговых 
нервов. Периваскулярно инфекция попадает в вещество мозга, 
где наблюдаются гиперемия и отёк, диффузная инфильтрация, 
отд. гнойные очаги, небольшие кровоизлияния и 
тромбофлебиты. В каждом случае гнойного М. поражается 
вещество мозга (А. П. Авцына, 1939). Гнойное воспаление 
встречается и в сосудистых сплетениях мозговых желудочков.  
Скопления лейкоцитов, отёк и гиперемия наблюдаются как в 
эпендиме, так и субэпендимарно, создавая картину гнойного 
эпендиматита. 

При своевременной правильной терапии удаление 
гнойного экссудата происходит путём ферментативного рас-
творения и всасывания. В случаях нерационального лечения 
постепенно экссудативное воспаление сменяется 
продуктивным, что выражается в инфильтрации гистиоцнтами, 
развитии соединительной ткани и ведёт к фиброзу оболочек 
мозга. В склеротически изменённых оболочках могут дли-
тельно оставаться скопления гноя. Разрастание соединительной 
ткани может привести к значительным нарушениям 
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циркуляции цереброспинальной жидкости и обусловить 
развитие гидpoцефалии. 

Клиника. Болезнь обычно начинается остро, с 
потрясающего озноба, бурного подъёма температуры до 38-40 
ОС. Общее состояние резко ухудшается. Дети старшего 
возраста жалуются на сильную головную боль, которая нередко 
сочетается с головокружением. Заболевшие грудные дети ста-
новятся беспокойными, часто вскрикивают, не засыпают, резко 
возбуждаются от малейшего прикосновения, как будто не 
находят себе места. Нередко беспокойство перемежается с 
апатией. 

Как начальный симптом менингит имеет значение 
повторная рвота, не связанная с приёмом пищи и не 
приносящая облегчения. В большинстве случаев уже в первые 
дни заболевания имеется изменение сознания: обычно 
возбуждение, отмечавшееся в самом начале заболевания, 
сменяется вялостью и оглушённостью; раннее наступление 
коматозного состояния указывает на тяжёлый характер про-
цесса. В более редких случаях возбуждение нарастает, 
появляются двигательное беспокойство, галлюцинации. Одним 
из начальных симптомов гнойного менингита, особенно у детей 
раннего возраста, являются судороги: чем меньше ребёнок, тем 
чаще они встречаются. Судороги могут возникнуть до или 
после появления менингеальных симптомов: обычно они 
клоникотонического характера и могут повторяться. а также 
протекать по типу эпилептического статуса. 

Нередко выявляются светобоязнь, резкая гиперестезия и 
геперакузия. Обычно на 1-2-й день заболевания появляются и 
быстро нарастают менингеальные симптомы: симптом посадки, 
ригидность мышц затылка, симптомы Кернига, Брудзинского, у 
грудных детей - стойкое выбухание и напряжение большого 
родничка. Однако у детей ослабленных, страдающих 
гипотрофией с симптомами диспепсии, родничок может быть 
запавшим. Западение большого родничка в ряде случаев 
является одним из признаков церебральной гипотензии, 
развивающейся на фоне резкой интоксикации и эксикоза. 
Большое значение как раннему признаку менингита у грудных 
детей придаётся запрокидыванию головы. Характерная ме-
нингеальная поза обычно появляется позже: больные лежат на 
боку с запрокинутой головой и согнутыми в коленных и 
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тазобедренных суставах ногами. 
Поражение черепных нервов протекает в виде токсического 

или инфильтративного неврита с быстрым или более 
длительным восстановлением функции в зависимости от 
характера поражения. Чаще всего в процесс вовлекаются 111 и 
IV, а также VII и VIII пары черепных нервов. Нарушение слуха  
у больного гнойным менингитом может быть следствием 
неврита VIII пары и поражения лабиринта. 

Мышечный тонус обычно понижен, сухожильные 
рефлексы повышены, иногда отмечается анизорефлексия. При 
тяжёлой интоксикации сухожильные рефлексы могут  
отсутствовать в результате влияния токсинов на отдельные 
компоненты рефлекторной дуги. Клонусы стоп, патологические 
рефлексы Бабинского и Россолимо наблюдаются довольно 
часто. Параличи и парезы конечностей, возникающие в 
результате поражения головного и спинного мозга, 
встречаются редко. 

Интоксикация в клинической картине гнойного менингита 
создаёт фон тяжёлого заболевания, нередко обусловливая 
циркуляторные, водно-солевые, гормональные нарушения. У 
таких больных обращают внимание бледность кожных 
покровов, цианоз губ и носогубного треугольника, одышка с 
раздуванием крыльев носа. В лёгких при перкуссии выявляется 
коробочный звук, при аускультации - жёсткое дыхание. Пульс  
обычно учащён, тоны сердца приглушены, на ЭКГ нередко 
находят удлинение систолы сердца и изредка изменения, 
указывающие на поражение миокарда. Артериальное давление 
нормальное или слегка пониженное. Больные обычно отказыва-
ются от еды, но жадно и много пьют. В ряде случаев у детей 
раннего возраста выступают на первый план желудочно-
ки шечные расстройства, что нередко может дезориентировать 
врача. Язык обложен, часто прощупываются увеличениые и 
болезненные печень и селезёнка. В моче нередко обнару-
живаются альбуминурия и некоторое количество цилиндров, 
появляются эритроциты. 

В крови наблюдается значительный лейкоцитоз (от 12000 
до 30 000·106/л И более), главным образом за счёт 
полинуклеаров; эозинофилы, как правило, отсутствуют; СОЭ 
немного повышена; часто отмечается умеренная гипохромная 
анемия. КОС и газовый состав артериальной крови чаще 
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характеризуются респираторным алкалозом, гипокапнией и 
гипоксией. Нередко в крови наблюдаются признаки 
гиперкоагуляции, выраженность которой соответствует 
степени интоксикации. Цереброспинальная жидкость обычно 
мутная: от слегка мутноватой, как бы забеленной молоком, до 
густой зелёной, гнойной. Внутричерепное давление повышено 
– 300-500 мм вод. СТ., но бывает нормальным и даже 
пониженным. Несмотря на высокое внутричерепное давление, 
цереброспинальная жидкость может вытекать редкими 
каплями, что связано с повышенной вязкостью ликвора и 
наличием частичной блокады ликворных путей. Количество 
клеток в цереброспинальной жидкости значительно увеличено, 
преобладают нейтрофилы: у многих больных уже в l-е сутки 
болезни цитоз достигает 12 000-30 000·106/л. 

Содержание белка в ликворе обычно повышено до 0,66-10 
г/л. Кол-во белка и цитоз чаще всего увеличиваются 
параллельно, но в отдельных случаях при высоком цитозе 
уровень белка остаётся нормальным. Наряду с увеличением 
общего количества белка происходит сдвиг в сторону грубоди-
сперсных белков - глобулинов (положительные реакции Панди 
и Нонне-Апельта). 

Типичная картина  заболевания встречается не всегда, 
особенно у детей раннего возраста. Чрезвычайно полиморфна 
клиника менингита у новорождённых: непонятное 
беспокойство, сменяющееся апатией, отказ от еды, частые 
срыгивания, рвота, периодические подъёмы температуры,  
тремор ручек, выбухание большого родничка, взгляд, 
устремлённый в пространство. Имеет значение наличие гной-
ных очагов; следует учитывать также бактериальные 
заболевания матери во время беременности и родов. Нередко у 
новорождённых наиболее явны симптомы токсико-септические 
заболевания. На этом фоне на второй день болезни начинает 
развиваться гидроцефалия. 

Решающая роль в диагностике гнойного менингита 
принадлежит результатам спинно-мозговой пункции, которую 
надо производить во всех неясных случаях, при малейшем 
подозрении на менингит. 

Представленная симптоматика характерна для всех 
гнойных менингитов независимо от их этиологии, но каждая 
этиологическая форма имеет свои клинические особенности. 
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Однако этиологическая диагноз ставится по результатам бакте-
риологических или серологических исследований. Менингит 
менингококковый - одна из клинических форм менингококковой 
инфекции, составляет 60-70 % всех гнойных менингитов. 

Менингит пневмококковый - одна из наиболее тяжёлых 
форм гнойного М., отличающаяся бурным течением и 
летальностью, достигающей 18-42 %. По частоте распростра-
нения среди гнойных менингитов занимает 2-е место после 
менингококкового, составляя до 1/3 от их общего числа:  

Вызывается пневмококками различных серологических 
типов. 

Болеют дети всех возрастов, но чаще дети первого года 
жизни, среди больных преобладают мальчики. Развитию забо-
левания нередко предшествует наличие гнойного очага (чаще 
всего отиты, пневмонии, гаймориты). В большинстве случаев 
пневмококковый менингит развивается среди полного здоровья 
или вслед за кратковременной респираторной инфекцией. 

Начало заболевания преимущественно острое. 
Высоко поднимается температура, появляются 

беспокойство, резкая головная боль, гиперестезия, 
многократная рвота, нарастает интоксикация. Менингеальные 
симптомы появляются рано, у маленьких детей выбухает 
большой родничок, растягиваются швы, увеличиваются 
размеры черепа. Одна из особенностей пневмококкового 
менингита - частота и тяжесть поражения ЦНС. Расстройства 
сознания различной степени имеют место у большинства 
больных уже в первые дни болезни. Судорожный синдром на-
блюдается более чем в половине случаев. 

У большинства больных пневмококковый менингит 
протекает как менингоэнцефалит . Очаговая неврологическая 
симптоматика в виде параличей и парезов конечностей, 
статической и локомоторной атаксии, различных гиперкинезов 
отмечена почти в 40 % случаев; у 56 % больных выявлены 
поражения черепных нервов (111, VI, VII, IX, Х пар). 
Воспалительный процесс чаще локализовался в верхних отделах 
ствола мозга с вовлечением III пары нервов. В ряде случаев 
заболевание протекает с синдромом эпендиматита. 
Интоксикация резко выражена. Возможны токсические 
гепатиты. Чаще, чем при других менингитах, развивается отёк-
набухание мозга, который в большинстве случаев является 
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причиной смерти в первые 3 дня болезни, при затяжном течении 
может развиться и в более поздние сроки. У больных с 
септическим течением болезни на коже возможно появление 
геморрагической сыпи, напоминающей менингококкемическую. 
При этом могут наблюдаться пневмонии, пери- и эндокардиты, 
поражения суставов. 

В крови обычно отмечается лейкоцитоз с резким сдвигом 
нейтрофильной формулы влево, СОЭ нарастает с 3-4-го дня 
болезни до 30-60 мм/ч. Наблюдающаяся в ряде случаев 
лейкопения имеет неблагоприятное прогностическое значение. 
Цереброспинальная жидкость мутная, гнойная, нередко 
зеленовато-серая. Наблюдаемая муть в ряде случаев состоит из 
огромного кол-ва диплококков, покрывающих при микроскопии 
всё поле зрения. Кол-во клеток цереброспинальной жидкости 
варьирует от 0,01-0,1. 109/л до 10· 10 /л, причём особенно 
тяжело протекает болезнь в случае с низким цитозом. В ранние 
сроки болезни наблюдается большое число клеток в различной 
стадии распада. Уровень белка повышается до 3-6 г/л и более. 
Резкое повышение белка (20 г/л) часто предшествует 
летальному исходу или свидетельствует о развивающемся 
вентрикулите. При стоянии часто выпадает фибриноидный 
осадок, свидетельствующий о гнойно-фибриноидном характере 
воспаления в оболочках. В отличие от др. менингитов при 
пневмококковом давление цереброспинальной жидкости 
повышено незначительно, часто отмечается нарушение ликво-
родинамических проб. Содержание сахара и ионов хлора в 
тяжёлых случаях снижается. Нередко отмечаются нарушение 
белкового обмена, водно-электролитные расстройства, 
выраженная гипоксемия, респираторный и метаболический 
алкалоз. 

Менингит, вызванный гемофильной палочкой Пфейффера 
(Haemophilus influenzae), по частоте среди др. гнойных 
менингитов занимает 3-е место. Однако в США, Швеции, Ин-
донезии и др. является наиболее частым возбудителем 
заболевания. 

Существуя довольно часто на слизистых оболочках 
верхних дыхательных путей здорового человека, гемофильная 
палочка при снижении резистентности организма вызывает 
бронхиты, пневмонии, отиты, эндокардиты, 
септикопиемические процессы с поражением органов и тканей. 
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Болеют в основном дети в возрасте от 6 месяцев до 4 лет, отд. 
случаи наблюдаются у старших детей и взрослых. Новорож-
дённые болеют крайне редко. Устойчивость новорождённых к 
этому возбудителю, очевидно, обусловлена трансплацентарной 
передачей антител, титр которых высок в первые дни жизни 
ребёнка и снижается к 6-месячному возрасту. 

Большинство заболевших имеют неблагоприятный анамнез: 
неблагополучное течение беременности и родов, асфиксия при 
рождении, родовая травма и т. д. Эти дети также болеют часто 
острыми респираторными·заболеваниями, отитами, 
пневмониями. Как правило, наблюдаются признаки рахита, 
гипотрофии. Инфлюэнц-менингит чаще развивается на фоне уже 
имеющегося бронхита, пневмонии или отита, реже возникает 
одновременно с этими заболеваниями или предшествует им. У 
детей без предшествующего заболевания менингит развивается 
остро: поднимается температура до 39-40С, появляется повтоpная 
рвота, нарастает интоксикация. Очаговые поражения нервной 
системы и инфильтративные невриты черепных нервов 
появляются: на 5-12-й день болезни. Симптомы острого 
набухания и отёка мозга наблюдаются редко. 

У 20-25 % больных менингит начинается как бы исподволь, 
постепенно, особенно у тех дeтeй, которые до развития менингита 
страдали -бронxитом, ринитом, отитом и т. д. В· этих случаях на 
фоне умеренного повышения температурыры (37,5-38°С) 
наблюдаются сонливость, вялость, адинамия, снижение аппетита, 
рвота, медленно нарастающая интоксикация. Менингеальные 
симптомы выражены неотчётливо. Диагноз устанавливается 
поздно, при резком ухудшении состояния больного. 

Цереброспинальная  жидкость обычно мутная, цитоз 200-
1300·106/л. Нередко отмечается несоответствие между 
относительно небольшим количеством клеток и помутнением це-
реброспинальной жидкости, которое в этих случаях связано с 
большим количеством возбудителей. Белок повышается до 1 г/л. 
При длительном течении заболевания содержание сахара по-
степенно снижается. 

Менингит стаФилококковый - проявление стафилококковой 
инфекции, составляет 1-3 % среди гнойных менингитов.  
Патогенетически выделяют контактные и гематогенные формы 
стафилококкового менингита. Контактные формы возникают в 
результате непосредственного перехода воспалительного 
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процесса на мозговые оболочки при остеомиелитах костей черепа 
или позвоночника, гнойных отитах, абсцессах мозга, нагноениях 
эпидуральных кист и субдуральных гематом. Гематогенные 
формы наблюдаются у детей при гнойном конъюнктивите, ста-
филодермии, омфалитах, пневмонии. Протекают они особенно 
тяжело, т.к. являются проявлением септикомпиемического 
процесса. Первичные стафилококковые менингиты наблюдаются 
крайне редко. Заболевание встречается во всех возрастных 
группах, но чаще всего развивается у новорождённых детей и 
детей первых 3 месяцев жизни с перинатальной патологией, на 
фоне сепсиса. 

Клиническая картина - внезапное начало, озноб, высокая 
температура. К общим клиническим явлениям присоединяются 
менингеальные симптомы, нарушается сознание вплоть до комы. 
У грудных детей выпячивается и напрягается большой родничок, 
появляются судороги. Часто наблюдаются симптомы очагового 
поражения нервной системы. Иногда типичная клиническая 
картина маскируется септическим состоянием. У новорождён-
ного отмечаются быстро нарастающая тяжесть состояния, общая 
гиперестезия, снижение двигательной активности, угасание 
физиологических рефлексов, отказ от груди. 

Особенностью стафилококковых менингитов является 
склонность к абсцедированию и частому образованию блока 
ликворных путей. Цереброспинальная жидкость характеризуется 
значительным повышением уровня белка - 3-9 г/л при 
относительно небольшом цитозе -1200-1500·106/л. Течение 
болезни длительное, затяжное. 

Менингит, вызванный синегнойной палочкой, раньше 
встречался редко, в настоящее время увеличение числа случаев 
заболевания связывают с широким применением антибиотиков. 
В большинстве случаев синегнойный менингит - проявление 
сепсиса, возникающего как суперинфекция после различных 
оперативных  вмешательств на черепе или манипуляций (пунк-
ция, катетеризация). Встречается во всех возрастных группах. 
Клиника характеризуется пpизнаками тяжёлого 
менингоэнцефалита с тенденцией к образованию пиоцефалии. 
Чаще наблюдается волнообразное течение, описаны случаи 
острого течения с летальным исходом в течение нескольких 
дней. 

Цереброспинальная жндкость мутная, иногда зеленовато-
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голубого оттенка. Цитоз (нейтрофильный) достигает 200-
3000·106/л, содержание белка увеличено, сахара снижено. 

Менингит эшерихиозный, вызван патогенными 
ки шечными палочками, встречается редко, преимущественно у 
детей раннего возраста. Наиболее часто развивается у 
новорождённых как осложнение сепсиса. Входные ворота 
инфекции - пупочные сосуды, инфицированная плацента при 
заболевании матери пиелитом или nиелоциститом. 
Предрасполагающими факторами могут быть родовая травма, 
недоношенность, предшествующие инфекционные и 
соматические заболевания. На фоне повышения температуры, 
анорексии, рвоты, нарастающей интоксикации состояние 
новорождённого внезапно ухудшается, появляются приступы 
клонико-тонических судорог, мышечная гипо- и атония, 
сменяющаяся тоническим напряжением конечностей, взгляд 
становится безразличным, иногда с выражением испуга. 
Рефлексы новорождённого угнетены. Большой родничок может 
быть запавшим, наблюдаются диспепсич. явления жидкий, 
умеренно учащённый стул. 

Цереброспинальная жидкость с умеренным цитозом 
нейтрофильного характера и высоким содержанием белка - 6-30 
г/л. диагноз подтверждается выявлением возбудителя в 
цереброспинальной жидкости. Течение тяжёлое. Наряду с 
гнойным менингитом могут проявляться гнойные очаги в других 
органах (пиелонефрит, плеврит и др.). Рано нарастает 
дистрофия. Часто развиваются церебральная гипотензия и 
эксикоз. Прогноз чрезвычайно серьёзен. После выздоровления 
нередки тяжёлые органические поражения ЦНС. 
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2.2.5. 
ТЕМА: Серозные менингиты (Е.Н.Ивашина)                                     
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Этиология. 
2. Патогенез. 
3. Патологическая анатомия. 
4. Клиника. 
5. Лечение. 

 
К серозным менингитам относятся заболевания, 

характеризующиеся серозным воспалением мягкой и паутинной 
мозговых оболочек. Широкое изучение этих заболеваний было начато 
после практического применения предложенного Квинке в 1893 г. 
метода прижизненного исследования спинномозговой жидкости 
путем поясничного прокола. Однако их этиологическая 
принадлежность длительное время оставалась неясной. Одни 
исследователи отрицали существование серозных менингитов как 
самостоятельного заболевания, другие пытались объединить их 
единой этиологией. Однако в 1933 г. Л. Армстронгу и Р. Лилли 
удалось выделить возбудителя одной из форм серозного менингита, 
названного впоследствии лимфоцитарным хориоменингитом. Это 
положило начало новому этапу в изучении этиологии серозных 
менингитов. 

Этиология. В настоящее время, помимо лимфоцитарного 
хориоменингита, изучены и другие формы серозного менингита. В 
частности, установлено, что серозный менингит может быть вызван 
вирусами эпидемического паротита, полиомиелита, Коксаки, ЕСНО, 
клещевого энцефалита, а также некоторыми другими возбудителями 
вирусной и микробной природы. Серозные менингиты могут носить 
как первичный, так и вторичный характер. 

Первичные серозные менингиты имеют вирусную этиологию, 
вторичные - микробную. Последние развиваются при брюшном тифе, 
бруцеллезе, лептоспирозе, сифилисе и других микробных инфекциях. 
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В современной структуре серозных менингитов у детей ведущее 
место занимают менингиты паротитной и энтеровирусной этиологии. 

Патогенез. Вирусный возбудитель менингита гематогенным 
путем попадает на мозговые оболочки, а также в субарахноидальное 
пространство и в первые 2-3 дня заболевания может быть обнаружен 
в спинномозговой жидкости. Проникая в сосудистые сплетения 
мозговых желудочков, вирус вызывает их раздражение и, как 
следствие, - гиперпродуцирование ликвора. Объем спинномозговой 
жидкости может возрастать и в результате серозной экссудации в 
субарахноидальное пространство. 

Следовательно, при серозном менингите избыточное 
накопление спинномозговой жидкости осуществляется двояким 
способом - раздражением сосудистых сплетений и поступлением 
серозного экссудата в субарахноидальное пространство. у одних 
больных превалирует первый механизм, у других - второй. 

Основой патогенеза серозных менингитов является 
гидроцефально-гипертензионный синдром. Он формируется остро и 
определяет клиническую симптоматику, а также тяжесть течения 
заболевания. 

По мере стихания воспалительного процесса мозговых оболочек 
объем спинномозговой жидкости нормализуется, прекращается 
поступление в субарахноидальное пространство серозного 
воспалительного экссудата, содержащего клеточные элементы, а 
находящиеся в ликворе клетки лизируются, что обеспечивает 
санацию ликвора. 

Патологическая анатомия. Паутинная и мягкая мозговые 
оболочки при серозном менингите становятся полнокровными и 
отечными, подвергаются диффузной инфильтрации, максимально 
выраженной периваскулярно и состоящей из лимфоцитарных и 
плазматических клеток. Аналогичные изменения претерпевают и 
сосудистые сплетения мозговых желудочков, значительно реже 
вещество мозга. На мозговых оболочках и субэпендимарной области 
желудочков мозга наблюдаются стазы с плазморрагией и единичными 
мелкоточечными кровоизлияниями. Желудочки мозга расширяются, в 
них и в субарахноидальном пространстве накапливается избыточное 
количество спинномозговой жидкости с примесью серозного 
воспалительного экссудата, содержащего в основном лимфоцитарные 
клетки. Указанные изменения обычно подвергаются полному 
обратному развитию. Рубцово-спаечный процесс и стойкая 
гидроцефалия после серозного менингита встречаются редко. 
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Клиника. Для серозных вирусных менингитов наиболее 
типичны гидроцефально-гипертензионный и менингеальный 
синдромы, сочетающиеся с общеинфекционной симптоматикой, 
характер которой зависит от вида возбудителя. При серозных 
менингитах повышается внутричерепное давление, в связи с чем 
появляется интенсивная головная боль, преимущественно в лобно-
височной области. Кроме того, бывает повторная рвота (иногда 
многократная), вызванная непосредственным или рефлекторным 
раздражением ядер блуждающего нерва. По этой причине у ряда 
больных отмечается тенденция к брадикардии. 

Менингеальные симптомы различной степени выраженности не 
всегда развиваются при серозных менингитах. Они не свойственны 
для клинически малосимптомных или асимптомных 
ликвороположительных форм, которые составляют примерно 10-15 
%. Существует довольно четкая корреляция между выраженностью 
менингеальных симптомов и степенью внутричерепной гипертензии: 
чем она выше, тем более выражены менингеальные симптомы. 
Зависимость выраженности последних от величины плеоцитоза в 
ликворе или от его состава обычно проследить не удается. 

Из общеинфекционных симптомов для серозных вирусных 
менингитов характерны высокая температура, умеренные явления 
интоксикации, приглушение тонов сердца, лабильность пульса, 
кишечные расстройства в форме запора или поноса. В крови чаще 
наблюдаются умеренная лейкопения, иногда небольшой лимфоцитоз 
при нормальной СОЭ. 

При проведении люмбальной пункции у большинства больных 
внутричерепное давление повышается до 250-400 мм вод. ст. При 
медленном же выпускании всего 5-7 мл ликвора оно снижается до 
200-250 мм вод. СТ. Ликвор при данной патологии обычно бывает 
прозрачным, бесцветным. Содержание в нем белка колеблется от 0,1 
до 0,6 г/л. При низком содержании белка осадочные реакции Панди и 
Нонне-Апельта бывают отрицательными или слабо положительными, 
при повышении же его количества - становятся умеренно 
положительными. Лимфоцитарный цитоз колеблется в широких 
пределах от 50 до 1500·106/л. В первые два дня заболевания в ликворе 
может быть довольно значительное количество нейтрофильных 
клеток. Содержание сахара не отклоняется от нормы. 

Серозный менингит и менингоэнцефалит, вызванные вирусом, 
эпидемического паротита, чаще встречаются среди детей 
дошкольного и младшего школьного возраста. Заболеваемость носит 
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сезонный характер, причем пик ее отмечается в зимне-весенний 
период. У мальчиков паротитный менингит встречается значительно 
чаще, чем у девочек. 

Частота паротитных поражений нервной системы в зависимости 
от особенностей эпидемической вспышки может колебаться в 
довольно широких пределах и в среднем составляет 10-12 % от числа 
заболевших, не считая клинически малосимптомные формы. 

Для вируса эпидемического паротита свойственны адено- и 
нейротропизм, в связи с чем и поражаются железистая ткань, а также 
нервная система. Паротитный менингит следует относить к 
первичным вирусным менингитам, о чем прежде всего 
свидетельствует наличие у части больных паротитного вируса в 
спинномозговой жидкости, независимо от сроков появления 
менингита относительно времени припухания слюнных желез. 
Проникая в период вирусемии через гематоэнцефалический барьер, 
паротитный вирус находит в субарахноидальном пространстве 
благоприятные условия и там накапливается (вторичная инкубация). 
Период накопления может быть различным, в связи с чем столь 
разнообразны и сроки появления менингита. 

В патогенезе паротитного менингоэнцефалита, вероятно, 
принимает участие и нейроаллергический компонент, на что 
указывает ряд фактов. Так, при патологоанатомическом исследовании 
обнаруживается очаговая демиелинизация, характерная для 
инфекционно-аллергических энцефалитов. Церебральная 
симптоматика появляется обычно на 5-11-й день, т. е. в сроки, 
характерные для всех вторичных инфекционно-аллергических 
поражений. Преимущественное заболевание детей с аллергической 
настроенностью, поражения пирамидных и мозжечковых путей, 
сравнительно благоприятное течение, выздоровление без стойких 
остаточных явлений также свидетельствуют о роли 
нейроаллергического компонента. 

У большинства больных (67 %) паротитный менингит возникает 
на 3-6-й день после припухания слюнных желез, а иногда и позже - 
даже на 30-й день. У 20 % детей он возникает одновременно с 
припуханием слюнных желез, у 5 % - на 3-5 дней раньше, чем 
наступает припухание. У 8 % больных паротитный менингит 
протекает без клинически проявляющихся симптомов воспаления 
слюнных желез. Этиологический диагноз его в этих случаях можно 
установить на основании эпидемиологических данных (наличие 
контактов с больными эпидемическим паротитом) и особенностей 



 123 

клинического течения болезни. Правильность этиологической 
диагностики подтверждается вирусологическим и серологическим 
исследованиями. Клинические проявления паротитного менингита, 
возникшего в разные сроки, существенно не различаются. Во всех 
указанных вариантах менингит может протекать в тяжелой, средне-
тяжелой, легкой и клинически асимптомной формах. 

Заболевание начинается остро, с подъема температуры до 38С и 
выше. В первые часы появляются головная боль, повторная рвота, 
затем развиваются менингеальные симптомы, обычно средней 
выраженности, но иногда они не выявляются. У детей младшего 
возраста в первые два дня заболевания на высоте температуры могут 
наступить генерализованные судорожные припадки, потеря сознания, 
значительная адинамия или возбуждение. У более старших детей 
изредка развивается делириозный синдром, проявляющийся бредом, 
галлюцинациями, психомоторным возбуждением. 

Степень тяжести клинического течения паротитного менингита 
зависит в основном от величины внутричерепного давления, которое 
может достигать 250-400 мм вод. ст. После спинномозговой пункции 
оно падает и самочувствие больных быстро улучшается, уменьшается 
головная боль, урежается рвота. Содержание белка в ликворе больных 
в большинстве случаев бывает и нормальным или умеренно 
повышенным (0,3-0,6 г/л), а глобулиновые реакции положительны 
примерно у половины больных. Плеоцитоз колеблется в пределах от 
50 до 500 . 106/л, иногда может достигать и 1500· 106/л, причем всегда 
бывает выше у детей в возрасте до 3 лет. (Ликвор при высоком 
плеоцитозе становится опалесцирующим или мутным.) В 
большинстве случаев плеоцитоз носит лимфоцитарный характер. 
Лишь у отдельных больных в первые 2 дня болезни в ликворе может 
быть примесь нейтрофильных клеток. 

Паротитный менингоэнцефалит возникает, как правило, на 3-7-й 
день после припухания слюнных желез и начинается с клинической 
картины менингита тяжелой или среднетяжелой степени тяжести. На 
3-5-й день заболевания появляются церебральные симптомы, которые 
указывают на преимущественное поражение пирамидных путей и 
мозжечковых систем. При этом обычно наблюдаются легкие 
гемипарезы, сухожильная анизорефлексия, патологические рефлексы, 
статическая и локомоторная атаксия и др. Одновременно убывают 
менингеальные симптомы. Церебральная симптоматика в младшем 
возрасте выражена четче, причем особенно часто отмечаются 
мозжечковые нарушения. У детей более старшего возраста чаще 
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поражаются пирамидные пути. С 7 -10-го дня очаговая симптоматика 
начинает медленно убывать и полностью исчезает в течение 3-6 
недель. 

С серозным менингитом паротитной этиологии могут 
сочетаться поражения черепных нервов. Реже невриты наблюдаются 
без менингита. Особенно часто встречается неврит VIII нерва. 
Первыми симптомами, указывающими на его поражение, являются 
системное головокружение, рвота, нистагм. При движении глаз и 
головы головокружение усиливается, в связи с чем дети стараются 
лежать неподвижно. При этом у них отмечаются рефлекторное 
напряжение мышц шеи, обеспечивающее неподвижное положение 
головы. При сочетании лабиринтита или вестибулярного неврита с 
менингитом состояние больных бывает значительно тяжелее, чем при 
изолированном их поражении. Вестибулярные нарушения держатся 
несколько дней и постепенно проходят. Поражение слуховой порции 
VIII нерва встречается реже и также может быть как на уровне 
слухового рецептора (кохлеит), так и ствола нерва (кохлеарный 
неврит). Шум в ухе, преимущественное выпадение зоны высоких 
тонов и увеличение интервала между воздушной и костной 
проводимостью более характерны для поражения улитки. Слух при 
кохлеите снижается остро и через несколько дней начинает 
восстанавливаться. При кохлеарном неврите слух может снижаться 
постепенно и в дальнейшем приобретает стойкий характер. 

При выявлении у больного серозного менингита паротитной 
этиологии, динамическом наблюдении за ним и лечении необходимо 
учитывать и другие синдромы паротитной инфекции, из которых 
наиболее характерны воспаление слюнных желез. Припухание 
слюнной околоушной железы бывает возле уха и в ямке позади 
восходящей ветви нижней челюсти. Воспаленную подчелюстную 
слюнную железу можно пальпировать под горизонтальной ветвью 
нижней челюсти. Подъязычная слюнная железа пальпируется редко. 
Ее воспаленная ткань видна под слизистой диафрагмы рта. 
Припухание слюнных желез держится 7-10 дней. По его наличию 
определяют сроки изоляции больных - они должны быть не менее 9 
дней. 

Примерно у 15 % детей паротитный менингит сочетается с 
панкреатитом, при котором появляются боли в животе, в области 
пупка, иррадиирующие в спину и левый верхний квадрант живота, а 
также рвота (чаще возникает натощак). В моче повышается 
содержание диастазы до 128-256 ЕД и выше. Сочетание серозного 
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менингита с орхитом также указывает на паротитную этиологию 
заболевания. 

Острый период паротитного менингита продолжается обычно 5-
7 дней. Высокая температура держится 3, реже 5 дней и снижается 
литически. С 2-3-го дня болезни значительно урежается рвота, 
убывает интенсивность головной боли. Менингеальные симптомы 
уменьшаются постепенно и полностью проходят к 7 -10-му дню. 

Нормализация спинномозговой жидкости несколько отстает от 
клинического выздоровления. При люмбальной пункции на 12-14-й 
день болезни внутричерепное давление не превышает 200 мм вод. ст., 
примерно у половины больных отмечаются небольшое снижение 
содержания белка, слабо положительные глобулиновые реакции, 
нормализация цитоза. По мере выздоровления в ликворе 
увеличивается количество малых и средних лимфоцитов, 
обладающих повышенной стойкостью к цитолизу. В связи с этим 
незначительный плеоцитоз, состоящий в основном из указанных 
клеточных форм и выявляющийся спустя 14 дней после начала 
болезни, следует рассматривать как результат повышенной 
осмотической стойкости клеток к цитолизу, а не как показатель 
воспаления мозговых оболочек. Он не должен служить препятствием 
к переводу больных на активный режим. 

Убедительным доказательством паротитной этиологии 
серозного менингита являются положительные результаты 
вирусологического и серологического обследования, к которому 
следует прибегать во всех неясных случаях. Выделить вирус паротита 
из спинномозговой жидкости удается не всегда, в основном при 
взятии ликвора в первые 2 дня заболевания. 

Из серологических реакций применяется реакция задержки 
гемагглютинации (РЗГА), основанная на способности паротитного 
вируса вызывать агглютинацию куриных эритроцитов, или реакция 
связывания комплемента (РСК). При этом выявляется нарастание 
титра специфических к паротитному вирусу антител в парных 
сыворотках крови. 3а положительный результат принимается не 
менее чем четырехкратное нарастание титра паротитных антител во 
второй сыворотке по сравнению с первой. При высоких титрах (1: 128 
и выше) даже двукратное нарастание титра считается положительным 
явлением, указывающим на паротитную этиологию менингита. 

Серозные менингиты, вызванные кишечными вирусами Коксаки 
и ЕСНО, являются наиболее частой клинической формой 
энтеровирусной инфекции. Эпидемические вспышки их наблюдались 
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во всех странах мира. В последние годы эпидемии энтеровирусной 
инфекции не регистрируются, но постоянно отмечаются 
ограниченные очаги и спорадические случаи. К энтеровирусным 
поражениям нервной системы относятся также энцефалиты, 
полиомиелитоподобные заболевания и некоторые формы 
полирадикулоневрита. 

Кишечные вирусы относятся к семейству пикорнавирусов, 
содержащих РНК Вирусы Коксаки делятся на 2 группы: Коксаки А и 
Коксаки В. Первая группа включает 24 серотипа вирусов, вторая - 6. 
Вирусы ЕСНО (первые буквы латинских слов - кишечные, 
цитопатогенные, человеческие, сиротки) насчитывают 34 серотипа. 
Этиологически с вирусами Коксаки и ЕСНО связана целая группа 
заболеваний: герпетическая ангина (Коксаки А); эпидемическая 
миалгия, или болезнь Борнхольма; энцефаломиокардит 
новорожденных и грудных детей (Коксаки В); эпидемическая, или 
бостонская, экзантема (ЕСНО). С вирусами Коксаки и ЕСНО 
связывают также развитие желудочно-кишечной формы, «малой» 
болезни и ряда патологий нервной системы, прежде всего серозного 
менингита. 

К эпидемиологическим особенностям энтеровирусной инфекции 
в первую очередь следует отнести высокую контагиозность и 
массовость заболеваний в период эпидемических вспышек. 
Спорадические заболевания значительно менее контагиозны. 
Основным резервуаром энтеровирусов являются больные и здоровые 
вирусоносители. Заболевания передаются воздушно-капельным путем 
или по типу кишечной инфекции. Полагают, что во время эпидемий 
ведущую роль играет воздушно-капельный путь, при спорадических 
заболеваниях - кишечный. Максимальный подъем заболеваний падает 
на летне-осенний период. Чаще болеют дети дошкольного и 
младшего школьного возраста. Для всех клинических форм 
энтеровирусной инфекции характерны короткий инкубационный 
период (2-7 дней), острое начало, повторные лихорадочные волны и 
возможность рецидивов, тяжелое течение и выздоровление без 
стойких остаточных явлений. Различные клинические формы могут 
сочетаться у одного больного (или в одном очаге), что облегчает 
этиологическую диагностику. 

Серозные менингиты энтеровирусной этиологии начинаются 
остро. При этом температура значительно повышается и часто 
колеблется в течение суток, сильная головная боль нередко 
сочетается с болезненностью глазных яблок и головокружением, в 
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первые часы появляется повторная рвота, иногда неукротимая. Общее 
состояние больных довольно тяжелое - они вялы, адинамичны, 
отказываются от еды. В начале заболевания могут наступить 
судорожная или делириозная форма энцефалической реакции, 
нарушения сознания до степени сомнолентности или сопора. 

Для энтеровирусных менингитов характерны гиперемия лица с 
белым носогубным треугольником, инъекция сосудов склер. У части 
больных на лице и теле появляется полиморфно-пятнистая, 
папулезная или геморрагическая сыпь, которая иногда держится всего 
несколько часов. Особенно типичны кожные изменения для 
ЕСНО,9,11 вирусной инфекции. Кроме того, сильно гиперемируется 
зев, на нем четко проявляется лимфоидная зернистость. У ряда 
больных отмечаются мышечные боли в конечностях и туловище. Они 
особенно характерны для менингитов, вызванных В-вирусами 
Коксаки. Многие дети жалуются на боли в животе, которые также 
могут носить мышечный характер. Часто отмечаются кишечные 
нарушения. 

Менингеальные симптомы при энтеровирусных менингитах 
выявляются в первые дни заболевания и обычно четко выражены. 
Причем может отмечаться диссоциация менингеального синдрома. 

В крови чаще наблюдается лейкопения, иногда в сочетании с 
небольшим нейтрофилезом. Значительно реже бывает лейкоцитоз. 
Обычно он наблюдается у больных со смешанным плеоцитозом в 
ликворе. СОЭ остается нормальной. 

Спинномозговая жидкость прозрачна и бесцветна. Давление ее 
достигает 300-400 мм вод. ст. И выше. Содержание в ней белка, как 
правило, не превышает норму, но часто (у 52 % больных) бывает 
ниже ее. Глобулиновые реакции слабо положительны. Цитоз 
колеблется от 30 до 500-700 ∙ 106/л и в первые дни болезни может 
носить смешанный характер. Особенно характерна значительная 
примесь нейтрофильных клеток для менингитов ЕСНО-вирусной 
этиологии. Через несколько дней нейтрофильные клетки сменяются 
лимфоцитарными. 

Тяжесть клинической симптоматики, высокое внутричерепное 
давление, относительно низкие плеоцитоз и концентрация белка 
указывают на ведущую роль в патогенезе энтеровирусных 
менингитов гипертензионного синдрома с гиперпродуктивным 
компонентом. 

Серозные менингиты энтеровирусной этиологии обычно 
бывают средней тяжести. Лихорадочный период длится не более 5-7 
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дней. На 2-3-й день болезни уменьшается головная боль, урежается 
или прекращается рвота. Менингеальные симптомы постепенно 
убывают и перестают выявляться к 7 -10-му дню болезни. Состояние 
ликвора нормализуется на 15-20-й день болезни (позже, чем 
наступает клиническое выздоровление). у части больных отмечается 
волнообразное течение заболевания с 2-3 повторными подъемами 
температуры, усилением головной боли, возобновлением рвоты, 
усилением выраженности менингеальных симптомов. Для 
энтеровирусных менингитов характерны также рецидивы 
заболевания, которые могут возникать с максимальным интервалом в 
30 дней, что, очевидно, связано с циркуляцией нескольких серотипов 
вируса в очаге. Исход энтеровирусных менингитов благоприятный 
даже при волнообразности течения и рецидивах, хотя в ряде случаев 
после него в дальнейшем может развиться церебрастения, а иногда - 
гидроцефально-гипертензионный синдром с неустойчивой 
компенсацией. 

Этиологическая диагностика энтеровирусных менингитов, 
особенно в спорадических случаях, представляет значительные 
трудности. Для вирусологического исследования берутся несколько 
носоглоточных смывов, фекалии и спинномозговая жидкость. Для 
выделения вирусов Коксаки используются 1-2-дневные мыши, 
вирусов ЕСНО - клеточные культуры. На наличие вируса указывают 
характерные гистологические изменения в органах и тканях 
животных или цитопатогенный эффект в культуре тканей. В 
дальнейшем проводится типирование вируса. Однако в силу 
широкого распространения энтеровирусов к результатам 
вирусологического исследования следует относиться осторожно. 
Достоверным следует считать лишь выделение вируса из 
спинномозговой жидкости. Поэтому вирусологические результаты 
должны быть подкреплены серологическими исследованиями 
(нарастание титра антител в парных сыворотках крови, взятых с 
интервалом в 10-12 дней; положительным результатом следует счи-
тать не менее чем четырехкратное нарастание титра). 

Острый лимфоцитарный хориоменингит распространен 
повсеместно. Его возбудителем является фильтрующий вирус, 
выделенный К. Армстронгом и Р. Лилли в 1933 г. Природным 
резервуаром этого вируса служат мыши и некоторые виды мелких 
грызунов. В организм человека он попадает с вдыхаемой пылью или 
пищевыми продуктами, загрязненными мышиными экскрементами. 
Возможно также заражение в результате укусов насекомых-
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переносчиков (блох, москитов, клещей и др.). Эпидемические 
вспышки лимфоцитарного хориоменингита бывают редко и носят 
ограниченный характер. Возможны и спорадические случаи 
заболевания лимфоцитарным хориоменингитом. Возникновение этой 
формы менингита не носит сезонный характер, но чаще отмечается 
зимой. 

Начинается заболевание остро с повышения температуры до 38-
39 ОС, появления сильной головной боли, многократной рвоты. 
Иногда развивается кратковременный продром, сопровождающийся 
общим недомоганием, катаральными явлениями, мышечно-
суставными болями. Состояние больных на высоте заболевания 
бывает довольно тяжелым – у них наступают вялость, адинамия, 
сонливость, у детей младшего возраста могут быть кратковременные 
судороги, у более старших - бред, галлюцинации, возбуждение. 
Менингеальные симптомы появляются рано и четко выражены. 
Многие больные жалуются на боли в конечностях, стреляющие боли 
вдоль позвоночника. В остром периоде заболевания возможны 
поражения отдельных черепных нервов, легкие спастические парезы, 
гиперкинезы, атаксия. Церебральная симптоматика при 
менингоэнцефалите, вызванном вирусом Армстронга, убывает 
постепенно и полностью исчезает спустя 3-4 недели. Изменения 
глазного дна невритического или застойного характера наблюдаются 
часто. Иногда они служат характерной особенностью 
лимфоцитарного хориоменингита. 

При проведении спинномозговой пункции выявляются 
повышенное давление ликвора; содержание белка при этом обычно не 
превышает норму. Плеоцитоз колеблется в пределах от 200 до 1000-
2000 . 106/л, цитоз стойко лимфоцитарный. 

Острый период лимфоцитарного хориоменингита редко 
превышает 3-5 дней. Постепенно нормализуется температура, 
исчезает головная боль, перестают выявляться менингеальные 
симптомы. Санация ликвора и нормализация внутричерепного 
давления по времени несколько отстают от клинического улучшения 
и наступают к 14-20-му дню. Стойких остаточных явлений после 
лимфоцитарного хориоменингита или менингоэнцефалита обычно не 
бывает. 

Убедительным доказательством наличия лимфоцитарного 
хориоменингита служит выявление вируса в крови и спинномозговой 
жидкости, что возможно лишь в первые 2 дня заболевания. В 
остальных случаях следует проводить серологическое исследование, 
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при котором указанный диагноз ставится в том случае, если 
обнаруживается нарастание титра специфических к вирусу 
Армстронга антител в парных сыворотках крови. Антитела в крови 
после заболевания лимфоцитарным хориоменингитом остаются на 
длительное время. 

Лечение. Методы этиологического лечения серозных вирусных 
менингитов не разработаны, в связи с чем основная терапия имеет 
патогенетическую направленность. Учитывая, что при серозных 
менингитах значительно повышается внутричерепное давление, в 
остром периоде заболевания следует прежде всего проводить 
дегидратирующую терапию. С этой целью назначают диакарб (детям 
до 3 лет по 0,1-0,15 г, от 3 до 7 лет - по 0,15-0,25 г, старше 7 лет 0,25-
0,35 г на прием; 2-3 раза в день). При выраженном гипертензионном 
синдроме эффективен фуросемид (лазикс) в суточной дозе 0,001-0,002 
на кг, а в отдельных случаях и манитол (до 1,5 г сухого препарата на 1 
кг массы тела). Последний вводится внутривенно капельно в виде 15 
% раствора. Первоначально дается 1/2-1/3 суточной дозы. 
Спинномозговая пункция с медленным выпусканием 5-8 мл ликвора 
имеет не только диагностическое, но и лечебное значение, поскольку 
облегчает течение заболевания. Объем дегидратирующей терапии по 
мере клинического улучшения сокращается. Критерием ее отмены 
является полное исчезновение менингеальных симптомов. 

При частой рвоте и выраженной интоксикации целесообразно 
проводить инфузионную терапию путем капельного внутривенного 
вливания глюкозо-солевых растворов. Для этой цели следует 
использовать 10 % раствор глюкозы с инсулином и полиионные 
растворы (Рингера и др.) в количестве от 200 до 500 мл в сутки. В 
вводимую жидкость добавляются аскорбиновая кислота, 
кокарбоксилаза, витамин Вб• 

Неукротимую рвоту можно купировать литической смесью, в 
состав которой входит 1 мл 2,5 % раствора аминазина или 
дропиредола и 1 мл 2,5 % раствора дипразина (пипольфена). 
Литическая смесь для внутримышечных инъекций разводится 0,5 % 
раствором новокаина и вводится внутримышечно. Средняя суточная 
доза каждого из препаратов смеси 2 мг/кг массы тела. 

При серозных менингитах применяется и ряд симптоматических 
средств: жаропонижающие (парацетамол), седативные 
(фенобарбитал,  препараты валерианы), общеукрепляющие 
(глицерофосфат и глюконат кальция, фитин). При судорогах 
необходимо назначать противосудорожные средства в возрастной 
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дозе. Наиболее эффективен из них седуксен. Он вводится медленно 
внутривенно на 10 % растворе глюкозы или физиологическом 
растворе. 

В комплексную терапию менингоэнцефалитов следует включать 
антигистаминные препараты (супрастин, фенкарол, тавегил) в 
обычной дозе. При выраженной неврологической симптоматике 
показаны кортикостероиды. Преднизолон дается из расчета 0,001-
0,002 /кг в день при соблюдении суточной периодики. Дозу гормона 
снижают постепенно. Общая продолжительность лечения 3-4 недели. 

Большое значение имеет достаточная витаминизация, которую 
следует проводить в течение всего заболевания. На 7 -10-й день 
болезни целесообразно назначать ноотропил (пирацетам) по 2-3 
капсулы в день (капсула содержит 0,4 г препарата) в течение месяца. 
Не менее важно обеспечить хороший уход за больным и правильный 
общий режим. В соответствии со сроками санации ликвора и 
нормализации внутричерепного давления постельный режим при 
серозном менингите паротитной этиологии назначается на 2 недели, 
при лимфоцитарном хориоменингите и менингитах энтеровирусной 
этиологии - на 3 недели. Последующая активизация должна 
проводиться постепенно. 

Прогноз. Примерно у половины детей, перенесших серозный 
менингит, отмечается различной выраженности церебрастенический 
синдром в виде повышенной раздражительности, легкой 
возбудимости, быстрой утомляемости. Эти дети часто, особенно при 
утомлении, жалуются на головную боль, у них отмечается снижение 
памяти и работоспособности. У детей школьного возраста снижается 
успеваемость. У младших детей наблюдаются плаксивость 
беспокойный сон, ночные страхи. Явления церебрастении после 
серозного менингита могут носить довольно стойкий характер и 
отмечаются в течение 1-2 лет, причем после учебных перегрузок, 
физического утомления, ушибов головы, инфекционных заболеваний 
они усиливаются. После серозного менингита может также 
формироваться гидроцефально-гипертензионный синдром с 
неустойчивой компенсацией. В этих случаях головные боли носят 
стойкий характер, иногда сопровождаются рвотой. На глазном дне 
выявляются застойные изменения. Декомпенсация гипертензионного 
синдрома обычно наступает при слишком активном режиме ребенка 
(после выписки из больницы), в результате повторных инфекций и 
даже легких ушибов головы. 

Для предупреждения возможных осложнений после серозного 
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менингита необходимо соблюдать щадящий режим, исключать 
факторы, способствующие развитию или усилению явлений 
церебрастении, а также нарушению компенсации гидроцефально-
гипертензионного синдрома. Ребенку следует запретить бегать, 
прыгать, наклонять голову вниз, кувыркаться, нырять, пребывать на 
солнце, читать лежа, ограничивать физические и учебные перегрузки, 
посещение зрелищных мероприятий, просмотр телевизионных 
передач. В режим дня необходимо включить дневной отдых, 
прогулки на свежем воздухе, регулярное, достаточно полноценное 
питание. 

Детям с церебрастеническим синдромом после серозного 
менингита необходимо периодически назначать фитин, 
глицерофосфат кальция, аскорбиновую кислоту и другие 
общеукрепляющие средства; при декомпенсации гидроцефально-
гипертензионного синдрома показаны постельный режим и 
дегидратирующая терапия. 
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2.2.6. 
ТЕМА: Полиомиелит и мероприятия по его искоренению. Острые  
вялые параличи. (Л.И.Ясинская) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Полиомиелит: этиология, эпидемиология, патогенез, клиника. 
2. Вакциноассоциированный полиомиелит. 
3. Диагностика полиомиелита и острых вялых параличей. 
4. Программа ВОЗ по искоренению полиомиелита (1988г.) 
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5. Методика обследования  больных с острыми вялыми параличами. 
 

■ Полиомиелит – это острое инфекционное заболевание вирусной 
этиологии, характеризующееся преимущественным поражением 
клеток передних рогов спинного мозга, реже ствола мозга и мозговых 
оболочек. Является одним из наиболее тяжелых инфекционных 
заболеваний, для которого не существует средств специфической 
терапии и единственным средством борьбы является вакцинация.  

 
■ Этиология: 
• дикие штаммы полиовирусов I, II, III серотипов  
• семейство Picornaviridae  
• род Enteroviridae  
• не исключается возможность мутации и восстановления патогенных 
свойств у отдельных клонов вакцинного вируса в связи с выделением  
живой вакцины. 
  
 ■ Эпидемиология:  
• источник инфекции – человек: больной или вирусоноситель.  
• пути передачи инфекции: фекально-оральный, воздушно-капельный 
 
 ■ Патогенез: 
• первичное размножение вируса – в глотке и кишечнике 
• диссеминация вируса в лимфатическую систему и в кровь 
• размножение вируса в лимфоузлах, сердце, печени, селезенке, 
легких, в коричневом жире 
• проникновение вируса в ЦНС через эндотелий мелких сосудов или 
периневрально 
 • быстрое исчезновение вируса из ЦНС ( в течение 1-2 дней) 
   
■ Инкубационный период – от 4 до 30 дней, в среднем 7 – 12 дней. 
 
■ Классификация:  
А. Без поражения нервной системы: 
      • инаппарантный (вирусоносительство) 
      • абортивный (висцеральный) 
Б. С поражением нервной системы: 
      1. Непаралитический (менингеальная форма) 
      2. Паралитические формы: 
          • спинальная (шейная, грудная, поясничная локализация  
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            процесса; ограниченная или распространенная) 
          • понтинная 
          • бульбарная 
          • понтоспинальная 
          • бульбоспинальная 
          • бульбопонтоспинальная 
 
■ Официальной регистрации подлежат только паралитические формы 
острого полиомиелита. 
 
 ■ Периоды течения заболевания:  
      • препаралитический – от начала заболевания до появления   
первых признаков поражения двигательной сферы, составляет от 
нескольких часов до 2-3 дней; 
     • паралитический – от момента появления парезов и параличей и в 
течение времени их стабилизации, составляет от нескольких дней  до 
2-3 недель (по данным ВОЗ время возникновения параличей 
максимум до 5 дней); 
     • восстановительный – от момента появления первых активных 
движений в паретичной части тела и продолжается от 6 месяцев до 
1,5 лет, но не более; 
      • резидуальный – характеризуется наличием стойких вялых 
парезов (параличей)  ортопедических нарушений 
  
■ Клиническая картина ППМ: 

1. Спинальная форма: 
     • классическая картина вялого паралича (атония, арефлексия, 
атрофия мускулатуры) 
     • исчезновение сухожильно-надкостничных рефлексов может 
быть накануне развития параличей (особенно коленных и 
ахилловых)      
     • быстрое нарастание атрофий пораженных мышц (первые 
признаки появляются уже через 4 – 5 дней) 
     • асимметричность и мозаичность двигательных нарушений 
     • чаще страдают проксимальные отделы конечностей, чем 
дистальные 
     • часто развитие только монопареза 
     • поражаются прежде всего нижние конечности 

          • отсутствуют чувствительные, тазовые нарушения 
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2. Бульбарная форма: 
    • поражение IX–XII пар черепных нервов 
    • параличом мягкого неба и  
    • дыхательными расстройствами  
    • высокая летальность 
 
 3.Понтинная форма: 
    • изолированное поражение ядра лицевого нерва   
    • поражение одностороннее  
    • паралич мимической мускулатуры  
    • встречается редко. 

 
■ Вакциноассоциированный полиомиелит (ВАПП) – редкое, но 
тяжелое осложнение вакцинации оральной полиовакциной, которое 
возникает не чаще чем в 1-3 случаях на 3 – 5 млн.привитых детей. 
♦ В Беларуси используется комбинированная схема вакцинации, 
согласно которой ребенок получает первые три дозы 
инактивированной вакцины, а затем для ревакцинации используется 
живая оральная полиовакцина. Использование этой схемы позволило 
практически исключить вознкновение случав ВАПП: с 2000 по 2006 г. 
ни одного случая ВАПП среди детей, привитых по комбинированной 
схеме, выявлено не было.  
♦ Основной причиной ВАПП является дефект иммунной системы, а 
также наличие отягощенного преморбидного статуса у детей. 
♦ Различают реципиентный и контактный случаи.  
 
■ Критерии определения случая ВАПП: 
    • возникновение заболевания через 4-30 дней после применения 
ОПВ или 4-75 дней после контакта с привитым ОПВ (для 
иммунокомпетентных лиц) 
     • сохранение остаточного паралича на 60-й день после его начала 
      • в анамнезе больного или его ближайших контактов отсутствуют 
поездки на территории, эндемичные по полиомиелиту 
      • собраны 2 адекватные пробы стула, минимум в одной из них 
выделен вакцинный полиовирус; в обеих пробах отсутствуют дикие 
полиовирусы 
      • страна является свободной от циркуляции дикого полиовируса 
 
■ Классификация по МКБ-10,1995 г.: 
     •А.80. Острый полиомиелит 
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     •А.80.0. Острый паралитический полиомиелит, ассоциированный с 
вакцинным вирусом 
     •А.80.1. Острый паралитический полиомиелит,вызванный диким 
завезенным вирусом полиомиелита (I, II или III тип) 
     •А.80.2. Острый паралитический полиомиелит,вызванный диким 
местным (эндемичным) вирусом полиомиелита (I, II или III тип) 
     •А.80.3.Острый паралитический полиомиелит другой и 
неуточненной этиологии 
     • А.80.4. Острый непаралитический полиомиелит 
 
■ Острый вялый паралич (ОВП) - клинический синдром, при 
котором отмечается быстрое развитие мышечной слабости, 
прогрессирующей до максимальной выраженности в течении 
нескольких дней или недель.  
♦Согласно рекомендациям ВОЗ, «золотым стандартом» надзора за 
полиомиелитом является надзор за всеми заболеваниями, 
протекающими с развитием синдрома ОВП у детей до 15 лет, 
предполагающий вирусологическое обследование каждого 
выявленного случая.  
 
■ Перечень заболеваний:  
• полиневропатии (включая синдром Гийена-Барре и восходящий 
паралич Ландри)  
• поперечный миелит  
• травматические (постинъекционные) невропатии 
• преходящие монопарезы конечностей 
 
■ Не регистрируются как ОВП:  
• парезы лицевого нерва  
• парезы, связанные с родовой травмой 
•парезы, связанные с переломами и другими грубыми повреждениями 
конечностей  
 
■ Неврологические маркеры, обязательными при обследовании 
детей с ОВП:  
 • распространенность пареза  
 • преимущественная локализация (проксимальная, дистальная) 
 • тип пареза  
 • объём активных  движений в пораженной конечности  
 • состояние сухожильно-надкостничных рефлексов 
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 • состояние брюшных рефлексов  
 • наличие болевой реакции при пассивных движениях конечностей 
 • состояние поверхностных видов чувствительности 
  
■ Диагностика полиомиелита: основывается на результатах 
эпидемиологических, клинических и лабораторных (серологических и 
вирусологических) исследований. 
 
■ В 1988 году была принята программа ВОЗ по ликвидации 
полиомиелита на планете, которая предусматривает прежде всего 
прерывание передачи дикого вируса и совершенствование системы 
эпиднадзора.  
♦ Европейский регион сертифицирован как регион, свободный от 
полиомиелита 21 июня 2002г..  
♦ Эпидемиологический надзор за ОВП осуществляется согласно 
приказу  № 912  МЗ РБ от 05.12.2006г. «О совершенствовании 
эпидемического надзора за полиовирусной инфекцией в 
постсертификационный период в республике Беларусь».  
 
■ Основные показатели качества надзора за ОВП: 
    • вирусологическое исследование двух образцов стула, собранных в 
первые 14 дней от начала паралича;  
    • доставка проб стула в национальную лабораторию (ГУ НИИЭМ) в 
трёхдневный срок от момента забора;  
    • повторное клиническое обследование через 60 дней от начала 
паралича для регистрации остаточных явлений.  
 
■ Алгоритм действий врача при выявлении случая ОВП:  
    •подать экстренное извещение в территориальный ЦГЭ (в течение 
12 часов) 
    • обеспечить осмотр ребенка неврологом 
    • подготовить грамотную выписку из истории болезни с подробным 
описанием неврологическ5ого статуса больного  
    • направить выписку из истории болезни в территориальный ЦГЭ,  
    • как можно раньше обеспечить забор двух проб стула с интервалом 
24-48 часов между пробами и направить их в лаборатории облЦГЭ и 
ГУ НИИМЭ  
     • при выписке больного из стационара эпикриз с описанием 
текущего неврологического статуса больного направляется в 
территориальный ЦГЭ 
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     • через 60 дней от начала заболевания ребенок должен быть 
осмотрен неврологом   
   •  результаты осмотра с подробным описанием неврологического 
статуса больного представляются в территориальный ЦГЭ 
 
■ Классификация случаев ОВП в соответствии с результатами 
клинических и вирусологических:  
• подтвержденный полиомиелит  
• совместимый с полиомиелитом  
• подтвержденный вакциноассоциированный полиомиелит      
•совместимый с полиомиелитом, возможно вакциноассоциированный  
• полиомиелит отвергнут. 

 
СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 

1. Нейроортопедические и ортопедоневрологические синдромы у детей 
и подростков/ А.В.Руцкий, Г.Г.Шанько.- Минск: Харвест, 1998.- 336с. 
2. Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г. Шанько.- Минск: 
«Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 
3. Неврология детского возраста: воспалительные и наследственные 
заболевания, соматоневрологические синдромы, неврозы и 
неврозоподобные состояния: Учеб. пособ. для ин-в и фак. 
усовершенствования врачей. Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко и др./ Под 
ред. Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко Мн.: Выш.шк., 1990. - 560с. 
4. Учайкин В.Ф. Руководство по инфекционным болезням у детей. – М: 
ГЭОТАР-МЕД, 2001. – С.226 – 235. 
5. Е.О.Самойлович, Э.В.Фельдман. Ликвидация полиомиелита:успехи, 
проблемы, дискуссионные вопросы. / Проблемы детской неврологии: 
Международный рецензируемый сборник научных рудов, посвященный 
75-летию Белорусской медицинской академ последипломного 
образования и 25-леию кафедры детской неврологии. Под ред. 
Г.Я.Хулупа, Г.Г.Шанько. – Минск: Харвест, 2006. – С. 340 – 353. 

 
2.2.7. 
ТЕМА: Невропатия лицевого нерва (Шарко Е.Е.) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Определение. 
2. Анатомо-физиологические особенности лицевого нерва. 
3. Этиология, патогенез невропатии лицевого нерва. 
4. Клинические проявления. Тактика обследования. 
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5. Современные методы лечения невропатии лицевого нерва. 
 

1. Невропатия лицевого нерва 
• различные поражения лицевого нерва, вызывающие паралич 

или парез мимической мускулатуры пораженной половины 
лица. 

2. Анатомо-физиологические особенности лицевого нерва 
• узкий костный канал 
• кровоснабжение нерва из наружной сонной артерии 
• лимфоотток в шейные лимфатические узлы 
• располагается в близком соседстве с барабанной полостью 
• часто встречаются аномалии развития канала лицевого нерва. 

3. Этиология 
- воспалительные и простудные факторы: 
n идиопатическая невропатия (паралич Белла) 
n полиомиелит (понтинная форма) 
n вирусные инфекции (герпес, Эпштейн-Барр, грипп, аденовирус) 
n первичная полирадикулоневропатия (Гийена-Барре) 
n инфекционно-воспалительные поражения ЦНС (менингиты, 

арахноидиты) 
n воспалительные процессы в области уха (отиты, мастоидиты) 
n поражения околоушных желез (эпид. паротит) 
n саркоидоз, боррелиоз, бруцеллез, дифтерия, сифилис и другие 

бактериальные инфекции 
- травмы: 

• ЧМТ с переломом основания черепа 
• родовые черепно-мозговые травмы 
• операции на ухе 

- опухоли и объемные процессы: 
• невринома преддверно-улиткового нерва 
• опухоль мосто-мозжечкового угла 
• нейрофиброматоз 
• опухоли в области пирамидки височной кости (саркомы 

основания черепа) 
- наследственная патология: 

• синдром Мебиуса 
• синдром Россолимо-Мелькерсона-Розенталя 

4. Клиника невропатии лицевого нерва 
n предпаралитическая стадия 
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n паралитическая стадия 
Диагноз 

n Невропатия правого лицевого нерва с выраженным парезом 
мимической мускулатуры справа. 

Исход и прогноз 
n Клинически – сроки начала восстановления. 
n Электронейромиографически – сроки восстановления амплитуды 

М-ответа на электронейромиограмме. 
5. Лечение 
n Медикаментозное лечение 
n Физиолечение 
n ЛФК, массаж 
n Иглорефлексотерапия 

Электродиагностика проводится для уточнения 
n степени поражения нерва и мышц 
n уровня поражения 
n прогноза в лечении 

Лечение 
n выявление очага инфекции и его санация 
противовоспалительные препараты 
n антигистаминные 
n дегидратация 
n витамины группы В 
n сосудистые препараты 
n биогенные стимуляторы 
n медиаторы 
n метаболическая терапия 

Лечение при выявлении повышенной электровозбудимости 
n отмена стимулирующего лечения 
n назначение препаратов снижающих мышечный тонус 
n седативные препараты 
n финлепсин 

Физиолечение 
n Светолечение: соллюкс 
n УВЧ-, СВЧ-терапия 
n УВЧ-индуктотермия 
n  «Воротниковая» методика облучения электромагнитным полем 

СВЧ дециметроволнового диапазона (460 МГц) 
n Микроволновая терапия 
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n Импульсные токи на шейные симпатические узлы (СМТ или ДДТ), 
поочередно с каждой стороны, на болевые точки лица 

n Гальванизация (через 2 нед после начала заболевания) на область 
лица в виде «полумаски Бергонье» 

n УЗ на больную половину лица по методике фонофореза 
n Грязевые аппликации в виде «полумаски» или «маски» на 

пораженную и здоровую половину лица, на «воротниковую» 
область 

n Лазерная терапия в остром, восстановительном и резидуальном 
периодах, а также при постневритической контрактуре 
мимических мышц (I—II степени) 

n Электрофорез лекарственных веществ по методике полумаски 
Бергонье (кальций, прозерин, дибазол), второй курс лечения (йод, 
салицилаты, аскорбиновая, никотиновая кислоты) 

n Магнитотерапия применятся в комбинации с электростимуляцией 
n Электроимпульсная пунктурная терапия 
n Комбинированная методика - гипербарическая оксигенация (ГБО) 

и лазеропунктура 
n Электростимуляция мимических мышц или электромагнитная 

стимуляция лицевого нерва (при отсутствии контрактуры) 
Электростимуляцию ствола и веточек нерва необходимо сочетать с 
тепловыми процедурами (парафин, озокерит) 
Физиолечение при выявлении повышенной электровозбудимости 
n Электрофорез с кальцием на воротниковую зону или на шейные 

симпатические узлы 
n Массаж воротниковой зоны 
n Иглорефлексотерапия по тормозной методике 

Лечебная гимнастика 
перед зеркалом проводится с 3—5-го дня заболевания 
n Пассивная 
n Активная 

Массаж 
 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 

1. Болезни нервной системы: Руководство для врачей: В 2-х т.- 
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3. Инфекционные заболевания периферической нервной системы 
у детей: Руководство для врачей/ Н.В. Скрипченко, В.Н. 
Команцев. – М.: ОАО Издательство «Медицина», 2006. – 560с. 

4. Неврология детского возраста: болезни нервной системы 
новорожденных и детей раннего возраста, эпилепсия, опухоли, 
травматические и сосудистые поражения: Учеб. пособ. для ин-
в (фак.) усовершенствования врачей. Г.Г. Шанько, Е.С. 
Бондаренко, В.И. Фрейдков и др./ Под ред. Г.Г. Шанько, Е.С. 
Бондаренко. Мн.: Выш. шк., 1990. - 495 с. 

5. Современные методы диагностики, лечения и профилактики 
заболеваний: Сб. норматив.-методич. док. [в 7 т.]/Редкол.: Л.А. 
Постоялко и др.; МЗРБ, ГУ РНМБ. – 4-й вып. - Минск: ГУ 
РНМБ. Гастроэнтерология и гепатология. Нефрология. 
Педиатрия, акушерство и гинекология. Неврология. 
Курортология и физиотерапия.- 2004. Т.5 - 220с. 

6. Фармакотерапия в неврологии: Практическое руководство./ 
Шток В.Н. – 2-е изд., перераб. и испр. М.: Медицинское 
информационное агентство, 2003.-301с. 

7. Энциклопедия детского невролога/ Под ред. Г.Г. Шанько.- 
Минск: «Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 

 
2.2.8. 

ТЕМА: Арахноидиты (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Общая характеристика. 
2. Современные воззрения. 
3. Церебральные арахноидиты. 
4. Спинальные арахноидиты. 

 
Арахноидит (греч.arachne – паук, паутина + eides – подобный, 

похожий + - itis; син.: арахноменингит, лептоменингит) – воспаление 
мягких мозговых оболочек, преимущественно паутинной, головного 
или спинного мозга. Термин «арахноидит» (дословно воспаление 
паутинной оболочки) впервые предложил А.Т.Тарасенков (1845), что 
до настоящего времени вызывает споры и дискуссии. В паутинной 
оболочке, не имеющей собственных сосудов, не может быть 
первичного воспаления. Она вовлекается в воспалительный процесс 
обычно вместе с мягкой оболочкой, а поэтому практически речь идет 
о лептоменингите. Однако многочисленные попытки использовать в 
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диагностике термин лептоменингит, как и некоторые другие 
(арахноменингит, ограниченная слипчивая менингопатия) признано 
нецелесообразным. 

В МКБ-10 он относится к разделу  G 03 «Менингит, 
обусловленный другими и неуточненными причинами», куда 
включены следующие термины: арахноидит, лептоменингит, 
менингит и пахименингит. В разделах данной рубрики выделяются: G 
03.1 «Хронический менингит» и G 03.9 «Менингит неуточненный» 
арахноидит (спинальный) БДУ. 

В современных зарубежных руководствах по неврологии 
термин «церебральный арахноидит» практически не используется. В 
некоторых российских изданиях приводится его описание. В 
частности, в руководстве известных российских авторов Е.И.Гусева, 
А.Н.Коновалова и Г.С. Бурда «Неврология и нейрохирургия» (2002) 
дается подробная характеристика данной патологии. Это важно в том 
плане, что в настоящее время этот диагноз нередко (значительно 
реже, чем в прошлом) используется как диагностический термин. 

Различают церебральный и спинальный арахноидит. 
 

Церебральный арахноидит 
Этиология. Церебральный арахноидит – полиэтиологическое 

заболевание. В его возникновении играют роль инфекционные 
заболевания (грипп, острые респираторные вирусные инфекции, 
пневмония, корь,  эпидемический паротит и др.), очаги фокальной 
инфекции (синуситы, отит, тонзиллит и др.), различные 
интоксикации, черепно-мозговая травма; в ряде случаев возникает 
при энцефалите, что иногда диагностируется как эрахноэнцефалит 
(термин неудачный), менингите, при опухолях головного мозга. 

Патологическая анатомия. При арахноидите паутинная оболочка 
становится утолщенной и приобретает серовато-белый цвет. В мягкой 
мозговой оболочке развиваются гиперемия, воспалительные 
инфильтраты, происходит новообразование сосудов. Между ней и 
паутинной оболочкой образуются спайки, с последующим 
формированием кист, содержащих жидкость с большим количеством 
белка. Довольно часто выявляются изменения и в твердой мозговой 
оболочке – она становится отекшей и утолщенной, теряет блеск. 
Повсеместно в мозговых оболочках имеют место явления фибриоза и 
разрастания соединительной ткани. Нарушается нормальная 
циркуляция цереброспинальной жидкости, что приводит к развитию 
гипертензионного синдрома и формированию гидроцефалии. 
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Классификация. По характеру морфологических изменений 
различают слипчивые, кистозные и слипчиво-кистозные 
арахноидиты. Они могут быть диффузными, одно- и многоочаговыми. 
В зависимости от локализации выделяют конвекситальные и 
базилярные (базальные) арахноидиты. К последним относятся 
оптохиазмальный, задней черепной ямки и мосто-мозжечкового угла. 

Клиника. Клинические проявления церебрального арахноидита 
характеризуются наличием общемозговых и очаговых симптомов, 
нередко встречаются вегетативные и неврозоподобные расстройства. 
Они, как правило, зависят от локализации и характера 
патологического процесса, а также особенностей его течения. 
Последнее может быть подострым и хроническим. В клинической 
картине заболевания обычно преобладают субъективные 
расстройства над объективными нарушениями. 

Общемозговые симптомы проявляются наличием головной 
боли, тошноты и рвоты, головокружения, генерализованных 
судорожных припадков. Головная боль в большинстве случаев носит 
постоянный характер, нередко более выражена после сна. На этом 
фоне она может периодически усиливаться в виде приступов и 
сопровождаться тошнотой и рвотой, что обычно обусловлено 
нарушением ликвородинамики. У детей дошкольного возраста 
головная боль чаще носит диффузный характер, а более старшем 
возрасте может быть преимущественно локализованной – в лобной, 
теменной или височной областях. Усиление головной боли наступает 
после обострения очагов фокальной инфекции (синуситы, ангины), 
гриппа, респираторной вирусной инфекции, а также при физическом 
и умственном переутомлении. Довольно характерно усиление 
головной боли во время прыжков, особенно с опорой на пятки 
(симптом прыжка). Отмечено, что дети во время интенсивных 
занятий в школе (экзамены и др.) чувствуют себя намного хуже, чем 
во время каникул. Частой жалобой является снижение памяти, общая 
слабость, повышенная раздражительность, быстрая утомляемость, 
головокружение, которое носит преимущественно центральный, реже 
периферический характер. 

У детей значительно чаще, чем у взрослых, возникают 
судорожные припадки, которые могут быть генерализованными, 
фокальными (преимущественно двигательными) и вторично 
генерализованными. Весьма характерно наличие вегетативных 
расстройств в виде потливости, акроцианоза, неустойчивости 
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артериального давления, повышенной чувствительности к изменению 
погоды. 

Очаговые нарушения в большинстве случаев носят характер 
асимметрии черепной иннервации и сухожильно-надкостничных 
рефлексов, снижения брюшных рефлексов, наличия патологических 
пирамидных знаков. Значительно реже встречаются парезы и 
чувствительные расстройства. Более, чем в половине случаев, 
отмечается болезненность в точке выхода на лицо I ветви 
тройничного нерва, снижение корнеальных и конъюнктивальных 
рефлексов. 

При исследовании глазного дна можно обнаружить начальные 
проявления застоя, которые обычно не прогрессируют, реже – 
бледность дисков зрительных нервов. 

Давление цереброспинальной жидкости в большинстве случаев 
умеренно повышено, а иногда может быть сниженным. В ликворе 
обычно нормальное, реже слегка повышенное или сниженное 
содержание белка при нормальном количестве клеток. 

Существенные клинические различия выявляются в 
зависимости от локализации поражения. 

Конвекситальный арахноидит. При этом поражаются мягкие 
мозговые оболочки выпуклой поверхности головного мозга, 
преимущественно передних отделов. Для данной локализации 
характерно наличии фокальных (реже генерализованных) и вторично 
генерализованных припадков. Головные боли часто умеренно или 
слабо выражены и могут даже отсутствовать. Очаговые 
неврологические расстройства обычно проявляются в виде 
анизорефлексии сухожильно-надкостничных рефлексов, 
гемисиндрома, а в случае кистозного или слипчиво-кистозного 
арахноидита может быть гемипарез. Изменения на глазном дне 
выявляются относительно редко. 

Базилярный арахноидит характеризуется поражением мягких 
мозговых оболочек основания головного мозга. Клинически он 
проявляется по-разному в зависимости от локализации 
патологического процесса. 

Оптохиазмальный арахноидит. Патологический процесс 
локализуется преимущественно в области зрительного перекрестка и 
внутричерепной части зрительных нервов. Основная причина 
возникновения – острые инфекционные заболевания (грипп, 
респираторные инфекции и др.), воспаление околоносовых пазух, 
обострение хронического тонзиллита, несколько реже – повторная 
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черепно-мозговая травма. В течение заболевания иногда можно 
выделить острую и хроническую стадии. При острой стадии 
первоначально могут быть головные боли с иррадиацией в глазные 
яблоки, надбровье, переносицу. Одновременно с этим или через 
несколько дней наступает прогрессирующее двустороннее снижение 
зрения (может быть вначале преимущественно с одной стороны), 
которое в течение 2-3 недель может привести в амаврозу. Возникают 
центральные скотомы, концентрическое сужение полей зрения, может 
быть гемианопсия. На глазном дне отмечаются явления неврита или 
застой дисков зрительных нервов, первичная или вторичная атрофия, 
хотя в ряде случаев даже при резком снижении остроты зрения 
глазное дно не изменено. Довольно часто возникают  
экстраокулярные синдромы в виде поражения глазодвигательных 
нервов (двоение в глазах), гипоталамические нарушения, пирамидных 
симптомов. В цереброспинальной жидкости при острой стадии, 
протекающей 1,5-2 месяца, может быть небольшой плеоцитоз. 
Однако во многих случаях заболевание с самого начала приобретает 
подострое или хроническое течение с теми же глазными и 
эксраокулярными нарушениями, но при нормальном составе ликвора. 

Арахноидит задней черепной ямки – наиболее частая форма 
церебрального арахноидита у детей.  Одним из первых признаков 
является головная боль в затылочной области, нередко с иррадиацией 
в глазные яблоки, тошнота, рвота, головокружение. В случае 
облитерации центральной и боковых апертур IV желудочка 
возникают гипертензионные кризы, развивается внутренняя 
гидроцефалия. При этом характерно вынужденное положение головы 
и туловища. Очаговые симптомы проявляются в виде мозжечковых 
нарушений, возможно вовлечение в процесс V-VII черепных нервов. 
Весьма характерны болезненность в точках выхода на лицо I-II ветвей 
тройничного нерва, снижение корнеального и конъюнктивального 
рефлексов, могут быть умеренно выраженные менингеальные 
симптомы при отсутствии плеоцитоза в цереброспинальной 
жидкости. На глазном дне обнаруживаются застойные явления разной 
степени выраженности, вторичная атрофия зрительных нервов. 

Арахноидит мостомозжечкового угла. В детском возрасте 
встречается реже других форм церебральных арахноидитов. 
Клинически ведущим является поражение преддверно-улиткового 
(шум в ухе, головокружение, пошатывание, а затем снижение слуха) и 
лицевого (вялый парез мимической мускулатуры лица на стороне 
очага) нервов. Позже присоединяются нарушения функции 
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тройничного и отводящего нервов, односторонние мозжечковые 
расстройства, пирамидные знаки на противоположной стороне. 
Общемозговые симптомы выражены в меньшей степени. 

Диагностика. Диагноз церебрального арахноидита в каждом 
конкретном случае должен быть обоснован подробным анализом и 
сопоставлением результатов клинических и дополнительных 
(параклинических) методов исследования (КТ, МРТ головного мозга). 
Важную роль играет связь заболевания с перенесенными острыми 
инфекциями, черепно-мозговой травмой, обострениями синуситов, 
тонзиллитов и т.д. Для арахноидита в большинстве случаев 
характерно сочетание выраженных общемозговых и четко 
представленных очаговых симптомов. У каждого больного следует 
исследовать глазное дно. Весьма желательно исследование 
цереброспинальной жидкости. 

Церебральный арахноидит необходимо дифференцировать с 
опухолью головного мозга, рассеянным склерозим, цистицеркозом 
головного мозга, шейным остеохондрозом, головной болью 
напряжения, мигренью, вегетативной дистонией, неврозами. Нередко 
имеет место необоснованная диагностика церебрального арахноидита 
при наличии головной боли неясного характера. Если последняя 
возникает эпизодически под влиянием ситуационных воздействий 
(волнения, переживания и т.д.) или без причины и нет четких 
очаговых неврологических симптомов, то, как правило, речь идет о 
головной боли напряжения, вегетативной дисфункции или неврозах. 
Даже при постоянной головной боли без видимых внешних 
воздействий и наличии неврологической микроорганики диагноз 
арахноидита может быть обоснован только результатами 
дополнительных исследований, прежде всего КТ или МРТ. 

Лечение церебрального арахноидита должно быть 
дифференцированным, комплексным и поэтапным. В начале 
заболевания при остром (особенно) и подостром течении 
целесообразно назначать антибиотики в среднетерапевтических 
дозах. Производится санация очагов фокальной инфекции. С целью 
предотвращения развития фиброза мягких мозговых оболочек можно 
использовать дексаметазон в виде коротких курсов (по 7-10 дней), а 
затем инъекций лидазы или другие рассасывающие средства 
(экстракт алоэ жидкий, стекловидное тело, плазмол, ФиБС и др.). 
Проводится посиндромная терапия в зависимости от характера 
неврологического расстройства. Так, при выраженной 
внутричерепной гипертензии назначается лазикс, в случае умеренно 
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выраженной – диакарб, фуросемид, глицерин; при судорогах – 
противосудорожные средства. В комплексном лечении используются 
также аминокислоты – метионин, церебролизин (противопоказан при 
судорогах), ноотропные препараты – пирацетам, аминалон, 
пиридитол, пантогам; витамины гр. В. 

 
Спинальный арахноидит 

Спинальный арахноидит, в отличие от церебрального, в детском 
возрасте встречается относительно редко, он обычно возникает после 
острых (грипп, острая респираторная вирусная инфекция и др.) или 
хронических инфекционных заболеваниях, особенно на фоне 
перенесенных ранее травм позвоночника и спинного мозга, а также 
дистрофических и воспалительных заболеваний позвоночника. Он 
может быть как диффузным, так и ограниченным. Последний 
встречается чаще, локализуется преимущественно в грудном или 
пояснично-крестцовом отделе. 

Для диффузного спинального арахноидита характерно наличие 
болей корешкового характера, которые могут носить опоясывающий 
характер, а также иррадировать в одну или обе нижние конечности. 
Определяются умеренно выраженные двигательные и проводниковые 
чувствительные расстройства. Нарушение функции тазовых органов 
встречается редко. В цереброспинальной жидкости может быть 
небольшое повышение белка, а иногда и клеток. 

Ограниченный кистозный или кистозно-слипчивый спинальный 
арахноидит по клинике и даже течению часто напоминает 
экстрамедуллярную опухоль спинного мозга. При этом корешковые 
симптомы и очаговые спинальные расстройства вначале бывают 
односторонними, но вскоре переходят и на другую сторону, вызывая 
компрессию спинного мозга. 

В диагностике спинального арахноидита существенную роль 
играют КТ (МРТ) спинного мозга и миелография. В то же время в 
ряде случаев дифференциация воспалительного и опухолевого 
процесса возможна только во время операции. 

Консервативное лечение спинальных арахноидитов проводится 
аналогично, как и церебральных. Хирургическое лечение показано 
при выраженном болевом синдроме и воспалительной компрессии 
спинного мозга. 
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2.2.9. 
ТЕМА: Демиелинизирующие заболевания нервной системы. 
Энцефаломиелиты (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Общая характеристика. 
2. Классификация. 
3. Острый рассеянный энцефаломиелит: 

- клиника,  
- течение,  
- терапия. 

 
К демиелинизирующим заболеваниям нервной системы 

относится группа острых, подострых и хронических заболеваний, при 
которых происходит распад нормально сформированного миелина. 
Эта проблема в 60-70 годах прошлого столетия подробно изучалась в 
Белорусском НИИ неврологии, нейрохирургии и физиотерапии, 
который в то время был Головным учреждением в стране по данному 
направлению. Бала предложена клинико-нозологическая 
классификация (Д.А. Марков, А.Л. Леонович, 1970), по которой 
выделялось несколько форм болезней – острые, подострые и 
хронические. К острым демиелинизирующим заболеваниям относили 
острые первичные энцефаломиелиты и полирадикулоневриты, а 
также вторичные энцефаломиелиты и параинфекционные 
полирадикулоневриты как осложнения экзонтемных инфекций и 
профилактических прививок. К хроническим и подострым 
демиелинизирующим болезням относились рассеянный склероз, 
диффузный склероз, прогрессирующие лейкоэнцефалиты и 
лейкодистрофии, а также недифференцированные формы. 
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К настоящему времени эта классификация существенно сужена 
в связи с тем, что демиелинизация часто встречается при различных 
воспалительных и инфекционно-аллергических заболеваниях 
центральной и периферической нервной системы, а к «истинно» 
демиелинизированным относят рассеянный склероз, острый 
рассеянный энцефаломиелит, поперечный миелит (острый и 
подострый), центральный понтинный миелинолиз, прогрессирующую 
мультифокальную лейкоэнцефалопатию, рецидивирующий неврит 
зрительных нервов и некоторые другие редкие формы. 

 
Острый рассеянный энцефаломиелит 

 Острый рассеянный энцефаломиелит является сравнительно 
редким нерецидивирующим демиелинизированным заболеванием, 
поражающем все отделы нервной системы, иногда преимущественно 
определенной локализации. Встречается в различные периоды жизни 
(от 1 до 60 лет и старше), но в основном в возрасте 10-15 лет. Частота 
встречаемости составляет 1 случай на 100 000 населения. 
Регистрируется чаще в холодное время года, хотя не имеет четкой 
сезонности. 

Э т и о л о г и я процесса окончательно не установлена 
Несомненно, носит аутоиммунный характер и определенной ролью 
вирусной инфекции. По характеру морфологических и клинических 
данных напоминает экспериментальный аллергический 
энцефаломиелит. 

К л и н и к а. Острое, бурное развитие болезни имеет место в 80-
90% случаев. Заболевания появляются обычно через несколько дней 
или часов после вирусной инфекции, которая обычно вызвана 
вирусом Эпштейна-Барр, цитомегаловирусом или вирусом кори, 
краснухи, ветряной оспы, а также в отдельных случаях после 
микоплазменной инфекции или неясной этиологии. На фоне 
продромальных явлений (недомогание, катаральные состояния, 
температура, озноб) появляются общемозговые симптомы: головная 
боль, рвота, возбуждение, судороги, может быть нарушение сознания. 
Очаговые симптомы поражения нервной системы как бы затушеваны 
ими. Однако и на этом фоне можно выявить те или иные 
преимущественные нарушения, которые обусловливают клинический 
синдром болезни. Весьма характерны боли и парестезии, вялые и 
спастические парезы (параличи) конечностей, поражение черепных 
нервов, в том числе и зрительных, в виде ретробульбарного неврита 
или застойных сосков, стволовые и псевдобульбарные нарушения, 
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синдром Броун-Секара, нарушения функций тазовых органов. 
Изменения цереброспинальной жидкости не типичны для острого 
рассеянного энцефаломиелита и зависят от формы и стадии 
заболевания. В первые дни ликвор может быть нормальным либо 
несколько разведенным (белок 0,16г/л). На 5-9 день, особенно при 
клинически выраженных оболочечных симптомах, обнаруживается 
умеренная клеточно-белковая диссоциация. При нижних параплегиях 
с проводниковыми расстройствами чувствительности отмечается 
белково-клеточная диссоциация (белок в пределах 1,5-2,1 г/л). 
Изменения в составе крови носят воспалительный характер 
(умеренный лейкоцитоз со сдвигом формулы влево, повышенная 
СОЭ). 

Классификация. В клинической практике можно выделить 
следующие клинические формы, отражающие преимущественную 
локализацию патологического процесса (И.И. Протас). 

1. Энцефаломиелополирадикулоневрит. При ней поражается 
весь длинник цереброспинальной оси, главным образом, 
ствол и спинной мозг. В процесс вовлекаются также 
черепные нервы, спинальные корешки и оболочки мозга. 
Характерны нарушения сознания, клонико-тонические 
судороги, застойные явления на глазном дне, межъядерная 
офтальмоплегия, менингеальный синдром, тетрапарезы. 
Наиболее грозным осложнением является восходящий 
паралич Ландри. Летальность при этой форме может 
достигать 40-45%. 

2. Полиэнцефаломиелит. Сочетанное поражение ядер 
преимущественно продолговатого мозга и мотонейронов 
шейного отдела спинного мозга. Дисфагия, дизартрия, 
расстройства дыхания бульбарного типа – характерные 
проявления данной формы. 

3. Оптикоэнцефаломиелит. Сочетанное поражение зрительных 
нервов, верхних отделов ствола мозга и спинного мозга. 
Зрительные нарушения проявляются в виде резкого 
снижения зрения, вплоть до амавроза, либо гемианопсия 
(синдром хиазмы зрительных нервов). На глазном дне 
определяются тотальная либо темпоральная бледность 
сосков зрительных нервов. Симптоматология двигательных 
и чувствительных расстройств при этом зависит от уровня 
поражения спинного мозга. 
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4. Диссеминированный миелит характеризуется 
преимущественно спинальными парезами и параличами 
смешанного типа. Как правило, они асимметричны. 
Расстройства чувствительности нестойки и мозаичны. Чаще 
процесс локализуется на уровне грудного отдела с 
минимальной заинтересованностью стволовых структур. 

Течение заболевания зависит от формы, глубины поражения и 
возможных осложнений. Несмотря на это, болезнь протекает в 
определенной последовательности. Прогрессирование заболевания 
происходит в первые 2-3 недели. В тяжелых случаях наступает 
летальный исход. В большинстве случаев состояние становится 
стационарным, затем неврологическая симптоматика постепенно 
претерпевает обратное развитие. Выделяют 4 патогенетических 
периода: острый (или подострый), стационарный, восстановительный 
(ранний и более поздний) и резидуальный. Может иметь место 
прогрессирующее течение с присоединением новых неврологических 
нарушений либо рецидивы заболевания. Восстановительный период 
может продолжаться от 6 мес. до 2-3 лет. 

Наиболее грозными осложнениями являются нарушения 
дыхания (шоковое легкое) и уросепсис. Средняя летальность 15-20%. 

Дифференциальный диагноз. На практике приходится 
дифференцировать ОРЭМ с острыми формами рассеянного склероза. 
Предполагается, что анатомические различия между ними связаны с 
интенсивностью и давностью процесса, поскольку описаны случаи 
развития рассеянного склероза у лиц, перенесших ОРЭМ. Однако 
большинство исследователей признают нозологические различия. 
Если для рассеянного склероза у детей более типичны преходящие 
невриты черепных нервов, диплопия, ретробульбарный неврит, 
нарушения координации, то клинический синдром ОРЭМ 
определяется распространенностью патологического процесса на 
фоне общеинфекционных и общемозговых нарушений. Что касается 
острых энцефаломиелитов, развивающихся при различных вирусных 
инфекциях (герпетической, коревой и др.), то основой их 
дифференциации служит этиологический диагноз. 

Л е ч е н и е. Включает назначение высоких доз 
кортикостероидов внутривенно в течение 3-5 дней с последующим 
переходом на прием внутрь. В случае неэффективности показан 
плазмаферез. Если эти меры недостаточны, то можно использовать 
циклофосфамид или другие иммунодепрессанты. 
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2.2.10. 
ТЕМА: Рассеянный склероз (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Общая характеристика. 
2. Распространенность. 
3. Этиология и патогенез. 
4. Патоморфология. 
5. Клиника. 
6. Течение. 
7. Лечение. 
 

Предложены различные определения рассеянного склероза. 
Наиболее короткое из них – хроническое демиелинизированное 
заболевание ЦНС. С учетом современных воззрений на этиологию и 
патогенез рассеянный склероз рассматривается как хроническое, 
прогрессирующее, мультифокальное заболевание нервной системы, 
развивающееся у генетически предрасположенного человека на фоне 
вторичного иммунодефицита под влиянием внешнего фактора, 
наиболее вероятно инфекционного 

Данное определение подтверждает образное высказывание 
В.В.Михеева, сделанное еще в 60-х годах прошлого столетия о том, 
что «рассеянный склероз – это рассеянная загадка, а медицина в долгу 
перед больными». Это высказывание правомочно и в настоящее 
время. За последнее полстолетия уточнены некоторые старые истины, 
благодаря компьютеризации и совершенствованию серологических 
методов исследования улучшены ранняя диагностика, особенности 
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клиники и течения данной  болезни, наметились некоторые успехи 
патогенетической терапии, но и теперь нет единого надежного 
критерия диагностики и рассеянный склероз остается неизлечимым 
заболеванием, инвалидизирующим людей наиболее активного 
трудового возраста. 

Р а с п р о с т р а н е н н о с т ь    б о л е з н и. Общее количество 
больных рассеянным склерозом в мире составляет около 3 млн. 
человек. Женщины болеют в 1,5-2 раза чаще, чем мужчины. Среди 
органических заболеваний нервной системы на рассеянный склероз 
приходится 5-11% случаев. Пик заболеваемости 20-40 лет, редко 
диагностируется после 55 лет. В последнее время увеличилось 
количество дебюта болезни в детском возрасте, даже в 10-12 лет. 
Детские формы этой болезни, по данным А.С.Петрухина (2004), 
составляют 0,2-2% от всех случаев неврологической патологии в 
детском возрасте и 6-9% от общего числа больных рассеянным 
склерозом в разных регионах. Преимущественно страдают 
представители европейской расы. Имеются сообщения о том, что 
рассеянным склерозом не болеют северно-американские индейцы, 
цыгане, якуты, новозеланские маори. 

Достоверно установлено, что частота заболеваемости 
рассеянным склерозом увеличивается по мере удаления от экватора. 
Если в индустриальных странах северного полушария она составляет 
60-70:100 000, то в экваториальных регионах этот показатель менее 1 
случая на 100 000 населения. 

Современные особенности эпидемиологии данной болезни 
состоят в том, что ее стало больше на юге США и в южных регионах 
Европы. Возможно, это связано с унифицированием диагностических 
шкал, стандартизацией проведения эпидемиологических 
исследований и лабораторных методов, подтверждающих диагноз 
рассеянного склероза. 

Неодинаковая частота рассеянного склероза в разных 
географических регионах позволила выделить следующие зоны риска 
данной болезни. 

1. Зона высокого риска: больше 50 на 100 тыс., 
2. Зона среднего риска: больше 10-50 на 100 тыс., 
3. Зона низкого риска: меньше  10 на 100 тыс. 
Заслуживает внимания и частота болезни у эмигрантов, 

переезжающих на постоянное жительство в другую зону риска. Так, у 
эмигрирующих из территории с высоким риском рассеянного 
склероза в места с низким риском заболевания или наоборот после 15-
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летнего возраста остается тот же уровень болезни, что и в стране, в 
которой жил прежде. В случае переезда до 15 лет частота рассеянного 
склероза соответствует новому месту жительства. Существует 
мнение, что это, по-видимому, связано с тем, что на возникновение 
рассеянного склероза влияют перенесенные в раннем детском 
возрасте вирусные инфекции, которые запускают патологический 
процесс у генетически предрасположенного человека. 

Э т и о л о г и я   и   п а т о г е н е з. Конкретные причины 
возникновения рассеянного склероза неизвестны. Данная болезнь 
рассматривается как мультифакториальное заболевание, т.е. играют 
роль как внешние, так и наследственные факторы, которые 
взаимосвязаны, хотя их современная детализация достаточно не 
обоснована. Несомненна роль среды обитания. Наибольшая роль 
придается инфекционному началу болезни, которое как указано 
выше, «готовит» организм генетически расположенного человека к 
развитию рассеянного склероза. Однако, не исключена роль 
климатического фактора, особенностей питания (преобладание 
животных жиров и белков), недостаточным содержанием витаминов в 
пище, что оказывает влияние на течение иммунологических и 
биохимических процессов в нервной системе. 

Роль генетических факторов доказана анализом семейных 
случаев болезни. У монозиготных близнецов конкордатность по 
рассеянному склерозу примерно 30%, а у дизиготных –5%. Остальные 
случаи данной болезни обусловлены факторами внешней среды и 
другими, пока неизвестными причинами. Еще нет точных данных 
особенностях передачи рассеянного склероза, в то же время 
установлено, что риск болезни у близких родственников больного в 
10-20 раз выше, чем в популяции (G.W.Mitchell, 1994). 

Данные результатов клинических и лабораторных исследований 
указывают на аутоиммунный характер патологического процесса, что 
было высказано Д.А.Марковым в 1970г. Рассеянный склероз 
развивается в основном вследствие нарушений в  системе Т-
лимфоцитов. Объектом аутоиммунного процесса являются 
миелиновые оболочки, которые окружают аксоны нервных клеток, 
что в конечном итоге приводит к распаду миелина – демиелинизации. 

П а т о м о р ф о л о г и я. Основным морфологическим 
субстратом при рассеянном склерозе являются различные по 
величине и форме очаги разрушения миелина, которые носят 
название «бляшки». Они преимущественно локализуются вокруг 
боковых желудочков, но могут наблюдаться и в других отделах 
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головного и спинного мозга (мозжечок, ствол мозга, боковые и задние 
канатики шейного и грудного отделов спинного мозга). Свежие очаги 
демиелинизации состоят из макрофагов, имеют кремовый цвет или 
цвет слоновой кости, а старые бляшки серого цвета и плотные на 
ощупь. Тела нервных клеток и большинство аксонов обычно не 
повреждены. 

К л и н и к а. Наличие очагов демиелинизации приводит к 
нарушению проведения нервных импульсов в виде позднего 
проведения или блокады проведения, что приводит к различным 
неврологическим нарушениям. 

В подавляющем большинстве случаев болезнь начинается 
постепенно с одного с одного или нескольких неврологических 
расстройств (моносимптомное – 48% или полисимптомное – 52%), 
значительно реже встречается подострое или острое начало с 
быстрым прогрессированием. 

В детском возрасте первые признаки болезни могут иметь место 
в 6-7 лет. Начальные симптомы могут носить как субъективный, так и 
объективный характер. Из субъективных признаков довольно часто 
наступает снижение зрения, двоение в глазах, легкое расстройство 
координации, неприятные ощущения в конечностях (парестезии). Эти 
нарушения продолжаются непродолжительное время от одного дня ( 
иногда только несколько часов) до нескольких дней, а затем 
проходят, чаще полностью или частично – период ремиссии. Они 
нередко наступают после простудных заболеваний, перенапряжения, 
психотравм и других причин, которые играют провоцирующую роль. 
На это часто не обращается внимание, а если исследовать 
неврологический статус, то можно выявить неврологическую 
микроорганику в виде снижения или отсутствия брюшных рефлексов, 
наличия патологических стопных рефлексов, гиперрефлексии, 
интенционного тремора, снижения вибрационной чувствительности, 
преходящей невропатии лицевого нерва. После исчезновения этих 
расстройств (периода ремиссии) через различные промежутки 
времени (обычно несколько недель или месяцев) наступает рецидив 
указанных нарушений, нередко с присоединением к первоначальным 
признакам и другой патологии. В последующем могут быть 
повторные ремиссии, обычно более короткие, при которых 
неврологическая симптоматика проходит не полностью. Для 
рассеянного склероза характерно чередование ремиссий и рецидивов, 
а через несколько лет (у подростков и взрослых 7-10 лет, у детей 
раньше) наступает вторичное прогрессирование без ремиссий. 
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В связи с наличием очагов демиелинизации в различных 
отделах головного и спинного мозга клиника рассеянного склероза 
весьма полиморфное  и проявляется следующими нарушениями. 

1. Пирамидные расстройства: геми-, пара- и тетрапарезы с 
повышением сухожильно-надкостничных рефлексов, 
наличием патологических рефлексов группы Бабинского и 
Россолимо, отсутствием или резким снижением брюшных 
рефлексов. 

2. Глазодвигательные расстройства: косоглазие, диплопия, 
межъядерная офтальмоплегия. 

3. Зрительные нарушения: снижение остроты зрения, скотомы, 
изменения на глазном дне в виде бителепоральной бледности 
или частичной аброзии дисков зрительных нервов, сужение 
полей зрения на цвета. 

4. Поражение глазодвигательного (III), тройничного (V), 
отводящего (VI), лицевого (VII), преддверно-улиткового 
(VIII) нервов. 

5. Мозжечковые расстройства с нарушением координации 
движений, мышечной гипотонией. 

6. Расстройства чувствительности: вначале болезни снижение и 
асимметрия вибрационной, а в последующем страдает 
мышечно-суставное чувство. 

7. Нарушения функции тазовых органов в виде императивных 
позывов, задержки мочеиспускания, а при длительном 
течении болезни недержание мочи. 

8. Изменение психики: снижение памяти и других когнитивных 
функций, депрессия, или эйфория, снижение интересов и 
мотиваций. 

В зависимости от ведущих неврологических нарушений 
различают следующие клинические формы рассеянного склероза: 
цереброспинальную (типичную), встречается наиболее часто, и 
атипично-оптическую, мозжечковую и саинальную. Последняя 
наиболее трудная в обосновании диагноза. 

Д и а г н о с т и к а. До настоящего времени нет ни одного 
клинического, лабораторного или инструментального метода 
исследования, который бы с несомненностью указывал на наличие 
рассеянного склероза. Диагноз этой болезни основывается на 
комплексном анализе клинических и параклинических данных. 
Играет роль анамнез первоначальных клинических проявлений 
заболевания, которые носят кратковременный характер, а  состояние 
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больного ухудшается по влиянием инфекций, аллергизации, стресса, 
жаркой погоды, горячей ванны и даже выпитого горячего чая; 
наличия ремиссий и рецидивов. В прошлом были предложены 
клинические критерии диагностики: триада Шарко (нистагм, 
скандированная речь, дрожание), пентада Марбурга (нистагм, 
интенционное дрожание, спастический парапарез ног, отсутствие 
брюшных рефлексов, бледность дисков зрительных нервов). 
Д.А.Марков и А.Л. Леонович (1976) разработали синдромы 
клинической диссоциации в двигательной, чувствительной, 
рефлекторной, вестибулярной, оптической и других сферах, когда в 
пределах одной функциональной системы страдает (выпадает) лишь 
одна из многих функций. Это, например, снижение или угасание 
тонико-вибрационной чувствительности, сужение полей зрения на 
цвета, ранее выпадение брюшных рефлексов и др. Определенную 
роль играла паралитическая реакция Ланге в ликворе при нормальном 
содержании белка. 

Совершенствование инструментальных и лабораторных методов 
исследования позволило использовать результаты компьютерной и 
магнитно-резонансной томографии по выявлению очагов 
демиелинизации, а также повышенное содержание 
иммуноглобулинов класса G и обнаружение олигоклональных 
антител IgG в цереброспинальной жидкости (ЦСЖ). На основании 
этих данных с учетом количества обострений и выявленных 
клинически очагов поражения были разработаны С.М. Родич с соавт. 
(1993) критерии диагностики, которые известны как критерии Позера. 
Данная диагностическая шкала позволяет установить клинически 
достоверный, подтвержденный лабораторно; клинически вероятный и 
вероятно подтвержденный лабораторно, диагноз рассеянного 
склероза. 
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Критерии диагноза рассеянного склероза 
(С.М.Poser et al., 1983) 

Категория Критерий 

Клинически 
достоверный 
 
Достоверный, 
подтвержденный 
лабораторно 
 
 
 
 
 
Клинически 
вероятный 
 
 
Вероятный, 
подтвержденный 
лабораторно 

1) 2 обострения +2 клинических очага 
2) 2 обострения +1 клинический + 

1параклинический очаг 
1) 2 обострения +1 клинический очаг или 

параклинический очаг + олигоклональные IgG 
в ЦСЖ 

2) 1 обострение +2 клинических очага + 
олигоклональные IgG в ЦСЖ 

3) 1 обострение +1 клинический очаг + 
1параклинический очаг +олигоклональные IgG 
в ЦСЖ 

1) 2 обострения +1 клинический очаг 
2) 1 обострение +2 клинических очага  
3) 1 обострение +1 клинический очаг + 

1параклинический очаг 
2 обострения + олигоклональные IgG в ЦСЖ 
 

 
Т е ч е н и е   и  п р о г н о з. Раличают  следующие четыре 

варианта течения рассеянного склероза. 
1. Р е м и т и р у ю щ е е. Полное или неполное восстановление 

функций в период между обострениями и отсутствие их 
нарастания во время ремиссии; в начале болезни встречается 
в 75-85% случаев. 

2. П е р в и ч н о-п р о г р е д и е н т н о е. Прогрессирующее 
течение с начала болезни с временным улучшением или 
стабилизацией процесса; выявляется у 10% больных. 

3. В т о р и ч н о-п р о г р е д и е н т н о е. Ремиттирующее 
первоначально течение сменяется на прогрессирование 
процесса с минимальными ремиссиями и возможным 
обострением. Это фактически продолжение первично 
ремиттирующего процесса. 

4. П р о г р е с с и р у ю щ е е    т е ч е н и е    с     о б о с т р е – 
н и я м и . С начала заболевания идет прогрессирование с 

 обострениями; наблюдается у 6% больных. 
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С учетом приведенных данных выздоровление от рассеянного 
склероза практически не бывает. В последние годы 
продолжительность заболевания увеличивается и можно говорить об 
относительно доброкачественном и злокачественном вариантах. В 
этой связи Е.И.Гусев (2003) выделяет «доброкачественный» 
рассеянный склероз, когда больной функционально активен в течение 
15 лет, что имеет место в 15-20% случаев, и злокачественный 
рассеянный склероз, когда болезнь быстро прогрессирует и приводит 
в выраженной инвалидизации и летальному исходу (5-10%). В 
остальных случаях наблюдается что-то среднее между этими 
состояниями, а в 20% трудно  определить течение заболевания. 

Л е ч е н и е. В связи с отсутствием этиотропной терапии 
рассеянного склероза используются патогенетические и 
симптоматические средства. В течение многих десятилетий широко 
применяются глюкокортикоидные гормоны, хотя выбор конкретных 
препаратов, их дозировка и схемы лечения периодически 
пересматриваются. По данным Е.И.Гусева (2000, 2003), 
разрабатывающего современные подходы к лечению рассеянного 
склероза, в настоящее время наиболее эффективной считается пульс-
терапия по следующей схеме: 1-5й день – внутримышечно вводят 
1000 метилпреднизолона, 6-8-й день 80 мг преднизолона внутрь, 9-11-
й день – 60 мг преднизолона внутрь, 12-14-й день – 40 мг, 15-17-й 
день – 20 мг, 18-20-й день – 10 мг преднизолона внутрь. При этом 
может быстро наступить положительный эффект. Возможно также 
использовать АКТГ и его синтетических аналогов, в основном 
синактена депо, который вводится внутримышечно по 1 мл в 7-10 
дней. 

В последнее время принципиально новым является 
использование β-интерфферонов (натуральный интерфферон из 
фибробластов и два вида рекомбинантного – интерфферона бета 1а и 
интерфферона бета 1в –бета-ферон). Последний, по данным Е.И. 
Гусева, снижает частоту атак на 1/3, замедляет нарастание 
инвалидизации. Он вводится подкожно по 8 000 000 МЕ через день. 

Интерфферон бета-1авыпускается под названием авонекс 
(США) и ребиор (Швейцария). Авонекс вводится внутримышечно по 
6 000 000 МЕ один раз в неделю. Его преимущество перед 
бетаффероном состоит в более редких инъекциях. Ребиор вводится 
подкожно в дозе 12 000 000 МЕ три раза в неделю. 

Использование бета-интерфферонов наиболее эффективно на 
ранних стадиях заболевания при относительно не тяжелых формах 
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болезни, при которых больные способны к самостоятельному 
передвижению. Эти препараты не восстанавливают уже нарушенные 
функции организма, но уменьшают частоту обострений, не 
предотвращая полностью их возникновение. 

Указанные препараты, особенно авонекс, рассматриваются в 
странах дальнего зарубежья как «золотой стандарт» терапии 
рассеянного склероза. До «золота» в плане эффективности еще 
далеко, но стоимость их поистине золотая, и поэтому не всем 
доступна. Российские авторы рассматривают такое лечение, как 
«терапию надежды», что более правильно. 

В случае рецидивов рассеянного склероза с обострением 
рекомендуется совместное использование бета-интерфферона с 
кортикостероидными гормонами. 

Для уменьшения количества обострений при ремиттирующем 
течении рассеянного склероза используется также копаксон – 
синтетический полимер, состоящий из следующих аминокислот: L-
глутамина, L-лизина, L-аланина и L-тирозина. Вводится по 20 мг 
подкожно, ежедневно в течение длительного времени не менее года. 

Симптоматическое лечение зависит от клинических проявлений 
заболевания и включает большое количество различных 
медикаментов: выраженная спастичность – баклофен, сирдануд, 
бензодиазепины; болевой синдром – ненаркотические 
противовоспалительные средства; финлепсин; императивные позывы 
на мочеиспускание – амитриптилин; постуральный тремор – 
гексамидин; изониазид; выраженная депрессия – антидепрессанты. 

В настоящее время проводится испытание новых 
патогенетических препаратов, использование которых сможет в 
определенной степени облегчить жизнь больных рассеянным 
склерозом. 
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2.2.11. 
ТЕМА: Воспалительные полиневропатии (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Современная терминология. 
2. Классификация. 
3. Аксональные и демиенизированные полиневропатии. 
4. Синдром Гийена-Барре. 
5. Другие воспалительные полиневропатии. 

 
Термин невропатия (син.: нейропатия, иногда периферическая 

нейропатия) – общее названия поражений периферической нервной 
системы дистрофического характера вследствие интоксикаций, 
дефицита витаминов (В1, В6, В12 и др.), сосудистых, аутоиммунных, 
неопластических процессов и при некоторых наследственных 
болезнях. Клинически характеризуется наличием двигательных, 
рефлекторных, чувствительных, вегетативных и др. нарушений. 

Различают следующие виды невропатий. 
РАДИКУЛОПАТИЯ – поражение корешка спинномозгового 

нерва на одном уровне, чаще дискогенного характера. 
ПОЛИРАДИКУЛОПАТИЯ - поражение корешков 

спинномозговых нервов на нескольких уровнях. 
ПОЛИРАДИКУЛОНЕВРОПАТИЯ – то же, что и 

полирадикулопатия, но кроме корешков спинномозговых нервов 
поражены и нервные стволы. 
МОНОНЕВРОПАТИЯ – поражение одного нерва. 
ПОЛИНЕВРОПАТИЯ – поражение нескольких нервов, обычно 

симметричное. 
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ПЛЕКСОПАТИЯ – поражение плечевого и пояснично-крестцового 
сплетения. 

МНОЖЕСТВЕННАЯ МОНОНЕВРОПАТИЯ – изолированное 
поражение нескольких нервов, не рядом расположенных. 

ИШЕМИЧЕСКАЯ КОМПЛЕКСНАЯ НЕВРОПАТИЯ – невропатия 
вследствие компрессии нерва в анатомических сужениях 
(туннелях) – туннельные невропатии. 

 
В зависимости от характера поражения различают: 

 ДЕМИЕЛИНИЗИРУЮЩУЮ НЕВРОПАТИЮ – 
поражение преимущественно миелиновой оболочки нервных 
волокон; 
 АКСОНАЛЬНУЮ НЕВРОПАТИЮ – поражение аксона 

нервных клеток. 
Термин невропатия используется также в психиатрии для 

обозначения конституциально обусловленного состояния повышенной 
возбудимости нервной системы в сочетании с ее повышенной 
истощаемостью, что нередко встречается в раннем детском возрасте и 
диагностировалось также как ранняя (или врожденная детская 
нервность). В настоящее время (по МКБ-10) в психиатрии термин 
невропатия не используется, а подобные расстройства 
рассматриваются в разделе «Эмоциональные расстройства и 
расстройства поведения, начинающиеся обычно в детском и 
подростковом возрасте». 

 
ПОЛИНЕВРОПАТИИ (ПНП) 

 
Это группа заболеваний периферической нервной системы, 

характеризующаяся множественным поражением периферических 
нервов. Эти заболевания проявляются обычно симметричными 

вялыми парезами, нарушением чувствительности, трофическими и 
вегетативно-сосудистыми расстройствами преимущественно в 

дистальных отделах и распространяются в проксимальных 
направлениях. 

 
Классификация ПНП 

1. Идиопатические воспалительные полиневропатии 
1.1. Синдром Гийена-Барре 

1.1.1. Синдром Фишера 
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1.2. Хроническая воспалительная демиелинизирующая 
полирадикулоневропатия 

1.3. Мультифокальная двигательная невропатия с блоками 
проведения 

2. Полиневропатии при соматических заболеваниях 
2.1. Диабетическая полиневропатия 
2.2. Уремическая полиневропатия 
2.3. Парапротеинемическая полиневропатия 
2.4. Невропатии при диффузных заболеваниях 

соединительной ткани и васкулитах 
2.5. Паранеопластические невропатии 
2.6. Полиневропатии критических состояний 

3. Наследственные полиневропатии 
3.1. Наследственные моторно-сенсорные невропатии 
3.2. Наследственные невропатия со склонностью к 

параличам от сдавления 
3.3. Синдром Русси-Леви (наследственная атаксия-

арефлексия) 
3.4. Наследственные сенсорно-вегетативные невропатии 
3.5. Семейная амилоидная невропатия 
3.6. Болезнь Фабри 
3.7. Танжеровская болезнь 
3.8. Абеталипопротеинемия (болезнь Бессена-Корнцвейга) 
3.9. Гигантская аксональная полиневропатия 
3.10. Болезнь Чедиака-Хигаси 
3.11. Другие наследственные невропатии 
3.12. Порфирийная полиневропатии 

4. Токсические полиневропатии 
4.1. Алкогольная полиневропатия  
4.2. Мышьяковая полиневропатия 
4.3. Полиневропатия при отравлении фосфорорганическими 

соединениями 
4.4. Свинцовая полиневропатия 
4.5. Изониазидная полиневропатия 
4.6. Полиневропатия при интоксикации пиридоксином 

5. Полиневропатии при инфекционных и гранулематозных 
заболеваниях 
5.1. Дифтерийная полиневропатия 
5.2. Лепрозная полиневропатия 
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5.3. Поражение периферической нервной системы при ВИЧ-
инфекции 

5.4. Поражение периферической нервной системы при 
нейроборрелиозе 

5.5. Поражение периферической нервной системы при 
нейросаркоидозе 

 
По локализации и механизму  
поражения нервов различают: 

- аксональные ПНП 
- демиелинизирующие ПНП 

 
АКСОНАЛЬНЫЕ  ПНП: 
п о  т е ч е н и ю: 
- острые: отравления (мышьяком, фосфороорганическими 
соединеними, метиловым спиртом, угарным газом, могут быть 
«суицидальные» и др.) 
- подострые в течение нескольких недель (токсические и 
метаболические) 
- хронические: развиваются в течение 6 мес. и дольше 
(алкогольные, диабетические и др.) 

 п о   х а р а к т е р у    п о р а ж е н и я: 
 поражаются крупные миелинизированные (раньше), средние и 
мелкие миелинизированные и немиелинизированные волокна. 
 К л и н и к а 
1. Постепенное, реже острое и подострое начало 
2. В основном дистальные отделы конечностей 
3. Рефлексы: проксимальные могут длительно не страдать 
4. Атрофия мышц – рано 
5. Нарушение глубокой чувствительности - редко 
6. Нарушение болевой и температурной чувствительности: часто 

выражено 
7. Скорость восстановления: длительная, часто не полная 
8. ЦСЖ: обычно не нарушена 
9. Скорость проведения нервных импульсов: обычно не страдает 

 
ДЕМИЕЛИНИЗИРУЮЩИЕ ПНП 
Страдают в основном крупные миелинизированные волокна, 

средние и  мелкие  - редко 
К л и н и к а 
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1. Острое, подострое или постепенное начало 
2. Локализация – дистальные и проксимальные парезы 
3. Рефлексы: рано исчезают 
4. Болевая и температурная чувствительности: часто легкое и 

умеренное нарушение 
5. Глубокая чувствительность: может быть выраженно нарушена 
6. Скорость восстановления: 6-10 недель 
7. Неполное восстановление: редко 
8. ЦСЖ: часто белково-клеточная диссоциация 
9. Скорость проведения возбуждения: снижена,  блоки проведения. 

 
 ВОСПАЛИТЕЛЬНЫЕ ПНП 

I. СИНДРОМ ГИЙЕНА-БАРРЕ 
(острая воспалительная ПРНП аутоиммунной природы; 

синоним: острая воспалительная демиелинизирующая ПРНП). 
1. Ч а с т о т а: общая 1,7 на 100 тыс. населения в год, до 18 лет 0,8 на 

100 тыс. Возможна даже на 1-м году жизни – редко (исключить 
полиомиелит) 

2. Э т и о л о г и я: окончательно неизвестна; роль аутоиммунных 
реакций к антителам ПНС. 

3. П р е д в е с т н и к и: за 1-3 недели в 60% случаев ОРВИ или 
инфекция желудочно-кишечного тракта. 

4. К л и н и к а: прогрессирующий вялый тетрапарез, нарастание 
парезов 7-15 дней, иногда при тяжелых случаях несколько часов. 
Более чем в 50% слабость мимической мускулатуры, реже 
бульбарные нарушения, слабость наружных мышц глаз, иногда – 
поражение межреберной мускулатуры и диафрагмы. 

Болевой синдром: часто, в том числе миалгии, проходит обычно через 
неделю. 
Парезы: возникают рано, чаще с дистальных, реже – проксимальных 
отделов. 
Арефлексия: выпадение или резкое снижение глубоких рефлексов. 
Чувствительность: гипалгезия, гиперестезия, парестезия, иногда 
нарушение глубокой чувствительности. 
Мышечные атрофии: возникают позже. 
Лихорадка: редко, в основном при остром начале. 
Вегетативные расстройства: часто- повышение  или снижение АД, 
задержка мочи. 
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ЦСЖ: со 2-й недели повышение белка и нормальное или слегка 
повышенное содержание клеток – не более 30 в мкл (белково-
клеточная диссоциация). 
Проведение нервного импульса: скорость снижена, возможны блоки 
проведения. 
5. Т е ч е н и е : стабилизация на 2-4 неделе, затем восстановление 6-

10 недель, иногда месяцы, 1-2 года. 
6. Д и ф ф е р е н ц и а л ь н а я    д и а г н о с т и к а: поражение 

спинного мозга, дифтерийная и порфирийная ПНП, полимиозит, 
полиомиелит. 

7. Л е ч е н и е: гормоны не улучшают прогноз, хотя продолжают 
использоваться.  

Показаны: плазмаферез 4-6 сеансов через день, иммуноглобулин 
(из плазмы донорской крови, на 90% состоит из имунноглобулинов 

G): в/в по 0,4 г/кг в течение 5 дней (2 г/кг). 
При боли: аналгетики, НПВС, малые дозы антидепрессантов 

(амитриптилин), финлепсин. 
8. Прогноз: Летальность 5%, полное восстановление 70%, 

выраженные остаточные явления 15-20%. 
Прогноз лучше при демиелинизирующих, чем аксональных ПНП. 

II. СИНДРОМ ФИШЕРА 
Описал Фишер в 1956г. – разновидность синдрома Гийена-Барре 

(1-5% от всех случаев Гийена-Барре). 
1. Общая характеристика: офтальмоплегия (наружные и внутренние 

мышцы глаза), атаксия (в основном мозжечковая), арефлексия. 
Могут поражаться лицевой нерв и каудальная группа черепных 
нервов. 

2. По аналогии с синдромом Гийена-Барре у 25% больных бывают 
дизестезии, парестезии, парезы. В ликворе белково-клеточная 
диссоциация. 

3. Помимо этих нарушений могут быть церебральные расстройства: 
- эпилептические припадки, 
- гемипарез, 
- миоклонии, 
- цитоз в ликворе 

Такие формы рассматриваются как энцефалит Биккерстафа, что 
подтверждается на МРТ. 

4. Лечение аналогично лечению синдрома Гийена-Барре. 
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III. ХРОНИЧЕСКАЯ ВОСПАЛИТЕЛЬНАЯ ДЕМИЕЛИНИЗИ-
РУЮЩАЯ НЕВРОПАТИЯ (своеобразный хронический синдром 
Гийена-Барре) 

1. О б щ а я   х а р а к т е р и с т и к а: 
- описана J.H. Austin в 1958г, 
- аутоиммунное заболевание, играют роль наследственные 

иммунологические факторы, 
- в 10-20% случаев возникает при системной красной волчанке, 

лимфоме, амилоидозе, ВИЧ-инфекции, миеломной болезни, 
иногда эти заболевания выявляются позже, 

- редко предшествует инфекция, 
- встречаются в любом возрасте, 
- медленное нарастание процесса. 
- вялые парезы могут быть асимметричными с дистальных или 

проксимальных отделов ног, 
- редко выражены чувствительные расстройства, 
- атрофия мышц менее выражена, вегетативная дисфункция редко. 

2. Д р у г и е   о с о б е н н о с т и: 
- часто поражается лицевой нерв, иногда каудальные группы 

черепных нервов, редко глазодвигательные 
- очаги демиелинизации в головном мозге почти в половине случаев, 

клинически не проявляются. 
- иногда начало, как и при синдроме Гийена-Барре, затем 

хроническое течение. 
3. Т е ч е н и е : 

- медленное прогрессирование  - у 1/3, 
- ступенеобразное прогрессирование – у 1/3 
- рецидивирующее – у 1/3. 

4. Л е ч е н и е: 
- кортикостероиды: преднизолон 1-1,5 мг/кг/сут. 3 месяца, 

однократно утром, ежедневно: при улучшении (через 1-3 мес.) 
дозировка снижается медленно один раз в неделю, а затем 1 раз в 
месяц на 10 мг и дают через день, сохраняя минимальную дозу 
несколько лет. Иногда при тяжелом течении можно давать большую 
дозу до 100-120 мг/сут. одну неделю, затем медленно снижают, или 
пульс-терапию метилпреднизолоном (до 1000 мг в/в капельно 3-5 
дней). При малой эффективности или непереносимости 
назначаются иммуносупрессоры, чаще азатиоприн (1-2мг/кг/сут) 
или метотрексат, циклофосфамид или циклоспорин, а при 
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улучшении (обычно через несколько месяцев) поддерживающая 
доза 0,5 мг/кг/сут. 

- вместо гормональных средств проводятся плазмоферез и 
иммуноглобулины: 

- плазмоферез  2 раза в неделю 4-6 недель, затем 1 раз в 
неделю, затем в 2 недели, 1 раз в месяц. В случае рецидива 
или без него добавляется преднизолон 0,5 мг/кг/сут  1 раз в 
день; 

- иммуноглобулин в/в 0,4 г/кг 5 дней, эффективность в 50%, 
затем обострения, при которых снова вводятся по 1г/кг 1-2 
дня, а в дальнейшем по 1 разу через 2-4 недели. При частых 
рецидивах желательно периодически преднизолон 0,5 мг/кг 
внутрь. 

5. П р о г н о з : 
- в 85% случаев при адекватном лечении через 5 лет минимальные 

неврологические расстройства, в 10% симптоматика нарастает или 
остается стабильной; 

- полное выздоровление без рецидивов встречается редко. 
 

IV. МУЛЬТИФОКАЛЬНАЯ МОТОРНАЯ НЕВРОПАТИЯ С 
БЛОКАМИ ПРОВЕДЕНИЯ (своеобразный вариант ХВДП) 

1. О б щ а я   х а р а к т е р и  с т и к а. Редко встречающееся 
аутоиммунное заболевание неизвестной этиологии. Преимущественно 
встречается в молодом возрасте у лиц мужского пола (80%). 
2. К л и н и к а. прогрессирующие асимметричные парезы в 
дистальных отделах рук (чаще); в 10% слабость в проксимальных 
отделах рук или ног; в 75% случаев возникают фальцикуляции, 
крампи, миокимии. Атрофии мышц возникают позже и медленно 
прогрессируют. 
 Чувствительные расстройства выражены минимально 
(парестезии, онемение). На ЭНМГ – множественные блоки 
проведения. 
3. Д и ф ф е р е н ц и а л ь н а я   д и а г н о с т и к а. Клиника может 
напоминать боковой амиотрофический склероз, ювенильную форму. 
4. Л е ч е н и е. Не эффективны кортикостероиды и плазмоферез. 
Эффективен иммуноглобулин по 0,1 г/кг в течение  5 дней. Эти  
инъекции повторяются через 10-12 мес. в минимальной дозе с 
перерывами. Дополнительно циклофосфамид (0,5 –2 мг в сутки) 
длительно. 
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5. П р о г н о з.  Данный вид невропатии является курабельным 
заболеванием в случае рано начатой адекватной терапии, в случае 
отсутствия лечения могут наблюдаться выраженные неврологические 
нарушения, приводящие в инвалидности. 
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2.3. Эпилепсия, неврозы и неврозоподобные состояния 
 

2.3.2. 
ТЕМА: Эпилепсия: классификация, основные клинические 
формы (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Общая характеристика. 
2. Классификация эпилептических припадков. 
3. Классификация эпилепсий и эпилептических синдромов. 
4. Клинические формы эпилепсии. 

 
Общая характеристика 

Следует различать классификацию эпилептических припадков, 
т.е. основных клинических проявлений заболевания, и 
классификацию эпилепсии как болезни. Эти вопросы видоизменяются 
и дополняются Международной лигой по борьбе с эпилепсией 
каждые 5-10 лет. 

В бывшем СССР, начиная с 1971г., стала применяться 
классификация  эпилептических припадков,  предложенная 
П.М.Сараджишвили. Она представляет собой несколько измененную 
и частично дополненную Международную классификацию, принятую 
в Нью-Йорке в 1969г. В ней различали генерализованные, фокальные 
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(парциальные) и гемиконвульсивные припадки; первые две группы 
припадков подразделялись на ряд разновидностей. Эта 
классификация прочно вошла в сознание врачей, была простой и 
удобной для практического использования. 

Однако уже в 1973г. группе экспертов было предложено 
пересмотреть классификацию эпилептических припадков 1969г. в 
свете новых данных по эпилептологии. Новая классификация 
эпилептических припадков была принята Международной лигой по 
борьбе с эпилепсией в 1981г. в г. Киото (Япония). Она первоначально 
была как бы незамеченной отечественными учеными и лишь в 1985-
86гг. появилась в русскоязычной печати, но, к сожалению, не в 
дословном полном переводе, а порой в упрощенном и весьма 
сокращенном виде. Она больше подвергалась критике, а не анализу и 
разъяснению. Даже в солидных руководствах, учебниках и 
монографиях по неврологии и психиатрии давался ее упрощенный 
вариант.  

Ниже приводится эта классификация, которая не отменена по 
сегодняшний день и дает ключ к пониманию последней 
Международной классификации эпилепсий и эпилептических 
синдромов. 

К Л А С С И Ф И К А Ц И Я 
МЕЖДУНАРОДНАЯ КЛАССИФИКАЦИЯ  

   ЭПИЛЕПТИЧЕСКИХ ПРИПАДКОВ (1981г.) 
 
I. ПАРЦИАЛЬНЫЕ (ФОКАЛЬНЫЕ, ЛОКАЛЬНЫЕ) 

ПРИПАДКИ 
А. Простые парциальные припадки (без нарушения сознания) 
1. Моторные припадки 
а) фокальные моторные без марша 
б) фокальные моторные с маршем (джексоновские) 
в) адверсивные 
г) постуральные 
д) фонаторные (вокализация или остановка речи) 
2. Соматосенсорные припадки или припадки со специальными 

сенсорными симптомами (простые галлюцинации, например, 
вспышки пламени, звон) 

а) соматосенсорные 
б) зрительные 
в) слуховые 
г) обонятельные 
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д) вкусовые 
е) с головокружением 
3.Припадки с вегетативно-висцеральными проявлениями 

(сопровождаются эпигастральными ощущениями, 
потливостью, покраснением лица, сужением и расширением 
зрачков) 

4.Припадки с нарушением психических функций (изменения 
высшей нервной деятельности); редко бывает без нарушения 
сознания, чаще проявляются как сложные парциальные 
припадки 

а) дисфазические 
б) дисмнестические (например, ощущение «уже виденного») 
в) с нарушением мышления (например, мечтательные состояния, 
нарушение чувства времени) 
г) аффективные (страх, злоба и др.) 
д) иллюзорные (например, макропсия) 
е) сложные галлюцинаторные (например, музыка, сцены) 
Б. Сложные парциальные припадки (с нарушением сознания, 
могут иногда начинаться с простой симптоматики) 
1. Простой парциальный припадок с последующим нарушением 

сознания 
а) начинается с простого парциального припадка (А.1- А.4) с 
последующим нарушением сознания 
б) с автоматизмами 
2. Начинается с нарушения сознания 
а) только с нарушением сознания 
б) с двигательными автоматизмами 
В. Парциальные припадки с вторичной генерализацией (могут 
быть генерализованными тонико-клоническими, тоническими, 
клоническими) 
1. Простые парциальные припадки (А), переходящие в 

генерализованные 
2. Сложные парциальные припадки (Б), переходящие в 

генерализованные 
3. Простые парциальные припадки, переходящие в сложные, 

а затем в генерализованные 
II. ГЕНЕРАЛИЗОВАННЫЕ ПРИПАДКИ (СУДОРОЖНЫЕ И 

БЕССУДОРОЖНЫЕ) 
А. Абсансы 
1. Типичные абсансы 
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а) только с нарушением сознания 
б) со слабо выраженным клоническим компонентом 
в) с атоническим компонентом 
г) с тоническим компонентом 
д) с автоматизмами 
е) с вегетативным компонентом 
2. Атипичные абсансы 
а) изменения тонуса более выражены, чем при типичных 
абсансах 
б) начало и (или) прекращение припадков происходит не 
внезапно, а постепенно 
Б. Миоклонические припадки (единичные или множественные 
миоклонические судороги) 
В. Клонические припадки 
Г. Тонические припадки 
Д. Тонико-клонические припадки 
Е. Атонические (астатические) припадки 
III. НЕКЛАССИФИЦИРОВАННЫЕ ЭПИЛЕПТИЧЕСКИЕ 

ПРИПАДКИ (припадки, которые нельзя включить ни в 
одну из вышеописанных групп из-за отсутствия 
необходимой информации, а также некоторые 
неонатальные припадки, например, ритмические движения 
глаз, жевательные, плавательные движения) 

IV.  ПРИЛОЖЕНИЕ. Повторные эпилептические припадки 
зависят от различных факторов: 1) случайные припадки, 
наступающие неожиданно и без видимой причины; 2) 
циклические припадки, повторяющиеся через 
определенные интервалы (например, в связи с 
менструальным циклом, циклом сон-бодрствование); 
3)приступы, спровоцированные несенсорными (усталость, 
алкоголь, эмоции и т.п.) и сенсорными (иногда их относят 
к «рефлекторным припадкам») факторами; 4) 
эпилептический статус – продолжительные припадки или 
припадки, повторяющиеся настолько часто, что между 
ними больной не приходит в сознание; различают 
эпилептический статус фокальных и генерализованных 
припадков; очень локализованные моторные припадки 
обозначаются термином «постоянная парциальная 
эпилепсия». 
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В приведенной классификации, в отличие от предыдущей 
(1969г.), на первое место вынесены парциальные (фокальные, 
локальные) припадки, так как они встречаются значительно чаще, чем 
генерализованные. Парциальные припадки могут проявляться как без 
нарушения, так и с нарушением сознания, а в ряде случаев 
сопровождаются вторичной генерализацией в виде тонико-
клонических, тонических или клонических судорог. На этом основано 
их подразделение на простые парциальные (без нарушения сознания), 
сложные парциальные (с нарушением сознания, могут иногда 
начинаться с простой симптоматики) и вторично-генерализованные. 
При парциальных припадках первичные клинические и 
электроэнцефалографические изменения указывают на 
первоначальную активацию определенной системы нейронов, 
ограниченной частью преимущественно одного полушария. Если 
эпилептический разряд исходит из неокортекса, то он проявляется 
моторными или сенсорными феноменами; при его локализации в 
лимбической системе доминируют височные пароксизмы или 
психомоторные расстройства. 

К генерализованным (судорожным или бессудорожным) 
припадкам относятся абсансы (типичные и атипичные), 
миоклонические, клонические, тонические, тонико-клонические и 
атонические (астатические) припадки. Они обычно связаны с 
субкортикальными структурами, которые распространяют 
эпилептический разряд на оба полушария головного мозга. 

Отдельно выделены неклассифицированные эпилептические 
припадки, которые нельзя включить в вышеприведенные группы из-за 
отсутствия необходимой информации; сюда отнесены также 
некоторые припадки у новорожденных. 

Следует кратко остановится на одной из разновидностей 
сложных парциальных припадков (группа I.Б.2.а), которые 
начинаются с нарушения сознания и протекают только с нарушением 
сознания. Сюда относятся так называемые псевдоабсансы, при 
которых эпилептический очаг локализуется в  основном в височной 
доле (значительно реже в лобной и затылочной), поэтому они 
обозначаются как парциальные припадки височной доли с 
затемнением сознания, псевдоабсансы височной доли или височные 
псевдоабсансы. В отличие от абсансов они более продолжительны и 
часто не сопровождаются потерей сознания. Больные в ряде случаев 
сохраняют некоторые воспоминания о случившемся. 
Дифференциальная диагностика абсансов и псевдоабсансов весьма 
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затруднительна, так как при некоторых абсансах не бывает потери 
сознания и амнезии. 

В данной классификации недостаточно четко представлены 
отличия типичных абсансов от атипичных. Главное при этом не 
изменения мышечного тонуса, особенности начала и окончания – 
более постепенные при псевдоабсансах, чем при абсансах, как 
отмечено в классификации, а характерные изменения на ЭЭГ -  при  
типичных абсансах  «пик – волна» 3 кол/с. 

Остальные положения классификации 1981г. четкие, понятные и 
хорошо сформулированы. 

Вторая классификация – это классификация самой эпилепсии 
под названием «классификация эпилепсий и эпилептических 
синдромов». Это первая попытка дать классификацию эпилепсии 
(эпилепсий), что очень не просто. Первый вариант данной 
классификации, принятый в Гамбурге в 1985г. оказался неудачным – 
очень громоздкая с многочисленными дополнениями и 
разъяснениями, хотя и была принята в бывшем СССР Проблемной 
комиссией по эпилепсии в 1988г. Второй ее вариант, несколько 
измененный, был принят Международной противоэпилептической 
лигой в Нью-Дели в 1989г. 

МЕЖДУНАРОДНАЯ КЛАССИФИКАЦИЯ ЭПИЛЕПСИЙ И  
ЭПИЛЕПТИЧЕСКИХ СИНДРОМОВ (НЬЮ-ДЕЛИ, 1989г.) 

 
1. ЛОКАЛИЗАЦИОННО ОБУСЛОВЛЕННЫЕ ФОРМЫ  

(ФОКАЛЬНЫЕ, ЛОКАЛЬНЫЕ, ПАРЦИАЛЬНЫЕ) 
ЭПИЛЕПСИЙ И ЭПИЛЕПТИЧЕСКИХ СИНДРОМОВ 

1.1. Идиопатические (с возраст-зависимым началом) 
1.1.1. Доброкачественная детская эпилепсия с центрально- 
височными пиками 
1.1.2. Детская эпилепсия с затылочными пароксизмами 
1.1.3. Первичная эпилепсия при чтении 
1.2. Симптоматические 
1.2.1. Хроническая прогрессирующая постоянная  парциальная 
 эпилепсия детского возраста (синдром Кожевникова) 
1.2.2. Синдромы, характеризующиеся припадками, 
 вызываемыми специфическими провоцирующими  
факторами (включают парциальные припадки вследствие 
внезапного возбуждения или эмоционального воздействия) 
1.2.3. Эпилепсия височной доли 
1.2.4. Эпилепсия лобной доли 
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1.2.5. Эпилепсия теменной доли 
1.2.6. Эпилепсия затылочной доли 
1.3. Криптогенные 
 
2. ГЕНЕРАЛИЗОВАННЫЕ ЭПИЛЕПСИИ И СИНДРОМЫ 
2.1. Идиопатические ( с возраст-зависимым началом) 
2.1.1. Доброкачественные семейные судороги  
новорожденных 
2.1.2. Доброкачественные судороги новорожденных 
2.1.3. Доброкачественная миоклоническая эпилепсия раннего 
 возраста 
2.1.4. Детская абсанс-эпилепсия (пикнолепсия) 
2.1.5. Ювенильная абсанс-эпилепсия 
2.1.6. Ювенильная миоклоническая эпилепсия  (импульсивный  
малый припадок) 
2.1.7. Эпилепсия с большими припадками при пробуждении 
2.1.8. Другие генерализованные эпилепсии (не указанные выше) 
2.1.9. Эпилепсии с припадками, вызванными  
специфическими  видами провокации (рефлекторные припадки) 
 
2.2. Криптогенные или симптоматические 
2.2.1. Синдром Уэста (инфантильные спазмы) 
2.2.2. Синдром Леннокса--Гасто 
2.2.3 Эпилепсия с миоклоническими абсансами 
2.2.4. Эпилепсия с миоклонически-астатическими  припадками 
2.3. Симптоматические 
2.3.1. Неспецифической этиологии 
2.3.1.1. Ранняя миоклоническая энцефалопатия 
2.3.1.2. Ранняя младенческая эпилептическая энцефалопатия 
 с подавлением  биоэлектрической активности на ЭЭГ 
2.3.1.3. Другие симптоматические генерализованные  
 эпилепсии, не указанные выше 
2.3.2. Специфические синдромы (включают заболевания,  
при которых припадки  являются ранним и основным  
проявлением болезни) 
 
3. ЭПИЛЕПСИИ И ЭПИЛЕПТИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫ, 
ГДЕ ОПРЕДЕЛЕНИЕ ИХ ФОКАЛЬНОЙ  ИЛИ 
ГЕНЕРАЛИЗОВАННОЙ ПРИРОДЫ ЗАТРУДНЕНО 
3.1. С генерализованными и фокальными припадками 
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3.1.1. Судороги новорожденных 
3.1.2. Тяжелая миоклоническая эпилепсия младенчества 
3.1.3. Эпилепсия с непрерывными пик-волнами  в  медленной  

фазе сна 
3.1.4. Приобретенная эпилептическая афазия (синдром Ландау-
Клеффнера) 
3.1.5. Другие формы, не указанные выше 
3.2. Без несомненной генерализации или фокальности 

 
 4. СПЕЦИАЛЬНЫЕ СИНДРОМЫ 

4.1. Припадки, связанные с определенной ситуацией 
4.1.1. Фебрильные судороги 
4.1.2. Изолированные единичные припадки или 
 изолированный эпилептический статус 
4.1.3. Припадки, имеющие место только при наличии 
 острой  метаболической или  токсической ситуации 
 

Прежде чем обсуждать данную классификацию, приведем 
классификацию эпилепсии по МКБ-10. 

■ G40 Эпилепсия (по МКБ-10) 
  Исключены: синдром Ландау-Клеффнера (F80.3) 
      судорожный припадок БДУ (R56.8) 
      эпилептический статус (G41.-) 
      паралич Тодда (G83.8) 
G40.0  Локализованная (фокальная) (парциальная) 
  идиопатическая эпилепсия и эпилептические 
  синдромы с судорожными припадками с 
  фокальным началом 

Доброкачественная детская эпилепсия с пиками на ЭЭГ 
в центрально-височной области 

  Детская эпилепсия с пароксизмальной активностью на  
  ЭЭГ в затылочной области 
G40.1 Локализованная (фокальная) (парциальная)  

симптоматическая эпилепсия и эпилептические 
синдромы с простыми парциальными припадками  

  Приступы без изменения сознания 
  Простые парциальные припадки, переходящие во   
   вторично  генерализованные припадки 
G40.2    Локализованная (фокальная) (парциальная) 
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  симптоматическая эпилепсия и эпилептические 
синдромы с комплексными парциальными 
судорожными припадками 

  Приступы с изменением сознания, часто с    
   эпилептическим автоматизмом 
  Комплексные парциальные припадки, переходящие во  
            вторично генерализованные припадки 
G40.3  Генерализованная идиопатическая эпилепсия 
  и эпилептические синдромы 
  Доброкачественная (ые): 

• миоклоническая эпилепсия раннего детского   
возраста 

• неонатальные судороги (семейные) 
  Детские эпилептические абсансы [пикнолепсия] 
 Эпилепсия с большими судорожными припадками 

  [grand mal] при пробуждении 
 Ювенильная: 

• абсанс-эпилепсия 
• миоклоническая эпилепсия [импульсивный малый  

    припадок, petit mal] 
 Неспецифические эпилептические припадки: 

• атонические 
• клонические 
• миоклонические 
• тонические 
• тонико-клонические 

G40.4  Другие виды генерализованной эпилепсии 
  и эпилептических синдромов 

 Эпилепсия с: 
• миоклоническими абсансами 
• миоклоно-астатическими припадками 

 Детские спазмы 
 Синдром Леннокса--Гасто 
 Салаамов тик 

Симптоматическая ранняя миоклоническая  
энцефалопатия  

 Синдром Уэста 
G40.5  Особые эпилептические синдромы 

 Эпилепсия парциальная непрерывная [Кожевникова] 
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 Эпилептические припадки, связанные с: 
• употреблением алкоголя 
• применением лекарственных средств 
• гормональными изменениями 
• лишением сна 
• воздействием стрессовых факторов 

 При необходимости идентифицировать  
лекарственное средство  используют 
дополнительный код внешних причин (класс ХХ). 

G40.6  Припадки grand mal неуточненные (с малыми  
    припадками [petit mal] или без них) 

G40.7  Малые припадки [petit mal] неуточненные 

 без припадков grand mal 

G40.8  Другие  неуточненные формы эпилепсии 

 Эпилепсия и эпилептические синдромы, не определенные 
как фокальные или генерализованные 

G40.9  Эпилепсия неуточненная 

  Эпилептические: 
• конвульсии БДУ 
• приступы БДУ 
• припадки БДУ 

■ G41 Эпилептический статус 
G41.0  Эпилептический статус grand mal (судорожных 
припадков) 

  Тонико-клонический эпилептический статус 
 Исключена: Эпилепсия парциальная непрерывная  

[Кожевникова] (G40.5) 
G41.1  Эпилептический статус petit mal  (малых 

припадков) 
  Эпилептический статус абсансов 
G41.2  Сложный парциальный эпилептический 

статус 
G41.8  Другой уточненный эпилептический статус 
G41.9  Эпилептический статус неуточненный 
Как видно из приведенных данных, Международная 

классификация эпилепсий и эпилептических синдромов базируется на 
двух основных принципах – локализационном  и этиологическом. В 
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зависимости от локализованности различают локализованные 
(фокальные, локальные, парциальные) формы эпилепсий и 
эпилептических синдромов, генерализованные формы и формы, где 
определение их фокальности или  генерализованности затруднено. 
Последние могут быть как с генерализованными и фокальными 
припадками, так и без несомненной локализации и фокальности. 
Здесь прослеживается некоторая аналогия с классификацией 1981г., 
где выделяли парциальные (фокальные, локальные) припадки, 
генерализованные припадки и неклассифицированные формы, 
которые нельзя было включить ни в одну из вышеприведенных групп 
из-за отсутствия необходимой информации. Принципиальное 
различие в том, что в классификации 1981г. речь шла о внешних 
проявлениях припадков, а в классификации 1989г. – об аналогичных 
по названию формах эпилепсии. 

Особенно важным и перспективным является этиологический 
принцип –  выделение идиопатических, симптоматических и 
криптогенных форм эпилепсий и эпилептических синдромов. К 
идиопатическим эпилепсиям и эпилептическим синдромам относятся 
такие формы болезни, «которым не предшествуют другие нарушения 
или другими нарушениями не вызваны». У них нет известной или 
вероятной  этиологии, за исключением возможности наследственной 
предрасположенности. Большинство этих форм имеет возраст-
зависимое начало, конкретные клинические проявления, особенности 
течения и прогноза – доброкачественные и злокачественные. 

Симптоматические эпилепсии и синдромы – это вызванные 
известными причинами, которые выявляются визуализирующими 
методами исследования (в основном КТ и МРТ головного мозга) – 
глиоз, кисты, рубцы, опухоли, мальформации и др. 

Криптогенная эпилепсия и синдромы – это симптоматические 
неизвестной этиологии, которые возникают вследствие некоторых 
неустановленных мозговых расстройств. В настоящее время они 
рассматриваются как вероятно симптоматические. 

Следует подчеркнуть два основных достоинства данной 
классификации. Первое – описание конкретных форм эпилепсии в 
рамках 3-х ее разновидностей, а не клинических проявлений, что 
имело место в прошлом; второе – выделение идиопатической 
эпилепсии, которая бывает в определенном возрасте и в большинстве 
случаев  позволяет судить о прогнозе заболевания. 

Однако после многих лет использования указанной 
классификации мы видим не только ее положительные, но и 
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отрицательные, спорные и нерешенные аспекты, что вызывает 
неодинаковое понимание классификации не только практическими 
врачами, но и учеными эпилептологами. Это, прежде всего, название 
– классификация эпилепсий и эпилептических синдромов, где 
указывается не «эпилепсия», а «эпилепсии». Фактически отрицается 
наличие эпилепсии как единой болезни с различными клиническими 
проявлениями, а речь идет о различных эпилепсиях как 
нозологических формах. В таком случае возникает противоречие 
классификации 1989г. с МКБ-10 (1992г.), где выделяется эпилепсия (а 
не эпилепсии) под шифром G 40. По нашему мнению, существует 
единая эпилепсия, в возникновении которой играют роль как 
наследственные (генуинные) факторы, так и органическое поражение 
головного мозга на различных стадиях его развития. Естественно, что 
различные формы эпилепсии могут проявляться по-разному, как, к 
примеру, менингиты и энцефалиты различной этиологии. 

В классификации используется термин «эпилептические 
синдромы». Они рассматриваются как «устойчивое сочетание 
признаков и симптомов (обязательно наличие припадков), обычно 
встречающихся вместе». По новой концепции это сочетание 
признаков и симптомов, описывающих специфичность 
эпилептического состояния, например, синдром Уэста, Леннокса- -
Гасто, Ландау- -Клеффнера и др. Поэтому вначале в странах СНГ 
даже ведущие эпилептологи рассматривали данный термин, как 
аналог симптоматической эпилепсии. В частности, это было на 
первых конференциях в Гурзуфе, где велась дискуссия по данному 
вопросу. А не проще ли было бы указать, что это особые клинические 
формы эпилепсии или синдромы эпилепсии (а не эпилептические 
синдромы). Тогда почему к ним относятся  не все разновидности 
генерализованных и локализованных эпилепсий, а также формы, где 
определение их фокальной и генерализованной природы затруднено? 
Для нас это важно потому, что в недалеком прошлом, а порой и 
теперь, термин «эпилептический синдром» по предложению 
А.И.Болдырева (1972)  рассматривался как эпилептические припадки 
при активно текущих церебральных процессах инфекционной, 
травматической, опухолевой, сосудистой и другой этиологии. 
Эпилепсия, в отличие от эпилептического синдрома, рассматривалась 
как болезнь, развившаяся на фоне резидуальных явлений 
органического поражения головного мозга по типу второй болезни. 
Выделял А.И. Болдырев и эпилептическую реакцию, как припадки 
при внезапно возникшем выраженном внешнем воздействии, которые 
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проходят при его устранении. Ведь известно, что у любого человека 
или позвоночного животного при экстремальной ситуации может 
возникнуть судорожный припадок. Примером тому является 
электрошоковая (или электросудорожная) терапия, инсулиновая кома, 
фебрильные судороги (по современной концепции - фебрильные 
припадки). 

При таком подходе и эпилептический синдром, и 
эпилептическая реакция – это не эпилепсия, или еще не эпилепсия. 

Возможно и эта концепция несколько устарела, но она давала 
врачу возможность четко выделить эпилепсию как болезнь и 
получить конкретные данные по ее распространенности. 

Кроме эпилептических синдромов выделяют также 
«специфические синдромы» (в разделе генерализованные эпилепсии 
и синдромы). Сюда включены некоторые пороки развития, 
факоматозы, а также нарушения обмена, при которых припадки 
являются «ранним основным проявлением болезни» или «занимают 
доминирующее или преддоминирующее положение». Эти 
определения несколько различны, хотя оба не совсем верные. А 
нужно ли эти состояния рассматривать как эпилепсию? По нашему 
мнению, нет. 

Совсем непонятно, почему в классификацию эпилепсий и 
эпилептических синдромов включены «специальные синдромы», куда 
отнесены фебрильные судороги, изолированные единичные припадки 
и припадки, имевшие место только при наличии острой 
метаболической или токсической ситуации. Какая же это эпилепсия? 
Она может развиваться в последующем при этих состояниях, но в 
небольшом проценте случаев. 

Следовательно, содержимое классификации выходит широко за 
пределы эпилепсий и эпилептических синдромов. Возможно поэтому 
некоторые авторы даже в монографиях и руководствах для врачей 
добавляют к названию «Классификация эпилепсий и эпилептических 
синдромов» еще некоторое дополнение «и схожих заболеваний» Это, 
несомненно, правильно, хотя такого нет в классификации, 
предложенной Международной противоэпилептической лигой и 
опубликованной в журналe Epilepsia. 

Существенным недостатком является выделение таких 
разновидностей эпилепсий и эпилептических синдромов, как «Другие 
генерализованные эпилепсии (не указанные выше)» – 2.1.8, «Другие 
формы симптоматической генерализованной эпилепсии, не указанные 
выше» – 2.3.1.3, «Другие формы, не указанные выше»- 3.1.5. К 
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сожалению, они не указаны не только «выше», но и ниже. А какие это 
конкретные формы – неизвестно (в классификации об этом нет 
указания). 

Многие из известных форм эпилепсии, прежде всего абсансной 
эпилепсии у детей раннего возраста, не включены в классификацию, в 
то время как крайне редко встречаемая, например, первичная 
эпилепсия при чтении (в мировой печати описано лишь несколько  
десятков случаев) нашла в ней отражение. 

Указанные и другие дефекты, а также новые данные, 
полученные при использовании современных нейрофизиологических, 
генетических и визуализирующих методов исследования головного 
мозга, потребовали пересмотра классификации эпилепсий и 
эпилептических синдромов 1989г. и  классификации эпилептических 
припадков 1981г. Этим вопросом занималась Комиссия (рабочий 
комитет) по классификации и терминологии, созданные в 1997г. 
Международной противоэпилептической лигой. Результаты этой 
работы в виде предложений по классификации и терминологии 
эпилепсии опубликованы в журнале Epilepsia в 2001г. Они должны 
быть обсуждены на Международной конференции по эпилепсии и 
приняты в виде новой классификации. Приведем некоторые новые 
предложения. 

В классификацию эпилепсий и эпилептических синдромов 
добавлены новые синдромы: генерализованная эпилепсия с 
фебрильными припадками плюс, мигрирующая парциальная 
эпилепсия младенцев, детская затылочная эпилепсия с ранним 
началом, аутосомно-доминантная лобная эпилепсия, идиопатическая 
генерализованная эпилепсия с вариабельным фенотипом, семейная 
фокальная эпилепсия с вариабельными фокусами. Значительно 
расширены проявления моторных и сенсорных припадков, 
детализирован характер автоматизмов, соматотопических проявлений 
припадков,  их продолжительность и характер постприпадочных 
проявлений. В отдельную группу выделены состояния с 
эпилептическими припадками, не требующими диагноза эпилепсия (в 
классификации 1989г. они относятся к группам специфические 
синдромы – 2.3.2 и специальные синдромы – 4), что особенно важно в 
плане сужения клинических рамок и детализации сущности 
эпилепсии. Несколько неоднозначно толкование рефлекторных 
припадков: если они носят изолированный характер, то их не следует 
относить к эпилепсии, но в то же время выделяется рефлекторный 
эпилептический синдром. 
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Большое внимание уделяется вопросам терминологии, что в 
ряде случаев имеет определенную значимость, но не всегда 
достаточно обосновано. В частности, термин «парциальный 
припадок» заменяется ранее существующим «фокальный», что вряд 
ли имеет какую-то значимость. Решено отказаться от деления 
парциальных припадков на простые и сложные, что, по нашему 
мнению, нецелесообразно, так как позволяет правильно понимать 
сущность ауры. Замена термина криптогенная эпилепсия на 
«вероятно симптоматическая» не всегда является обоснованным, так 
как в ряде случаев она может быть и «вероятно идиопатическая». 
Согласно проведенных нами исследований, структурные изменения 
головного мозга, по данным компьютерной (КТ) и магнитно-
резонансной (МРТ) томографии, были выявлены при различных по 
этиологии формах эпилепсии. Наиболее часто они встречались при 
симптоматической (90,6%) и криптогенной (79,4%), несколько реже 
при идиопатической (59,7%) эпилепсии, что согласуется с 
результатами других авторов (В.Е.Kendall, 1983; H.Pedersen et al. 
1990). 

Наличие структурных изменений головного мозга при 
идиопатической эпилепсии объясняется по-разному: они могут быть 
следствием эпилепсии, возникают в дородовом периоде или во время 
родов в результате гипоксически-травматических повреждений, 
генетически детерминированы и в ряде случаев могут не иметь 
отношения к эпилепсии. В этой связи К.Ю. Мухин и А.А.Алиханов 
(2000) предлагают использовать специальный термин 
«идиопатические копии» симптоматических эпилепсий. 

По нашему мнению, различные дородовые, родовые и 
послеродовые патологические процессы, проявляющиеся 
структурными церебральными нарушениями, приводят при 
идиопатической эпилепсии к снижению порога судорожной 
готовности головного мозга, изначально готового к пароксизмальной 
реакции, т.е. являются провоцирующим моментом, а не причиной 
развития идиопатической эпилепсии. Необходимо помнить и о том, 
что существующие критерии диагностики идиопатических, 
симптоматических и криптогенных эпилепсий, как и критерии 
различия генерализованных и локализованных форм болезни, 
являются недостаточно надежными. 

В новом проекте классификации эпилепсии и различных ее 
клинических проявлений дана новая трактовка термина 
«эпилептическая энцефалопатия», которая в прошлом в основном 
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рассматривалась как синоним синдромов Уэста и Леннокса—Гасто. В 
настоящее время к ней относят состояния, когда эпилептические 
изменения, выявляемые на ЭЭГ, в некоторых случаях способствуют 
прогрессированию церебральной дисфункции,  а назначение 
антиконвульсантов может привести к стабилизации процесса. 
Примером тому является редко встречаемый синдром Ландау—
Клеффнера, когда на первый план выступают прогрессирующие 
нарушения речи, имеют место эпилептические изменения на ЭЭГ при 
отсутствии припадков. Такие случаи рассматриваются как 
«длительные бессудорожные эпилептические состояния»  (Л.Р.Зенков 
с соавт., 2001) и больным назначаются антиконвульсанты. По-
видимому, это достаточно обосновано. 

Предполагается и ряд других изменений, которые в основном 
касаются вопросов терминологии. В частности, опубликован 
глоссарий по эпилепсии, который нуждается в дополнении и 
совершенствовании, чтобы заменить существующий 
«Терминологический словарь по эпилепсии», изданный в 1973г. под 
редакцией А.Гасто. 

На основании анализа существующих Международных 
классификаций эпилепсии (или эпилепсий) можно сделать 
заключение о том, что в них не отражен в достаточной степени новый 
подход к пониманию сущности данной болезни. Даже новые 
предложения по классификации и терминологии в большей степени 
касаются терминологических аспектов, устранению некоторых 
неточностей классификации 1989г. и детализации клинических 
проявлений некоторых форм эпилептических припадков. Любая 
классификация, предназначенная для практического использования, 
хороша лишь в том случае, если она содержит четко установленные 
общепринятые данные, охватывает все клинические аспекты 
конкретной патологии (в данном случае все формы эпилепсии) и 
может быть понятна практическому врачу-неврологу, который 
должен заниматься не только эпилепсией, но и другими 
заболеваниями нервной системы. Она не должна противоречить 
международной статистической классификации болезней, что еще 
более усугубилось после изъятия простых и сложных (комплексных) 
форм локализованной эпилепсии, которые представлены в МКБ-10.  

По-видимому, было бы целесообразно наряду с подробной 
международной классификацией эпилепсии дать несколько 
упрощенную классификацию, что в свое время было сделано 
П.М.Сараджишвили, предложившему в 1972г. «Краткую 
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классификацию эпилептических припадков» в соответствии с 
Международной классификацией припадков, принятой в Нью-Йорке 
в 1969г. 

По нашему мнению, вместо термина идиопатическая следовало 
бы писать генуинная эпилепсия, при большинстве форм которой 
выявлен генетический дефект. Это в определенной степени был бы 
возврат к хорошей старой концепции по классификации эпилепсии, о 
чем писал Г.И.Россолимо, еще в 1923г. подразделяющий эпилепсию 
на самородную (генуинную), симптоматическую и кожевниковскую. 
В последующем Х.Г.Ходос (1969) писал о том, что отказ от деления 
эпилепсии на генуинную и симптоматическую не будет 
способствовать правильному пониманию сущности болезни, а 
диагноз генуинная эпилепсия должен быть выделен из «клинического 
подполья». Сложность данной проблемы, как писал П.Н.Власов 
(2002), заключается в проявлении генетического дефекта и различной 
фенотипической экспрессивности. Мы полагаем, что следовало бы 
несколько сузить понятие симптоматическая эпилепсия и относить к 
ней лишь те эпилептические припадки, которые наблюдаются при 
умеренно выраженной неврологической патологии, являются 
клинически ведущими и определяющими тяжесть состояния 
больного. Наличие припадков при тяжелых и инвалидизирующих 
заболеваниях, таких, например, как черепно-мозговая травма тяжелой 
степени, инсульты с парезами и параличами, детский церебральный 
паралич, следовало бы рассматривать как эпилептический синдром (в 
трактовке А.И.Болдырева), что соответствует традициям 
отечественной эпилептологии, а болезни, при которых он возникает, 
включить в список заболеваний, ассоциированных с эпилептическими 
припадками. 

В заключение к данному разделу приведем рекомендации по 
формулировке диагноза. Они должны соответствовать 
существующим международным классификациям эпилепсии 1981 и 
1989гг.; МКБ-10 и сложившимся традициям в отечественной 
неврологии. Первоначально следует использовать обобщенный 
термин эпилепсия, затем указывается ее форма в зависимости от 
локализации (локализованная, генерализованная, с 
генерализованными и фокальными припадками или без несомненной 
генерализации и фокальности), причины возникновения 
(идиопатическая, симптоматическая или криптогенная; последнюю 
можно назвать вероятно симптоматическая) и внешние проявления в 
виде характера припадков или конкретного синдрома. В 
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формулировке диагноза мы не используем термин эпилептический 
синдром, который, как указано выше, следует понимать как 
клинические проявления конкретной неврологической патологии. 

По нашему мнению, в русскоязычной литературе термин 
эпилептический синдром более правильно было бы назвать 
синдромом эпилепсии (как особой формой данной болезни), а к 
эпилептическому синдрому относить припадки при различных 
выраженных  органических неврологических расстройствах и не 
рассматривать эти состояния как эпилепсию. Однако это только наше 
менение, а руководствоваться нужно международной 
классификацией. 

 
ПРИМЕРНАЯ ФОРМУЛИРОВКА ДИАГНОЗА ЭПИЛЕПСИИ. 
Эпилепсия, локализованная форма, симптоматическая, 

проявляющаяся редкими вторично-генерализованными тонико-
клоническими припадками. 

Эпилепсия, генерализованная форма, идиопатическая, 
проявляющаяся  частыми простыми типичными абсансами. 

Эпилепсия, генерализованная форма, криптогенная (или 
вероятно симптоматическая), проявляющаяся синдромом Уэста. 

Эпилепсия, генерализованная форма, симптоматическая, 
проявляющаяся ранней миоклонической энцефалопатией. 

В формулировке диагноза можно опустить некоторые слова. В 
таком случае последний вариант диагноза будет следующим. 

Эпилепсия, генерализованная форма, симптоматическая, 
ранняя миоклоническая энцефалопатия. 
По нашему мнению, первый вариант диагноза звучит более 
литературно.  

В случае специфических синдромов вначале указывается основное 
заболевание, а затем характер эпилептического синдрома (в нашем 
понимании данного термина). 

Артерио-венозная аневризма  больших размеров полюса лобной 
доли, догеморрагический период, умеренно выраженный 
гипертензионный синдром, сложные парциальные тонические 
припадки. 

Фенилкетонурия с выраженной задержкой психомоторного 
развития, редкими генерализованными клоническими припадками и 
частыми неустойчивыми миоклониями. 
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В подобных случаях шифруется основное заболевание, которое 
ассоциируется с припадками, возможен и дополнительный шифр, 
однако, по нашему мнению, это не эпилепсия в истинном ее 
понимании. 
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2.3.3. 
ТЕМА: Лечение эпилепсии у детей (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Кого лечить. 
2. Чем лечить. 
3. Как лечить. 

 
Лечение эпилепсии в каждом конкретном случае требует ответа 

на три главных вопроса: кого лечить, чем лечить и как. По каждому 
из них нет единого общепринятого мнения, особенно в детском 
возрасте.  

В настоящее время  в эпилептологии  имеется ряд сложных, 
нерешенных и дискутабельных аспектов, что осложняет оптимальный 
выбор противоэпилептических средств. 
1. Новые разрозненные данные по отдельным вопросам эпилепсии не 

способствовали разработке патогенетических механизмов  
возникновения и развития эпилептического процесса.  

2. Давно устарели используемые ныне классификации 
эпилептических припадков (1981г.) и эпилепсий и эпилептических 
синдромов (1989г.). 



 189 

3. Дифференциальная диагностика локализованных и 
генерализованных форм эпилепсии во многих случаях практически 
невозможна. 

4. Наступил явный патоморфоз эпилепсии в виде увеличения частоты 
симптоматических форм болезни над идиопатическими, что, по-
видимому, обусловлено изменением среды обитания. 

5. Несмотря на синтез новых и довольно эффективных 
противоэпилептических средств, остается высокой частота 
некурабельных форм заболеваний (15-20%). 

 После этого краткого вступления дается ответ на поставленные 
вопросы: кого лечить, чем и как, а также некоторые новые проблемы 
данной болезни. 

 
КОГО ЛЕЧИТЬ? 

ПОКАЗАНИЯ К НАЗНАЧЕНИЮ АНТИКОНВУЛЬСАНТОВ 
1. Диагностика эпилепсии как болезни (обычно после нескольких 

припадков). 
Возможное исключение. При наличии редких непродолжительных 
припадков (меньше 5 мин.), особенно в ночное время, отсутствии 
структурных изменений головного мозга (по данным КТ или МРТ) и 
нормальном психомоторном развитии от приема АК можно 
воздержаться (по согласованию с родителями). 
Основание. Риск от побочных эффектов АК может превышать риск 
повторения припадков. 
2. Угрожаемые по эпилепсии состояния: 
- повторные сложные фебрильные припадки, особенно в первые 2 

года жизни, при наличии эпилептиформной активности на ЭЭГ или 
структурных изменений головного мозга, или наследственной 
отягощенности по эпилепсии (вторичная профилактика); 

- частые конвульсивные обмороки, продолжительные 
респираторные аффективные припадки при сочетании с 
указанными выше нарушениями. 

3. Однократные спонтанно возникающие припадки при факторах 
риска их повторения и опасности для ребенка: 

- атонический припадок с внезапным падением, 
- судорожный припадок при наличии следующей патологии: 

- эпилептиформные изменения на ЭЭГ, 
- структурные изменения головного мозга, 
- наследственная отягощенность по эпилепсии, 
- задержка психомоторного развития 
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  ЧЕМ ЛЕЧИТЬ? 
А. ПРЕПАРАТЫ ПЕРВОГО ВЫБОРА 

1. Иминостильбены: 
карбамазепины (карбамазепин, финлепсин, финлепсин ретард, 
тимонил, зептол и др.) 
2. Вальпроаты: 
натриевая соль (вальнат, депакин, депакин хроно, орфирил, энкорат, 
конвулекс и др.), 
кальциевая соль (конвульсофин). 
3. Топирамат (топамакс). 
4. Барбитураты:  
фенобарбитал (новорожденным  и детям первых месяцев жизни). 

Следует отметить, что в настоящее время ретардные формы 
антиконвульсантов используются чаще, чем обычные. Они 
характеризуются более медленным всасыванием, что способствует 
постоянной их концентрацией в крови без существенных колебаний. 
Это позволяет уменьшить частоту приемов (1-2 раза в сутки), реже 
возникают побочные эффекты и серьезные осложнения со стороны 
нервной системы и внутренних органов, повышается эффективность 
лечения. Если ретардные формы депакина (депакин хроно) 
используются довольно часто, то финлепсин ретард, к сожалению, 
назначается относительно редко.  

По нашим данным финлепсин ретард является более 
эффективным, чем простая его форма, и это следует учитывать при 
лечении больных эпилепсией. 

В. ПРЕПАРАТЫ ВТОРОГО ВЫБОРА 
1. Барбитураты:  
гексамидин (примидон). 
бензонал (бензобарбитал). 
2. Гидантоины:  
дифенин (фенитоин). 
3. Ламотриджин (ламиктал, и другие аналоги). 
4. Сукцинимиды:  

суксилеп (этосуксимид). 
 НОВЫЕ АНТИКОНВУЛЬСАНТЫ 
Топирамат (топамакс)   Дивальпроат натрия (депакот) 
Ламотриджин (ламиктал)  Карбоксамид 
Леветирацетам (кеппра)  Нимодипин 
Вигабатрин (вигатрин)   Ремацемид 
Фелбамат     Регатабин 
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Габапентин (тебантин)   Руфинамид 
Окскарбазепин    Сортолид 
Стирипентол    Херкосерид 
Прогабид     Талампанел 
Зонисамид     Вальросемид и др. 
Этосуксимид (заронтин) 
Тиагабин(габитрил) 
Среди новых противоэпилептических средств в Беларуси 
используются топамакс и ламиктал. Приведем их краткую 
характеристику. 

ТОПАМАКС 
– Сульфат-замещенный моносахарид Д-фруктозы, антиконвульсант 

нового поколения, действует на все механизмы эпилептогенеза: 
– блокирует Na+ - и Са2+-каналы, 
– блокирует карбоангидразу, 
– потенцирует эффекты ГАМК. 

Первоначально был предложен как препарат второго выбора для 
лечения терапевтически резистентных форм локализованной 
эпилепсии. 
Оказался эффективным при различных формах эпилепсии. В 
настоящее время используется как препарат первого выбора в 
монотерапии в США, Великобритании, Швеции, России и др. 
странах. 
- В 70-80% выводится из организма в неизмененном виде. 
- Слабо влияет на концентрацию в крови других антиконвульсантов 

Показания к применению топамакса 
Различные виды терапевтически резистентной эпилепсии 

(синдромы Уэста, Леннокса-Гасто, Айкарди, Отахары, Расмуссена и 
др.)  

Угроза терапевтической резистентности при наличии не менее 
3-х следующих признаков: 
-  начало до 6-8 лет, 
-  атипичное начало (фебрильные припадки и другие пароксизмы в 

прошлом), 
-  наличие визуализирующих изменений по данным КТ или МРТ 

головного мозга, 
-  эпилептиформные изменения на ЭЭГ в межиктальном периоде, 
-  продолжительные припадки, вплоть до эпилептического статуса, 
-  наследственная отягощенность по эпилепсии с наличием 

терапевтически резистентных форм, 
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-  клинически выявляемые органические церебральные нарушения 
или задержка психоречевого развития, 

- повышенная масса тела. 
Дозировка топамакса детям 

- Начальная доза: 0,5-1 мг/кг/сут. 
- Увеличение дозы: каждые 1-2 недели на 1 мг/кг/сут. 
- Средняя терапевтическая доза: 3-6 мг/кг/сут в 2 приема, 

используется независимо от приема пищи. 
- Форма выпуска: 25, 50, 100 мг, обычно по № 28. 

ЛАМИКТАЛ 
Препарат является коммерческим названием ламотриджина – 

триазинового производного пираметамина. Механизм действия 
связан с блокадой  Na+ и Са++ - каналов. Это приводит к 
снижению высвобождения возбуждающих медиаторов – 
глютамата и аспартата, увеличению количества тормозного 
медиатора ГАМК. 

Препарат второго выбора при лечении терапевтически резистентных 
форм локализованной эпилепсии, а также при генерализованных 
судорожных припадках и абсансах, может быть использован при 
синдроме Уэста. Стимулирует когнитивные функции, не повышает 
массу тела и не вызывает алопеции, что в ряде случаев имеет место 
при назначении вальпроатов. 
 К нам стали поступать и другие аналоги ламотриджина: ламолеп 
(Венгрия), ламотрикс (Кипр), ламитор (Индия), ламотрин (Украина). 

Дозировка ламиктала детям 
- начальная доза  в комбинации с карбамазепином 0,6 мг/ кг в сутки, 

1-2 недели, затем 1,2 мг/ кг в сутки, 3-4 недели, поддерживающая 
доза 5-15 мг/ кг в сутки; назначается в два приема; 

- в случае сочетания с вальпроатами дозировка уменьшается в 3-4 
раза; начальная 0,15 мг/ кг, 1-2 недели, затем 0,3 мг/ кг, 3-4 недели, 
поддерживающая – 1-5 мг/ кг в сутки,  

- возможно использование в монотерапии типичных абсансов у 
детей до 12 лет в дозировке: начальная доза 0,3 мк/кг, 1-2 недели, 
затем  0,6 мг/кг, 3-4 недели,  поддерживающая –1-10 мг/кг в сутки, 

- выпускается в таблетках по 25; 50 и 100 мг. 
Из новых антиконвульсантов к нам начал поступать тебантин 
(аналог габапентина) 

ГАБАПЕНТИН 
Поступает в Беларусь в торговой форме  тебантин (фирма Гедеон 

Рихтер). Форма выпуска: капсулы по 100; 300 и 400 мг. 
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 По химической структуре близок к ГАМК – тормозному 
медиатору в ЦНС. Усиливает тормозные процессы. Воздействует на 
некоторые вольтаж-чувствительные каналы кальция. 
 Проходит через гематоэнцефалический барьер. Концентрация в 
ликворе составляет 20% от концентрации в плазме в стадии 
насыщения. Выводится в 80% с мочой и 20% с калом. 

Показания к применению 
1. Эпилепсия в виде парциальных, в т.ч. вторично-генерализованных 

припадков: 

- детям в возрасте от 3 до 12 лет в составе комбинированной 
терапии в дозировке: 3-4года (масса тела 17-25 кг) суточная доза 
40 мг/кг/день – первый день 200 мг на ночь, второй – 200 мг два 
раза в день, третий 200 мг три раза в день; старше 5 до 12 лет 
(больше 26 кг массы тела) – первый день 300 мг на ночь; второй 
300 мг-2 раза в день, третий – 300мг-3 раза  в день. 

- детям старше 12 лет и взрослым – возможно в моно- и 
комбинированной терапии, терапевтическая доза 900-1200 мг 3 
раза, максимальная доза 3600 мг/день: первый день 600 мг, 
однократно или в 2-3 приема, второй 600 мг в 2-3 приема, 
третий и четвертый соответственно 900 и 1200 мг за  3 равных 
приема. 

2. Невропатический болевой синдром (у взрослых типа 
постгерпетической невралгии, невралгии тройничного нерва и др.) 
в дозе до 3600 мг/день в 3 приема. 

Побочные действия (встречаются относительно редко): сонливость, 
головокружение, атаксия, нистагм, головная боль, тремор, 

возможно повышение массы тела, лейкопения и др., у детей до 12 
лет могут быть враждебность и гиперкинезы. 

Противопоказания: гиперчувствительность, дети моложе 3 лет, 
панкреатит; 

Не эффективен при абсансах. 
Спасибо Минздраву и Фармакомитету за закупку новых 

противоэпилептических средств. Было бы очень желательно иметь 
еще и леветирацетам (кеппра). Данный препарат вместе с 

топираматом (топамаксом) считается самым эффективным среди 
новых антиконвульсантов. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ ПО НОВЫМ ПРЕПАРАТАМ 
По нашим данным топамакс является хорошим препаратом как 

в виде монотерапии, так и в сочетании с другими антиконвульсантами 
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(в основном вальпроаты и карбамазепины). При  терапевтически 
резистентных эпилепсиях он приводит к  исчезновению или 
значительному уменьшению частоты припадков в 20% случаев. В 
отдельных наблюдениях имело место исчезновение припадков и 
улучшение когнитивных функций после неоднократных ежедневных 
припадков в течение 6-8 лет. 

На нашей кафедре используется также ламиктал, но значительно 
реже, чем топамакс. Препарат достаточно эффективен, но 
окончательные выводы делать еще рано. Нужны дальнейшие 
наблюдения. 

Согласно Постановления Минздрава Республики Беларусь от 16 
июля 2007г. топирамат и ламотриджинн «обязаны для постоянного 
наличия в специализированных организациях здравоохранения, 
центральных районных аптеках, аптеках, имеющих прикрепленные 
специализированные организации здравоохранения и аптечных 
складах «Фармация». 

Общее заключение по вопросу, чем лечить. 
1. Еще долгое время будут применяться карбамазепины 

(финлепсин и др.) и вальпроаты (в основном конвульсофин и 
депакин), возрастает и будет возрастать ранговое место 
топирамата (топамакса и др.). 

2. В детском возрасте, особенно раннем и дошкольном, 
должны в основном назначаться брендовые препараты, а не 
дженерики. 

3. Ретардные формы антиконвульсантов более эффективны, 
чем обычные. 

4. В плане стоимости лечения следует согласится с 
общепринятым и доказанным фактом, что самым дешевым 
препаратом является тот, который помогает. 
Нами изучались экономические аспекты лечения эпилепсии в 

Беларуси за 2003-2006гг. в плане количества проданных упаковок 
всех антиконвульсантов и их стоимости (в УЕ). В 2003-2005гг. 
наибольшее количество по стоимости приходилось на 
иминостильбены, второе место занимали вальпроаты. При этом на 
долю финлепсина приходилось 429125 (2003г), 536709 (2004г.) и 
559628 (2005г.) УЕ, и на долю депакина 211017 (2003г.), 456012 
(2004г.) и 533694 (2005г.) УЕ. По итогам 2006г. первое место по 
стоимости занимают вальпроаты (в основном депакин), затем 
иминостильбены (в основном финлепсин). Существенно возросла 
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продажа топамакса, который по стоимости занимает третье место от 
продажи всех антиконвульсантов. 

КАК ЛЕЧИТЬ ЭПИЛЕПСИЮ? 
I. Основные принципы 
1. Монотерапия – лечение одним препаратом в зависимости от 
характера припадков и соматического состояния организма. В случае 
недостаточной эффективности дозировка медикамента повышается до 
высшей суточной. При отсутствии эффекта данный препарат 
постепенно заменяется другим из другой химической группы, а при 
недостаточном эффекте добавляется еще один препарат. 
2. Непрерывность и длительность – не менее 2-4 (и даже 5 лет) после 
последнего припадка. 
3. Преемственность в лечении поликлиники и стационара в плане 
конкретных препаратов и дозировок. 
4. Тщательный контроль за состоянием ребенка во время лечения с 
целью выявления побочных действий препарата. 
5. Раннее выявление и лечение сопутствующих заболеваний. 
6. Возрастная корректировка – повышение дозировки с возрастом 

ребенка. 
7. При первичном лечении не назначать одновременно два 

противоэпилептических средства. 
8. Участие родителей в проведении лечения – понимание целей и 
задач, создание соответствующего режима. 
II. Эффективность АЭП при различных приступах ( по А.С. 
Петрухину, К.Ю. Мухину и др., Москва, 2003) 

Характер припадков Препарат/ 
эффектив 
ность Абсансы Миоклонии Первично-

генерализован 
ные судорожные 
припадки 

Парциальные и 
вторично 
генерализован 
ные приступы 

Вальпроаты ++ ++ + + 
Сукцинимиды ++ 0 - - 
Карбамазепин - - ++ ++ 
Фенитоин 0 - + ++ 
Фенобарбитал 0 0 ++ + 
Гексамидин 0 + ++ + 
Клоназепам + + 0 + 
Ламотриджин + + + + 
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III. Выбор антиконвульсантов при генерализованной эпилепсии у 
детей раннего возраста (по данным Г.Г.Шанько, 
Л.В.Шалькевича, Е.Н.Ивашиной и др., 2007) 

Антиконвульсант 

Вид припадка 

Препарат пер-
вого выбора 
при отсутст-
вии признаков 
формирую-
щейся рези-
стентности 

Препарат пер-
вого выбора 
при наличии 
признаков 
формирую-
щейся рези-
стентности 

Препарат вто-
рого выбора  

Нерекомен 
дуемый  
препарат 

Тонический 
Вальпроаты 
Топирамат 

Вальпроаты 
Карбамазепин 
Фенобарбитал 
Клоназепам 

- 

Тонико-кло-
нический 

Карбамазепин 
Вальпроаты 
Топирамат 
Фенобарбитал 

Карбамазепин 
Вальпроаты 

Ламотриджин 
 

Клоназепам  

Атонический 
Вальпроаты  
Фенобарбитал 

Вальпроаты  
Топирамат 
Карбамазепин 

- 

Миоклониче-
ский 

Вальпроаты 
Топирамат 

Вальпроаты Клоназепам 
Карбамазепин 
Фенобарбитал 

Наличие пар-
циального 
компонента 

Карбамазепин Карбамазепин 
Вальпроаты 
Топирамат 
Ламотриджин 

- 

Полиморфные 
Топирамат 
Вальпроаты 

Топирамат 
Вальпроаты 

Ламотриджин - 

IV. Профилактика побочных действий АЭП 
Период адаптации к препарату: начало лечения с минимальной дозы, 
постепенно ее повышая (2-3 недели). 
V. Профилактика и лечение осложнений: 
1. Церебропротекторы: 
Кавинтон, актовегин, витамин Е, комплекс витаминов В1 – 100мг с 
витамином В6 – 100 мг; мексидол, пантогам; возможно 
использование антигомотоксических гомеопатических средств: 
церебрум-композитум, убихинон композитум, коэнзим композитум (в 
амбулаторных условиях). 
В случае повышенной возбудимости широко используется ноофен, 
начиная с периода новорожденности. 
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Показания к назначению  церебропротекторов 

1. Нарушение когнитивных функций на фоне приема 
антиконвульсантов.  
2. Прогрессирующая атрофия головного мозга по данным КТ и МРТ. 
3. Терапевтически резистентные формы эпилепсии. 
2. Гепатопротекторы: 

Эссенциале, Лив-52, карсил; возможно использование 
антигомотоксических гомеопатических средств: хепель, коэнзим-
композитум, гепар-композитум (в амбулаторных условиях). 
Показания к назначению гепатопротекторов: 
1. Болезни печени до лечения эпилепсии. 
2. Нарушение функции печени от антиконвульсантов. 
3. Фармакорезистентная эпилепсия. 
4. Потеря эффективности лечения. 
 Следовательно, лечение эпилепсии у детей должно выйти за 
рамки использования только противоэпилептических средств. 
 
V. Причины терапевтической резистентности 
Субъективные 
1. Несоответствие антиконвульсанта форме эпилепсии вследствие 
неправильной диагностики. 
2. Нерациональная полипрагмазия. 
3. Частая замена антиконвульсантов. 
4. Недоучет соматического состояния больного (заболевания печени, 
почек, крови и др.). 
5. Необоснованная и неправильная попытка лечения всех форм 
эпилепсии одним препаратом. 
6. Нарушение режима лечения вследствие неправильного понимания 
родителями сущности эпилепсии. 
 
Объективные 
1. Ранние детские энцефалопатии: синдромы Айкарди, Отахары, 
Уэста, Леннокса-Гасто, а также синдромы Кожевникова и Расмуссена, 
Ландау-Клеффнера. 
2. Симптоматические эпилепсии при мальформациях, факоматозах, 
врожденных нарушениях обмена. 
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VI. Скорость снижения дозировок противоэпилептических 
средств 

Лекарственное средство Скорость снижения дозы 
Фенобарбитал 
Примидон 
Бензодиазепины 
Фенитоин 
Карбамазепин 
Топирамат 
Вальпроат 
Этосуксимид 
Другие противоэпилеп-
тические средства 

20-25% в мес. 
20-25% в мес. 
20-25% в мес. 
20-25% в нед. 
20-25% в 2 нед. 
20-25% в 2 нед. 
25% в нед. 
50% в нед. 
20-25% в 2 нед. 

 
VII. Устранение избыточного лечения 
Благоприятные стороны 

• Снижение частоты и числа побочных явлений. 
• Улучшение возможности связать побочные явления с конкретным 
лекарственным средством. 
• Уменьшение частоты и тяжести припадков. 
• Упрощение схемы приема лекарственных средств, улучшение 
податливости лечения. 
• Достижение максимальной дозы потенциально эффективных 
лекарств благодаря снижению общей лекарственной нагрузки. 
• Снижение затрат на лекарства и лабораторного мониторинга. 

Риск в связи с устранением избыточного лечения. 
• Уменьшение защиты от припадков. 
• Припадки вследствие отмены лечения. 
• Риск в связи с устранением фармакокинетических взаимодействий. 

 
НОВЫЕ АСПЕКТЫ ЛЕЧЕНИЯ ЭПИЛЕПСИИ 

I. Аггравация эпилепсии с усугублением припадков 
1. Учащение эпилептических припадков или возникновение 

новых типов пароксизмов сразу после назначения или 
повышения дозировки антиконвульсанта. 

2. Это состояние характерно для всех противоэпилептических 
средств, может быть предсказуемым (например, 
возникновение или учащение абсансов и миоклоний от 
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карбамазепинов, или судорожных припадков – от суксилепа) 
и непредсказуемым – встречается редко. 

3. Аггравация эпилепсии встречается крайне редко при 
использовании вальпроатов и топамакса 

4. Первым указанием на возможность развития аггравации 
может быть усугубление выраженности эпилептиформных 
изменений на ЭЭГ. 

II. Эпилептическая энцефалопатия 
 Это состояние, при котором эпилептиформные изменения (по 
данным ЭЭГ) приводят к прогрессирующему расстройству функций 
головного мозга в виде психических, когнитивных, поведенческих и 
социальных нарушений при отсутствии эпилептических припадков. 
Примером может быть синдром Ландау-Клеффнера. При этом 
эффективно использование только антиконвульсантов. 

Эпилептическая энцефалопатия рассматривается, как новая 
форма проявления эпилептического процесса в виде поведенческих 
расстройств и нарушения психического развития, в общей структуре 
которых значительное место занимают нарушения речи  (В.А.Карлов, 
2006). 

Следовательно, лечение эпилепсии – сложная проблема, 
требующая глубоких знаний и адекватного выбора 
антиконвульсантов, а также (в ряде случаев) использования других 
медикаментов, прежде всего церебро- и гепатопротекторов. 
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вопросы диагностики, лечения и реабилитации заболеваний нервной 
системы у детей», Вып.2/ Под ред. Г.Г.Шанько, К.У.Вильчука- Минск: 
БелМАПО, 2007.-С.5-12. 
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2.3.4. 
ТЕМА: Эпилептические синдромы (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Определение. 
2. Эпилептические энцефалопатии раннего детского возраста: 
- общая характеристика, 
- ранняя миоклоническая энцефалопатия,  
- ранняя младенческая эпилептическая энцефалопатия, 
- синдром Уэста, 
- синдром Леннокса--Гасто. 

 
В последней международной классификации эпилепсий (1989г.) 

введено новое понятие «Эпилептические синдромы». Этот термин 
рассматривается как «устойчивое сочетание признаков и симптомов 
(обязательно наличие припадков), обычно встречающихся вместе». 
Такое краткое определение не отражает конкретную сущность данной 
патологии. Фактически речь идет о тех формах эпилепсии, которые, 
наряду с классическими проявлениями данной болезни (припадки и 
эпилептиформные изменения на ЭЭГ) имеют и другие признаки, 
обычно тяжелое прогредиентное течение и в большинстве случаев 
терапевтическую резистентность с переходом в слабоумие. 

В настоящей лекции рассматриваются те эпилептические 
синдромы, которые в соответствии с новыми дополнениями к 
Международной классификации эпилепсий и эпилептических 
синдромов и рекомендациями А.А.Алиханова обозначаются как 
«Эпилептические энцефалопатии раннего детского возраста» Они 
рассматриваются как неспецифическая реакция незрелого мозга на 
экзогенные и эндогенные факторы стрессового характера, что 
реализуется эпилептическими припадками. При этом тип припадка, 
по данным А.А.Алиханова зависит не от специфики этиологического 
фактора, а от степени структурно-функциональной состоятельности 
мозга. 
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Общая характеристика эпилептических энцефалопатий раннего 
детского возраста 

1. Четкая зависимость от возраста. 
2. Специфические, частые генерализованные «малые» 

эпилептические припадки (petit mal). 
3. Характерные изменения на ЭЭГ. 
4. Выраженная гетерогенность этиологии. 
5. Ассоциация с моторными и когнитивными нарушениями. 
6. Частая терапевтическая резистент-ность и относительно 

неблагоприятный прогноз. 
 

РАНЯЯ МИОКЛОНИЧЕСКАЯ ЭНЦЕФАЛОПАТИЯ 
(J.AICARDI,1978) 

1. Начало: первые три месяца жизни. 
2. Клиника: вначале фрагментарные миоклонии, затем массивные 

двусторонние миоклонии, днем и ночью, возможны парциальные 
припадки и  тонические спазмы. 

3. ЭЭГ: супрессивно-взрывные паттерны, после которых часто 
уплощение фоновой кривой на 3-10 сек. 

4. Лечение: не разработано, можно вальпроаты с 20мг/кг в сутки с 
повышением дозы до 60-70 мг/кг в сутки в сочетании с 
бензодиазепинами от 0,03мг/кг до 0,1мг/кг в сутки. 

5. Прогноз: летальный исход в 1(чаще)-3 года. 
 

РАНЯЯ МЛАДЕНЧЕСКАЯ ЭПИЛЕПТИЧЕСКАЯ 
ЭНЦЕФАЛОПАТИЯ С ПОДАВЛЕНИЕМ 

БИОЭЛЕКТРИЧЕСКОЙ АКТИВНОСТИНА ЭЭГ 
 (SH OHTAHARA, 1989) 

1. Начало: 1(чаще)-2-3 месяца жизни. Самая ранняя по дебюту. 
2. Клиника: тонические спазмы днем и ночью. примерно по 10 сек., 

единичные и серийные, редко парциальные моторные и 
миоклонические. 

3. ЭЭГ: аналогичны предыдущей форме: супрессивно-взрывные 
паттерны с последующим уплощением ритма. 

4. Лечение: эффективного нет. Иногда помогают синтетические 
аналоги АКТГ, в частности, синактен депо. 

5. Прогноз: неблагоприятный, в 4-6 месяцев часто переходит в 
синдром Уэста. 
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СИНДРОМ УЭСТА 
(инфантильные спазмы) 

Начало: в основном с 2-7мес., возможно раньше (с 1,5 мес.) или позже 
(на 2-м году жизни). 
Клиника: инфантильные спазмы, гипсаритмия на ЭЭГ и задержка 
психомоторного развития. 
По этиологии: согласно классификации эпилепсиq и эпилептических 
синдромов 1989г. – криптогенная или симптоматическая форма 
генрализованной эпилепсии. 
Наши данные (126 больных): 

- идиопатические –11(8,7%), 
- криптогенные –14 (11,1%), 
- симптоматичекские – 101(80,2%). 

Прогноз: выздоровление  – 4 (3,17%), 
   обучение во  
           вспомогательных 
   школах -  11(8,73%), 
   выраженный 
   психомоторный  
   дефект -  111 (88,1%)   

Возможно развитие синдрома Леннокса—Гасто 
 

Лечение синдрома Уэста 
1. Гормональные средства: АКТГ (кортикотропин, синактен депо), 

преднизолон, дексаметазон. 
2. Вальпроаты: с 5 мг/кг в сутки(1-я неделя), 20 мг/кг в сут. (2-я 

неделя), повышение дозы на 10-15-20 мг/кг в сут. При 
эффективности до 90-100 мг/кг в сут. 

3. При отсутствии эффекта на дозе 60-70 мг/кг в сут. можно 
добавить одно из средств: 
- Клоназепам от 0,03 мг/кг в сут. до 0,1-0,2 мг/кг в сут. 
- Пиридоксин от 15-30 до 100-150 мг/кг в сут., но не более 

900-1000 мг/сут. 
- Ламотриджин: 1-2 неделя 0,1 мг/кг в сут. 

2-3 неделя 0,5 мг/кг в сут. 
    4 неделя 1,0 мг/кг в сут. 
затем 1 раз в неделю на 
1,0 мг/кг в сут. до 5 мг/кг в сутки 
(максимально) 
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- Этосуксимид 20 мг/кг в сут, повышать 1 раз в 3 дня на 10 
мг/кг в сут. до 50 мг/кг в сут. 

- Синактен депо с 0,1-0,2 мл. в сут. до 1 мл в сут. 
- Топирамат (топамакс) по 1 мг/кг в сут., увеличивая 

дозировку каждую неделю на 1 мг/кг в сут. до 5-6 и даже 
8мг/кг в сут. При частых и длительно существующих 
инфантильных спазмах, когда «время работает» не в пользу 
положительного эффекта, возможно повышение 
первоначальной дозы до 1,7 мг/кг. и повышение ее через 4-5 
дней. Можно также использовать топирамат в качестве 
монотерапии. 

 
СИНДРОМ ЛЕННОКСА-ГАСТО 

Начало: 1-7 лет.  
Клиника: припадки тонические, атонические, атипичные абсансы, 
возможны миоклонии и парциальные, отставание умственного 
развития. 
 
Этиология: инфантильные спазмы в анамнезе, 10-40% криптогенные, 
60-90% симптоматические. 
ЭЭГ: пик-волна 1-2 Гц. 
Лечение: начинать с вальпроатов, дальше, как и с-м Уэста. Возможно 
также использование габапентина (за рубежом). 
 

РЕКОМЕНДУЕМАЯ ЛИТЕРАТУРА: 
1. Шанько Г.Г., Барановская Н.Г., Ивашина Е.Н., Шалькевич Л.В. 

Классификация, диагностика и лечение эпилепсии у детей: 
Пособие для врачей.- Минск, 2003.- 80с. 

2. Шанько Г.Г. Современные проблемы лечения эпилепсии у детей// 
проблемы детской неврологии. Вып. 2/ Под ред. Г.Г. Шанько, К.У. 
Вильчука.- Минск: БелМАПО, 2007.- С.5-12. 

3. Эпилептология детского возраста: Руководство для врачей/ Под 
ред. А.С. Петрухина.- М.: Медицина, 200.С.203-254. 

 

2.3.5. 
ТЕМА: Пароксизмальные состояния  у детей раннего возраста 
(Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
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1. Припадки, угрожаемые по эпилепсии. 
2. Неэпилептические пароксизмальные состояния. 
3. Показания к назначению антиконвульсантов при указанных 

состояниях. 
 

С целью ранней диагностики и дифференциальной диагностики 
эпилепсии нами в течение многих лет проводилось наблюдение за 
детьми (в основном раннего возраста) с различными 
пароксизмальными состояниями, которые по причинам 
возникновения и механизмам развития могут быть фебрильными 
(фебрильные судороги), психогенными (истерические, респираторно-
аффективные), гипоксическими (обмороки), гипническими, т.е. 
возникающие во сне (ночные страхи и ночные кошмары, ночные 
миоклонии, сомнамбулизм, стереотипные движения во сне и др.), 
метаболическими (спазмофилия), а также некоторыми другими 
видами (мигрень, беттолепсия, кивательный спазм, 
доброкачественные пароксизмальные головокружения). 

Среди большого количества изучаемых нами пароксизмов лишь 
некоторые из них могут иметь отношение к эпилепсии и мы их 
выделили  в группу «Припадки, угрожаемые по эпилепсии». С целью 
дифференциальной диагностики с эпилепсией приводится их 
описание, дается характеристика неэпилептических пароксизмальных 
состояний.  

Припадки, угрожаемые по эпилепсии. 
В данную группу мы включили фебрильные судороги, 

обмороки, ночные страхи, ночные кошмары и респираторные 
аффективные припадки. Угрожаемость по эпилепсии при каждом из 
этих пароксизмов составляет небольшой процент случаев. При этом 
имеется в виду, что по особенностям своего течения и характера 
клинических проявлений они или трансформируются в эпилепсию, 
или с самого начала являются ранним и атипичным ее проявлением. 

Фебрильные судороги (син.:гипертермические судороги - в 
настоящее время употребляется редко).  

Согласно Международной классификации эпилепсий и 
эпилептических синдромов 1989г. – это возраст-зависимые 
нарушения, почти всегда характеризующиеся генерализованными 
припадками во время острой фебрильной болезни, обусловленной 
внемозговыми заболеваниями. В новых предложениях по 
классификации эпилепсии  их рекомендуется обозначить как 
фебрильные припадки, так как они в некоторых случаях (редко) могут 
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носить бессудорожный характер – типа атонических или 
акинетических пароксизмов∗. Они обычно возникают при 
температуре 38°С и выше, встречаются наиболее часто в возрасте от 3 
месяцев до 3 лет, относительно редко в 3-5 лет и только в единичных 
случаях у детей младшего школьного возраста. По нашим данным 
фебрильные судороги составляют 52% от всех судорог у детей 
первого года жизни. Общая частота фебрильных судорог в детском 
возрасте составляет 3-5%, приводятся и более высокие цифры. 
Важным аспектом фебрильных судорог является их отношение к 
эпилепсии. В этом плане имеются противоречивые суждения. 

Теоретические воззрения на фебрильные судороги 
периодически существенно изменяются и пересматриваются. Если в 
первой половине ХХ в. многие авторы полагали, что это простая 
реакция головного мозга на гипертермию, то в последующем была 
доказана роль предшествующей органической церебральной 
дисфункции, обычно легкой или минимально выраженной степени. 

Сотрудник нашей клиники З.А.Чуйко (1978) предложила 
классификацию фебрильных судорог у детей первого года жизни с 
учетом преморбидного развития ребенка и состояния нервной 
системы к моменту возникновения судорожного синдрома. Были 
выделены 4 группы. 

1. Фебрильные судороги при токсико-гипоксической 
энцефалопатии (22,3%). Сюда включены больные с 
внемозговыми лихорадочными заболеваниями, 
сопровождающимися интоксикацией и гипоксией, которая 
привела к частичной утрате ребенком навыков умственного и 
физического развития. На этом фоне, обычно через 1-2 
недели от начала основной болезни (преимущественно 
пневмонии вирусной этиологии) возникали судороги, 
которые продолжались свыше 5 минут и повторялись 
несколько раз в течение данной болезни. 

2. Фебрильные судороги на фоне клинических проявлений 
патологии нервной системы в пре- и перинатальном периоде 
(33%). Продолжительность судорог была такой же, что и в 
предыдущей группе, они повторялись в течение 
лихорадочного периода. 

3. Фебрильные судороги на фоне компенсированной пре- и 
перинатальной патологии (26,2%), т.е. факторов риска 

                                                                 
∗  Поскольку эти рекомендации официально еще не приняты, мы будем использовать термин 
«фебрильные судороги» 
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поражения нервной системы, хотя общее психофизическое 
развитие ребенка было нормальным. Судороги возникали в 
течение первых суток от начала лихорадочной внемозговой 
болезни, были в основном кратковременными и 
непродолжительными (до 5 минут). 

4. «Чисто» фебрильные судороги (18,5%). Дети в этой группе 
развивались нормально и у них не было патологии в пре- и 
перинатальном периоде. Из возможных факторов риска 
имело место искусственное вскармливание (45%) и 
наследственная отягощенность по детским судорогам. 

В зарубежной литературе используется подразделение 
фебрильных судорог на простые (ПФС) и сложные (СФС), однако 
интерпретация каждой из этих групп разноречива и поэтому 
используется относительно редко. 

Согласно классических представлений S.Livingston (1954), 
впервые предложившего термин ПФС, к ним относятся те судороги, 
которые возникают у детей до 6 лет жизни, носят генерализованный 
характер, кратковременные (до 5 минут), не повторяются в течение 
лихорадочного периода и не сопровождаются изменениями на ЭЭГ. У 
таких детей частота возникновения эпилепсии в последующем лишь 2 
%. К  СФС относят те судороги, которые имеют большую 
продолжительность, чем ПФС (по современным воззрениям больше 
15-20 минут, по нашему мнению, больше 10 мин.) или повторяются в 
течение первых суток, могут иметь парциальный характер и часто 
выявляются изменения на ЭЭГ. В таких случаях они вызывают 
настороженность в плане трансформации в эпилепсию 
(А.С.Петрухин, 2000). 

Согласно Международной классификации эпилепсий и 
эпилептических синдромов 1989г. общий риск возникновения 
эпилепсии при фебрильных судорогах (без учета возрастного 
фактора) составляет не более 4% и это состояние рассматривается как 
сравнительно доброкачественное нарушение в детском возрасте. 
Однако известно, что наиболее неблагоприятными в отношении 
прогноза являются фебрильные судороги у детей грудного возраста. 
По данным нашей клиники в двух специально и независимо 
проводимых исследованиях установлено, что после перенесенных в 
грудном возрасте фебрильных судорогах развилась эпилепсия в  
12,6% (1979) и 13,7% (1981) – длительность катамнеза 3-5 лет. На 
основании этих данных были разработаны критерии риска 
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возникновения эпилепсии при фебрильных судорогах у детей 
грудного возраста. 
1. Продолжительные фебрильные судороги (свыше 10 минут), 

повторяющиеся в течение лихорадочного периода, а также 
имеющие парциальный характер. 

2. Фебрильные судороги при наличии наследственной 
предрасположенности к эпилепсии, специфических либо 
неспецифических изменений на ЭЭГ, особенно височной 
локализации. 

3. Фебрильные судороги на фоне перенесенных ранее, в том числе до 
рождения или во время родов, органических поражений головного 
мозга. 

4. Повторные судороги при каждом, даже незначительном 
повышении температуры вследствие внемозговых заболеваний (в 
пределах 37-37,5°С). 

5. Однократные фебрильные судороги, протекающие по типу 
эпилептического статуса. 

 В целом научные аспекты фебрильных судорог еще далеки до 
окончательного разрешения. Возникает вопрос о том, почему они 
возникают в основном при вирусной, а не бактериальной инфекции. 
Высказывается предположение о возможности транзиторной 
вирусной энцефалопатии даже при простых фебрильных судорогах 
(J.E.J. Aiyat, 1985; J. Aicardi, 1994), когда легкое поражение головного 
мозга при первично внемозговой лихорадке протекает практически 
незаметно, а поэтому не диагностируется. 

 Проблема фебрильных судорог снова стала привлекать 
внимание детских неврологов. Она, в частности, обсуждалась на ХVII 
Польской конференции по эпилепсии (2003). В докладе J. Wendorf 
было отмечено, что фебрильные судороги в 19% были первыми 
клиническими проявлениями эпилепсии у детей с генерализованными 
судорожными и в 19% с парциальными припадками, в 21% абсансной 
эпилепсии и в 50% при височной эпилепсии со склерозом гиппокампа 
(МТLЕ-НS). На основании этих данных автор делает заключение об 
ошибочности положения о том, что фебрильные судороги являются 
лишь зависимым от возраста неспецифическим маркером снижения 
судорожной готовности головного мозга. 

Обмороки (син.: синкопальные состояния) – кратковременная 
потеря сознания вследствие острой гипоксии головного мозга. Их 
распространенность среди детей и подростков составляет 7%. 
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Встречаются преимущественно после 4-5 лет жизни, но могут быть и 
в грудном возрасте, когда ребенка внезапно переводят из 
горизонтального положения в вертикальное. Причиной их 
возникновения у детей в основном являются психогенные факторы: 
резкие болевые ощущения, испуг, вид крови; особенно в сочетании с 
вегетативной лабильностью, заболеваниями сердечно-сосудистой и 
легочной системы. 

Внешние проявления обмороков обычно однотипные и 
проявляются сменой трех фаз: 1) предвестников (предобморочное 
состояние в  виде слабости и потемнения в глазах, головокружения, 
шума в ушах продолжительностью от нескольких секунд до 1-2 мин; 
2) нарушения сознания – ребенок медленно падает, цепляясь за 
окружающие предметы и лежит без сознания, обычно несколько 
минут; 3) восстановительный период (выход из обморока), 
проявляющийся приходом сознания, чувством вялости, слабости, 
разбитости. 

Во время нарушения сознания ребенок лежит тихо, тонус его 
мускулатуры снижен (простой обморок), иногда могут быть 
клонические или миоклонические подергивания отдельных частей 
тела (конвульсивный обморок). Часто обмороки ограничиваются 
лишь стадией предвестников (липотимия). 

Последующее наблюдение за такими детьми показало, что в 
10% случаев у них диагностируется эпилепсия. В этих случаях не 
идет речь о трансформации обмороков в эпилепсию. По-видимому, 
это с самого начала несколько атипичная, так называемая 
обморокоподобная эпилепсия. 

Нами выделены следующие критерии диагностики 
обморокоподобной эпилепсии.  
1) Минимальные провоцирующие факторы развития обмороков. 
2) Неэффективность общепринятых методов лечения обмороков. 
3) Большая частота обмороков и склонность их к серийности. 
4) Наличие в структуре обмороков таких характерных для эпилепсии 

признаков, как оглушенность, недержание мочи, дезориентация, 
послеприпадочный сон. 

5) Эпилептические изменения на ЭЭГ в промежутке между 
обмороками. 

6) Наследственная отягощенность по эпилепсии, сочетание 
обмороков с другими припадками, например, фебрильные 
судороги, редко встречаемые и простые по внешним проявлениям 
ночные страхи. 
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Ночные страхи – одна из форм пароксизмальных состояний во 
сне, характеризуется психомоторным возбуждением с аффектами 
страха и выраженными вегетативными расстройствами. Возникают в 
медленной фазе сна. Встречаются у 3-4% детей, в основном раннего и 
дошкольного возраста. Являются преимущественно проявлением 
невроза или неврозоподобного состояния. Их внешние проявления 
однотипны: ребенок во время сна садится в постели или встает, 
плачет, кричит с выражением ужаса  на лице, зовет родителей, но не 
узнает их. Вегетативные расстройства проявляются в виде гиперемии 
лица, расширения зрачков, потливости, тахикардии. Такое состояние 
продолжается 5-15 минут, затем ребенок засыпает и утром не помнит 
о случившимся. Имеются сообщения о возможности возникновения 
эпилепсии в последующем от 3 до 30%. 

Согласно наших данных, у 6% детей в дальнейшем возникают 
различные формы эпилепсии, факторами риска которой являются 
следующие признаки. 

1. Однотипность ночных страхов. 
2. Элементарность (простота) их внешних проявлений. 
3. Слабая выраженность вегетативных нарушений. 
4. Определенный ритм, редкая повторяемость и большие 

интервалы между припадками. 
5. Наличие в прошлом или в настоящее время других 

пароксизмов (обмороки, фебрильные судороги и др.), 
наследственная отягощенность по эпилепсии и (или) 
эпилептические изменения на ЭЭГ. 

По нашему мнению, речь идет не о трансформации ночных 
страхов в эпилепсию. Это, по-видимому, с самого начала 
своеобразная локализованная форма эпилепсии с вегетативно-
висцеральными проявлениями и нарушением психических функций 
во сне типа аффектов страха. 

Ночные кошмары (син.: ночные ужасы, кошмарные 
сновидения) – пароксизмальные состояния во сне, внешне 
напоминающие ночные страхи. Возникают в фазе парадоксального 
сна. Отличие от ночных страхов заключается в том, что утром 
ребенок помнит о случившимся: видел «страшный сон», обычно  типа 
угрозы жизни и благополучия, помнит, как плакал и дрожал. В 
подавляющем большинстве случаев психогенно обусловлены и 
являются продолжением переживаний в дневное время, могут 
наступать при заболеваниях желудочно-кишечного тракта, 
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переедании накануне сна, в начальном периоде инфекционных 
болезней, заболеваний носоглотки. 

Длительное время полагали, что к эпилепсии не имеют 
отношения, однако в последние годы описаны единичные случаи 
развития на этом фоне эпилепсии, в том числе два наших 
наблюдения. В одном случае у девочки 8 лет почти каждую ночь 
были устрашающие и весьма образные страхи  с участием 
учительницы, с которой были конфликты в школе, во втором у 
девочки 4 лет внезапно появились какие-то «страшные» ярко 
окрашенные сновидения. На ЭЭГ первоначально не было патологии, 
но через примерно 2 месяца в обоих случаях была выделена  
локализованная (у первой пациентки) и генерализованная (у второй) 
эпилептическая активность. В дальнейшем в первом случае возникли 
вторично-генерализованные клонические припадки, во втором – 
генерализованная форма эпилепсии с миоклоническими 
пароксизмами. Пока трудно сформировать критерии риска 
возникновения эпилепсии при ночных кошмарах. Согласно 
литературных и наших данных отмечено, что во всех случаях были 
частые, весьма образные страхи в цветном изображении, глубоко 
переживаемые ребенком. Это указывает на необходимость ЭЭГ-
исследования при данной форме пароксизмов. 

Респираторные аффективные припадки (спазматический 
плач или спазм рыдания) – церебральные пароксизмы, возникающие 
при недостаточном снабжении мозга кислородом вследствие 
психогенно обусловленной задержки дыхания. Наблюдаются 
преимущественно в возрасте 6 мес. до 3 лет, обычно исчезают к 4-5 
годам, составляют примерно 13% всех судорог у детей до 4 лет. 
Характерны их внешние проявления: во время плача или крика, 
вызванных отрицательными психоэмоциональными воздействиями 
или в ответ на боль, ребенок задерживает дыхание на вдохе. 
Наступает бледность, а затем синюшность кожных покровов, голова 
запрокидывается кзади, вздуваются вены на шее. Такое состояние 
продолжается 10-15 секунд, но может быть и более продолжительным 
(до 10-20 и более минут): ребенок теряет сознание, возникают 
судороги. Продолжительные респираторно-аффективные припадки 
могут вызывать органическое поражение головного мозга и на этом 
фоне возникает эпилептический очаг. 

Катамнестическое наблюдение за такими детьми показало, что в 
5,8% случаев они трансформируются в эпилепсию. 
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Факторами риска возникновения эпилепсии при респираторных  
аффективных припадках являются: 

1. Продолжительные повторные респираторно-аффективные 
припадки (10-15 минут и более), независимо от 
преморбидного состояния ребенка и данных ЭЭГ. 

2. Повторные припадки различной продолжительности на 
фоне выраженных или умеренно выраженных органических 
поражений головного  мозга или задержки психомоторного 
развития в случае их сочетания с одним из следующих 
факторов: 

 -  эпилептические изменения на ЭЭГ, 
 -  наследственная отягощенность по эпилепсии, 
 -  фебрильные судороги в анамнезе, 

- минимальная выраженность провоцирующих 
психотравмирующих     воздействий или травматических 
повреждений 

Неэпилептические пароксизмальные состояния 

Истерические припадки – психогенно обусловленное 
заболевание, одно из клинических проявлений истерического невроза, 
возникающее по принципу условной приятности и желаемости для 
личности. Обычно наступает как реакция протеста или в ответ на 
сложную жизненную ситуацию. Могут быть у детей первого года 
жизни, когда, например, сидящий ребенок при невыполнении его 
желаний внезапно падает на спину, кричит и плачет. В более старшем 
возрасте при неудовлетворении своего «хочу» ребенок с громким 
криком падает на пол, бьется руками и ногами, выгибает тело дугой. 

Трудности отличия эпилептических припадков от истерических 
породили в прошлом термин «истероэпилепсия», когда у одного и 
того же больного имеются истерические и эпилептические припадки. 
Уже больше 100 лет ведется дискуссия о сущности и правомочности 
такого термина, которым пытались выделить переходную форму 
между эпилепсией и  истерией. Такой связи нет, а обычно имеет 
место случайное сочетание эпилептических и истерических 
припадков. Предполагается также, что истерические припадки 
накладываются на эпилептические вследствие острой или 
хронической интоксикации организма от длительного приема 
противоэпилептических средств. В последние годы часть подобных 
припадков рассматривается как псевдоэпилептические приступы у 
детей, когда отсутствуют истерические черты личности. По данным 
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эпилептической клиники Дианалунд (Дания) они имели место у 9,6% 
наблюдаемых там детей и сочетались с эпилептическими припадками 
или встречались в изолированном виде, имитируя эпилепсию 
(L.Sahlholdt, J.Alving, 1997). 

 Общей патогенетической связи между эпилепсией и истерией 
не существует. 

Спазмофилия – (син.: рахитическая тетания) – редко 
встречаемое заболевание детей раннего возраста, характеризующееся 
повышенной нервно-мышечной возбудимостью, склонностью к 
судорогам и спастическим состояниям. Болезнь обычно связана с 
рахитом и возникает вследствие алкалоза и гипокальциемии. 
Различают скрытую форму спазмофилии в виде повышенной 
механической возбудимости мышц (положительные феномены 
Хвостека, Труссо, Люста, Маслова) и явную форму, проявляющуюся 
ларингоспазмом, тетанией и эклампсией. 

Доброкачественные пароксизмальные головокружения – 
внезапно возникающие кратковременные приступы головокружения у 
детей раннего (с 1 года) и дошкольного возраста с благоприятным 
исходом. Наиболее часто встречаются и хорошо выражены в возрасте  
с 2,5 до 4 лет. Среди наблюдаемых нами больных они в основном 
проявлялись следующим образом: спокойно играющий ребенок 
неожиданно застывает, бледнеет, сгибает голову и быстро подбегает 
прислониться к ближайшему предмету или человеку. Если, например, 
рядом сидит мама, он подбегает к ней, упирается согнутой головой в 
ее ноги, обычно молчит, а через несколько секунд (5-10) снова 
продолжает играть, как ни в чем не бывало. На расспросы родителей, 
что случилось, отвечает общей фразой или конкретно - «было плохо», 
«падало», «стена шаталась», «потолок двигался» и др. Приступу 
головокружения не предшествуют никакие внешние воздействия. 
Общая характеристика таких пароксизмов – внезапное начало и 
окончание, небольшая продолжительность, стереотипность 
повторения. Частота приступов головокружения может быть 
различной – от единичных до повторяющихся  по несколько раз в 
течение недели. Сознание при этом не нарушается, нет также 
патологических изменений на ЭЭГ, КТ и МРТ головного мозга. 
Этиология и патогенез неизвестны. В случае возникновения 
подобных состояний на втором году жизни порой невозможно 
получить от ребенка никакой информации, и им иногда 
необоснованно ставят диагноз эпилепсии. Эффективное лечение не 
разработано. Использование антиконвульсантов, в частности 
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карбамазепина, не уменьшает частоту приступов. В некоторых 
случаях уменьшает частоту и выраженность пароксизмального 
головокружения назначение циннаризина и белласпона. В 
последующем у таких детей может возникнуть синдром вегетативной 
дисфункции или мигрень. 

Беттолепсия (кашлевой обморок, синдром кашлево-мозговой) – 
кратковременное нарушение сознания во время кашля, иногда в 
сочетании с клоническими судорогами, которые могут быть как 
генерализованными, так и парциальными. Данный термин был 
предложен М.И.Хорошко в 1941г. 

Причиной кашля могут быть коклюш, бронхиальная астма, 
легочно-сердечная недостаточность и другие болезни. Приступы 
беттолепсии иногда наступают при смехе или плаче. Их 
продолжительность от нескольких секунд до нескольких минут, не 
наблюдается послеприпадочного сна. Они, как правило, не требуют 
оказания экстренной помощи. 

В механизме возникновения данного синдрома первостепенную 
роль играет замедление легочного кровотока, повышение 
внутриплеврального давления и застой венозной крови в мозгу во 
время приступа кашля. Возникновению припадков способствует 
наличие легкой или умеренно выраженной церебральной патологии. 

Бетолепсия может протекать в нескольких вариантах: 
кратковременное нарушение сознания во время кашля, обморок при 
кашле (отсюда одна из разновидностей термина беттолепсии - 
кашлевой обморок),  потеря сознания с судорогами во время кашля 
(М.И.Хорошко, 1941). При этом иногда наступает недержание мочи и 
кала. Беттолепсия не имеет отношения к эпилепсии. 
Использовавшийся в прошлом термин «припадок кашля 
эпилептический» признан устаревшим и неправильным, так как в 
настоящее время отрицается наличие эпилептических припадков, 
провоцированных кашлем. Однако это состояние следует 
дифференцировать от редко встречаемых вегетативных абсансов, во 
время которых может быть несколько кашлевых толчков. Очевидно 
отличие этих состояний: при беттолепсии интенсивный кашель 
предшествует потере сознания, а при вегетативном абсансе лишь 
затем бывает несколько кашлевых толчков. 

Кивательный спазм (spasmus nutans) – сочетание нистагма, 
кивательных или вращательных движений головы и, реже, 
неправильного ее положения. Возникает у детей в том возрасте, когда 
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ребенок хорошо удерживает голову (с 3-5 месяцев). Наблюдается с 
частотой 1-3 случая на 3-4 тыс. детей с неврологической патологией. 

Причины возникновения и механизмы развития окончательно не 
установлены. Предполагается роль нарушения созревания и 
функционирования механизмов поддержания головы в вертикальном 
положении или незрелости вестибуло-окулярных рефлексов. В начале 
прошлого столетия некоторые российские авторы полагали, что 
кивательный спазм возникает преимущественно у детей, живущих в 
темных подвальных, плохо освещенных помещениях. Благодаря 
нистагму и подергиваниям головы ребенок якобы ищет луч света, 
чему способствует нарушение зрения. Однако такая точка зрения 
является весьма примитивной и вряд ли правильной. 

Клинические проявления кивательного спазма развиваются 
постепенно. Вначале обычно возникает нистагм, к которому 
присоединяются подергивания головы и неправильное ее положение. 
Указанные проявления постепенно нарастают по выраженности и 
становятся достаточно отчетливыми. Нистагм при этом чаще 
горизонтальный, реже вертикальный или сочетанный. Подергивания 
головы носят кивательный (по типу утверждения или отрицания), или 
вращательный характер. Они исчезают во время плача или крика 
вследствие напряжения мышц шеи. Психомоторное развитие таких 
детей не страдает. Через 1-2 года все клинические проявления 
исчезают, не оставляя последствий. 

Кивательный спазм не имеет отношения  к эпилепсии. Его 
необходимо дифференцировать с инфантильными спазмами при 
синдроме Уэста, другими миоклоническими припадками и 
опсоклонусом вследствие поражения среднего мозга. 

Лечение не разработано, хотя в нем нет особой необходимости. 
По нашим данным назначение ноотропных средств, прежде всего 
ноотропила, способствует более быстрому исчезновению данного 
синдрома. 

Гипнические припадки и другие феномены во сне – большая 
группа различных пароксизмальных состояний, возникающих во 
время сна. Сюда относятся и описанные выше ночные страхи и 
ночные кошмары. 

Вздрагивания при засыпании – во время дремоты или в начале 
сна наступает вздрагивание всего тела или только ног, иногда с одной 
стороны, с просыпанием, а затем углублением сна. Рассматриваются 
как физиологические явление. 
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Миоклонии во сне – большая, по-видимому, неоднородная 
группа быстрых вздрагиваний во сне. Они локализуются в различных 
участках тела, чаще в ногах и руках, могут захватывать группу мышц 
или только отдельные мышцы, в том числе мимические; обычно 
бывают одиночными, реже в виде нескольких одинаковых 
вздрагиваний и не сопровождаются пробуждением. Миоклонии могут 
быть единичными или протекать сериями по 20-30 сек. или 
нескольких минут. При серийном характере миоклоний они всегда 
разнообразны, нестереотипны. Главное их  отличие от 
эпилептических припадков – отсутствие многократных одинаковых 
подергиваний. Миоклонии во сне встречаются преимущественно у 
детей дошкольного и раннего школьного возраста. В последующие 
годы их частота уменьшается, хотя они могут наблюдаться и у 
взрослых. Большое значение имеет состояние ребенка утром во время 
пробуждения. Если он бодрый и активный, то нет оснований для 
волнения. В случае вялости, усталости и разбитости требуется 
детальное неврологическое обследование. На возможную связь 
миоклоний с эпилепсией может указывать наличие у ребенка и 
других пароксизмальных состояний, например, фебрильных судорог, 
ночных страхов, обмороков. В случае наличия ночных миоклоний 
только накануне просыпания необходима их  дифференциальная 
диагностика от эпилепсии с припадками при пробуждении. 

Сомнамбулизм (син.: снохождение, лунатизм) – сумеречное 
состояние сознания в виде блуждания во сне, иногда с выполнением 
привычных движений и действий с последующей амнезией. 
Наблюдается у 0,2-0,4% населения, преимущественно у детей и 
подростков; приводятся и более высокие цифры частоты данного 
состояния – 1-15%, что несколько завышено. 

Клинические проявления сомнамбулизма носят следующий 
характер: через различные сроки после засыпания ребенок встает, 
бесцельно блуждает по комнате или совершает целенаправленные 
действия, например, одевается, собирает ранец и пытается идти в 
школу. Глаза его открыты, взгляд застывший и сосредоточенный, 
может произносить отдельные слова. Иногда действия ребенка носят 
опасный для жизни характер: идет к открытому окну и выпадает на 
улицу. Под нашим наблюдением было двое таких детей, получивших 
при падении травмы различной выраженности, а один ребенок разбил 
стекло, поранил себя, пытаясь выбросится. Подобные состояния 
исключительно редкие, но их предсказать практически невозможно, 
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хотя в большинстве своем двигательные автоматизмы при 
снохождениях однотипны в каждом конкретном случае. 

Сомнамбулизм не имеет связи с эпилепсией, хотя в прошлом 
был даже термин «эпилептический сомнамбулизм». В 
«Терминологическом словаре по эпилепсии» (1973) отрицается такая 
возможность, поскольку « …по своей природе сомнамбулизм 
(снохождение) никогда не бывает эпилептическим… у больного 
эпилепсией может наступать ночной припадок амбулаторного 
автоматизма; в таком случае следует говорить об амбулаторном 
сонном эпилептическом автоматизме, никогда не употребляя термин 
«эпилептический сомнамбулизм». 

У наблюдаемых нами больных с сомнамбулизмом не было ни 
одного случая развития в последующем эпилепсии. Даже при 
сочетании эпилепсии и сомнамбулизма последний, по мнению 
А.М.Вейна(1989), не следует рассматривать как эпилептический 
феномен. Нет также основания считать снохождения одной из форм 
истерии, при которой утрачивается целенаправленное поведение 
(существует и такая точка зрения). 

Стереотипные движения и действия во сне – довольно частая 
форма различных однообразных движений и действий во сне, 
которые могут быть следующего характера: 

К а ч а н и е   в о   с н е   - ритмическое раскачивание головы, 
иногда и туловища, и конечностей в стороны во время сна на спине, 
протекающие сериями продолжительностью 5-10 минут с медленно 
нарастающим началом и плавным окончанием. Во время внезапных 
внешних воздействий или  присутствия других лиц такие движения 
временно прекращаются, но вскоре появляются снова. 

Ф е н о м е н   «с к л а д ы в а н и я» – во время сна на спине 
ребенок внезапно садится и наклоняется вперед, затем возвращается в 
первоначальное положение. Темп и амплитуда движений постепенно 
возрастают и ребенок может ударятся головой о колена. Встречается 
относительно редко. Впервые описан А.Ц.Гольбиным в 1979г. 

«Б и е н и я»   во   с н е  - во время сна в позе «на животе» 
ребенок приподнимается на вытянутых руках, затем резко падает. 
Такие состояния протекают короткими сериями по 5-15 ударов. 
Аналогично качаниям во сне экзогенные воздействия временно 
прекращают подобные движения, они исчезают при повороте на 
спину. 

Д в и ж е н и я    п о   т и п у   «ч е л н о к а» – во время сна на 
животе ребенок приподнимается на четвереньки и раскачивается в 
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передне-заднем направлении, нередко ударяясь головой о спинку 
кровати. Как и другие подобные пароксизмы, протекают сериями с 
медленно нарастающим и убывающим темпом. 

Все приведенные стереотипные движения во сне подробно 
изучены А.Ц.Гольбиным. Утром об этих состояниях остаются 
воспоминания, порой нечеткие. Создается впечатление об их 
приятности и желаемости для ребенка, что характерно для истерии. 
Высказывалось мнение о возможности «ночной истерии». В то же 
время имеет место и навязчивый характер их возникновения. 
Умственное развитие таких детей практически нормальное, имеются 
лишь некоторые изменения в эмоционально-волевой сфере. В 
возникновении подобных расстройств несомненна роль дефектов 
воспитания, отсутствие должного внимания и заботы родителей в 
отношении к ребенку (явления эмоциональной депривации).  
Возможна также роль легких органических церебральных расстройств 
на ранних этапах развития организма, преимущественно в пре- и 
перинатальном периодах. 

Из стереотипных действий во сне можно также  отметить 
сосание пальца, языка или любых предметов, находящихся около рта; 
онанизма, трихотилломанию и грызение ногтей во время засыпания, 
что отмечается преимущественно в дневное время, но иногда 
повторяется и во сне. 

Бруксизм  (син.: одонторизм, феномен Каролини) – скрежетание 
зубами во сне. Встречается с частотой 5-15% в популяции, 
преимущественно в среднем школьном возрасте и у  подростков. 
Наиболее вероятной причиной возникновения являются патология 
зубов (неправильный прикус, выступающие пломбы и др. изменения), 
определенную роль играет также наследственная 
предрасположенность, психические расстройства, минимальная 
церебральная дисфункция, повышенная возбудимость жевательной 
мускулатуры. Вследствие усиленного трения происходит стирание 
зубов. 

В ряде случае скрежетание зубами наступает во время 
бодрствования при волнении, озлобленности и как навязчивое 
действие, что обозначается термином бруксомания. 

Сноговорение – часто встречающийся феномен, который 
периодически бывает в жизни практически каждого человека. У детей 
дошкольного и младшего школьного возраста часто проявляется в 
виде отрывочных выкрикиваний отдельных звуков, слов, команд, 
коротких фраз, что обычно связано с перевозбуждением во время игр 
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в дневное время. Довольно часто отмечаются отдельные 
вскрикивания, стоны и всхлипывания во сне у детей грудного 
возраста. Трудно указать конкретную причину их возникновения. Это 
может наступать от боли при дисфункции желудочно-кишечного 
тракта, перевозбуждения в бодрствующем состоянии или 
обусловлено неприятными сновидениями, которые могут встречаться 
и в данном возрастном периоде. 

Иногда разговоры во сне носят повествовательный характер и 
характеризуются рассказом о событиях в дневное время, которые 
глубоко переживаются индивидуумом. Описаны случаи, когда в 
разговор со спящим человеком может подключаться бодрствующий и 
происходит подобие беседы. 

Имеются указания о том, что при эпилепсии сноговорения 
встречаются несколько чаще, чем у здоровых людей, что пока трудно 
объяснимо. 

Ночной паралич (син.: катаплексия пробуждения) – редко 
встречаемое пароксизмальное состояние, характеризующееся 
невозможностью произвести какие-либо активные движения при 
переходе от сна к бодрствованию вследствие резкого снижения 
мышечного тонуса при ясном сознании. Продолжается обычно 5-
10сек. Иногда возникает у детей после выраженных стрессовых 
воздействий или ночных кошмаров. Имеются указания о 
наследственной предрасположенности к ночному параличу. 
Полагают, что данный синдром является следствием 
рассогласованного действия нейронов, участвующих в регуляции 
фазы быстрого сна (А.М.Вейн, 1989). Необходимо дифференцировать 
от атонических припадков. 

Феномен «опьянения от сна» – нарушение пробуждения в виде 
замедленного перехода от сна к бодрствованию. Ребенок 
определенное время (обычно не более 1 минуты) находится в 
спутанном сознании, заторможен, может производить 
автоматизированные движения. Встречается в основном при 
насильственном пробуждении глубоко спящих, реже у 
самостоятельно проснувшихся. Встречается намного чаще 
предыдущего синдрома и не рассматривается как болезнь. 
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2.3.6. 
ТЕМА: Головная боль (Е. Н. Ивашина) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Определение, классификация. 
2. Патогенетические варианты головных болей. 
3. План обследования. Дифференциальная диагностика. 
 

ГОЛОВНАЯ БОЛЬ (син.: цефалгия)- это  субъективное 
болевое ощущение в области головы, возникающее при 
различных заболеваниях в результате раздражения болевых 
рецепторов в оболочках и сосудах мозга, надкостнице, черепных 
нервах, поверхностных тканях черепа. Самый частый симптом с 
заболеваний нервной системы, внутренних  органов, инфекций, 
отравлений. Головной  болью страдают 30-58% детей.  

Патогeнез. Классификация. Клиника. Раздражение 
болевых рецепто- ров может происходить под воздействием 
механических (растяжение, сме щение, сдавление тканей, 
содержимого черепа), химических (например, продуктами 
нарушенного метаболизма, биологически активными 
веществами) факторов, под влиянием какого-либо 
патологического процесса.  
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Международная классификация головных болей (2003) 
 
Код 
МК
ГБ-
II 

Код 
МКБ-

10NA ВОЗ 

Диагноз 
 

 
1. 
 
2.  
 
3. 
 
 
4. 
 
5.  
 
6. 
 
 
7. 
 
 
8. 
 
 
9.  
 
 
10. 
 
 
11. 
 
 
 
 
12. 
 

 
[G43] 
 
[G44.2] 
 
[G44.0] 
 
 
[G44.80] 
 
[G44.88] 
 
[G44.81] 
 
 
[G44.82] 
 
 
[G44.4 или 
G44.83] 
 
[G44.821] 
 
 
[G44.882] 
 
 
[G44.84] 
 
 
 
 
[R51] 
 

 
Мигрень 
  
Головная боль напряжения (ГБН) 
  
Пучковая (кластерная) головная боль и другие 
тригеминальные вегетативные (автономные) 
цефалгии 
Другие первичные головные боли 
 
Головные боли, связанные с травмой головы 
и/или шеи 
Головные боли, связанные с поражениями 
сосудов головного мозга и шеи 
 
Головные боли, связанные с несосудистыми 
внутричерепными поражениями  
 
Головные боли, связанные с различными 
веществами или их отменой 
 
Головные боли, связанные с инфекциями 
 
 
Головные боли, связанные с нарушением 
гомеостаза 
 
Головные и лицевые боли, связанные с 
патологией черепа, шеи, глаз, ушей, носовой 
полости, пазух, зубов, ротовой полости или 
других структур черепа и лица 

 
Головные боли, связанные с психическими 
заболеваниями 
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13. 
 
 
 
 
14. 
 

 
[G44.847, 
G44.848 
или 
G44.85] 
 
[R51] 
 
 

 
Краниальные невралгии и центральные причины 
лицевой боли 
 
 
 
Другие головные боли, краниальные невралгии, 
центральные или первичные лицевые боли 
  

 
В практике детского невролога целесообразно различать к 

следующие типы головной боли по патогенетическому 
принципу: сосудистые - артериальные (вазодилятационные и 
вазоспастические), венозные и гемореологические; 
ликвородинамические (гипер- и гипотензивные), мышечного 
напряжения, невралгические и невротические (психогенные).  

При избыточном растяжении сосудов при высоком 
пульсовом объёме  крови или переполнении кровью сосудов, 
стенки которых находятся в состоянии гипотонии, у детей 
возникают ритмичные, совпадающие с пульсом, усиления 
головной боли. При крайней степени артериальной гипотонии на-
рyшается проницаемость сосудистой стенки, наступает её отёк, 
пульсация уменьшается и головная боль приобретает тупой, 
давящий характер (вазодилятационный вариант). Повышение 
тонуса артерий, вызывающее локальную ишемию и гипоксию 
тканей, проявляется ощущением сдавления головы, сопровож-
дается тошнотой, несистемным головокружением, побледнением 
кожных покровов, что характерно для симпатоадреналовых 
кризов (вазоспастический вариант).  

Повышение давления в венозных синусах и избыточное 
кровенаполнение вен приводит к ноцицептивному раздражению 
рецепторов вен и возникновению венозной головной боли. Её 
наиболее частой причиной является недостаточность тонуса вен 
вследствие снижения центральной симпатической активации при 
вегетативной дистонии. Такие головные боли усиливаются при 
воздействии факторов, затрудняющих венозный отток, как 
правило, в утренние часы после ночного сна, при натуживании, 
приступах кашля, свешивании головы с кровати.  

Гемореологическне нарушения (повышение вязкости крови, 
уменьшение эластичности эритроцитов, наклонность 
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тромбоцитов к агрегации) приводят к возникновению головной 
боли. В данном случае она обусловлена нарушением 
микроциркуляции и дефицитом кислородотранспортной функции 
крови. Болевые ощущения при этом носят диффузный характер, 
сопровождаются сонливостью, вялостью, шумом и звоном в 
голове. У детей этот тип головной боли наблюдается при 
заболеваниях внутренних органов, особенно при пороках сердца с 
хронической сердечной недостаточностью и заболеваниях крови.  

Изменения внутричерепного давления и дислокация 
внутричерепных структур являются причинами лик-
вородинамических головных болей. При внутричерепной 
гипертензии головная боль глубинная, распирающая, 
усиливающаяся при положениях тела, нарушающих венозный 
отток. На высоте проявлений она сопровождается рвотой. При 
внутричерепной гипотензии как бы утрачивается «ликворная 
подушка», натягиваются сосуды и оболочки мозга. Это приводит 
к возникновению головной боли, для которой характерно 
уменьшение её интенсивности в положении лёжа или при' 
сгибании шеи.  

Мышечное напряжение покровов головы может приводить к 
развитию так называемой головной боли мышечного напряжения 
. Этот тип боли возникает при физическом  и эмоциональном 
напряжении и проходит после отдыха и релаксации. У детей 
школьного возраста возможно возникновение такого рода 
головных болей в результате занятий за столом, 
несоответствующим их росту. В этом случае неправильное 
положение головы относительно туловища приводит к 
длительной антефлексии, нарушению кровотока в позвоночных 
артериях, компрессии нервных корешков, напряжению мышц 
головы. Эта головная боль имеет бифронтальную и затылочную 
локализацию и проходит после прекращения школьных занятий.  

Невралгические головные боли в детском возрасте 
отмечаются крайне редко. Пароксизмальность приступов, сущест-
вование «курковых зон», раздражение которых провоцирует 
приступ, иррадиация болей позволяют отличить их от головных 
болей другого происхождения.  

Невротические, или психогенные, головные боли у детей 
чаще возникают в возрасте около 11 лет при отсутствии 
неврологической и соматической патологии под воздействием 
острых или хронических психотравмирующих ситуаций (испуг, 
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алкоголизм родителей и прочая неблагоприятная обстановка в 
семье).  

Причинами головных болей в детском возрасте могут быть 
аномалии рефракции, приводящие к нарушению аккомодации и 
напряжению глазных мышц. Эти головные боли имеют лобно-
височную локализацию, уменьшаются при закрывании глаз и 
усиливаются при необходимости пристально вглядеться.  

Дети и подростки с головными болями должны быть 
подвергнуты тщательному соматическому и неврологическому 
обследованию. План обследования включает консультации 
офтальмолога, оториноларинголога, отоневролога, общекли-
нические анализы, биохимический анализ крови по 
ревмакомплексу, рентгенографию черепа, придаточных пазух 
носа, электроэнцефалографию, эхоэнцефалографию, 
реоэнцефалографию, профиль артериального давления, по показа-
ниям  люмбальную пункцию  и компьютерную томографию.  

Лечение. Купирование головной боли возможно лишь при 
устранении основного заболевания, вызвавшего их появление. 
Помимо радикальных методов лечения используются 
симптоматические средства: местные воздействия (тепло, холод, 
горчичники), фармакологические средства (анальгин, баралгин, 
темпалгин, сандомигран и др.), физиотерапевтические 
процедуры, массаж, ЛФ К.  
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2.3.7. 
ТЕМА: Мигрень (Е.Н.Ивашина) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Классификация. 
2. Диагностические критерии. 
3. Лечение. 
 

Мигрень является одной из наиболее распространенных форм 
первичной головной боли. Она относится к заболеваниям  с 
наследственно обусловленной дисфункцией вазомоторной регуляции 
головного мозга и проявляется приступами головной боли 
пульсирующего характера чаще в одной половине головы 
(гемикрания), сопровождающимися в большинстве случаев тошнотой, 
рвотой, плохой переносимостью яркого света (фотофобией) и 
громких звуков (фонофобией). По данным эпидемиологических 
исследований мигрень наблюдается у 10-12% населения, у 3-4% детей 
и 10-12% подростков. Заболевание начинается в типичных случаях в 
юношеском или молодом возрасте, хотя нередко и в детском (с 5-6 
лет). 

В 2003 году Международным обществом по изучению головной 
боли принято второе переработанное и дополненное издание новой 
классификации головной боли (МКГБ). Среди первичных головных 
болей в новой классификации наибольшее число изменения 
коснулось мигрени (звездочками отмечены новые подразделы, 
подвергшиеся пересмотру). 

Международная классификация головной боли (2003г.) 

1. Мигрень 
1.1. Мигрень без ауры. 
1.2. Мигрень с аурой. 
 1.2.1. Типичная аура с мигренозной ГБ. 
 *1.2.2. Типичная аура с немигренозной ГБ.  
 1.2.3. Типичная аура без ГБ. 
 1.2.4. Семейная гемиплегическая мигрень (два субтипа). 
 *1.2.5. Спорадическая гемиплегическая мигрень. 
 1.2.6. Базилярный тип мигрени. 
1.3. Детские периодические синдромы - предшественники  мигрени. 
 *1.3.1. Циклическая рвота. 
 *1.3.2. Абдоминальная мигрень. 
 1.3.3. Доброкачественные пароксизмальное головокружение у 
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                   детей. 
1.4. Ретинальная мигрень. 
1.5. Осложнения мигрени. 
 *1.5.1. Хроническая мигрень. 
 1.5.2. Мигренозный статус. 
 *1.5.3. Персистирующая аура без инфаркта. 
 1.5.4. Мигренозный инфаркт. 
 *1.5.5. Мигрень - тригер эпилептического припадка.  
*1.6. Возможная мигрень. 
 *1.6.1. Возможная мигрень без ауры. 
 *1.6.2. Возможная мигрень с аурой. 
 *1.6.3. Возможная хроническая мигрень. 

Во втором издании МКГБ сохранены основные рубрики первой, 
но выделена новая – «возможная мигрень» Термин «возможная 
мигрень» используется при наличии атипичных приступов мигрени 
или недостаточно из количества для окончательной постановки 
диагноза. 

Клиническое проявление мигренозного приступа можно 
подразделить на 4 фазы. 

I фаза (продромальный период или отдаленные предвестники) 
характеризуется различными умеренно выраженными эмоционально-
поведенческими и вегетативными расстройствами в виде плохого 
настроения, общего беспокойства, раздражительности или, наоборот, 
общей вялости, сонливости, разбитости, в ряде случаев бывают 
жажда, избирательное отношение к различным продуктам питания. 
Такое состояние обычно за сутки предшествует приступу головной 
боли и встречается у 50% детей и подростков. 

II фаза (аура) – различные неврологические расстройства, 
предшествующие головной боли, в виде зрительных нарушений, 
шума в ушах, головокружения, чувства онемения конечностей и др. 
Её продолжительность не превышает 60 минут. 

III фаза (головная боль) – один из основных и наиболее часто 
встречаемых признаков мигрени. Головная боль обычно нарастает, 
часто носит пульсирующий характер и при классических проявлениях 
болезни бывает односторонней. Её продолжительность от 2 до 72 
часов. Во время болевого пароксизма большинство больных лежат в 
затемненной комнате, плохо переносят световые (фотофобия) и 
звуковые (фонофобия) воздействия. В наблюдаемых нами случаях у 
детей наступает сон. После сна самочувствие нередко нормальное до 
наступления очередного пароксизма. 
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Возможна также IV (завершающая) фаза, когда боль постепенно 
уменьшается, возникает общая слабость, вялость, плохое настроение, 
разбитость, которые продолжаются от нескольких часов до суток. 

Приступы мигрени могут возникнуть в любое время суток (у 
детей чаще во второй половине дня), в том числе и ночью. 

Особенности мигрени в детском возрасте состоят в том, что у 
них 1) болевые пароксизмы протекают преимущественно без ауры (по 
старой классификации «простая форма мигрени»), реже 2) 
встречается продромальный период. Это обусловлено тем, что детям 
до 5-7 лет трудно описать те ощущения, которые они испытывают 
накануне приступа головной боли. Анализируя поведение таких детей 
до мигренозного пароксизма, можно отметить поведенческие и 
вегетативные нарушения. Во многих случаях бывают неопределенные 
указания детей дошкольного и раннего школьного возраста на 
характер и локализацию болевых ощущений. Им трудно 
дифференцировать пульсирующую боль от стреляющей, сжимающей, 
распирающей и другого характера, которая может быть при мигрени. 
Ребенок жалуется, что ему просто болит, а при детализации этого 
состояния раздражается, устает или начинает плакать. По мнению 
Л.О.Бадаляна, А.И. Берестова, А.В. Дворникова (1991г.), дети хорошо 
латерализуют только те части тела, которые разделены одна от другой 
(правая или левая рука или нога) и трудно разделяют центральные 
структуры (голову, шею, туловище). 

Диагностика мигрени при классических ее проявлениях 
(мигрень без ауры или с типичной аурой), особенно в случаях 
однотипных пароксизмов, не вызывает особых затруднений. Редкие и 
атипичные формы мигрени требуют проведения 
нейровизуализирующих методов исследования (в основном КТ и 
МРТ головного мозга) для исключения объемных образований, 
инсультов, врожденных пороков развития (сосудистых 
мальформаций) и других расстройств. В связи с определенными 
трудностями в  диагностике с другими нозологическими формами 
краниалгий Международным обществом по головной боли 
предложены общие критерии мигрени без ауры и мигрени с аурой. 

ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ КРИТЕРИИ  
МИГРЕНИ БЕЗ АУРЫ: 

А. Наличие не менее 5 приступов, отвечающих требованиям пунктов 
Б-Г 
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Б. Приступ головной боли длится от 4 до 72 часов 
 (без лечения) 
В. Головная боль имеет, по крайней мере, две из ниже перечисленных 
характеристик: 

1. Односторонняя локализация 

2. Пульсирующий характер 

3. Умеренная или сильная интенсивность (ограничивает или 
делает невозможной обычную деятельность) 

4. Усиливается при выполнении обычной физической 
нагрузки (подъем по лестнице, быстрая ходьба, бег и т.д.) 

Г. Головная боль сопровождается хотя бы одним из ниже 
перечисленных симптомов: 

1. Тошнота или рвота 

2. Светобоязнь и звукобоязнь 
Дополнение: Анамнез, данные физикального и неврологического 

обследований не выявляют признаков органического заболевания, 

способного имитировать мигрень. 

ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ КРИТЕРИИ 
МИГРЕНИ С АУРОЙ: 

А. Наличие,  по крайней мере, 2-х приступов имеющих признаки 
пункта Б 
Б. Наличие, по крайней мере, 3-х из следующих 4 признаков: 

1. Один или более, полностью обратимых симптомов ауры, 
свидетельствующих о локальной кортикальной и/или 
стволовой церебральной дисфункции 

2. По крайней мере, один симптом ауры развивается на 
протяжении более 4-х минут, или 2 или более симптомов, 
которые развиваются последовательно один за другим 

3. Продолжительность симптомов ауры не более 60 минут 

4. Головная боль развивается на фоне ауры или не позднее 60 
минут после ее исчезновения 

В. Наличие головной боли, соответствующей характеристикам 
мигрени без ауры 



 228 

Дополнение: Анамнез, данные физикального и неврологического 
обследований не выявляют признаков органического заболевания, 
способного имитировать мигрень. 

В новой МКГБ диагностические критерии мигрени без ауры и с 
аурой в целом остались прежними. 

Однако, из самой рубрики «мигрень с аурой» изъяты 
офтальмопленическая мигрень, а из диагностических критериев 
типичной  ауры – параличи и парезы. Эти двигательные расстройства 
относят теперь только к гемиплегической мигрени. Введена также 
новая подрубрика «типичная аура с немигренозной головной болью», 
т.е. когда ее характер не соответствует необходимым критериям 
мигрени без ауры. 

Тактика лечения мигрени имеет два основных направления – 
купирование мигренозных приступов и их профилактика. На 
современном этапе не существует какого-либо единственного 
оптимального средства для прерывания мигренозных атак. Мигрень 
«капризна» и относится к числу болезней, при которых трудно 
предвидеть результат лечения. В лечении приступа мигрени 
используют специфическую и неспецифическую терапию. Препараты 
первого направления способны приостановить приступ без прямого 
обезболивающего действия. К ним относят эрготамин и его 
производные, а также агонисты серотонина (суматриптан, 
сумамигрен и др.). Неспецифические препараты имеют в основе 
своего действия обезболивание (анальгетики и нестероидные 
противовоспалительные средства – парацетамол, аспирин, седалгин, 
ношпалгин, диклофенак, индометацин  и др.). 

Для профилактического лечения, которое проводят при частоте 
приступов более двух в месяц, используют антиконвульсанты, бета-
адреноблокаторы, трициклические антидепрессанты, блокаторы 
кальциевых каналов, нестероидные противовоспалительные средства 
агонисты серотонина. 

По нашим данным при мигрени с аурой у детей и подростков 
эффективно применение карбамазепинов (финлепсина). При мигрени 
без ауры по литературным данным использование вальпроата натрия 
(депакин) приводит у улучшению в 50% случаев. При хронической 
мигрени, а также в случае ее сочетания с головной болью напряжения 
хорошим клиническим действием обладает топамакс. Перспективным 
в плане профилактики мигренозных атак является использование 
магний-содержащих препаратов (магне-В6, аспаркама, панангина) в 
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связи спредположительным снижением внутриклеточного 
содержания магния при мигрени. 

В последние годы возрос интерес к использованию 
нетрадиционных и немедикаментозных методов лечения мигрени, 
особенно при аллергии. К ним относятся применение, в частности, 
антигомотоксических препаратов (слигелон, спаскупрель, нервохель), 
гипобарической оксигенации,  иглорефлексотерапии, массажа и др. 
Лечение мигрени является длительным и индивидуальным 
процессом, требующим от врача знаний механизмов возникновения и 
развития приступов, с использованием этих знаний при подборе 
адекватной терапии. Соблюдение рекомендаций по здоровому образу 
жизни, рациональному режиму труда и отдыха, исключению 
провоцирующих приступы факторов имеют самостоятельное 
лечебное действие и  могут значительно улучшить качество жизни 
больных мигренью. Эти рекомендации сводятся к следующему. 
- исключить или значительно ограничить потребление продуктов, 

содержащих тирамин (сыр, шоколад, какао, кофе, чай, маринады, 
цитрусовые плоды, орехи, яйца, помидоры); 

- поддерживать адекватный режим питания (исключить диеты, 
длительный перерыв в приеме пищи); 

- исключить потребление алкоголя, особенно красного вина; 
- прекратить или значительно уменьшить курение; 
- избегать физического переутомления, внезапного изменения 

образа жизни; 
- увеличить аэробную физическую активность  

(ходьба 30-45 минут не менее 4-х дней в неделю); 
- нормализовать режим сна (вредны как недостаточный, так и 

избыточный сон); 
- предупреждать ситуации, приводящие к избыточному 

эмоциональному напряжению; 
- поддерживать потребление магния на уровне, необходимом для 

здоровья (продукты питания, препараты, содержащие магний); 
- ограничить время контакта с источниками яркого света (солнечный 

свет, монитор компьютера, телевизор), резкого запаха (краски, 
парфюмерия), интенсивного шума. 

Лечение мигрени у детей и подростков остается сложной 
задачей детской неврологии. Успех терапии мигрени заключается в 
соблюдении основных принципов, среди которых ведущими 
являются современная и правильная диагностика мигрени, 
назначение по показаниям индивидуального профилактического 
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лечения, комплексный подход к терапии с использованием 

медикаментозных и нефармакологических методов, достаточная ее 
продолжительность, соблюдение рекомендаций по здоровому образу 
жизни. 
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2.3.8. 
ТЕМА: Неврозы  и неврозоподобные состояния (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Распространенность. 
2. Этиология. 
3. Общие неврозы.  
4. Системные неврозы.  
5. Неврозоподобные состояния. 

 

Неврозы – группа заболеваний, обусловленных 
психотравмирующим воздействием, характеризующихся,  как 
правило, обратимыми нервно-психическими нарушениями, при 
которых больной сохраняет критическое отношение к болезни и 
способность управлять своим поведением. 

Коль в этом определении есть слова "как правило", значит, 
бывают и другие состояния. Это прежде всего касается обратимости 
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нервно-психических расстройств. Некоторые невротические 
нарушения, встречаемые при неврозах, например, явления 
навязчивости, могут сохраняться всю жизнь, существенно не влияя на 
учебу и работоспособность человека. Не всегда излечиваются 
истерические расстройства - своеобразный "уход в болезнь", или 
защита слабой личности от трудностей жизни, о чем будет более 
подробно описано ниже. Не всегда больной неврозом сохраняет 
критическое отношение к болезни и способность управлять своим 
поведением, особенно при истерии и неврастении. 

Следует отметить, что все эти характеристики неврозов 
приводятся лишь для того, чтобы отличить неврозы от реактивных 
психозов, которые также возникают вследствие психотравмирующих 
воздействий и проявляются выраженной депрессией, ступором, 
помрачением сознания, нередко бредом и галлюцинациями, т.е. 
психическими расстройствами. Резко выраженная острая психотравма 
может привести к органическим изменениям головного мозга. Этот 
факт известен давно, но механизм его возникновения изучен 
недостаточно. 

РАСПРОСТРАНЕННОСТЬ 
Согласно официальным данным Всемирной организации 

здравоохранения (ВОЗ) за последние 65 лет общее количество 
больных неврозами возросло в 24 раза (А.М.Вейн,1995). Это 
обусловлено изобилием информации (дополнительный стрессовый 
фактор), бурными темпами жизни, экономическими трудностями в 
ряде стран и многими другими социальными и биологическими 
причинами. Повсеместно отмечается большая частота неврозов у 
мальчиков, чем у девочек. Этот факт В.И.Гарбузов (1977) объясняет 
тем, что мальчики в связи с более высокой активностью чаще 
попадают в угрожающие и конфликтные ситуации; в отношениях со 
сверстниками более агрессивные, чаще подвергаются наказаниям со 
стороны родителей. Они более болезненно воспринимают уход из 
семьи отца и приход отчима, острее девочек переживают свои 
анатомические дефекты и физические недостатки. Отмечено также, 
что единственные в семье дети болеют неврозами чаще, чем в 
многодетных семьях, что обусловлено дефектами воспитания в виде 
гиперопеки, потаканий всем прихотям ребенка, переоценки его 
личных способностей, меньшей приученности к  труду и выполнению 
конкретных поручений. В результате такие дети плохо 
приспосабливаются к изменению внешней обстановки, психическому 



 232 

напряжению, неадекватно реагируют даже на небольшие 
психотрамирующие воздействия. 

ЭТИОЛОГИЯ НЕВРОЗОВ 

Как следует из уже приведенного определения неврозов, 
главной и обязательной причиной их возникновения является 
психическая травма. 

А что такое психотравма. В "Энциклопедическом словаре 
медицинских терминов" (1984) травма психическая определяется как 
"эмоциональное воздействие, вызвавшее психическое расстройство". 
При этом эмоции следует понимать как субъективное состояние 
человека, возникающее в ответ на воздействие внешних или 
внутренних раздражителей и проявляющееся в форме 
непосредственных переживаний (удовольствия или неудовольствия). 
Таков "сухой" язык медицинской терминологии. Можно сказать и 
проще: эмоции - это переживаемость индивидуумом внешних и 
внутренних воздействий. В зависимости от характера 
переживаемости они могут быть положительными (т.е. приятными) и 
отрицательными (т.е. неприятными). 

Если с этих позиций вернуться к определению травмы 
психической, то ясно, что здесь что-то не так. Во-первых, просто 
эмоциональное воздействие не вызывает психическое расстройство. 
Следовало бы подчеркнуть, что это отрицательные эмоции. Во-
вторых, все ли отрицательные эмоции вызывают психические 
нарушения? Разумеется, что нет, ибо как с положительными, так и с 
отрицательными эмоциями мы встречаемся в жизни ежедневно и 
многократно. Например, все инстинкты (врожденные потребности) 
требуют удовлетворения. В этой связи чувство голода или жажды - 
отрицательная эмоция; прием пищи или жидкости - положительная. 
Таким путем можно рассматривать, к примеру, переполнение и 
опорожнение мочевого пузыря. 

 С учетом приведенных соображений мы должны понимать 
психотравму как остро возникающую или длительно действующую 
неблагоприятную ситуацию, которая вызывает тяжелые переживания 
(отрицательную эмоцию) и перенапряжение нервной системы. В ряде 
случаев (но не всегда) при определенном стечении обстоятельств 
психотравма вызывает неврозы. 

Синонимом термина "психотравма" является термин 
"психотравмирующая конфликтная ситуация". Следует различать две 
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разновидности психотравмы, или два типа - межличностные и  
внутриличностные конфликты. 

 
М е ж л и ч н о с т н ы е   к о н ф л и к т ы 

Это конфликты между людьми, или болезнь общения. К ним 
относятся: шоковая психотравма, острая психотравма относительно 
кратковременного действия, хроническая психотравма, фактор 
эмоциональной депривации и фактор вакуума. 
 
ВНУТРИ л и ч н о с т н ы е   к о н ф л и к т ы 

Внутриличностные конфликты, или внутридушевные 
конфликты - вторая разновидность психотравмы, когда человек 
конфликтует сам с собой. Это в широком смысле конфликт сознания 
и желания, или, точнее, сознания и влечения (инстинкта). Сущность 
внутридушевной психотравмы зиждется на психоанализе З.Фрейда. 

З.Фрейд изучал структуру личности человека, роль в душевной 
жизни внутренних конфликтов и кризисов, неудовлетворенных 
желаний, особенно перенесенных в детские годы, что определяет 
поведение людей в дальнейшем. 

Фрейд различал 3 уровня психической, или душевной жизни 
человека: сознание, предсознание и подсознание (бессознательное). 
Сознание, по З.Фрейду, развивается из подсознания в результате его 
столкновения с действительностью. Любое сознательное переживание 
может быть устранено из сознания в подсознание. Он предполагал 
наличие своеобразной "физиологической цензуры", которая 
"фильтрует" проникновение подсознательных процессов в сознание, 
пропуская только "дозволенные", или переносимые. К 
подсознательному З.Фрейд относил первичные, унаследованные 
процессы, главным образом инстинкты, а также ранее сознательные, 
которые были вытеснены из сознания. 

Между сознанием и подсознанием существует предсознание.  
З.Фрейд выделял 3 инстанции человеческой личности: Оно (ид), 

Я (эго) и Сверх-Я (супер-эго). Оно - целиком подсознательная часть 
психики человека, его инстинкты и влечения. Это "кипящий котел 
противоречий", стремящийся к немедленному удовлетворению, заряд 
психической энергии, в основе которой, по З.Фрейду, лежит 
сексуальность. Оно содержит страсти человека и служит источником 
энергии для всей личности. По мнению З.Фрейда "Оно можно 
сравнивать со слепым и глухим диктатором с неограниченной 
властью, но властвовать оно может только через посредников". 
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Я - посредник между внешним миром и Оно. Это сознательная 
душевная жизнь человека, которая развивается с детства от принципа 
удовольствия к принципу реальности в результате контакта с 
внешним миром. Я  руководствуется не принципом "хочу", что 
характерно для Оно, а принципом реальной действительности. Как 
подчеркивает З.Фрейд, "Я олицетворяет то, что можно назвать 
разумом и рассудительностью в противоположность Оно, 
содержащему страсти . . . Большое функциональное значение Я 
выражается в том, что в нормальных условиях ему предоставлена 
власть над пробуждением к движению. По отношению к Оно Я 
подобно всаднику, который должен обуздать превосходящую силу 
лошади, с той разницей, что всадник пытается совершить это 
собственными силами, Я же - силами заимствованными. Это 
сравнение может быть продолжено. Как всаднику, когда он не хочет 
расстаться с лошадью, часто остается только вести ее туда, куда ей 
хочется, так и Я превращает обыкновенную волю Оно в действие, как 
если бы это было его собственной волей". 

Хотя Я развивается из Оно и питается его энергией, но 
постепенно приобретает контроль над требованиями Оно в плане 
реализации возникших потребностей. Следовательно, Я реагирует на 
возможности, а Оно - на потребности. 

 Сверх Я - это представитель идеалов и запретов и развивается в 
результате сопоставления социальных норм, воспитательных запретов 
и поощрений. Сверх-Я выступает как источник моральных устоев 
индивидуума и проявляется как совесть. Сверх Я является 
своеобразным хранилищем морали, норм поведения, идеала и 
авторитета в сознании личности, выполняя 3 основных функции: 
совесть (ограничивает, осуждает или запрещает осознанные 
решения), самонаблюдение (оценка деятельности на удовлетворение 
потребностей) и формирование идеалов. Свою энергию Сверх-Я 
получает от Оно и может его наказывать в виде чувства вины и 
укоров совести в тех случаях, если Я действует  в угоду Оно, но в 
противовес - Я. 

Взаимодействие всех трех инстанций человеческой личности 
направлено на оптимальный уровень развития духовной жизни, 
восстановление имевших место нарушений, повышение чувства 
удовольствия и сведения до минимума чувства неудовлетворенности. 

По З.Фрейду все поведение человека определяет его 
сексуальность, а возникновение неврозов он объясняет следующим 
образом. На сознательное Я постоянно действует содержащее 



 235 

сексуальные инстинкты подсознательное Оно и в основном 
предсознательное Сверх-Я. Они предъявляют Я требования 
удовлетворения влечений с учетом моральных установок 
индивидуума. Сильная психика человека, т.е. сознательного Я, 
противиться этому, хотя и находится как бы между двух огней. 

Таковы в общем плане  причины возникновения неврозов, 
однако во многих случаях это явно недостаточно. Практически 
каждый человек переносит в своей жизни как межличностные, так и 
внутриличностные конфликты, но остается здоровым и живет без 
неврозов. 

Было установлено, что в возникновение неврозов играют роль и 
другие факторы: 

1. Наследственность  
2. Темперамент (холерический, сангвинический, 

флегматический, меланхолический). 
3. Преморбидные особенности личности в плане 

неблагоприятных микросоциальных и бытовых условий, 
перенесенные заболевания. 

В плане преморбидных особенностей личности для 
характеристики некоторых особенностей крайних типов психически 
здоровых людей немецкий психиатр К.Леонгард в 1968г. предложил 
термин "акцентуированная личность" (акцентуация личности), что 
нашло всеобщее признание, а в русскоязычной литературе 
определяется как акцентуация характера. 

Согласно определения А.Е.Личко (1977) акцентуация характера 
- это крайнее выражение нормы, при которой определенные черты 
характера чрезмерно усилены, вследствие чего обнаруживается 
избирательная уязвимость в отношении определенного рода 
психогенных воздействий при хорошей и даже повышенной 
устойчивости к другим. Это не болезнь, а вариант психического 
здоровья, а поэтому лечения не требует. 

Следовательно, акцентуации характера (личности) являются тем 
фоном, фактором риска, на котором под влиянием избирательного 
воздействия психотравм, касающихся уязвимых мест личности, 
возникают неврозы и другие психические расстройства. 

Акцентуации характера проявляются в подростковом возрасте, 
но начало их формирования (еще без четкой дифференциации) 
происходит в детстве, поэтому они имеют и для нас, детских 
неврологов и психиатров, существенное значение.  
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Различают 12 основных типов акцентуации характера.  Вот 
некоторых их них. 

Гипертимный тип (гипертимия - повышенное настроение с 
усилением двигательной и психической активности). Часто 
проявляется у детей. Они повышенно общительны, неугомонны, 
склонны к озорству, любят командовать сверстниками, у них, как 
пишет А.Е.Личко (1989), недостает чувства дистанции в отношении к 
взрослым. Настроение таких детей и подростков приподнято, 
обладают хорошими способностями, но часто не доводят дело до 
конца. Не любят кропотливый, скрупулезный труд, часто меняют род 
деятельности. Любят прихвастнуть, показать себя в лучшем виде, чем 
они на самом деле. Не терпят нравоучений и опеки, бурно реагируют 
на попытки родителей и воспитателей подчинить их своей воле. 

Психастенический тип. Данная разновидность акцентуации 
характера несколько противоположна вышеописанной. Уже в 
дошкольном возрасте такие дети робкие, нерешительные, пугливые, 
их движения неловкие и неуклюжие. Часто отмечается страх 
незнакомых людей, темноты, изменений обстановки. 

Истероидный тип. Главной, ведущей чертой данного типа 
акцентуации является эгоцентризм (в дословном переводе "Я в центре 
всего"). Указанная особенность поведения, а в дальнейшем и 
характера, проявляется уже в первые годы жизни. Ребенок любым 
способом и любой ценой желает быть в центре внимания, чтобы им 
восхищались, восхваляли, почитали. Вся эмоциональная сфера 
подчинена этому стремлению. При этом эмоции наигранные, 
театральные, нередко фальшивые. 

Шизоидный тип. Это полная противоположность истероидному 
типу акцентуации. Уже с раннего возраста дети предпочитают 
одиночество, не стремятся к сверстникам, больше общаются со 
взрослыми. Они замкнуты и сдержаны, живут в мире своих 
интересов, увлечений и фантазий. Им  трудно найти друга и вступить 
в контакт в обществе. Стараются скрыть от других, особенно близких, 
свои увлечения и фантазии. В то же время легко раскрываются 
малознакомым лицам, если они чем-то импонируют. 

Следовательно, акцентуация характера является тем 
благоприятным фоном, который способствует возникновению 
неврозов под влиянием психотравмирующих воздействий. 

 
КЛАССИФИКАЦИЯ НЕВРОЗОВ 
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Классификация неврозов, т.е. их распределение в зависимости 
от общих признаков, до  настоящего времени не разработана, а 
различные попытки их систематизации не являются 
общепризнанными. В последней Международной классификации 
болезней (МКБ-10) даже нет раздела «неврозы», а этот термин 
практически не используется. Они зарегистрированы под другими 
названиями в разных блоках класса V «Психические расстройства и 
расстройства поведения». Например, хорошо известная истерия 
обозначается как «Диссоциированные (конверсионные) 
расстройства». Это мало что даст человеку без медицинского 
образования, как и врачам общей практики. При описании этих 
болезней мы используем классификацию прошлых лет, которая была 
общепризнанной в бывшем СССР, да и теперь приводится не только в 
популярной, но и в научной и учебной медицинской литературе. 
(Х.Ремшмидт, 2000, Р.Tелле, 2000, Л.А.Булахова,2001). 

По нашему мнению, замена названия болезни новой 
терминологией ничего не даст больному, а только осложнит и 
запутает восприятие медицинских знаний. 

Ниже  приводится описание двух групп неврозов – общих и 
системных. 
Общие неврозы: 
1. Невроз страха 
2. Истерический невроз (истерия) 
3. Невроз навязчивых состояний 

- Навязчивые движения и действия (обсессивный) 
- Навязчивые страхи (фобический) 

4. Депрессивный невроз 
5. Астенический невроз (неврастения) 
6. Ипохондрический невроз 
7. Нервная (психическая) анорексия пубертатного возраста 
8. Недифференцированные по психопатологическому синдрому 

неврозы 
Общие неврозы - психогенные заболевания, при которых 

клинически ведущими являются эмоционально-поведенческие 
расстройства: общая раздражительность, тревожность, страхи, 
эмоциональная неустойчивость, обостренное восприятие 
деятельности внутренних органов, повышенная внушаемость и др. 
Разновидности общих неврозов определяются характером этих 
нарушений. 
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Однако в дошкольном (3-6 лет) и раннем школьном возрасте (6-
11 лет) клинически очерченные формы большинства общих неврозов, 
за исключением страхов, истерических и навязчивых состояний, 
встречаются крайне редко, а поэтому они обычно диагностируются 
после 10-12 лет. Для детей характерна стертость и изменчивость 
клинических проявлений общих неврозов, отсутствие или 
минимальная выраженность переживаемости дефекта и, как 
следствие, отсутствие стремления к их преодолению. По образному 
выражению Г.К.Ушакова (1981), неврозы у детей характеризуются 
"отсутствием отчетливых жалоб со стороны ребенка и обилием их от 
окружающих". 

Системные неврозы - большая группа психогенно 
обусловленных расстройств, т.е. возникающих под влиянием острой 
или хронической психотравмы, характеризующаяся обычно одним 
клиническим проявлением в виде двигательных, речевых или 
вегетативных нарушений.  

К ним относятся 
1)  невротическое заикание, 
2) невротические тики, 
3) невротические расстройства сна 
4) невротическое отсутствие аппетита, 
5) энурез  неорганической природы  
6) энкопрез неорганической природы 
7) патологические привычки детского возраста: 
     - сосание пальцев (хейломания), 
     - кусание ногтей (онихофагия), 
     - мастурбация (онанизм) 
     - выдергивание волос (трихотилломания) 
Указанные нарушения встречаются преимущественно в детском 

и подростковом возрасте. У взрослых они впервые возникают 
относительно редко и чаще являются продолжением тех расстройств, 
которые имели место у детей и подростков. 

В прошлом системные неврозы обозначались как 
моносимптоматические, т.е. проявляющиеся одним признаком 
(например, тики, заикание, ночной энурез и др.) 

Термин системные неврозы указывает на психогенно 
обусловленную дисфункцию определенной функциональной 
системы. 

В системные неврозы включены патологические привычки 
детского возраста. Они согласно Международной статистической 
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классификации болезней и проблем, связанных со здоровьем (десятый 
пересмотр) отнесены в группу "Эмоциональные расстройства 
поведения, начинающиеся в детском и подростковом возрасте". Не 
всегда эти привычки, особенно слабо выраженные, например, сосание 
пальцев, кусание ногтей, или нередко встречаемая, например, 
мастурбация являются болезнью, поэтому не следует по "каждому 
чиху" считать ребенка больным. 

Клиническая характеристика некоторых системных неврозоы 
(тики, знурез и энкопрез неорганической природы) приведена в 
отдельных лекциях. 
Н Е В Р О З О П О Д О Б Н Ы Е   С О С Т О Я Н И Я 

Это группа нервно-психических нарушений, внешне 
напоминающих неврозы (расстройства невротического уровня 
реагирования), но не обусловленных психогенными воздействиями. 
Они занимают промежуточное положение между органическими 
заболеваниями и неврозами, больше приближаясь к первым. В 
прошлом такие состояния обозначались как "органоиды", в настоящее 
время используются и такие синонимы, как неврозоподобные 
расстройства, и псевдоневротические состояния. 

Причины возникновения и механизмы развития. В основе 
неврозоподобных состояний лежит легкая резидуальная (остаточная) 
мозговая патология  (преимущественно компенсированная, реже -
субкомпенсированная) вследствие дородового дизонтогенеза 
(нарушения развития) или перенесенных после рождения (чаще в 
раннем возрасте) заболеваний нервной системы травматической, 
воспалительной и др. этиологии, а также соматическая патология - 
очаги фокальной инфекции, заболевания сердечно-сосудистой 
системы, легких, желудочно-кишечного тракта, аллергизация 
организма. Результаты клинических исследований обнаруживают у 
таких больных неврологическую микроорганику и легкую 
дисфункцию глубинных структур мозга - гипоталамическая область, 
ретикулярная формация, лимбическая система. Придается также 
значение врожденной, в т.ч. наследственной, неполноценности 
определенных функциональных систем мозга, регулирующих 
психомоторную и вегетативную деятельность организма. 

Классификация. Согласно данных В.В.Ковалева 
неврозоподобные состояния подразделяются на 2 группы: 1) 
процессуальные неврозоподобные расстройства при текущих нервно-
психических заболеваниях, имеющих характер процесса 
(шизофрения, эпилепсия, прогрессирующие органические 
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заболевания головного мозга); 2) непроцессуальные неврозоподобные 
состояния при резидуально-органической патологии головного мозга 
и при общесоматических заболеваниях. 

РЕКОМЕНДУЕМАЯ ЛИТЕРАТУРА: 

1. Иллингворт Р. Здоровый ребенок. Некоторые проблемы первых лет 
жизни и их лечение.// Пер. с англ. Д.В. Москвичева.- Ростов-на- 
Дону: Феликс, 1977.- 608с. 

2. Неврология детского возраста: воспалительные и наследственные 
заболевания, сомотоневрологические синдромы, неврозы и 
неврозоподобные состояния: Учеб. пособие для ин-тов и фак. 
усоверш. врачей/ Под общей ред. Г.Г.Шанько, Е.С. Бондаренко.- 
Минск: Выш.шк., 1990.- 560с. 

3. Свядощ А.М. Неврозы: Руководство для врачей.- СПб: Питер Ком., 
1998.- 448с. 

4. Тёлле Р. Психиатрия с элементами психотерапии/ Пер. с нем. 
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2.3.9. 
ТЕМА: Тики у детей. Болезнь Жиль де ля Туретта (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Тики у детей: 
- общая характеристика, 
- этиология, классификация, 
- течение и диагностика, 
- лечение 
2. Болезнь Жиль де ля Туретта: 
- этиология, 
- механизмы развития, 
- клинические проявления, 
- диагностика, 
- лечение 

 

ТИКИ У ДЕТЕЙ 
Общая характеристика 

Тики представляют собой насильственно возникающие быстрые,  
порой стереотипные (однообразные) гиперкинезы (подергивания), 
захватывающие ограниченную область тела, чаще лицо, голову, шею, 
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плечевой пояс. Значительно реже они бывают в руках, туловище и 
ногах. По внешним проявлениям тики подобны мимическим 
движениям, гримасам, жестам и даже сложным двигательным актам. 
Все эти насильственные движения носят биологически 
нецелесообразный, ненужный, неадекватный ситуации характер, а 
родители и посторонние называют их «дурными привычками». В 
некоторых случаях тики могут носить только вокальный характер, 
проявляясь в виде непроизвольного выкрикиванния простых 
голосовых звуков: покашливания, хмыканья, фырканья, 
похрюкивания и др. Ребенок осознает свои подергивания или 
звуковые феномены. Вначале возникает насильственное желание 
совершить то или иное движение, или действие. Это желание можно 
затормозить усилием воли, что вызывает чувство дискомфорта, 
неприятное, тягостное переживание. Страдающий тиком может 
воспроизвести свои гиперкинезы или звуки, если попросить, чтобы 
показал, «как у него делается». 

Тики преимущественно возникают в возрасте от 6 до 8 лет. Они 
могут впервые появится у подростков и у взрослых, возникают у 
детей дошкольного и даже раннего возраста.  

 
Этиология, классификация 

В возникновении тиков могут играть роль различные причины: 
текущие или перенесенные ранее легкие органические заболевания 
головного мозга, в основном воспалительного, реже травматического 
характера, острые или хронические психотравмы, соматические 
заболевания, рефлекторные воздействия, наследственные факторы. 

В Международной классификации болезней 10-го пересмотра 
(МКБ-10) тики относятся к классу психических расстройств и 
расстройств поведения и рассматриваются в группе «Эмоциональные 
расстройства и расстройства поведения, начинающиеся обычно в 
детском и подростковом возрасте». 

Различают следующие их разновидности. 
1. Транзиторные тики (F95.0): сохраняются не дольше, чем 12 

месяцев, носят простой характер, локализуются преимущественно в 
области мимической мускулатуры, головы и шеи. 

2. Хронические моторные тики или вокализмы (F95.1): 
сохраняются дольше одного года, проявляются в виде разнообразных 
единичных или множественных моторных тиков или вокализмов (но 
не оба вида тиков одновременно). 
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3. Комбинирование вокализмов и множественных моторных 
тиков (F95.2). Такое сочетание рассматривается как синдром 
(болезнь) Жиль де ля Туретта, которая обычно начинается у детей и 
подростков, нередко сохраняется и в зрелом возрасте. Это 
заболевание имеет свои особенности, существенно отличающиеся от 
обычных тиков, и специфические виды лечения. 

4. Другие тики (F95.8). 
5. Тики неуточненные (F95.9). 
Кроме указанной разновидности тиков вследствие 

эмоциональных и поведенческих расстройств в МКБ-10 выделяются 
также тики в классе болезней нервной системы и рассматриваются в 
группе «Экстрапирамидные и другие расстройства». Это «Тики, 
вызванные лекарственными средствами и другие тики органического 
происхождения» (G25.6). 

Приведенная статистическая классификация тиков дает лишь 
общие представления о сущности данной патологии и практически не 
используется в клинической диагностике. 

В зависимости от причин возникновения (в том числе 
провоцирующих факторов) и механизмов развития, Г. Г. Шанько 
(1983) подразделяет тики на следующие группы:                                                                                                                              

1) органические, 
2) психогенные (навязчивые и невротические), 
3) неврозоподобные, 
4) рефлекторные, 
5) тики и тикоподобные гиперкинезы при других заболеваниях и 

патологических        состояниях, 
6) идиопатические 
Органические тики возникают вследствие текущих или 

перенесенных органических заболеваний головного мозга. Среди 
текущих болезней в прошлом  ведущая роль принадлежала 
ревматическому энцефалиту, в настоящее время - инфекционно-
аллергическим энцефалитам. Из перенесенных заболеваний наиболее 
часто встречаются вирусные энцефалиты и, реже, последствия 
черепно-мозговых травм. Органические тики носят простой,  
элементарный характер, стойкие и стереотипные. 

Психогенные тики возникают на фоне острой или хронической 
психотравмирующей ситуации. В соответствии с подразделением 
неврозов на общие и системные, в данной группе следует различать 
навязчивые и невротические тики. 
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Навязчивые тики крайне редко встречаются в дошкольном 
возрасте, они наиболее часто наблюдаются в 11-14 лет. Двигательные 
нарушения у этих больных довольно сложны и необычны 
(своеобразные ритуалы). Они нередко сочетаются с другими 
проявлениями навязчивости (навязчивые страхи, мысли и действия). 
Психическая травма у этих больных носит, как правило, длительный, 
хронический характер. 

Невротические тики наиболее часто возникают в дошкольном и 
раннем школьном возрасте. По своим внешним проявлениям они 
вначале носят характер простых, а затем сложных двигательных 
актов. При этом одни непроизвольные движения часто сменяются 
другими. Нередко имеют место и другие невротические нарушения, 
преимущественно со стороны эмоционально-волевой сферы. 
Невротические тики возникают одинаково часто под влиянием как 
острой, так и хронически действующей психотравмирующей 
ситуации.  

Неврозоподобные тики, как псевдоневротические 
моносимптомные двигательные расстройства, возникают без 
видимых экзогенных воздействий на фоне ранней резидуально-
органической и (или) текущей соматической патологии. Они 
занимают промежуточное положение между тиками органическими и 
психогенными, больше приближаясь к первым. 

Рефлекторные тики - это преимущественно простые, 
стереотипные непроизвольные движения, которые возникают по 
принципу биологически нецелесообразных условных рефлексов в 
связи с длительным локальным раздражением тканей. Примером 
могут быть блефароспазм после конъюнктивита, шмыгающие 
движения носом после ринита, подергивания головы в стороны в 
связи с наличием ниспадающих на лоб волос, открывания рта после 
воспалительных заболеваний губ и т. д.  

К тикам и тикоподобным гиперкинезам при других 
заболеваниях и патологических состояниях относятся насильственные 
движения лица и рук при заикании - своеобразные дополнительные 
движения для облегчения речи в целом или труднопроизносимых 
слов, подергивания в области лица на фоне возникающих контрактур 
при поражении лицевого нерва, а также тики при наличии лицевых 
болей (болевой тик) - наблюдается в основном у взрослых при 
невралгии тройничного нерва. 

К идиопатическим тикам мы относим такие насильственные 
движения, которые не имеют конкретной или предполагаемой 
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причины возникновения за исключением возможности 
наследственного предрасположения. 
Течение и диагностика 

Течение тиков обычно хроническое, возможно их как 
прогрессирование, так и спонтанное исчезновение на различные 
сроки. Они усиливаются при внезапных эмоциональных 
воздействиях, как отрицательных, так и положительных, простудных 
и любых соматических заболеваниях, обычно меньше выражены 
утром, усиливаются у концу дня и исчезают во сне. 
Диагностика тиков не вызывает особых затруднений. Однако в ряде 
случаев, особенно при наличии частых кратковременных миганий в 
течение нескольких секунд, их следует отличать от эпилептических 
абсансов с миоклонией век. 
Лечение 

Лечение тиков включает комплекс мероприятий в зависимости 
от причины возникновения и механизмов развития данной патологии. 
В случае их ревматической этиологии назначается 
противоревматическая терапия; при тиках, связанных с заиканием, 
проводится лечение патологии речи. Комплекс лечебных 
мероприятий у больных с невротическими, неврозоподобными, 
рефлекторными и идиопатическими тиками во многом аналогичен и 
включает соблюдение определенного режима, психотерапию, 
использование медикаментозных, физиотерапевтических средств и 
иглорефлексотерапию. Главное условие эффективного лечения – 
переживаемость ребенком своего дефекта и желание от него 
избавится. 

Режимные мероприятия касаются правильного сочетания труда 
и отдыха, исключения выраженных эмоциональных воздействий, 
стереотипное поведение перед сном. Следует резко сократить или 
временно исключить просмотр телевизионных передач, так как яркий 
и мерцающий свет усиливает тики, запрещаются компьютерные игры 
(кроме учебной работы с компьютером). 

Во многих случаях показана психотерапия, особенно при 
психогенных тиках. При наличии психотравмирующей ситуации в 
семье или школе следует попытаться хотя бы уменьшить ее 
выраженность и значимость для ребенка (дезактуализация). Могут 
быть использованы методы индивидуального или коллективного 
внушения, в том числе во время сна, аутогенная тренировка, 
самоконтроль, направленный на выработку тормозных навыков. Мы 
обычно применяем так называемую «психотерапию взаимосвязанных 
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ассоциаций». Суть ее  сводится к следующему. В беседе с ребенком 
выясняются крайне желаемые ему ситуации, игрушки или вещи, что 
он сможет получить от родителей, если пройдут тики. Такое желание 
должно быть доведено до совершенство, чтобы ребенок, ложась спать 
и просыпаясь, только и мечтал об этом вознаграждении. Так может 
быть создан доминантный очаг возбуждения в коре полушарий 
головного мозга, который подавляет другой очаг, ведающий 
насильственными  движениями. Одновременно с этим можно 
использовать метод наказания, но не физического, а какого-то 
ограничения. Ребенок должен понимать «невыгодность» наличия 
тиков и будет себя настраивать на выздоровление. 

В плане медикаментозных средств рекомендуется 
разработанный нами метод лечения, который включает 
использование рудотеля (мезапам, медазепам), пиридоксина в 
больших дозах (20-50 мг. 2-3 раза в день в течение 1-2 месяцев), 
ноотропила в среднетерапевтической дозировке, 1,5-2 месяца, настоя 
или экстракта корня валерианы в виде таблеток по 1-2 несколько раз в 
день в течение 2-3 месяцев. В последнее время широко используется 
ноофен.    

Из физиотерапевтических средств наиболее показаны массаж, а 
также парафиновые (озокеритовые) аппликации на шейно-
воротниковую зону в олиготермической дозе. Их можно сочетать с 
иглорефлексотерапией до или после лечения психотропными 
средствами. Лечение лучше проводить амбулаторно и лишь при 
выраженных тиках в стационаре. Во всех случаях следует избегать 
инъекционной терапии, которая многим детям является 
психотравмирующим фактором. Эффективность лечения составляет 
85-90%. 
 

БОЛЕЗНЬ ЖИЛЬ ДЕ ЛЯ ТУРЕТТА 
Генерализованный тик 

Генерализованный тик (син: болезнь или синдром Жиль де ля 
Туретта, болезнь или синдром Туретта, болезнь конвульсивных тиков, 
импульсивный тик, судорожно мимический невроз и др.) - 
относительно редко встречающееся заболевание нервной системы, 
характеризующееся наличием гиперкинезов  (непроизвольных 
движений, в том числе тиков) и вокальных (звуковых) нарушений; 
при этом нередко встречаются своеобразные двигательные 
пароксизмы при ходьбе и эмоционально-поведенческие расстройства. 
По данным отечественных и зарубежных авторов, заболевание 
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встречается с частотой 2-4 (а возможно и более) случаев на 100 тысяч 
детского населения. 

Этиология 
До настоящего времени этиология генерализованного тика 
окончательно не установлена. Продолжает дебатироваться вопрос, в 
какую группу болезней его следует отнести - к  органическим или 
психогенным. Обсуждается роль наследственности при болезни Жиль 
де ля Туретта, значение эпидемического энцефалита, ревматизма, 
хронического тонзиллита как возможных причин данного 
заболевания. 

По нашим данным, в 12-15% случаев заболеванию 
предшествовали острые психотравмирующие моменты или 
наблюдались в семье психотравмирующие ситуации. Однако в 
дальнейшем течение болезни было длительным, чередовались 
ремиссии и обострения, возникающие как без видимых внешних 
причин, так и под влиянием самых разнообразных факторов. 

Несомненно, что психогенные нарушения играют  
определенную роль в клинических проявлениях генерализованного 
тика. Данное заболевание, по-видимому, возникает на фоне легкого 
врожденного или приобретенного поражения подкорковых структур 
головного мозга, которое длительное время может быть вполне 
компенсированным. Декомпенсация и начало болезни могут 
наступить под влиянием конфликтных ситуаций или 
перевозбуждения. Такую провоцирующую роль могут играть 
различные психогенные факторы, которые не являются 
безразличными для ребенка: испуг, ненависть, изоляция, 
сопротивление насилию, страх, незаслуженная обида и др. Особенно 
большую роль играют семейные факторы в виде общих для семьи или 
индивидуальных конфликтов: смерть одного из родителей, разводы, 
пренебрежительное отношение к ребенку, ограничивающий стиль 
воспитания, соперничество между детьми в семье, трудности в школе, 
факторы эмоциональной депривации. 

Стрессовые ситуации, усталость, возбуждение, гнев усиливают 
как гиперкинезы, так и вокальные нарушения, которые в легких 
случаях можно было бы сдержать усилием воли. 

В последние годы большинство исследователей стали придавать 
решающее значение органическим признакам поражения нервной 
системы в возникновении генерализованного тика. Несомненно, что 
наиболее полные сведения о локализации и характере изменений 
головного мозга могут дать результаты патоморфологических 
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исследований. Однако до настоящего времени в литературе 
приведено описание лишь единичных секционных случаев болезни 
Жиль де ля Туретта. 

Болезнь Жиль де ля Туретта не относится к наследственным 
заболеваниям нервной системы. В то же время, согласно 
литературных данных и результатов собственных исследований, 
генетический фактор имеет определенное значение в возникновении 
данной патологии. На это указывают единичные семейные случаи 
заболевания, в том числе у близнецов. По нашим данным, 
гиперкинезы у родителей и близких родственников установлены в 
23% случаев (чаще у отца, реже у братьев и сестер). 

Механизмы развития 
За последние годы достигнуты определенные успехи в изучении 

механизмов возникновения генерализованного тика, которые 
базируются на результатах биохимических исследований при данной 
форме патологии. Еще в 1966г. Ж.Стивенс и П.Блекли высказали 
предположение, что болезнь Жиль де ля Туретта является 
результатом общих расстройств, приводящих к изменению передачи 
нервных импульсов в деятельности головного мозга. Эти данные 
были конкретизированы Г.Снайдером с соавт. (1970),по мнению 
которых генерализованный тик обусловлен гиперактивностью 
дофаминергической системы головного мозга, преимущественно в 
области стриатум. Эта точка зрения базируется на результатах 
клинических, биохимических и электрофизиологических 
исследований. 

Клинические проявления 
Генерализованный тик характеризуется наличием следующих 

двух основных признаков: непроизвольных движений и 
артикуляционных (вокальных) нарушений. Последние проявляются 
внезапным выкрикиванием различных слов, в том числе бранного 
содержания (копролалия), слогов или звуков. В единичных случаях 
может наблюдаться повторение услышанных слов (эхолалия), 
различных действий (эхопраксия), иногда вульгарных 
(копропраксия), частое сплёвывание в быстром темпе (птизеомания). 

Первым признаком заболевания у 70-75%  больных являются 
двигательные нарушения, которые в большинстве случаев 
проявляются в виде тиков в области лица. Они на протяжении 
различного промежутка времени (от нескольких месяцев до 1-2 лет) 
остаются локализованными, затем начинают распространяться в 
дистальном (нижнем)  направлении на другие мышечные группы. 
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Периодически одни непроизвольные движения сменяются  другими, 
постепенно усложняясь в своем внешнем проявлении. 

В это время, еще до возникновения вокальных расстройств, в 
65-70% случаев мы наблюдали у детей двигательные пароксизмы, 
преимущественно во время ходьбы - подпрыгивания, общие 
вздрагивания, быстрые наклоны головы и туловища кпереди, кзади и 
в стороны, сгибания, приседания, преклонение на колени, топтание на 
месте,  выбрасывание рук в стороны, встряхивание головой, удары 
руками по туловищу и т.д. В ряде случаев эти двигательные 
пароксизмы носили сложный вычурный характер: взмахивание 
руками (имитация полета птицы), отведение ноги в сторону, 
покачивания, кратковременные застывания, подворачивание ноги и 
т.д. Тики у этих больных постепенно изменялись по своим внешним 
проявлениям, захватывая все новые  мышечные группы, двигательные 
пароксизмы при ходьбе долгое время оставались стереотипными и 
могли быть имитированы ребенком. Среди обследованных  нами 
больных  указанные сложные двигательные расстройства были как 
первым клиническим проявлением генерализованного тика, так и 
возникали на фоне уже имеющихся  тикоидных гиперкинезов. Этот 
довокальный период болезни продолжается от нескольких месяцев до 
10 и более лет, он  у мальчиков более продолжительный, чем у 
девочек.  

У 20-25% больных с самого начала развивается полная 
клиническая картина заболевания - гиперкинезы и вокальные 
нарушения. Намного реже (в 5-7% случаев) болезнь начинается со 
звуковых феноменов, в том числе копролалии, а в дальнейшем 
присоединяются гиперкинезы. 

Вокальные расстройства - обязательный компонент болезни - 
бывают весьма разнообразными. Они проявляются в виде копролалии 
(1/3 больных) или непроизвольного выкрикивания различных звуков 
и слогов. Эта так называемая некопролалическая вокализация, 
обозначаемая нередко как вербальный тик или тик голосовых связок: 
хрюканье, мычание, писк,  шипение, свист, кряхтение, возгласы 
удивления или испуга. Больные непроизвольно выкрикивают (как бы 
выдыхают, "выталкивают из себя") различные звуки, несколько 
напоминающие звуки животных - лай собаки, крик петуха, кваканье, 
писк мыши, мяуканье кошки, воркование голубей и т.д.  

Копролалия носит характер выкрикивания ругательных слов и 
неологизмов. Нарушается артикуляция и чистота речи, некоторые 
слова могут произноситься толчкообразно с особым акцентом. 
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Копролалия в ряде случаев носит скрытый характер. При этом 
больной произносит бранное слово как можно более неразборчиво 
или заменяет его созвучным (выдумывает новые слова, вкладывая в 
них лишь ему понятное бранное содержание). 

Диагностика 
При наличии основных клинических проявлений 
генерализованного тика (гиперкинезы и вокальные расстройства) 
его диагностика не представляет больших трудностей. В случае же 
отсутствия вокального феномена диагностировать с уверенностью 
болезнь Жиль де ля Туретта практически невозможно. Однако еще 
в довокальном периоде болезни можно высказать предположение о 
возможности данного заболевания. Это, по нашему мнению, можно 
сделать лишь в тех случаях, когда у больных с полиморфными 
тиками встречаются описанные выше двигательные пароксизмы, 
особенно во время ходьбы. Они не имеют ничего общего с 
эпилепсией и не встречаются при других заболеваниях. Их наличие 
позволяет предположить появление в последующем и вокальных 
нарушений, что обычно подтверждается результатами дальнейших 
наблюдений. 

Лечение 
Для лечения генерализованного тика были использованы 

различные препараты и предлагались схемы комплексной терапии. В 
течение первой половины настоящего столетия проводился 
эмпирический подбор различных препаратов, которые 
использовались в невропатологии и психиатрии.  

С 1950г. после введения в клиническую практику аминазина, 
при лечении болезни Жиль де ля Туретта начинается широкое 
использование психотропных средств. В 1963г. впервые с успехом 
стали применять новое нейролептическое средство, производное 
бутирофенона - галоперидол, который угнетает медиаторную 
функцию дофамина в подкорковых образованиях головного мозга. В 
течение  последующих 30 лет опубликован ряд работ отечественных и 
зарубежных авторов об эффективности данного препарата как у 
взрослых, так и у детей.  

Кроме галоперидола для лечения болезни Жиль де ля Туретта 
назначаются и другие психотропные средства, обладающие 
антидофаминергическим эффектом: сульпирид (эглонил, догматил), 
тиаприд (тиопридаль), метоклопрамид (церукал, реглан), 
трифлуперидол (триседил), пимозид. 
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Эффективность препаратов, блокирующих дофаминергическую 
систему, несколько повышается при одновременном приеме 
ноотропных средств, особенно пирацетама (ноотропила) или 
аминалона (гаммалона) в среднетерапевтических дозах, а также 
пиридоксина (нежелателен во время лечения орапом), экстракта 
корня валерианы.  

В комплексном лечении генерализованного тика могут быть 
также использованы гомеопатические антигомотоксические 
препараты: валерианахель, нервохель,  спаскупрель. 

Кроме консервативных методов лечения делается попытка 
нейрохирургических вмешательств путем стереотаксической 
деструкции ядер зрительного бугра и зубчатых ядер мозжечка. Так, 
Э.И.Кандель (1981) приводит результаты хирургического лечения 7 
больных, в основном взрослых. Хотя эффективность лечения 
оказалась довольно благоприятная, автор в последующем у 
нескольких больных отметил рецидив, наступивший в различные 
сроки после операции. 

Мы в ряде случаев с успехом используем «психотерапию 
взаимосвязанных ассоциаций» - см. раздел "Тики". 

Эффективность психотерапии во многом зависит от 
правильного понимания психологии больных и их взаимоотношений 
с окружающими. Следует также дать родителям правильное 
представление о болезни ребенка, что будет способствовать созданию 
положительного эмоционального фона и эффективности проводимой 
терапии. Необходимо также добиться меньшей фиксации внимания 
больного на болезненных симптомах. 

Сама по себе психотерапия оказывает небольшое влияние на 
клинические проявления болезни. Однако ее проведение необходимо 
на любом этапе заболевания в связи с наличием при болезни Жиль де 
ля Туретта личностных особенностей и эмоционально-поведенческих 
расстройств. При помощи психотерапии можно добиться адекватного 
отношения к болезни, снять или уменьшить напряжение и тревогу, 
улучшить контакт в семье и школе. 
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2.3.10. 
ТЕМА: Неврозы: энурез и энкопрез неорганической природы у 
детей (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Энурез  неорганической природы: 

- общая характеристика, 
- этиология, патогенез, 
- классификация, клиника, 
- лечение. 

2. Энкопрез неорганической природы: 
- общая характеристика, 
- этиология, патогенез, 
- классификация, клиника,  
- лечение. 

 
Э Н У Р Е З НЕОРГАНИЧЕСКОЙ ПРИРОДЫ У ДЕТЕЙ 

Общая характеристика 
Согласно последней Международной классификации болезней 

(МКБ,1992) 10-го пересмотра (принята в Беларуси в 2002г.) данное 
расстройство характеризуется непроизвольным мочеиспусканием 
днем или ночью (что не соответствует возрасту индивида), которое не 
является результатом недостаточного контроля функции мочевого 
пузыря вследствие какого-либо неврологического заболевания, 
приступа эпилепсии или структурных аномалий мочевых путей. 
Энурез может отмечаться с рождения или может возникать после 
периода приобретенного пузырного контроля. Энурез может 
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ассоциировать (но не всегда) с более глубоким эмоциональным 
расстройством и расстройством поведения. Это состояние не следует 
диагностировать до 4 лет. 

Данное определение дает окончательный ответ на основную 
сущность указанной патологии, при которой нет органических 
изменений ни со стороны иннервации мочевого пузыря, ни со 
стороны мочевых путей, т.е. болезнь носит неорганический 
(функциональный, в основном психогенный характер). 
 В настоящее время непроизвольное мочеиспускание во время 
сна (ночью или днем) или бодрствования рекомендуется 
диагностировать одним термином – «энурез неорганической 
природы», который у одного и того же ребенка может встречаться 
только в определенное время суток или и во время сна, и во время 
бодрствования. Следует отметить, что непроизвольное 
мочеиспускание только во время сна или только бодрствования 
встречаются с разной частотой и имеют некоторые, пока 
окончательно не установленные различия по причинам 
возникновения и механизмам развития. С учетом этих данных, а 
также использования в ряде случаев терминологии прошлых лет, 
опишем отдельно ночной и дневной энурез неорганической природы, 
ибо рекомендации по их лечению будут несколько различными. 

 

НОЧНОЙ ЭНУРЕЗ НЕОРГАНИЧЕСКОЙ ПРИРОДЫ У 
ДЕТЕЙ 
Частота 

Согласно обширных литературных данных отечественных и 
зарубежных авторов частота данной патологии (назовем ее для 
простого понимания ночной энурез) колеблется в пределах от 2,3 до 
26,9%.   

Этиология 
В последние годы придается большая роль наследственности в 

возникновении непроизвольного мочеиспускания во сне. По данным 
В.Сапожникова и Ю.Володиной (2002), ночной энурез встречается у 
77% детей в случае наличия в прошлом данной патологии у обоих 
родителей, в 44% - если он был у одного из них и лишь в 15%, если 
ночного энуреза не было у отца и матери.  

Патогенез  
Механизм возникновения ночного энуреза можно рассматривать 

с позиции функционирования акта мочеиспускания. Известно, что у 
новорожденных и детей первых месяцев жизни опорожнение 
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мочевого пузыря происходит по типу безусловного рефлекса, т.е. по 
мере накопления мочи. В дальнейшем накануне мочеиспускания 
ребенок может проявлять какие-то беспокойства, которые постепенно 
становятся более выраженными. Заметив это, опытная мать берет 
ребенка на руки, прислонив его спинку к своему животу и удерживая 
руками в подколенной области, в результате ребенок помочится (в 
последнее время это, к сожалению, делается редко в связи с наличием 
памперсов). Так постепенно в коре полушарий большого мозга 
формируется «сторожевой пункт, или корковый центр 
мочеиспускания», куда поступают импульсы от мочевого пузыря, 
свидетельствуя о его наполнении. Со временем ребенок хорошо 
чувствует желание помочиться и может на определенный период 
подавить этот позыв. Происходит формирование навыка опрятности. 
Первоначально это происходит в дневное время. Ночью в корковый 
центр мочеиспускания также поступают импульсы от 
наполняющегося мочевого пузыря, а в ответ на эти стимулы идут 
сигналы к мышцам мочевого пузыря. При этом одна из них 
(детрузор), изгоняющая мочу, расслабляется, другая (сфинктер), 
удерживающая мочу, сокращается. Этот процесс продолжается 
постоянно и по мере накопления мочи усиливается интенсивность 
стимула, идущего к корковому центру мочеиспускания. В конечном 
итоге при большом скоплении мочи ребенок просыпается под 
влиянием этих стимулов и идет самостоятельно мочиться. Если по 
каким-то причинам нарушено правильное взаимодействие между 
мочевым пузырем и корковым центром (сторожевым пунктом) 
мочеиспускания, то даже при интенсивных стимулах просыпание не 
наступает, а мочевому пузырю биологически нецелесообразно 
накапливать все большее количество мочи и наступает потребность 
его опорожнения. Происходит сокращение детрузора и расслабление 
сфинктера мочевого пузыря и ребенок во сне мочится в постель, не 
осознавая этого акта. 

Классификация, клиника 
В соответствии с МКБ-10 ночной энурез подразделяется на две 

формы – первичный и вторичный. Первичная форма характеризуется 
недержанием мочи без светлого промежутка с момента рождения. 
Вторичная форма – ночное недержание мочи, наступающее через 
некоторое время (не менее года) после выработки ребенком навыка 
опрятности. Согласно статистических данных первичный ночной 
энурез встречается в 3-4 раза чаще, чем вторичный, характеризуется 
более упорным течением и труднее поддается лечению. 
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Выделены также некоторые различия между первичным и 
вторичным энурезом. Для первичного энуреза характерна частая 
повторяемость, особенно в дошкольном возрасте – ежедневно или 
даже несколько раз во время сна, а «сухие» ночи бывают 
относительно редкими, длительное отсутствие переживаемости 
своего дефекта – до 9-10 и даже до 12-14 лет (у девочек переживание 
начинается несколько раньше, чем у мальчиков). Для вторичного 
энуреза характерны не только указанные, но и некоторые другие 
особенности. На основании этих данных в русскоязычной литературе 
выделяются две разновидности вторичного ночного энуреза – 
невротический и неврозоподобный. Первый соответствует термину 
психогенный, второй – функциональный энурез, которые выделяются 
в МКБ-10 (F98.0). 

Невротический ночной энурез всегда вторичный, 
рассматривается как одна из разновидностей неврозов (первичных 
или врожденных неврозов не бывает) и обусловлен 
психотравмирующим воздействием. В случае острой или подострой 
психотравмы ночное недержание мочи обычно возникает вскоре 
после нее, повторяется относительно редко (1раз в 1-2 недели) и часто 
проходит через несколько месяцев. При хронической 
психотравмирующей ситуации ночной энурез повторяется чаще и 
может продолжаться в течение многих лет, если психотравма остается 
неразрешенной (постоянный конфликт в семье, алкоголизм 
родителей, минимальная забота о ребенке, частые наказания, 
слишком большие требования и ограничения и др.) У таких детей 
наблюдаются также и различные эмоционально-поведенческие 
расстройства, свойственные неврозам. Ребенок глубоко переживает 
свой дефект, боится ложится спать, с тревогой ожидает очередного 
недержания мочи.  

Неврозоподобный ночной энурез – это все случаи первичного 
ночного энуреза и большая часть вторичного. Ему характерны все 
признаки первичного ночного энуреза, описанные выше, а также 
глубокий сон (профундосомия) – по нашим данным в 70-80% случаев 

Лечение 
Прежде чем писать о конкретных лечебных мероприятиях, 

следует отметить общий принцип лечения неорганических 
заболеваний (неврозов, неврозоподобных состояний и др.) у детей, 
что всецело касается ночного энуреза: переживаемость своего 
дефекта и желание от него избавиться. Следовательно, здесь 
неприемлем все еще используемый многими родителями общий 
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принцип лечения: болезнь-врач-лекарство-здоровье. В этом ряду 
должны быть и родители. Без их участия и помощи, основанной на 
правильном понимании сущности болезни, вылечить ночной энурез 
или существенно уменьшить его частоту практически невозможно. 

Лечение ночного недержания мочи включает: соблюдение 
определенного режима и отношения к ребенку, психотерапию, 
лечебную физкультуру, а лишь затем при необходимости врач 
назначает медикаментозные препараты и физиотерапию. 

К режимным мероприятиям относятся: 
1. В течение дня ребенок должен мочиться дробными порциями 

при хорошо выраженном позыве к мочеиспусканию: сначала 
выпускает небольшое количество мочи, затем прекращает 
мочиться на 15-20 секунд, так несколько раз. Этим несколько 
увеличивается емкость мочевого пузыря, тренируются его 
сфинктеры и контролируется мочеиспускание. Обязательно 
помочиться за 1-1,5 часа до сна и накануне сна, если даже нет  
соответствующего позыва. 

2. Стереотипное поведение перед сном с исключением 
различных выраженных положительных или отрицательных 
раздражителей за 2 часа до сна – просмотр телевизионных 
передач, возбуждающие игры, наказания и др. Желательно 
накануне сна совершить небольшую прогулку. Отход ко сну 
и пробуждение в основном в одно время, за исключением 
выходного дня школьников. 

3. За 4-5 часов до сна исключить или существенно ограничить 
жидкую пищу и продукты, содержащие большое количество 
воды, но не путем жесткого запрета. 

4. Спать на деревянном щиту, на который положить одеяло или 
(максимум) тонкий тюфячный матрац, подушка небольшая. 

Неоднозначно решается вопрос о том, будить ли ночью таких 
детей. Будить можно накануне ожидаемого энуреза (он обычно 
наступает через определенное время после засыпания, чаще через 1,5-
2 часа). Можно, естественно, поставить будильник, но он будет 
эффективен при большом желании ребенка избавиться от своего 
дефекта. Главное – разбудить, не применяя грубых насильственных 
действий, а не вести сонного в туалет. Это только принесет вред. Не 
рекомендуется будить детей дошкольного возраста, или только с их 
согласия и желания, что обычно бывает при переживаемости 
мочеиспускания во сне. 
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Для лечения ночного энуреза давно используются специальные 
аппараты, так называемые сигнальные устройства, работающие на 
батарейках (у нас в основном аппарат АЛ-2). При их использовании 
первые капли мочи замыкают электрическую сеть, вызывая 
раздражение электрическим током, нередко одновременно со 
звуковыми и световыми сигналами. Во время электрического 
раздражения происходит сокращение сфинктера 
мочеиспускательного канала, выделение мочи прекращается и 
ребенок просыпается. Данный метод лечения ночного энуреза далеко 
не всегда достаточно эффективен, может использоваться лишь в 
комплексе с другими методами, а в ряде случаев вызывает 
невротические реакции и нарушение сна. 

Главную роль в лечение ночного энуреза занимает 
психотерапия. При большом разнообразии ее методик следует 
использовать лишь те, которые нормализуют нарушенное 
психоэмоциональное состояние ребенка, способствуют правильному 
отношению к своему дефекту и внушают уверенность в 
выздоровление. В случае невротического энуреза, когда ребенок 
раздражительный, недовольный собой и испытывает чувство 
неполноценности следует выработать в нем чувство спокойствия 
путем игровой психотерапии (в дошкольном  и младшем школьном 
возрасте), отвлечения и переключения. В более старшем возрасте 
показаны внушение и уверенность в исчезновении данного недуга 
(суггестивная психотерапия), устранение или дезактуализация 
имевших место в прошлом или в настоящее время 
психотравмирующих воздействий. Его нельзя ругать, стыдить и 
упрекать в недержании мочи. 

Несколько противоположная психотерапия при 
индифферентном отношении к своему пороку. В таких случаях, как 
писал в своей книге известный психиатр М.И. Буянов «Недержание 
мочи и кала» (1985), «пошерстная психотерапия» нецелесообразна. 
Она должна быть требовательной, безапелляционной, которую автор 
образно называет «психотерапия-головомойка» и особенно показана 
тем детям, которые не соблюдают рекомендованного режима. 
Естественно, что физические наказания неприемлемы, а соблюдение 
определенного режима необходимо. В противном случае ребенок 
может делать все наоборот.  

В подобных ситуациях, когда ребенок безответственно 
относится к своему состоянию и противится выполнять врачебные 
рекомендации, следует его поставить в «невыгодную» ситуацию. 
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Например, лишить на неделю (или больше) любимых блюд, сладостей 
(конфеты, жвачка и прочие сникерсы), смотреть телевизор, ходить к 
друзьям и др. Практически, это психотерапия ограничением и 
наказанием, но не физическим. Не плохо действует и другой метод; 
ребенок с энурезом уже  в 5-6 лет должен сам стирать намоченные 
мочой одежду и постельные принадлежности, а делать это обязан 
сразу после пробуждения и без каких-либо «веских» причин на 
невозможность выполнения (опаздывает в школу, на экскурсию или 
другое запланированное мероприятие). Вначале мать может 
переделать его работу, но вскоре сам должен довести дело до конца. 
Этот метод не плохо влияет, особенно на мальчиков. Он будет делать 
все возможное в течение дня, чтобы не помочиться ночью и 
избавиться от «не мужской» обязанности. 

По мнению французского аптекаря и психотерапевта Э.Куэ 
«успех приносит не столько сила воли, сколько сила собственного 
воображения». 

 Исходя из этого положения, высказанного еще в начале 
прошлого века, мы стали использовать один из методов 
поведенческой психотерапии в виде взаимосвязанных ассоциаций, 
который мы назвали психотерапией воображения. Она может быть 
использована для лечения различных форм неврозов и 
неврозоподобных состояний, в том числе и ночного недержания 
мочи. Родители во время беседы с ребенком обсуждают, что он хотел 
бы получить (в пределах возможностей семьи), если перестанет 
мочиться в постель. Главное, чтобы ребенок очень хотел получить 
обещанное, которое почти недоступно в обычных условиях, 
постоянно думал о нем, ложась спать и  вставая, как о самом важном  
и желанном. Воображение ребенка должно быть доведено до 
совершенства, но получить эту вещь или награду он сможет только 
через месяц после прекращения ночного энуреза (взаимосвязанные 
ассоциации).  

Много приводится и других советов психотерапевтического 
воздействия. Например, Бенджамин Спок рекомендует, чтобы дети 
отмечали в календаре красными («золотыми») звездочками те дни, 
когда они остаются сухими, «мокрые» дни можно отмечать черными 
кружочками. Преобладание в течение недели хороших дней над 
плохими также является стимулом для лечения энуреза, ребенок 
будет себя чувствовать равным среди других детей , особенно в 
случае соответствующих поощрений. Такой метод применим для 
детей  в возрасте 5-7 лет. 
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Для лечения ночного энуреза в недалеком прошлом 
применялись различные медикаментозные препараты, эффективность 
которых была временной и даже сомнительной. В настоящее время 
количество используемых медикаментозных средств при данной 
патологии значительно ограничено. Мы, как и многие российские 
авторы, начинаем  медикаментозную терапию с назначения 
ноотропила, который стимулирует обменные и биоэнергетические 
процессы в головном мозге, уменьшает глубину сна и позволяет 
ребенку проснуться при наполнении мочевого пузыря. В течение 
многих лет в мировой практике находят применение 
антидепрессанты, прежде всего мелипрамин (имипрамин, тофранил), 
менее эффективен амитриптилин (триптизол). Эти препараты 
нормализуют сон, увеличивают емкость мочевого пузыря и 
уменьшают его сократительную способность. Однако при их 
использовании могут иметь место некоторые побочные действия в 
виде сухости во рту, головной боли и головокружения, нарушения 
зрения. Эти препараты противопоказаны при судорогах, заболеваниях 
печени, почек, сердечно-сосудистой системы и кроветворных 
органов, а поэтому показания для их использования, дозировка и 
длительность приема решаются лечащим врачом. Препаратом выбора 
является адиуретин, обладающий противомочегонным действием, в 
виде капель в нос. В настоящее время используется редко, а 
улучшение носит временный характер. Установлена эффективность 
ноофена, обладающего ноотропным и универсальным 
транквилизирующим действием. В последнее время рекомендуется 
дриптан (оксибутирин) – холинолитический спазмолитик, 
выпускается в таблетках по 5 мг. Назначается детям 4-6 лет по 2,5 мг 
2 раза в день, в более старшем возрасте по 5 мг 2 раза в день. 

Среди многочисленных физиотерапевтических мероприятий 
применяются в основном следующие: ректальная стимуляция 
сфинктеров мочевого пузыря синусоидальными модулированными 
токами, атропин-электрофорез на область мочевого пузыря. 
Благотворно действует иглорефлексотерапия, которая может быть 
дифференцирована в зависимости от психоэмоционального состояния 
ребенка. Наиболее часто проводится по возбуждающему методу в 
нижне-поясничные и крестцовые паравертебральные точки, а также в 
точки внутренней поверхности голени. В случае повышенной 
возбудимости (невротическая форма ночного энуреза) акупунктура 
проводится по тормозному типу в точки общеукрепляющего 
действия. 
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В заключение следует отметить, что главное в лечении 
неорганического ночного энуреза – это различные виды психотерапии 
при условии переживаемости своего дефекта и желания от него 
избавиться. Можно достичь положительных результатов при 
использовании только режимных мероприятий и психотерапии, 
особенно взаимосвязанных ассоциаций (в нашей трактовке 
психотерапия воображения). Наш анализ неэффективности 
медикаментозного лечения, даже в сочетании с физио- и 
иглорефлексотерапией показал, что родители недостаточно 
занимались психотерапией или вообще не уделяли ей внимания, 
ссылаясь на свою занятость или «недостаток терпения». 

 
ДНЕВНОЙ ЭНУРЕЗ НЕОРГАНИЧЕСКОЙ ПРИРОДЫ У 

ДЕТЕЙ 
Указанное состояние проявляется непроизвольным 

мочеиспусканием во время бодрствования. Дневной энурез всегда 
вторичный и психогенно обусловленный. Однако в данном случае 
психогенный фактор далеко не всегда носит характер истинной 
психотравмы, т.е. отрицательных эмоциональных воздействий. 
Скорее наоборот. Непроизвольное мочеиспускание в бодрствующем 
состоянии обычно наступает в случае возбуждения ребенка под 
влиянием выраженных и необычных положительных эмоций.  

Дневной энурез может возникнуть вследствие острой 
психотравмы, например, испуга, он может быть неосознанный 
реакцией протеста на неугодную ребенку ситуацию или при 
постоянном страхе, например, в социально неблагополучных семьях 
при виде пьяного отца, который наказывал ребенка в таком 
состоянии. 

Может встречаться сочетание дневного и ночного энуреза. В 
таких случаях требуется исключить органическое поражение 
головного мозга и мочеполовой системы. 

Лечение дневного энуреза обычно ограничивается 
психотерапией в сочетании с легкими успокоительными средствами. 
При частой его повторяемости можно назначить ноотропил 
(пирацетам), нормализующий процессы возбуждения и торможения в 
головном мозге. Большую роль играют воспитание у ребенка волевых 
качеств, настойчивости, целеустремленности, трудолюбия. Во всех 
случаях показаны занятия физкультурой и спортом. 

На основании изложенного можно сделать заключение о том, 
что основным видом лечения неорганического энуреза, возникающего 
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как в дневное  время, так и во сне, является психотерапия, 
эффективность которой существенно повысится при переживаемости 
ребенком своего дефекта и желания от него избавится. 
Медикаментозное лечение, физиотерапия и иглотерапия должны 
также иметь психотерапевтическую окраску в плане разъяснения 
необходимости и эффективности. 

 
Э Н К О П Р Е З  НЕОРГАНИЧЕСКОЙ  ПРИРОДЫ У ДЕТЕЙ  

Общая характеристика 
Среди  различных психоневрологических проблем в детской 

неврологии особое место занимает энкопрез неорганического 
происхождения. В МКБ-10 он относится к классу V «Психические 
расстройства и расстройства поведения» (шифр F98.1) и 
рассматривается как «Повторяющееся  произвольное или 
непроизвольное отхождение кала обычно нормальной или почти 
нормальной консистенции в местах, не предусмотренных для этой 
цели социально-культурным окружением индивида. Расстройство 
может представлять собой аномальную продолжительность 
нормального для младенца недержания кала: оно может проявиться в 
потере контроля над действиями кишечника у индивида, ранее 
имевшего навык такого контроля, или может включать умышленную 
дефекацию в  неподходящих местах, несмотря на нормальный 
психологический контроль над действиями кишечника. Состояние 
может встречаться как моносимптоматическое расстройство или 
может являться частью более обширного расстройства, главным 
образом эмоционального расстройства (F93.- ) или расстройства 
поведения (F91.- )». В плане используемой терминологии сюда 
относятся функциональный энкопрез, недержание кала 
неорганической природы, психогенный энкопрез. Из этой рубрики 
исключен «энкопрез БДУ» (без дополнительных указаний), он 
отнесен в раздел R15 «Недержание кала». 

Данная болезнь шифруется в разделе «Психические 
расстройства и расстройства поведения» (т.е. это психиатрическая 
проблема), занимаются ею преимущественно проктологи, изучающие 
в основном органические формы недержания кала и лишь попутно 
исследуя неорганические формы данной патологии, а больных в 
странах постсоветского пространства лечат, как правило, детские 
неврологи, которые в научном плане как бы обошли стороной 
указанную проблему. Поистине, тройное несоответствие. 

Этот диагноз правомочен только с 4-х лет жизни. 
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Хотя данная болезнь не делает ребенка инвалидом, однако 
существенно осложняет его жизнь. Неопрятность больных является  
причиной конфликтных ситуаций в семье и школе.  

Этиология 
При обсуждении причин возникновения энкопреза большинство 

авторов руководствуются наличием конкретных патологических 
факторов (психотравма, соматические заболевания и др.), 
непосредственно предшествующих возникновению данной болезни. 
Мы же рассматриваем этиологию энкопреза в плане наличия 
разрешающего фактора, после которого возникает эта болезнь, и 
предрасполагающих причин, или фона, которые способствуют 
развитию заболевания. При этом предрасполагающие причины – это 
все особенности развития организма и личности в целом в 
преморбитном периоде. 

Патогенез 
Механизм возникновения такого сложного и биологически 

важного процесса, как дефекация, может быть правильно осмыслен с 
современных воззрений на функциональные системы. Последние 
представляют собой динамически складывающиеся единицы 
интеграции целостного организма, избирательно объединяющие 
специальные центральные и периферические образования и 
направленные на достижение результатов приспособительной 
деятельности (К.В.Судаков, 1976; П.К.Анохин, 1978). 

Такая система (саморегулирующая организация) осуществляет 
качественно очерченный приспособительный эффект, все части 
которой вступают в динамическое, функциональное объединение на 
основе непрерывной обратной информации о конечном результате 
(П.К.Анохин, 1975). 

Предполагается наличие коркового центра дефекации, хотя его 
точная локализация окончательно не установлена. Не вдаваясь в 
детали этого вопроса, необходимо считать твердо установленным 
роль коры полушарий большого мозга в регуляции акта дефекации.  

С учетом этих данных недержания кала может быть 
обусловлено функциональной незрелостью (на первом году жизни) 
или различной степенью дисфункции коркового центра дефекации на 
ранних стадиях онтогенеза. Энкопрез может также наступить 
вследствие недостаточной или неадекватной вегетативной 
афферентации от интерорецепторов и интрамуральных ганглиев – 
подслизистое (мейсснерово) и межмышечное (ауэрбахово) сплетения. 
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Следовательно, рассмотрение энкопреза с позиции 
функциональных систем организма позволяет предположить 
конкретные причины и механизмы его возникновения с учетом 
предрасполагающих и разрешающих факторов. По нашему мнению 
энкопрез представляет собой своеобразную сомато-вегетативную 
дезинтеграцию в области периферического или центрального отдела 
функциональной системы, регулирующей акт дефекации. 

На основании приведенных данных можно сделать заключение 
о том, что механизм возникновения энкопреза неоднородный и во 
многом зависит от причин его возникновения.  Последние также 
весьма разнообразны и касаются, прежде всего, психотравмирующих 
воздействий в различные периоды жизни ребенка, ограничивающих 
свободу его жизнедеятельности, а также соматические заболевания (в 
основном запоры) с учетом преморбидного состояния больного. 

Классификация 
В отечественно неврологии и психиатрии в течение последних 

15-20 лет используется классификация энкопреза, построенная по 
принципу классификации ночного энуреза. По времени 
возникновения различают первичный (продолжение физиологичного 
недержания кала) и вторичный (развивается после выработки навыка 
опрятности, продолжающегося не менее года) энкопрез. В 
зависимости от предполагаемых причин возникновения выделяют 
психогенный (невротический – проявление системного невроза) и 
патохарактерологический (выраженная реакция протеста) энкопрез, а 
также неврозоподобный. Психогенный энкопрез всегда вторичный, 
так как нет врожденных неврозов; неврозоподобный энкопрез может 
быть как первичным, так и вторичным. С.Н. Прусаков (1996) 
выделяет также идиопатический энкопрез, куда относит те случаи 
заболевания, которые не имеют известной или вероятной этиологии, 
за исключением возможности наследственной предрасположенности. 

Клиника 
Первичный энкопрез является продолжением физиологического 

непроизвольного каловыделения, т.е. возникает без выработки 
навыков опрятности. Такие дети дошкольного и раннего школьного 
возраста в большинстве случаев индифферентно относятся к своему 
состоянию и лишь в 12-14 лет начинают переживать свой дефект из-
за замечаний родителей и насмешек сверстников. У них постепенно 
формируются вторичные психопатологические черты характера. 
Такие больные становятся угрюмыми, замкнутыми или, наоборот, 
повышенно агрессивными. Больные энкопрезом чаще и более рано 
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реагируют на свой дефект, чем больные энурезом.  Возможно это 
связано с тем, что энкопрез труднее скрыть от окружающих. 

Вторичный энкопрез обычно психогенно обусловлен и 
возникает в основном в дневное время. Он наступает 
преимущественно вследствие конфликтных ситуаций в семье, 
воздействия факторов эмоциональной депривации и острых 
психотравм (реакция испуга). При этом разновидности психогенного 
энкопреза – невротический и патохарактерологический энкопрез – 
несколько отличаются. 

При невротическом энкопрезе ребенок, со слов родителей, 
обычно пачкает штаны, не ощущая позыва на дефекацию. Он 
наступает при эмоциональном напряжении, например, во время игры 
(забегался, заигрался) или без видимой причины. Дети при этом 
болезненно переживают свой дефект, стыдятся его, прячут 
запачканное белье, но некоторые почти безразличны к нему. 

Патохарактерологический энкопрез почти всегда является 
реакцией протеста, направленной против той или иной неугодной 
ситуации. Этот вид энкопреза обычно наступает у детей дошкольного 
возраста, особенно в тех случаях, когда изменение внешней 
обстановки сопровождается наказанием или вызывает у ребенка 
отрицательные реакции. При этом недержание кала носит 
произвольный или только частично осознанный характер. Однако 
такое состояние не следует рассматривать как аггравацию, при 
которой больные, преувеличивая симптомы своего заболевания, 
стараются демонстративно их обнажить перед окружающими. 
Ребенок, больной патохарактерологическим энкопрезом, скрывает 
свой дефект, но относится к нему индифферентно. Тем не менее в 
таких случаях на фоне энкопреза часто возникают замкнутость, 
упрямство, негативизм, а иногда общий регресс психики в виде 
нарушения навыков опрятности и самообслуживания, уменьшения 
словарного запаса. Подобное состояние обычно наступает при 
наличии в развитии ребенка выраженной психической травматизации 
и дисгармонии. Если же ситуация изменяется в лучшую сторону, 
энкопрез со временем прекращается. 

Неврозоподобный энкопрез – одно из проявлений 
неврозоподобного состояния вообще, которое нами рассматривается 
как пограничное нервно-психическое расстройство 
дизонтогенетического и (или) соматического характера.  

Идиопатический энкопрез, по нашим данным, встречался в 
подавляющем большинстве случаев у лиц мужского пола, носил 
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преимущественно вторичный характер и наиболее часто возникал в 
возрасте 7-11 лет. Он почти у половины обследованных сочетался с 
ночным энурезом, который чаще предшествовал энкопрезу. В 
половине случаев были указания на наличие аналогичной патологии 
по линии отца, возраст родителей к  моменту рождения ребенка был 
старше 30 лет: матери –32-39, отцы –35-52года. У всех 
обследованных недержание кала повторялось 1-3 раза в месяц. 

Лечение и профилактика 
Хотя энкопрез в подавляющем большинстве случаев 

самопроизвольно проходит к периоду полового созревания, однако 
его лечение в детском возрасте  вызывает нередко большие трудности 
и часто бывает недостаточно эффективным. Конкретные 
терапевтические мероприятия зависят от формы энкопреза, времени 
проявления (в бодрствующем состоянии или во сне), наличия или 
отсутствия резидуально-органической церебральной патологии, 
сопутствующих заболеваний. В то же время, как и при энурезе, 
можно рекомендовать ряд общих мероприятий по режиму. Это 
прежде всего соблюдение распорядка дня - в одно и то же время 
отход ко сну и пробуждение. Ребенка следует приучить утром 
опорожнять кишечник. В случае невозможности это сделать после 
однократного посещения туалета, рекомендуется посылать в туалет 
несколько раз через определенные промежутки времени. После 
опорожнения кишечника можно поощрить ребенка, внушить ему 
уверенность, что "сегодня будет все хорошо". Если же энкопрез 
сочетается с запорами, то следует соблюдать определенную диету, 
которая бы способствовала усилению перистальтики и не раздражала 
желудочно-кишечный тракт. Таким больным рекомендуется в 
основном молочно-растительная пища. Всем больным энкопрезом в 
сочетании с запорами необходимо делать утреннюю физзарядку с 
достаточной физической нагрузкой. В теплое время года это может 
быть бег на улице (лучше в парке, если он расположен рядом) с 
постепенным увеличением скорости и дистанции. Хорошо, если в 
этом принимает участие один из родителей. 

Можно также приучить ребенка к бегу на месте в квартире в 
течение 3-5 мин.,  а еще лучше попрыгать со скакалкой. Это, с одной 
стороны, оказывает общетонизирующее действие, а с другой стороны 
- усиливает перистальтику кишечника. 

 Крайним вариантом опорожнения кишечника является 
очистительная клизма, которая способствует выработке позыва на 
дефекацию. Однако не следует ребенка приучать к постоянным 
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клизмам и, тем более, к назначению слабительных, особенно при 
запорах, так как это только усугубляет невозможность оправится без 
посторонней помощи. 

Традиционным методом лечения энкопреза является 
психотерапия. Используются различные ее виды - индивидуальная, 
игровая, семейная, суггестивная (внушение в бодрствующем, 
предсонном, просоночном, гипнотическом состояниях и др.). 
Формула внушения может быть различной при невротическом и 
неврозоподобном энкопрезе, а также в зависимости от 
переживаемости ребенком своего состояния. 

Как и при других системных неврозах и неврозоподобных 
состояниях, мы широко используем "психотерапию воображения". 
Она особенно эффективна при невротическом энкопрезе, когда 
ребенок переживает свой дефект и желает от него избавится. Техника 
проведения данного вида психотерапии аналогична той, которая 
используется при тиках и ночном энурезе. Она легко осуществляется 
родителями в амбулаторных условиях.  

Однако одних психотерапевтических мероприятий нередко 
бывает недостаточно. В таких случаях они сочетаются с 
медикаментозной терапией, физиотерапией, лечебной физкультурой, 
массажем и общеоздоровительными мероприятиями. Мы во многих 
случаях, даже при невротическом энкопрезе, рекомендуем 
использовать ноотропные средства, в основном ноотропил 
(пирацетам), аминалон (гаммалон) в течение 1-2 мес., а также ноофен. 

При всех формах заболевания следует проводить массаж 
шейноворотниковой зоны, поясницы и брюшного пресса. 

По данным С.Н.Прусакова, применение иглорефлексотерапии 
(ИТР) существенно повышает эффективность лечения. При ее 
проведении автор рекомендует использовать сочетание точек 
акупунктуры общего действия, локально-сегментарных и 
аурикулярных зон. Способы проведения ИТР несколько различны в 
зависимости от характера энкопреза. При невротическом и 
патохарактерологическом вариантах болезни наиболее эффективен 
легкий тормозной метод воздействия, при неврозоподобном и 
идиопатическом - сочетание тормозного и возбуждающего методов.  

В комплексном лечение энкопреза большое внимание должно 
уделяться лечебной физкультуре и общим оздоровительным 
мероприятиям. Они аналогичны таковым при ночном  энурезе. 
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2.4. Наследственные болезни нервной системы 

 
2.4.1. 
ТЕМА: Принципы и методы медико-генетического 
консультирования (Е.Н. Ивашина) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Задачи медико-генетического консультирования. 
2. Оценка степени генетического риска. 
3. Методы генетического исследования. 
4. Принципы консультирования при различных типах наследования. 

Детский невропатолог, как и любой другой узкий специалист, 
должен обладать основными знаниями по наиболее 
распространенным наследственным заболеваниям у детей, 
протекающим с поражением нервной системы. Кроме того, он должен 
хотя бы в общих чертах просветить их родителей в вопросах передачи 
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наследственного заболевания, вероятности повторения его в семье. 
Для более детального ознакомления родителей с данной проблемой 
целесообразно направить их с больным ребенком в медико-
генетическую консультацию, особенно в тех случаях, когда 
клиницист на основании анализа картины заболевании и родословной 
данной семьи предполагает наличие в ней наследственной болезни.  

Специалист консультации решает несколько задач. Прежде всего 
он должен либо подтвердить, либо вновь диагностировать, либо 
отвергнуть диагноз наследственного заболевания. С этой целью он 
собирает анамнез, анализирует родословную, выясняет, нет ли 
кровного родства среди родителей, обследует их, а также больного и 
его сибсов. Особое место при постановке диагноза отводится не 
только клиническим, но и специальным исследованиям - 
цитогенетическому, биохимическому, иммунологическому и т. д. 
Диагностировав заболевание, врач-генетик устанавливает 
закономерность передачи его в данной семье. Это вторая задача. Для 
определения прогноза в смысле возможности развития болезни у 
потомства важно выяснить этиологию заболевания (передалось ли 
оно по наследству или возникло в результате новой мутации). Расчет 
риска повторного возникновения заболевания в данной семье врач 
производит исходя из менделевских закономерностей наследования 
признаков или с помощью таблиц эмпирического риска.  

Степень генетического риска бывает неодинаковой: до 5 % 
считается низкой, 6-20 - средней, более 20 % высокой. Высокая 
степень риска бывает при так называемых менделирующих 
наследственных заболеваниях. Теоретические основы ее оценки 
разработаны достаточно четко, и генетический совет здесь ясен. При 
неменделирующих наследственных заболеваниях 
(мультифакториальная, или полигенная, патология, возникающая под 
действием факторов среды и наследственности либо многих генов) 
степень генетического риска низка. Промежуточное между 
указанными заболеваниями положение занимают хромосомные 
аберрации - степень генетического риска их может быть как низкой, 
так и высокой - все зависит от характера хромосомных изменений.  

Следует отметить, что среди больных, обращающихся в медико-
генетическую консультацию, психоневрологические заболевания по 
частоте встречаемости занимают третье место. На первом и втором 
стоят врожденные уродства и хромосомная патология. Поскольку и 
при врожденных уродствах, и при хромосомных заболеваниях часто 
поражается головной мозг, можно смело утверждать, что 
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специалистам медико-генетической консультации обычно приходится 
решать вопросы, связанные с патологией нервной системы среди 
консультируемых семей. Поэтому понятна целесообразность 
создания медико-генетических консультаций при крупных 
учреждениях психоневрологического профиля.  

Медико-генетическое консультирование представляет собой один 
из видов специализированной помощи населению, направленной 
главным образом на профилактику наследственных заболеваний. Эту 
помощь оказывают наследственно отягощенным семьям, т. е. семьям, 
в которых имеется хотя бы один больной (пробанд) либо болезнь 
диагностирована у ближайших или отдаленных родственников.  

В принципе существуют три вида профилактики наследственных 
заболеваний: 1) воздержание от деторождения; 2) пренатальная 
диагностика и последующее прерывание беременности в случае 
обнаружения болезни у эмбриона; 3) генная инженерия.  

Воздержание от деторождения рекомендуется в случае 
обнаружения у уже имеющегося ребенка тяжелого рецессивного или 
доминантного заболевания (например, болезнь Тея - Сакса, один из 
типов мукополисахаридоза, нейрофиброматоз и т. д.), вероятность 
повторения которого очень высока (соответственно 25 и 50 %). 
Обсуждая с родителями ситуацию в этих семьях, целесообразнее все-
го нарисовать схему наследственной передачи заболевания.  

Таким образом, врач выступает в роли советчика при обсуждении 
вопроса о повторном деторождении, и многое здесь зависит как от 
тяжести наследственного заболевания, от возможности коррекции 
дефекта, так и от семейной ситуации. При трактовке медико-
генетических сведений и даче рекомендаций врач должен 
руководствоваться принципами этики и деонтологии.  

Однако существует мнение, что детскому невропатологу или 
врачу-генетику не следует брать на себя такую ответственность, что 
он должен только изложить факты, а решение вопроса относительно 
целесообразности деторождения родители могут принимать 
самостоятельно.  

Пренатальную диагностику проводят в семьях, отягощенных 
наследственной патологией. Ее осуществляют в первой половине 
беременности с помощью цитогенети- ческого, биохимического, 
иммунологического и инструментального методов анализа. Таким 
путем чаще всего диагностируют хромосомную патологию и 
наследственные дефекты обмена веществ, иногда определяют пол 
эмбриона или плода, а также выявляют грубые пороки развития.  
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С помощью ультразвукового исследования или амниои фетоскопии 
можно выявить анэнцефалию и гидроцефалию. Широко в 
пренатальной диагностике исследуют амниотическую жидкость и 
содержащиеся в ней клетки. С этой целью производят 
трансабдоминальный прокол стенки матки на 15-17-й неделе 
беременности и берут несколько миллилитров жидкости. 
Биохимическое исследование ее позволяет диагностировать 
некоторые наследственные дефекты обмена у плода, а путем 
цитогенетического анализа клеток жидкости можно выявить 
хромосомное заболевание. Изучение хроматина половых клеток или 
проведение кариотипирования помогает в определении пола плода.  

В случае обнаружения ряда заболеваний у плода беременность 
следует прерывать.  

Однако нужно отметить, что проведение пренатальной 
диагностики связано со многими техническими трудностями. 
Поэтому твердый ответ она дает не более чем в 20-40 % случаев.   

Вопрос об использовании генной инженерии для профилактики 
наследственных заболеваний остается открытым. Если он и будет 
решен, то только в отдаленном будущем.  

Следует подчеркнуть, что решением вопросов диагностики и 
профилактики не ограничивается роль медико-генетического 
консультирования. Врач-генетик должен принимать участие также в 
коррекции генетического дефекта или во всяком случае посоветовать, 
где можно ее провести квалифицированно. Это в первую очередь 
касается ряда наследственных заболеваний обмена веществ, 
протекающих с поражением нервной системы (фенилкетонурия, 
галактоземия, болезнь Вильсона - Коновалова).  

Рассмотрим принципы консультирования больных с 
доминантными, рецессивными и сцепленными с полом 
заболеваниями.  

Аутосомно-доминантные наследственные заболевания возникают 
у гетерозигот по патологическому гену. В соответствии с 
закономерностями наследования, установленными Менделем, 
признак (болезнь) передается от одного из родителей или от более 
дальних прямых родственников. Нередко про доминантное 
заболевание говорят, что оно передается по вертикали, сверху вниз и 
обычно наблюдается не менее чем в трех поколениях. В связи с 
неполной пенетрантностью гена может быть пропуск болезни в одном 
из поколений. В ряде случаев у отца - матери или у дедушки - 
бабушки болезнь не выявляется. Это означает, что в половой клетке 
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одного из родителей возникла свежая мутация (так называемая 
спорадическая болезнь).  

Клинически наследственные и спорадические аутосомно-
доминантные заболевания не отличаются друг от друга.  

Основные признаки аутосомно-доминантного наследственного 
заболевания сводятся к следующему.  

1. Больной ребенок рождается от больных родителей.  
Если родители здоровы, значит произошла свежая мутация в половой 
клетке (спорадическое заболевание).  

2. Вероятность повторного заболевания в семье, в которой болен 
один из родителей, равна 50 % и не зависит от наличия или 
отсутствия болезни у предыдущего ребенка. При спорадической 
болезни вероятность повторного заболевания равна популяционной 
частоте заболевания.  

3. Соотношение больных по полу обычно бывает одинаковым.  
4. Ребенок с наследственным заболеванием, достигнув детородного 

возраста, может иметь потомство, в котором соотношение больных и 
здоровых детей составит 1: 1. у здорового ребенка из семьи, где 
имеются больные дети, в дальнейшем будет только здоровое 
потомство. Это правило касается доминантных болезней с полной 
пенетрантностью, когда носителем патологического гена является 
больной. При снижении пенетрантности степень генетического риска 
уменьшается.  

К наиболее распространенным аутосомно-доминантным 
наследственным заболеваниям, протекающим с поражением нервной 
системы, относятся нейрофиброматоз, туберозный склероз, миотония 
Томсена, миодистрофия Ландузи - Дежерина и др.  

Аутосомно-рецессивные наследственные заболевания возникают у 
гомозигот по патологическому гену. Мутация появляется у далеких 
предков и передается из поколения в поколение. Носителем 
патологического гена являются практически здоровые люди.  

Выделяют ряд основных признаков аутосомно-рецессивного 
заболевания.  

1. Подавляющее число больных рождаются у внешне здоровых 
родителей. Болезнь распространяется как бы по горизонтали, 
поскольку в одной семье могут быть несколько больных детей.  

2. Вероятность повторного заболевания в семье не зависит от того, 
болен или здоров предыдущий ребенок, и равна 1 :3.  

3. Соотношение больных по полу обычно одинаковое.  
4. В браке больного родителя со здоровым все дети являются 
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гетерозиготными здоровыми носителями гена. 5. В браке больного 
родителя с носителем той же болезни соотношение больных и 
здоровых детей составляет 1: 1.  

5. Частота кровнородственных браков в семьях, где имеются 
больные, повышена.  

6. Болезнь чаще встречается в тех популяциях или изолятах, где 
больше распространен патологический ген.  

Некоторые аутосомно-рецессивные заболевания поддаются 
пренатальной диагностике.  

К наиболее распространенным аутосомно-рецессивным 
заболеваниям, протекающим с поражением нервной системы, 
относятся спинальная амиотрофия Верднига - Гоффманна, синдром 
Луи-Бар, галактоземия, гепатоцеребральная дистрофия, 
гомоцистинурия, болезни Гоше, Ниманна - Пика, Тея - Сакса, 
фенилкетонурия, мукополисахаридозы.  
 Заболевания, сцепленные с полом, развиваются в том случае, 
когда мутация локализуется в Х-хромосоме. В связи с этим их 
называют также болезнями, сцепленными с X-хромосомоЙ. Данные 
заболевания проявляются только у лиц мужского пола, а лица 
женского пола являются здоровыми носителями патологического 
гена. Для сцепленных с Х-хромосомой заболеваний характерны 
следующие особенности наследования.  

1. Дочери больного отца получают патологическии ген и служат в 
100 % его носителями.  
2. Дочери от носителя-матери получают патологический ген в 50 % 
случаев. Таким образом, женщина-носитель наследует 
патологический ген как от отца, так и от матери. 3. Сыновья от 
носителя-матери наследуют патологический ген также в 50 % случаев 
и являются больными.  

3. Лица женского пола бывают больны лишь в том случае, если 
получают патологические гены от больного отца и от носителя-
матери или когда имеют кариотип ХО, причем, если Х-хромосома 
несет ген болезни.  

Указанные признаки позволяют анализировать родословную и 
определить вероятность повторения заболевания в семье. Так, если у 
здоровых супругов родилось два больных сына, значит их мать 
является 100 % носителем патологического гена. С большой долей 
вероятности женщину можно считать носителем такого гена, если у 
нее имеется больной сын и если один из ближайших родственников 
по мужской линии (муж, брат, дядя) болен тем же заболеванием. Все 
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эти признаки дают возможность достаточно точно установить 
характер родословной и прогнозировать вероятность повторного 
заболевания в семье.  

Необходимо сказать, что все сцепленные с Х-хромосомой 
заболевания поддаются пренатальной диагностике, позволяющей 
установить пол эмбриона.  

К наиболее распространенным, сцепленным с Х-хромосомой 
заболеваниям, протекающим с поражением нервной системы, 
относятся псевдогипертрофическая миодистрофия Дюшенна и др.  
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«Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 
2. Неврология детского возраста: воспалительные и наследственные 

заболевания, соматоневрологические синдромы, неврозы и 
неврозоподобные состояния: Учеб. пособ. для ин-в и фак. 
усовершенствования врачей. Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко и др./ 
Под ред. Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко Мн.: Выш.шк., 1990. - 560с. 

3. Наследственные синдромы и медико-генетическое 
консультирование: Справочник/ Кодлова С.И., Семанова Е., 
Демикова Н.С., Блинникова О.Е.- Л.:Медицина,1987.- 320с. 

4. Болезни нервной системы: Руководство для врачей: В 2-х т.- Т.1,2 
/Под ред. Н.Н.Яхно, Д.Р.Штульмана.- 3-е издание, перераб. и доп.- 
М.: Медицина, 2003 - 744 с.(т.1), 512с.(т.2).  

 
2.4.2. 

ТЕМА: Прогрессирующие мышечные дистрофии (Л.В.Шалькевич) 
 

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Прогрессирующие мышечные дистрофии (ПМД) 
1.1. Псевдогипертрофическая миодистрофия Дюшенна 
1.2. Миодистрофия Беккера-Кинера 
1.3. Миодистрофия Дрейфуса-Хогана 
1.4. Миодистрофия Мэбри 
1.5. Миодистрофия Роттауфа-Мортье-Бейера 
1.6. Лицелопаточно-плечевая миодистрофия Ландузи-

Дежерина 
1.7. Дистальная форма миодистрофии 
1.8. Окулярная (офтальмоплегическая) форма. 
1.9. Окулофарингеальная миопатия  
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2. Миопатии 
2.1. Болезнь центрального стержня 
2.2. Миотубулярная (центроядерная) миопатия 
3. Диагностика наследственных нервно-мышечных 

заболеваний 
4. Лечение 
 
Общие симптомы наследственных мышечных дистрофии и 

спинальных амиотрофии: 
• Мышечные атрофии и слабость  
• Наследственный характер патологии 
• Начало в молодом возрасте 
• Прогрессирующее течение 
 

Прогрессирующие мышечные дистрофии (ПМД) 
Группа генетически детерминированных нарушений, 

характеризующихся прогрессирующими дегенеративными 
изменениями в мышцах без патологии периферического 
двигательного нейрона  

 
Клинические признаки ПМД 

• Мышечная слабость и атрофия преимущественно 
проксимальных  отделов туловища 

• Сочетание мышечных атрофий с псевдогипертрофиями 
• Симметричность поражения 
 

Псевдогипертрофическая миодистрофия Дюшенна 

• Частота заболевания 
o 3,3 на100 000 населения  
o 14 на 100 000 родившихся  

 
Клиника 

• Первые симптомы появляются в возрасте 2-5 лет  
• Мышечная слабость в мышцах тазового пояса, в 

проксимальных отделах конечностей  
• Псевдогипертрофии икроножных мышц и тазового пояса 
• Ранние мышечные контрактуры и сухожильные ретракции  
• Рано исчезают коленные рефлексы, затем рефлексы с 

двуглавой и трехглавой мышц  
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• Ахилловы рефлексы сохраняются сравнительно долго 
• Дополнительные признаки 
o Поражение сердечной мышцы  
o Снижение интеллекта 
o Обменно-эндокринные расстройства,  
• К 15-18 годам – летальный исход, чаще от сердечной, реже 

дыхательной недостаточности  
 

Миодистрофия Беккера-Кинера 

• Начальные симптомы в 10-15 лет 
• Слабость в мышцах тазового пояса, в проксимальных 

отделах нижних конечностей.  
• Псевдогипертрофия икроножных мышц.  
• Прогрессирование медленное 
• Не отмечается нарушение интеллекта  
• Кардиомиопатия отсутствует или минимально выражена. 
• Течение заболевания отличается сравнительной мягкостью 
• Длительное время больные сохраняют возможность 

самообслуживания и даже трудоспособности. 
 

Миодистрофия Дрейфуса-Хогана 

• Дебют в 4-5 лет 
• Поражаются мышцы тазового пояса  
• Отсутствуют псевдогипертрофии   
• Рано развивается ретракция ахилловых сухожилий  
• Контрактуры в локтевых суставах  
• Интеллект сохранен  
• В ряде случаев страдает миокард  
• Медленное прогрессирование заболевания  

 
Миодистрофия Мэбри 

• Начало в 11-13 лет 
• Первые симптомы - слабость мышц таза и бедер  
• Отмечаются выраженные псевдогипертрофии 
• Сухожильные контрактуры не характерны 
• Страдает сердечная мышца 
• Интеллект сохранен 
• Благоприятное течение до зрелого возраста 
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Миодистрофия Роттауфа-Мортье-Бейера 

• Фиброзирующая миодистрофия 
• Ведущий симптом - ранее развитие тяжелых контрактур  
• Первые симптомы в 8-10 лет 
• Развитие сухожильных ретракций и контрактур  
• Формируются патологические позы головы и туловища  
• Очень медленно развиваются мышечные атрофии  
• Мышечная слабость выражена умеренно.  
• Преобладают парезы и гипотрофии в лопаточно-плечевой 

области и в дистальных отделах ног  
• Полностью отсутствуют псевдогипертрофии 
• Интеллект сохранен 
• Прогрессирование заболевания медленное 

 
Конечностно-поясная миодистрофия Эрба 

• Начало заболевания - 14-16 лет 
• Мышечная слабость и атрофия мышц тазового пояса и 

проксимальных отделов ног  
• Значительно страдают мышцы спины и живота  
• Походка по типу «утиной»  
• Выраженный лордоз в поясничной области, выпячивание 

живота вперед  
• Мышцы лица в большинстве случаев не страдают 
• Умеренные псевдогипертрофии  
• Сухожильные ретракции, контрактуры  
• Концевые атрофии  
• Интеллект не страдает  
• Сердечная мышца не поражена 

 
Лицелопаточно-плечевая миодистрофия Ландузи-Дежерина 

• Сравнительно доброкачественное течение 
• Манифестные проявления болезни в 20-25 лет  
• Мышечная слабость и атрофии плечевого пояса, лица и 

проксимальных отделов рук  
• Наиболее грубо бывают поражены  
o круговая мышца глаз и рта,  
o большая грудная, двуглавая, трехглавая мышцы плеча,  
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o широкая мышца спины  
• Грубое отставание лопаток при попытке поднять руки 

вверх 
• Поражение только  верхней половины тела может 

продолжаться 10-15 лет 
• Возможны псевдогипертрофии мышц  
• Контрактуры и ретракции выражены незначительно  
• Сухожильные рефлексы длительно сохранены 

 
Дистальная форма миодистрофии 

• Начало болезни – старше 20 лет  
• Прогрессирование медленное  
• Поражаются вначале мышцы голеней и стоп, затем 

дистальных отделов верхних конечностей  
• Сухожильные рефлексы выпадают  
• Мускулатура лица не поражена 
• Нет псевдогипертрофий  
• Не характерны сухожильные ретракции 
• Сохранена чувствительность и скорость проведения 

возбуждения по нервному стволу. 
 

Окулярная (офтальмоплегическая) форма. 

• Полная наружная офтальмоплегия  
• Нет явлений диплопии  

 
Окулофарингеальная миопатия – 

• поражение глазодвигательных мышц 
• слабость мышц глотки и затруднение глотания 
• течение заболевания очень медленное 
• Возможно спонтанное приостановление процесса 

 
Миопатии 

• Наследственные гетерогенные заболевания мышц, 
характеризующееся  

o врожденной патологией  
o относительно доброкачественным течением  
o специфическими ультраструктурными изменениями в 

мышечных волокнах  
o первично мышечным характером поражения 
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Болезнь центрального стержня 

• Характерны изменения в центральной части мышечного 
волокна. 

• В клинике наблюдаются  
o мышечная слабость  
o гипотония   
o гипотрофия  
• Нарушения преобладают в проксимальных отделах 

конечностей, особенно нижних  
• Глубокие рефлексы сохранны или снижены  
• Встречаются различные скелетные аномалии  

 
Немалиновая миопатия 

• Гистологически обнаруживается скопление нитевидных 
структур в мышечных волокнах 

• Клинически проявляется  
o слабостью,  
o гипотонией 
o гипотрофией мышц  
• Нарушения более выражены в плечевом поясе (иногда 

поражаются мимические и дыхательные мышцы 
• Глубокие рефлексы угасают 
• Типичны скелетные дисплазии 

 
Миотубулярная (центроядерная) миопатия 

• Гистологически - изменения мышечных волокон по типу 
миотубулы  

• Генерализованная мышечная слабость  
• Гипотония  
• Гипотрофия 
• Угасание глубоких рефлексов.  
• Поражаются глазодвигательные мышцы  
• Костные деформации – высокое нёбо, сколиоз  

 
Диагностика наследственных нервно-мышечных 

заболеваний 
• Клиника 
• Изучение наследственного анамнеза 
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• Электронейромиография 
• Гистологические исследования (в т.ч. с использованием 

электронной микроскопии) 
• Генетический анализ ДНК  
• Биохимические исследования (увличение содержания 

креатин-фосфоксиназы (КФК) в сыворотке крови).  
Лечение 

• Медикаментозное лечение 
• Анаболические препараты 
• Назначение аминокислот  
• Витамины  
• АТФ (фосфаден). 
• Антихолинэстеразные препараты:  
• Сосудорасширяющие препараты-  
• Особенности терапии при некоторых формах 
o Миодистрофия Дюшенна: 
§ преднизолон.  
§ дефлазакорт  
§ циклоспорин 
• Миодистрофия Эрба и Ландузи-Дежерина:  
o β-адреноблокаторы – анаприлин (обзидан)  
• Миодистрофии Эрба, спинальная амиотрофия 

Кугельберга-Веландер 
o Карбонат лития 
• Массаж 
• Лечебная гимнастика 
• Ортопедические мероприятия 
• Физиотерапия 
• Бальнеотерапия 
• Грязелечение 
• Оксигенотерапия 

 
СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 

1. Болезни нервной системы: Руководство для врачей: В 2-х т.- Т.1 
/Под ред. Н.Н.Яхно, Д.Р.Штульмана.- 2-е издание, перераб. и 
доп.- М.: Медицина, 2001.- 744 с. (т.1). 

2. Евтушенко С.К., Седаков И.А. Наследственные заболевания и 
пороки развития нервной системы в практике невропатолога. 
Донецк: РИП «Лебедь», 1994. 
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3. Наследственные болезни нервной системы: Руководство 
для врачей /под ред. Ю.Е.Вельтищева, П.А.Темина.- М.: Медицина, 
1998. 

4. Неврология детского возраста: воспалительные и 
наследственные заболевания, соматоневрологические синдромы, 
неврозы и неврозоподобные состояния: Учеб. пособ. для ин-в и фак. 
усовершенствования врачей. Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко и др./ Под 
ред. Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко Мн.: Выш.шк., 1990. - 560с. 

5. Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г. Шанько.- 
Минск: «Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 

 
2.4.3. 

ТЕМА: Наследственные невральные и спинальные амиотрофии 
(Л.В.Шалькевич) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Прогрессирующие мышечные дистрофии (ПМД) 

a. Псевдогипертрофическая миодистрофия Дюшенна 
b. Миодистрофия Беккера-Кинера 
c. Миодистрофия Дрейфуса-Хогана 
d. Миодистрофия Мэбри 
e. Миодистрофия Роттауфа-Мортье-Бейера 
f. Лицелопаточно-плечевая миодистрофия Ландузи-

Дежерина 
g. Дистальная форма миодистрофии 
h. Окулярная (офтальмоплегическая) форма. 
i. Окулофарингеальная миопатия  

2. Спинальные амиотрофии 
a. Патогенез  
b. Острая злокачественная инфантильная спинальная 

амиотрофия Верднига—Гоффманна 
c. Хроническая инфантильная спинальная амиотрофия 
d. Ювенильная спинальная амиотрофия (болезнь 

Кугельберга-Веландер) 
3. Миопатии 

a. Болезнь центрального стержня 
b. Миотубулярная (центроядерная) миопатия 

4. Диагностика наследственных нервно-мышечных заболеваний 
5. Лечение 
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Общие симптомы наследственных мышечных дистрофии и 
спинальных амиотрофии: 
• Мышечные атрофии и слабость  
• Наследственный характер патологии 
• Начало в молодом возрасте 
• Прогрессирующее течение 
 

Прогрессирующие мышечные дистрофии (ПМД) 
Группа генетически детерминированных нарушений, 

характеризующихся прогрессирующими дегенеративными 
изменениями в мышцах без патологии периферического 
двигательного нейрона  

Клинические признаки ПМД 
• Мышечная слабость и атрофия преимущественно проксимальных  

отделов туловища 
• Сочетание мышечных атрофий с псевдогипертрофиями 
• Симметричность поражения 

 
Псевдогипертрофическая миодистрофия Дюшенна 

• Частота заболевания 
o 3,3 на100 000 населения  
o 14 на 100 000 родившихся  

Клиника 
• Первые симптомы появляются в возрасте 2-5 лет  
• Мышечная слабость в мышцах тазового пояса, в проксимальных 

отделах конечностей  
• Псевдогипертрофии икроножных мышц и тазового пояса 
• Ранние мышечные контрактуры и сухожильные ретракции  
• Рано исчезают коленные рефлексы, затем рефлексы с двуглавой и 

трехглавой мышц  
• Ахилловы рефлексы сохраняются сравнительно долго 
• Дополнительные признаки 

o Поражение сердечной мышцы  
o Снижение интеллекта 
o Обменно-эндокринные расстройства,  

• К 15-18 годам – летальный исход, чаще от сердечной, реже 
дыхательной недостаточности  
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Миодистрофия Беккера-Кинера 

• Начальные симптомы в 10-15 лет 
• Слабость в мышцах тазового пояса, в проксимальных отделах 

нижних конечностей.  
• Псевдогипертрофия икроножных мышц.  
• Прогрессирование медленное 
• Не отмечается нарушение интеллекта  
• Кардиомиопатия отсутствует или минимально выражена. 
• Течение заболевания отличается сравнительной мягкостью 
• Длительное время больные сохраняют возможность 

самообслуживания и даже трудоспособности. 
 

Миодистрофия Дрейфуса-Хогана 

• Дебют в 4-5 лет 
• Поражаются мышцы тазового пояса  
• Отсутствуют псевдогипертрофии   
• Рано развивается ретракция ахилловых сухожилий  
• Контрактуры в локтевых суставах  
• Интеллект сохранен  
• В ряде случаев страдает миокард  
• Медленное прогрессирование заболевания  

 
Миодистрофия Мэбри 

• Начало в 11-13 лет 
• Первые симптомы - слабость мышц таза и бедер  
• Отмечаются выраженные псевдогипертрофии 
• Сухожильные контрактуры не характерны 
• Страдает сердечная мышца 
• Интеллект сохранен 
• Благоприятное течение до зрелого возраста 

 
Миодистрофия Роттауфа-Мортье-Бейера 

• Фиброзирующая миодистрофия 
• Ведущий симптом - ранее развитие тяжелых контрактур  
• Первые симптомы в 8-10 лет 
• Развитие сухожильных ретракций и контрактур  
• Формируются патологические позы головы и туловища  
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• Очень медленно развиваются мышечные атрофии  
• Мышечная слабость выражена умеренно.  
• Преобладают парезы и гипотрофии в лопаточно-плечевой 

области и в дистальных отделах ног  
• Полностью отсутствуют псевдогипертрофии 
• Интеллект сохранен 
• Прогрессирование заболевания медленное 

 
Конечностно-поясная миодистрофия Эрба 

• Начало заболевания - 14-16 лет 
• Мышечная слабость и атрофия мышц тазового пояса и 

проксимальных отделов ног  
• Значительно страдают мышцы спины и живота  
• Походка по типу «утиной»  
• Выраженный лордоз в поясничной области, выпячивание живота 

вперед  
• Мышцы лица в большинстве случаев не страдают 
• Умеренные псевдогипертрофии  
• Сухожильные ретракции, контрактуры  
• Концевые атрофии  
• Интеллект не страдает  
• Сердечная мышца не поражена 

 
Лицелопаточно-плечевая миодистрофия Ландузи-Дежерина 

• Сравнительно доброкачественное течение 
• Манифестные проявления болезни в 20-25 лет  
• Мышечная слабость и атрофии плечевого пояса, лица и 

проксимальных отделов рук  
• Наиболее грубо бывают поражены  

o круговая мышца глаз и рта,  
o большая грудная, двуглавая, трехглавая мышцы плеча,  
o широкая мышца спины  

• Грубое отставание лопаток при попытке поднять руки вверх 
• Поражение только  верхней половины тела может продолжаться 

10-15 лет 
• Возможны псевдогипертрофии мышц  
• Контрактуры и ретракции выражены незначительно  
• Сухожильные рефлексы длительно сохранены 
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Дистальная форма миодистрофии 

• Начало болезни – старше 20 лет  
• Прогрессирование медленное  
• Поражаются вначале мышцы голеней и стоп, затем дистальных 

отделов верхних конечностей  
• Сухожильные рефлексы выпадают  
• Мускулатура лица не поражена 
• Нет псевдогипертрофий  
• Не характерны сухожильные ретракции 
• Сохранена чувствительность и скорость проведения возбуждения 

по нервному стволу. 
 

Окулярная (офтальмоплегическая) форма. 

• Полная наружная офтальмоплегия  
• Нет явлений диплопии  

 
Окулофарингеальная миопатия – 

• поражение глазодвигательных мышц 
• слабость мышц глотки и затруднение глотания 
• течение заболевания очень медленное 
• Возможно спонтанное приостановление процесса 

 
Спинальные амиотрофии 

Основной механизм - прогрессирующая дегенерация 
мотонейронов передних рогов спинного мозга  

• Вялый паралич и денервационная атрофия поперечно-полосатых 
мышц  

• Фасцикуляции  
• Симметричное поражение проксимальных мышц конечностей  
• Нет расстройств чувствительности 
• Проксимальные спинальные амиотрофии детского Возраста  

o I тип - острая злокачественная инфантильная спинальная 
амиотрофия Верднига—Гоффманна  

o II тип - хроническая инфантильная спинальная 
амиотрофия (промежуточный тип)  

o III тип - ювенильная спинальная амиотрофия 
Кугельберга—Веландер  
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Острая злокачественная инфантильная спинальная 
амиотрофия Верднига—Гоффманна 

• Возраст дебюта — с рождения до 6 месяцев  
• Генерализованная слабость, превалирующая в проксимальных 

мышечных группах  
• Гипотония  
• Сухожильная арефлексия  
• Глазодвигательные мышцы интактны 
• Часто парадоксальное дыхание 
• Могут быть атрофия и фасцикуляции в языке, фасцикулярный 

тремор кистей.  
• Часто формируется деформация грудной клетки.  
• Контрактуры и задержка психоречевого развития не характерны  
• Основная причина смерти - интеркуррентные респираторные 

заболевания  
 

Хроническая инфантильная спинальная амиотрофия 

• Дебют мышечной слабости между 6 и 24 месяцами жизни 
• Начальные проявления слабости - в проксимальных мышцах 

конечностей  
• Симметричная слабость мышц бедер 
• Формируются контрактуры 
• Сухожильные рефлексы с пораженных мышц угнетены или 

исчезают 
• Фасцикуляции в языке и конечностях,  
• Все больные способны сидеть, большинство - самостоятельно 

стоять и некоторые - ходить  
• Мышечная слабость прогрессирует медленно  

 
Ювенильная спинальная амиотрофия (болезнь Кугельберга-

Веландер) 

• Двигательная активность во внутриутробном периоде 
достаточна; при рождении ребенок здоров  

• Дебют - между 2 и 15 годами, в большинстве случаев до 5 лет 
• Первые признаки - неустойчивая ходьба  
• Могут наблюдаться псевдогипертрофии икроножных мышц  
• Прогрессирование очень медленное, иногда шагообразно, и часто 

его течение приостанавливается  
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• Прогрессирующая слабость может быть в дистальных отделах 
ног или проксимальных мышцах рук  

• Бульбарные нарушения не характерны  
• Сухожильные рефлексы с ослабленных мышц отсутствуют или 

значительно угнетены  
 

Миопатии 
• Наследственные гетерогенные заболевания мышц, 

характеризующееся  
o врожденной патологией  
o относительно доброкачественным течением  
o специфическими ультраструктурными изменениями в 

мышечных волокнах  
o первично мышечным характером поражения 

 
Болезнь центрального стержня 

• Характерны изменения в центральной части мышечного волокна.  
• В клинике наблюдаются  

o мышечная слабость  
o гипотония   
o гипотрофия  

• Нарушения преобладают в проксимальных отделах конечностей, 
особенно нижних  

• Глубокие рефлексы сохранны или снижены  
• Встречаются различные скелетные аномалии  

 
Немалиновая миопатия 

• Гистологически обнаруживается скопление нитевидных структур 
в мышечных волокнах 

• Клинически проявляется  
o слабостью,  
o гипотонией 
o гипотрофией мышц  

• Нарушения более выражены в плечевом поясе (иногда 
поражаются мимические и дыхательные мышцы 

• Глубокие рефлексы угасают 
• Типичны скелетные дисплазии 

 
Миотубулярная (центроядерная) миопатия 



 286 

• Гистологически - изменения мышечных волокон по типу 
миотубулы  

• Генерализованная мышечная слабость  
• Гипотония  
• Гипотрофия 
• Угасание глубоких рефлексов.  
• Поражаются глазодвигательные мышцы  
• Костные деформации – высокое нёбо, сколиоз  

 
Диагностика наследственных нервно-мышечных заболеваний 

• Клиника 
• Изучение наследственного анамнеза 
• Электронейромиография 
• Гистологические исследования (в т.ч. с использованием 

электронной микроскопии) 
• Генетический анализ ДНК  
• Биохимические исследования (увличение содержания креатин-

фосфоксиназы (КФК) в сыворотке крови).  
Лечение 

• Медикаментозное лечение 
• Анаболические препараты 
• Назначение аминокислот  
• Витамины  
• АТФ (фосфаден). 
• Антихолинэстеразные препараты:  
• Сосудорасширяющие препараты-  
• Особенности терапии при некоторых формах 
o Миодистрофия Дюшенна: 

§ преднизолон.  
§ дефлазакорт  
§ циклоспорин 

• Миодистрофия Эрба и Ландузи-Дежерина:  
o β-адреноблокаторы – анаприлин (обзидан)  

• Миодистрофии Эрба, спинальная амиотрофия 
Кугельберга-Веландер 

o Карбонат лития 
• Массаж 
• Лечебная гимнастика 
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• Ортопедические мероприятия 
• Физиотерапия 
• Бальнеотерапия 
• Грязелечение 
• Оксигенотерапия 
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2.4.4. 
ТЕМА: Дистония, атетоз и миоклония (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Терминология. 
2. Классификация. 
3. Клиника и диагностика. 
4. Лечение. 

 
Дистония – форма гиперкинеза, проявляющаяся медленными 

непроизвольными несимметричными движениями в различных 
участках тела, своеобразными изменениями мышечного тонуса и 
патологическими позами. Иногда наступает вращение и необычные 
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позы. Отсюда термин торсионная дистония (torsio – вращение, 
скручивание). 

К дистонии примыкают различные дискинезии. 
В плане терминологии необходимо отметить следующее. В 

недалеком прошлом (при использовании МКБ-IX) дистония 
рассматривалась как патологическое изменение тонуса, в основном 
сосудов (например, дистония нейроциркуляторная), а также бронхов 
и желчных путей (Энциклопедический словарь медицинских 
терминов, 1982). В случае дистонических гиперкинезов 
использовался термин «Торсионная дистония». В настоящее время по 
МКБ-Х термин «дистония» используются только при 
соответствующем характере гиперкинезов, а при некоторых 
сосудистых болезнях заменен на «дисфункция». 

Эти и многие другие терминологические усовершенствования 
по названию болезней, вряд ли носят положительный характер. Они 
лишь осложняют работу практических врачей, вносят путаницу в 
понимание литературы прошлого столетия. Можно по разному 
формулировать группы болезней в зависимости их этиологии и 
патогенеза, но не вносить изменения в используемые ранее названия 
отдельных заболеваний. 

После такого краткого вступления в плане терминологии, 
относящегося и к другим болезням, вернемся к тематике лекции. 

Различают 3 степени тяжести при дистонических гиперкинезах 
по отношению к произвольной двигательной активности у здоровых: 

1) легкая – только при определенных движениях, затрудняя их 
выполнение, например, писчий спазм только во время 
письма, при печатании на компьютере,  машинке; 

2) средняя – гиперкинезы возникают при любых 
целенаправленных движениях; 

3) тяжелая – постоянные гиперкинезы, даже в покое и в 
постели; может формироваться патологическая 
фиксированная поза с контрактурами. Отсюда название 
деформирующая мышечная (торсионная) дистония. 

 
Классификация (по В.Н.Штоку, О.С.Левину, Н.В.Федоровой) 
 

* П о  р а с п р о с т р а н е н н о с т и  гиперкинеза выделяют: 
фокальную дистонию, захватывающую небольшую часть тела: голову 

и мышцы лица (краниальная дистония), шею (цервикальная 
дистония), голосовые связки (ларингеальная дистония), руку 
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или ногу (дистония конечности), туловище (туловищная 
дистония); 

сегментарную дистонию, вовлекающую две и более смежных частей 
тела, например, голову (лицо) и шею или голосовые связки, шею 
и руку либо шею и туловище (аксиальная дистония); 

мультифокальную дистонию, вовлекающую две и более несмежных 
части тела (например, лицо и ногу); вариантом 
мультифокальной дистонии является гемидистония; 

генерализованную дистонию, вовлекающую обе ноги (или одну ногу 
и туловище) и по меньшей мере еще одну часть тела. 

* По этиологическому признаку выделяют следующие варианты 
дистонии: 
1. Первичная (идиопатическая) дистония; 
2. Вторичная (симптоматическая) дистония; 
3. Дистония при других наследственных или спорадических 

дегенеративных заболеваниях ЦНС. 
Первичная (идиопатическая) генерализованная дистония. 

Заболевание обычно начинается в возрасте от 9 до 15 лет, часто носит 
наследственный характер, хотя бывают и спорадические случаи. Она 
составляет 1,4-3 случая на 100 тыс. населения. Наследуется по 
аутосомно-доминантному типу и обусловлена мутацией  в локусе 
ДУТ1 на длинном плече 9-й хромосомы, кодирующем белок тирозин 
А. Первоначально проявляется нарушением походки, а в дальнейшем 
идет распространение дистоний на проксимальные отделы ног, 
мышцы туловища, рук и краниальные отделы. Страдают 
преимущественно разгибатели, что приводит к гиперлордозу (поза 
павлина). 

Для данной болезни характерна вариабельность дистонического 
синдрома, суточная флюктуация (уменьшение дистоний после сна), 
зависимость от эмоционального состояния пациента, временное 
купирование гиперкинезов после приема алкоголя и феномен 
парадоксальных кинезий. Последний проявляется в том, что 
изменение характера и особенностей движений часто приводит к 
уменьшению дистоний. Например, больные не могут ходить, но 
хорошо танцуют или не могут говорить, но способны петь и т.д. 
Возможны смена дистонических синдромов в виде их перемещения 
на другие группы мышц, расположенных в отдаленных участках тела. 

В зависимости от характера клинических проявлений различают 
ригидную и дистонически-гиперкинетическую формы. Первая из них 
протекает более мягко и носит ДОФА-зависимый характер и 
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купируется препаратами леводопы. Она подобна болезни Сегавы –
наследственной прогрессирующей дистонии с суточными 
флюктуациями, описанной в 1974г., а в дальнейшем T.Nygaard (1990) 
предложил называть обе эти формы «ДОФА-зависимая дистония». 
Помимо этой формы существует ДОФА-независимая дистония, 
характеризующаяся дистонически-гиперкинетическими 
нарушениями. Она не поддается лечению леводопой и протекает 
более тяжело, чем предыдущая. 

Кроме генерализованной встречаются фокальные формы 
дистонии, их частота примерно в 10 раз выше. К ним относятся 
указанные в классификации разновидности, локализующиеся в 
различных участках тела. Особенно разнообразна дистония 
конечностей, которая обычно носит профессиональный характер – 
спазм у машинисток, телеграфистов, танцоров, балерин, пианистов, 
гитаристов, певцов, дояров, сапожников и специалистов другого 
профиля, работа которых связана с нагрузкой на определенные 
органы и ткани. 

Л е ч е н и е. Для лечения дистоний используются дофамин и 
дофаминергические препараты: леводопа, наком, мадопар; 
холинолитики: атропин, экстракт белладонны (при писчем спазме); 
баклофен (спастическая кривошея, оромандибулярная дистония); 
клоназепам (спастическая кривошея, блефароспазм); нейролептики 
(галоперидол, сульпирид). 

Наиболее эффективным методом лечения фокальных дистоний 
является инъекционное введение в мышцы ботулотоксина. 

Миоклонии – внезапные, короткие, толчкообразные вздрагивания 
отдельных мышц (части мышц) или всего тела, вследствие мышечных 
сокращений  (позитивный миоклонус) или кратковременного внезапного 
падения тонуса постуральных мышц (негативный миоклонус). 
 
 В зависимости от локализации поражения различают следующий 
миоклонус: 

корковый (соматосенсорная кора), 
подкорковый, 
ретикулярный (стволовой), 
спинальный, 
периферический (поражение корешков, сплетений, нервов). 

 
По распространению гиперкинезов различают следующие формы: 

генерализованная (диффузный охват группы мышц), 
фокальная (одна мышечная группа или несколько соседних мышц), 
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сегментарная (мышцы в одном регионе тела), 
мультифокальная (мышцы в разных участках тела). 

 
Физиологический миоклонус 

миоклония сна (засыпания и пробуждения), 
миоклонии испуга (гиперэкплексия), 
миоклонии при физической нагрузке, 
доброкачественная детская миоклония при кормлении. 

 
Эссенциальный миоклонус (доброкачественная наследственная 

эссенциальная миоклония): 
спорадические случаи, 
наследственная форма (аутосомно-доминантная), 
возраст начала: от 2 до 64 лет, 
локализация: обычно мимические мышцы, шея, верхние конечности, 
туловище, реже ноги), 

 минимальное прогрессирование: обычно нет инвалидизации. 
Л е ч е н и е . Согласно рекомендации В.Н.Штока с соавт. (2002) 
лечение миоклоний зависит от этиологии  и локализации поражения 
нервной системы. 

Атетоз – гиперкинез, характеризующийся непроизвольными, 
медленными стереотипными, вычурными (червеобразными) движениями 
небольшого объема в дистальных отделах конечностей, иногда 
распространяющиеся на проксимальные отделы конечностей и мышцы 
лица. Возникает при поражении полосатого тела в области скорлупы и 
хвостатого ядра. В подавляющем большинстве случаев носит 
симптоматический характер и нередко наблюдается при органических 
заболеваниях нервной системы воспалительного, травматического и 
сосудистого характера с развитием спастических парезов и параличей. 
Может также встречается при наследственных заболеваниях с поражением 
экстрапирамидной системы. 

Как самостоятельное заболевание выделяется двойной атетоз, 
который рассматривается как гиперкинетическая форма детского 
церебрального паралича. Встречается редко. 

Лечение. Медикаментозная терапия включает испо льзование холинолитиков, бензодиазепинов, 

нейролептиков, ноотропных средств, однако его эффективность 
относительно небольшая. Иногда можно использовать препараты 
леводопы. В тяжелых случаях показаны стереотаксические операции 
в виде деструкции вентролатерального ядра зрительного бугра. 
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2.4.5. 

ТЕМА: Наследственные болезни с поражением экстрапирамидной 
системы (Е.Н.Ивашина) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Общая характеристика. 
2. Гепатоцеребральная дистрофия. 
3. Миоклонус-эпилепсия.  
4. Торсионная дистония 
5. Редкие формы экстрапирамидных заболеваний. 

 
Общие черты названной группы: 
1) преимущественное поражение экстрапирамидной системы, 

которое часто сочетается со снижением интеллекта 
2) преимущественное начало в детском и молодом возрасте 
3) прогрессирующее течение, приводящее к инвалидности и 

летальному исходу 
4) все болезни генные, т.е. передаются по наследству 
Гепатоцеребральная дистрофия (болезнь-Вильсона-

Коновалова) 
Впервые заболевание описано Вестфалем и Штрюмпелем в 

конце XIX в. (1883 и 1898) под названием псевдосклероз Вестфаля-
Штрюмпеля, в силу некоторого сходства с рассеянным склерозом. 
Кайзер и Флейшер в 1902-3 годах описали характерное бурое кольцо 
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по краю роговицы у больных псевдосклерозом с  тех пор оно носит 
название «кольца Кайзера-Флейшера. 

Галлем предложено название (1912г.) – гепатолентикулярная 
дегенерация. 

Советский невролог Коновалов выполнил фундаментальное 
исследование в этой области,  получил Ленинскую премию и  
изменил название болезни на гепатоцеребральную дегенерацию, что 
правильнее т.к. дегенеративные процессы не ограничиваются при ней 
поражением только чечевицеобразного ядра. И лишь в 1930г. Гаровиц 
открыл нарушения медного обмена, а Окинава в 1954г.- обнаружил 
кристаллы меди в кольце Кайзера-Флейшера. 

Частота этого заболевания различна, в среднем же составляет 1 
случай на 200 000 населения. 

Тип наследования – аутосомно-рецессивный. Основной 
метаболический дефект – дефицит сывороточного церулоплазмина. 
Этот белок-фермент, относится к группе оксидаз. Одной из основных 
его функций является транспорт меди. Этот фермент синтезируется в 
печени из фракции α2-глобулинов. При болезни Вильсона-
Коновалова нарушается синтез α1  и α2- глобулинов.  

α1 – основа синтеза протромбина 
α2 – церулоплазмина 
В норме медь связывается с церулоплазмином и выводится, так 

что не участвует в метаболизме. Если связывается мало, 
концентрация меди в крови растет и она откладывается в тканях 
(мозге, печени, роговице), нарушая их функцию. Синтез 
церулоплазмина регулируется по принципу обратной связи – малые 
концентрации меди стимулируют синтез, большие подавляют.  

Следовательно, это болезнь обмена. 
Помимо истиной гепатоцеребральной дистрофии встречаются 

фенокопии – т.е. развивающиеся при воздействии экзогенных 
факторов –после болезни Боткина. 

Патанатомия. 
Очень тщательно изучена Коноваловым. Он разделил все 

изменения на 2 группы: 
1) цитотоксические 
2) ангиотоксические 
Поражаются клетки мозга, печени, а также сосуды (повышение 

проницаемости, стазы, периваскулярные отеки, кровоизлияния). 
Наиболее грубые изменения отмечаются в области подкорковых 
узлов, но поражается и белое вещество и серое – т.е. диффузно. 
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Изменения печени как при циррозе. Они как правило проявляются 
позже неврологических проявлений, за исключением абдоминальной 
формы. 

Клиника. 

Начало в различном возрасте: детском, юношеском, после 20 и 
даже после 30 лет. Начинается медленно, постепенно. Болезнь 
Боткина может провоцировать выявление скрыто протекающей 
гепатоцеребральной дистрофии. 

Течение медленно-прогрессирующее. Продолжительность 
жизни от 1-2 лет до 15-20 в зависимости от формы. 

Для этого заболевания характерны: 
I группа - неврологические симптомы и психические, 

обусловленные поражением головного мозга. 
Ведущие среди них – поражение экстрапирамидной системы. 

Клинически проявляется гиперкинезами, наиболее характерно 
дрожательный и типа «взмаха крыльев птицы», более выраженный в 
руках, с большой амплитудой, крупноразмашистое, сохраняющееся в 
покое, усиливающееся при волнении и движении. Может быть атетоз, 
хореоатетоз, торсионная дистония, спастическая кривошея, синдром 
«писчего спазма». 

Патология мышечного тонуса в форме ригидности. Могут быть 
пирамидные синдромы не грубые. Описаны эпилептические 
припадки, но редко. 

В психической сфере – снижение интеллекта, памяти, критики, 
эйфория, прогрессирующая деменция. Могут наблюдаться 
галлюцинации, делирий. 

II группа - соматические, т.е. связанные с поражением печени. 
Недостаточность ее функции, которая заканчивается циррозом, со 
всеми вытекающими отсюда последствиями: боли, увеличение или 
уменьшение, асцит, желтуха, геморрагический синдром. Из-за 
нарушения синтеза факторов свертывания - кровоточивость десен, 
носовые кровотечения, кожные гематомы, отеки суставов. 

III группа – биохимические симптомы. Уменьшение 
церулоплазмина в сыворотке крови (норма 1,65 (1,52) –2,3 (3,31) 
мкмоль/л) повышение меди в моче (норма 0,58-1,75 мкмоль/л) в 
несколько раз. Уменьшается содержание Сu в крови (норма 14,13-
25,12 мкмоль/л), но это связанная, растет % свободной меди не 
связанной с белками (в норме 1-14%), при ГЦД – 38-89%. Характерна 
также – гипераминацидурия – повышение выделения аминокислот с 
мочой. 
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Классификация. 
1. Ранняя или ригидноаритмогиперкинетическая форма. 

Начинается в 10-12 лет характерна выраженная ригидность, 
гиперкинезы, но не дрожательные, а аритмичные. 
Характерно ранее тяжелое поражение печени. Форма 
злокачественная продолжительность жизни –2-3 года.  

2. Дрожательно-ригидная форма возникает в подростковом 
возрасте 13-15 лет характеризуется дрожательным 
гиперкинезом на фоне прогрессирующей ригидности. 
Патология печени выявляется позже, продолжительность 
жизни 5-6 лет. 

3. Дрожательная форма начинается в юношеском возрасте (18 
лет) превалирует дрожательный гиперкинез, ригидность 
определяется в более поздние сроки. Поражение печени 
выражено менее всего. Отсюда продолжительность жизни 
10-15 лет, прогноз намного лучше. 

Эти 3 формы встречаются чаще всего. 

4. Экстрапирамидно-корковая форма. Может начинаться в 
указанные выше возрастные периоды у детей 8-17 лет. 
Гиперкинез типа торсионной дистонии, грубые пирамидные 
синдромы, связанные с нарушением мозгового 
кровообращения, эпилептические припадки. Грубая 
патология со стороны психической сферы. Имеет быстрое 
злокачественное течение, продолжительность жизни 1-5-7 
лет. 

5. Абдоминантная форма чаще у детей. На первый план 
выступает поражение печени. Больные погибают в течение 
1-2 года. Патология нервной системы не успевает развиться 
или в терминальной стадии. Смерть от печеночной 
недостаточности. 

Самые злокачественные 1 и 5 формы, самая доброкачественная 
– 3 форма. 

Лечение 
1. Ограничение поступления «вредных» продуктов с 

повышенным содержанием меди. Исключить орехи, шоколад, 
грибы, какао, печень, ракообразные, куриные потроха, 
бобовые, мозги, изделия из овсяной крупы, треска. 

2. Снизить всасывание меди в кишечнике. 
Таким свойством обладает аскорбиновая кислота, тем более при 

этом заболевании наступает уменьшение аскорбиновой кислоты  в 
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крови, т.е. нарушения аскорбатной окислительно-восстановительной 
системы. Взрослым 0,5х2 –3 раза в день до 1 года. Детям 
эквивалентно возрастных дозировок. 

3. Основа терапии – выведение продуктов нарушенного обмена. 

1) Применение медьэлиминирующих препаратов. В 1956г. 
открыт d-пеницин-амин – это поворотный пункт. Метаболит 
гидролиза пеницилина без антибиотического действия, 
содержит в молекуле свободные SH и NH2 группы, 
способные образовывать с медью хелатные (chela – клешня) 
комплексы, выводимые с мочой. Его аналоги купренил и 
металлкаптаза – форма выпуска капсулы по 0,15. Назначать 
во время еды. Начинают с одной капсулы у взрослых с 1/2 у 
детей,  через неделю добавляют ½-1 капсулу и затем 
наращивают по 1 капсуле каждые 2-3 недели до эффекта. 
Препарат дают постоянно на первом году. Эффективная доза 
в зависимости от переносимости 7-8 капсул. После года –  
снижают до поддерживающих 3-5 капсул. В первый год 
перерывы не делают. В дальнейшем возможны перерывы от 5 
недель до 3 месяцев в общей сложности в течение года. 
Витамин В6 3 раза в год курсами по 20-30 инъекций в/м.  

2) унитинол 5% -5,0 0,1 мл/кг массы 10-15 инъекций ежедневно 
в/м,  затем 10-15 через день. 

3) Есть сообщения о хорошем эффекте от применения сульфата 
Zn. Zn антагонист Сu в организме. Доза взрослым по 150 мг в 
желатиновых капсулах 3 раза в день во время еды 12 мес. 
Побочных не выявлено.  

4. Средства улучшения обмена веществ. 
а) важна коррекция нарушений аминокислотного обмена – 

хороший эффект от применения церебролизина по 2,06 в/м, N 20 
ежедневно, через год от начала лечения d-пенициламином, в 
противном случае – ухудшение. 

б) В12, В1, С, рутин, пантотеиновая кислота, метионин. 
в) гепатопротекторы 
г) ноотропы 
д) АТФ, фосфоден. 
е) для уменьшения дрожания – циклодол по 0,001х2- 3 раза; при 

акинетико-ригидном синдроме – леводопа или комбинированные 
аналоги (мадопар, акинетон). 

ж) вегетатропные средства атропиноподобного действия 
беллоид, белласпон. Диета в пределах 5 стола.  
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з) антигистаминные препараты (гистоглобулин 1-3 мл). 
и) при тромбоцитопении – натрия нуклеинат, лейкоген. 
Хирургическое лечение 

1) За рубежом проведена пересадка печени больному 14 лет – регресс 
всей неврологической симптоматики и исчезновение кольца 
Кайзера-Флейшера. 

2) Стереотоксические операции – паллиативны и уступают 
консервативному медьсвязывающему лечению в эффективности. 

Прогрессирующая семейная миоклонус-эпилепсия (болезнь 
Унферрихта-Лундборга).  

Прогрессирующая  миоклонус-эпилепсия – наследственное 
заболевание, характеризующееся миоклоническими подергиваниями, 
судорожными припадками, умственной отсталостью. Болезнь 
поражает лиц обоего пола, развивается в детском возрасте. 

Патологическая анатомия. Наиболее заметные морфологические 
изменения обнаруживаются в зубчатых ядрах, таламусе, черной 
субстанции, нижних оливах в виде уменьшения количества нервных 
клеток и обнаружении специфических амилоидных включений в 
цитоплазму нервных клеток – телец Лафора.  

Клиника. Заболевание начинается с появления по ночам 
массивных повторных клонических сокращений конечностей и 
туловища, сопровождающихся диффузным потом и саливацией, но 
без выключения сознания. Постепенно припадки становится более 
частыми и распространенными, во время приступа выключается 
сознание, появляются миоклонии сначала в руках, затем они 
распространяются на все тело. Миоклонические подергивания 
затрудняют письмо, прием пищи, распространение их на нижние 
конечности нарушает ходьбу (больной во время миоклонических 
подергиваний теряет равновесие и может упасть). Миоклонические 
подергивания в мышцах лица и в группах мышц, принимающих 
участие в артикуляции, затрудняют речь, она становится 
неравномерной, прерывается, сопровождается непроизвольными 
выкриками. 

Выраженность миоклоний может меняться по определенным 
дням. Чередование в течение болезни «хороших» и «плохих» дней 
характерно для данного заболевания. Гиперкинезы могут усиливаться 
при эмоциональном напряжении, а также провоцироваться 
мигающими световыми вспышками. Болезнь неуклонно 
прогрессирует, с течением времени миоклонии становятся все более 
распространенными и интенсивными. Отставания в 
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интеллектуальном развитии выявляются после нескольких лет 
заболевания и выражаются снижением памяти и сужением круга 
интересов. На поздних стадиях развивается слабоумие, 
экстрапирамидная ригидность, мозжечковые симптомы, пирамидные 
знаки. Паралич и парезы не развиваются. Чувствительность не 
нарушается. Частота эпилептических припадков с течением времени 
снижается, но состояние больных ухудшается. Они становятся 
апатичными или наоборот, назойливыми, требовательными. 

Лабораторные исследования не обнаруживают каких-либо 
отклонений за исключением выраженных изменений на ЭЭГ. Они 
обнаруживаются уже на ранних стадиях заболевания и выражаются 
симметричными, медленными колебаниями дельта-ритма. На этом 
фоне возникают билатеральные синхронные одиночные или 
множественные спайки. Пароксизмы патологической электрической 
активности могут сопровождаться мышечными подергиваниям, но 
последние часто не совпадают по времени с проявлениями 
пароксизмальной активности. 

Миоклонические гиперкинезы и эпилептические пароксизмы 
могут встречаться и при многих других заболеваниях, однако о 
болезни Унферрихта-Лундборга можно думать только в тех случаях, 
где имеется прогрессирующее течение болезни, резкие колебания 
интенсивности гиперкинезов в отдельные дни и характерные (обычно 
грубо выраженные) изменения на ЭЭГ. 

Миоклонус-эпилепсия Унферрихта-Лундборга редкое 
заболевание, наследуемое по аутосомно-рецессивному типу. 

Деформирующая мышечная торсионная дистония 
прогрессирующее экстрапирамидное наследственное заболевание, 
характеризующееся своеобразным изменением мышечного тонуса, 
гиперкинезами и патологическими  позами. 

Впервые описана Швальбе в 1908г.. В начале это заболевание 
склонны были относить к истерическим неврозам. 

В настоящее время признается нозологическая 
самостоятельность торсионной дистонии как наследственного 
заболевания и синдрома торсионной дистонии при поражении 
головного мозга другой этиологии. Тип наследования доминантный и 
рецессивный. 

В основе патогенеза лежит рассогласованность между 
пирамидной и экстрапирамидной системами с формированием 
замкнутых систем циркуляции патологических импульсов. Выявлены 
нарушения в обмене нейромедиаторов, в частности дофамина. 
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Классификация: 
По степени распространения гиперкинезов: 
а) генерализованная форма 
б) локализованная форма 
По клиническим проявлениям: 
1) ригидно-гипокинетическая 
2) гиперкинетически-дистоническая 
3) смешанная 
Клиника 
Начало болезни приходится на детский и юношеский возраст, 

первые признаки могут появиться уже в 2-3 года, чаще с 
локализованных проявлений – в виде «писчего спазма», 
подворачивания стопы при ходьбе, спастической кривошеи. 
Изменения мышечного тонуса выражаются в неравномерном его 
повышении в различных группах мышц, что приводит к вычурным 
позам. Характерен гиперкинез  в виде медленного тонического спазма 
мышц шеи, руки, ног, мышц спины. Это приводит к медленным 
вращательным движениям туловища и конечностей.  

Характерно, что в начале болезни гиперкинезы проявляются 
только при движении и после физической нагрузки. В покое, в 
горизонтальном положении можно ничего не заметить. Для 
выявления гиперкинеза надо дать нагрузку. 

Помимо «медленных» дистонических гиперкинезов могут быть  
быстрые по типу  миоклоний. В этих мышцах как правило 
отмечается гипотония. 

Интеллектуальное развитие соответствует возрасту. На КТ –
патологии нет. 

Пирамидные знаки не характерны, но могут быть. 
Важная особенность гиперкинеза – исчезновение во время сна. 
Течение – медленно прогрессирующее (если начало в детстве). 

Иногда процесс стабилизируется, ограничиваясь локализованными 
проявлениями. 

Лечение. 
Клиническая гетерогенность обусловлена биохимической 

гетерогенностью.  
Для ригидных форм: 
1) L- ДОФА и его аналоги, наком, синемет, мадопар. Начинают 

с минимальных доз L- ДОФА 125-250 мг, наком ¼ -1/2 табл. 
несколько дней (7 дн.) постепенно увеличивают дозу до 
оптимальной (максимально L- ДОФА- 1000-2000мг., наком – 



 300 

2 табл.), в 2-3 приема. При положительном эффекте 
постоянный прием. Можно одновременно холинолитики – 
циклодол. 

2) Некоторые авторы отмечают хороший терапевтический 
эффект от применения противосудорожных – дифенин, 
финлепсин. 

3) Мышечные релаксанты – мидокалм, баклофен. 
4) Ноотропы – пантогам, ноофен. 
При гиперкинетических формах: 
Наком не показан. Можно дать галоперидол 1/3 таб. 0,0015х2-3 

раза в день, пиридоксин в больших дозах. 
Седативные препараты: медазепам, сонопакс. 
 
Хорея Гентингтона 
Описана в 1872г. Распространена повсеместно 2,2 – 6,7 случаев 

на 100000. Наследуется по аутосомно-доминантному типу. Начало в 
30-50 лет, примерно 1% в детском возрасте. 

Патоморфология – диффузные дегенеративные изменения 
наиболее выраженные в хвостатом и чечевицеобразном ядрах, есть 
изменения в коре. 

В патогенезе  - отмечают недостаточность гамма-
аминомасляной кислоты и гиперпродукцию дофамина. 

Классификация 
1. Классическая хореатетоидная форма. 
2. Ригидная форма Вестфаля. 
3. Ювенильная с началом в 10-15 лет. 
Клиника. 
Начало медленное. Ведущий симптом – хореический 

гиперкинез. Мышечный тонус снижен. Со временем присоединяются 
психические нарушения – повышенная возбудимость, снижение 
памяти, критики, деменция, галлюцинации, психозы. Присоединяется 
ригидность, глубокая деменция, недержание мочи и кала, 
трофические нарушения. Летальный исход. Прогноз жизни 10-20 лет. 
Детские формы – ригидность, быстрое слабоумие, миоклонии, 
эпиприпадки. КТ-атрофия головного мозга,  атрофическая водянка. 

Доброкачественная наследственная хорея 
Описана в 1966-1967г. Тип передачи аутосомно-доминантный,  

но может и рецессивный. Начальные проявления в возрасте 6-10 лет, 
но есть описания в 8, 14, 18 мес.  

Клиника. 
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Хореический гиперкинез и гипотония. Течение стационарное, 
непрогрессирующее, отсутствуют изменения интеллекта. Может быть 
некоторая волнообразность, ухудшение под воздействием 
психогенных факторов или сопутствующих болезней. Может быть 
регрессирующее течение с улучшением в 20-30 лет. Требуется 
тщательное исключение ревматизма.  

Паркинсонизм. Юношеский паркинсонизм Ханта крайне редкое 
наследственное заболевание. Тип наследования аутосомно-
доминантный. Описан Хантом в 1917г. 

Патоморфология – дегенерация чечевицеобразых ядер, черная 
субстанция сохранена. 

Клинические проявления достаточно стереотипны. Дебют чаще 
на втором десятилетии жизни, реже в более раннем возрасте. У 
больных появляется скованность и болезненные спазмы в мышцах 
ног, вычурные движения в стопах, скованность и тремор в руках, 
меняется походка и почерк. Постепенно на протяжении ряда лет 
формируется отчетливый синдром паркинсонизма с 
олигобрадикинезией, мышечной ригидностью, гипомимией, 
пропульсиями и ретропульсиями, застываниями. В отличие от 
болезни Паркинсона в начале заболевания нередко отсутствует стадия 
гемирапкинсонизма. Можно выделить несколько клинических 
особенностей, чрезвычайно характерных для ювенильного 
паркинсонизма в развернутой стадии. 

1) Тремор имеет место лишь в половине случаев, причем чаще 
не тремор покоя, а постуральный и кинетический. 

2) Синдром паркинсонизма часто сочетается с дистонией 
(дистонические позы стопы и туловища, реже писчий спазм и 
дистония мышц глотки, гортани). Особенно при начале 
болезни в детском возрасте. 

3) Даже при многолетнем течении обычно отсутствует 
деменция и другие психические расстройства, а вегетативные 
симптомы выражены минимально. 

4) Часто оживление рефлексов и другие пирамидные симптомы. 
5) Важной отличительной особенностью является флюктуация 

выраженности симптомов паркинсонизма и дистонии на 
протяжении дня, при этом лучшее состояние отмечается 
утром и после дневного сна, а к вечеру тяжесть клинических 
проявлений заметно нарастает. Интересно отметить, что 
аналогичные флюктуации характерны для дофа-зависимой 
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дистонии. С возрастом выраженность суточных колебаний 
при ювенильном паркинсонизме уменьшается. 

6) На ранней стадии ювенильного паркинсонизма отмечается 
выраженный терапевтический эффект от применения 
леводопы в минимальной дозе 200-250 мг в сутки с 
карбидопой. Но в отличии от дофа-зависимой дистонии этот 
эффект редко остается стабильным. Кроме того, уменьшение 
проявлений паркинсонизма сопровождается усилением 
дистонии. 

Дебют в раннем подростковом или юношеском возрасте. Очень 
медленное прогрессирование. 

Лечение: как при паркинсонизме. 
Наследственное дрожание – эсенциальный тремор – болезнь 

Минора.  
Аутосомно-доминантный тип наследования 
Возраст начала вариабелен – чаще в зрелом, может в детском (5 

лет), юношеском возрасте.  
Наиболее частым симптомом является тремор кистей. Вначале 

возникает только в момент пробуждения. Затем постепенно 
прогрессирует тремор рук, языка, головы (да-да, нет-нет), ног, 
туловища. Выявляются легкие экстрапирамидные знаки. В отличии от 
паркинсонизма тремор более быстрый, меньшей амплитуды и 
никогда не наблюдается снижение интеллекта. Прогрессирование 
заболевания заключается в генерализации тремора и увеличении его 
амплитуды. 

Лечение: 
1) В6 в больших дозах по 30-50 мгх2-3 раза в день 
2) β-блокаторы – обзидан, анаприлин 
3) бензодиазепины (антилепсин, клоназепам) 
4) Стереотаксические операции на вентролатеральном ядре 

таламуса. 
Синдром (болезнь) Галевордена-Шпатца 
Описано в 1922г. Первые симптомы в 3-14 лет, могут 

возникнуть до 3 лет, тогда заболевание протекает тяжелее. 
Характеризуется – прогрессирующей экстрапирамидной 

ригидностью, акинезией, гиперкинезами и деменцией. 
Патоморфология – в базальных ганглиях, бледном шаре, черной 

субстанции скопление зеленовато-коричневого пигмента, 
содержащего железо. 

Клиника. 
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На фоне ригидности возникает гиперкинез хореоатетоидного 
или торсионно-дистонического типа. Прогрессирующее слабоумие, 
нарушение речи, могут быть эпиприпадки. Пигментный ретинит. 
Кожные проявления. Медленное прогрессирование. Смерть через 10-
20 лет. 

Лечение. 
Временный эффект от L-ДОФА. 
Синдром (болезнь) Леша-Нихана 
Редкое наследственное заболевание. Тип наследования 

рецессивный, сцепленный с Х-хромосомой. 
Характерно – двусторонний ацетоз, умственная отсталость, 

гиперурицемия. 
Патоморфология 
В организме накапливаются пуриновые основания мочевой 

кислоты. Очаги демиелинизации в полушариях большого мозга, в 
мозжечке. 

Клиника. 
Болеют только мужчины. Первые  признаки – с рождения или в 

течение первых месяцев (до 8) – беспокойство,  повышение 
мышечного тонуса, повторные рвоты, полиурия, полидипсия, 
появление оранжевых кристаллов в моче. В 6-8 мес. появляется 
атетоидный гиперкинез, заметно отставание в умственном развитии. 

В 2-3 года проявляется аутоагрессия (кусание собственных 
пальцев, губ). Отставание в росте. Развивается торсионный спазм, 
повышается мышечный тонус, перекрещивание ног, патологические 
знаки. Могут образовываться подкожные узелки, камни в почках. В 
крови повышен уровень мочевой кислоты. 

Лечение: аллопуринол 0,1х2-3 раза в день. Суточную дозу 
постепенно увеличивают до 0,8 в 4 приема. Это лечение надежно 
предохраняет от развития камней, но менее надежно от 
неврологических осложнений.  

 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 
1. Неврология детского возраста: воспалительные и наследственные 

заболевания, соматоневрологические синдромы, неврозы и 
неврозоподобные состояния: Учеб. пособ. для ин-в и фак. 
усовершенствования врачей. Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко и др./ 
Под ред. Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко Мн.: Выш.шк., 1990. - 560с. 

2. Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г. Шанько.- Минск: 
«Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 
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3. Болезни нервной системы: Руководство для врачей: В 2-х т.- Т.2 
/Под ред. Н.Н.Яхно, Д.Р.Штульмана.- 3-е издание, перераб. и доп.- 
М.: Медицина, 2003 - 744 с.(т.1), 512с.(т.2). 

2.4.6. 
ТЕМА: Наследственные атаксии (Е.Н.Ивашина) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Общая характеристика. 
2. Рецессивная атаксия Фридрейхта. 
3. Доминантная атаксия Пьера-Мари.  
4. Лечение атаксий. 

 
Наследственные атаксии или спинноцеребральные дегенерации 

(СЦД) представляют собой группу заболеваний ЦНС, основным 
клиническим проявлением которых является прогрессирующее 
расстройство координации движений. 

Названная группа заболеваний отличается широким 
клиническим полиморфизмом, наличием переходных форм, что 
является одной из причин того, что классификация этих состояний по 
сей день остается предметом дискуссии. Характерным является также 
то, что первичный биохимический дефект для большинства этих 
заболеваний не установлен. 

Среди наследственных заболеваний СЦД стоят по частоте на 
втором месте после нервно-мышечных заболеваний. Большинство 
авторов подчеркивает, что клиническая дифференциация многих СЦД 
практически невозможна, а нозологическая принадлежность может 
быть установлена при патоморфологическом исследовании всех 
структур головного и спинного мозга и мозжечка. 

Самой частой в группе СЦД является спинальная атаксия 
Фридрейха. (1:100 000). Болезнь Фридрейха описана в 1861 году 
Фридрейхом у 3 братьев молодого возраста. Относится к 
наследственным страданиям с аутосомно-рецессивным типом 
передачи.  

Лица мужского и женского пола страдают приблизительно 
одинаково. По данным ряда авторов, чаще мужчины. 

Предполагается, что в основе биохимического дефекта лежит 
нарушение обмена аминокислот. 

Патанатомия. Дегенеративные изменения происходят 
преимущественно в спинном мозге, особенно в задних канатиках, 
больше в пучках Голля (от нижних конечностей), а также в боковых 
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Флексига и Говерса. Почти постоянно находят изменения в мозжечке, 
выраженные намного меньше, чем в спинном мозге. Отмечается 
также дегенерация пирамидных путей, преимущественно в спинном 
мозге, найдены изменения в коре больших полушарий. Но это не 
ведущая патология. 

Характер поражения –дегенеративный, как при всех 
наследственных заболеваниях. Изменения по типу вторичной 
демиелинизации. 

Клиника.  
Начало заболевания в большинстве случаев до 20 лет (в 

половине случаев до 10), чаще в 6-10 лет. 
Неврологические проявления. 
Клиническая картина вначале представлена легкой 

утомляемостью и неустойчивой походкой. Дети не могут бегать, 
часто падают. Атаксия носит смешанный спино-церебребелярный 
характер, выражена преимущественно в ногах. По мере 
прогрессирования процесса присоединяется дискоординация в руках, 
изменяется почерк, затрудняются движения пальцев. 

Атаксия связана в основном с нарушением глубо-мышечной 
чувствительности, т.е. сензитивная. Характерным для этого типа 
атаксий является уменьшение пошатывания при контроле зрения. В 
далеко запущенных случаях ходьба с закрытыми глазами становится 
невозможной. 

Мозжечковые симптомы менее выражены – адиадохокинез, 
интенционное дрожание, гипотония. 

Пирамидные нарушения – выражены в нижних конечностях, 
проявляются негрубыми пирамидными парезами, синдром 
Бабинского, брюшные рефлексы сохранены долго, тазовых 
расстройств практически не бывает. 

В результате перерыва в чувствительной части рефлекторные 
дуги снижаются и затем выпадают сухожильно-надкостничные 
рефлексы на ногах, затем на руках. 

В развитой стадии болезни отмечаются мышечные атрофии, но 
они не постоянны.  

Чувствительность – типичны субъективные расстройства 
чувствительности: поверхностная не страдает, глубокая и 
вибрационная утрачивается. 

Черепные нервы – II пара – снижение зрения за счет атрофии 
зрительного нерва. Характерным является нистагм (горизонтальный, 
иногда ротаторный). 
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Психика – легкое снижение интеллекта, грубых нарушений не 
бывает.  

Помимо нарушений нервной сферы характерны 
эксраневральные синдромы: 

1. Нарушения скелета 
- стопа Фридрейха –полая стопа. Дети быстро стаптывают 

обувь. 
- полая кисть углубленная (в случае вовлечения верхних 

конечностей). 
- кифосколиоз позвоночника. 

2. Поражение внутренних органов. 
- пороки сердца  
- миокардиодистрофия гипертрофическая (расширение 

границ сердца, изменение ЭКГ с картиной полной или 
частичной блокады, тохикардия). Этим изменениям ряд 
исследователей придает важное диагностическое значение, 
особенно в спорадических случаях. 

- органные кризы – абдоминальные, почечные, 
гастритические. Они объясняются изменением 
вегетативной иннервацией внутренних органов. 

- эндокринные расстройства: на первом месте стоит диабет. 
- аномалии развития половых органов, ожирение.  

Течение болезни: может быть быстрая, но чаще медленно 
прогрессирующее. В отдельных случаях через 5-6 лет из-за атаксии 
больной становится прикованным к постели, нуждается в уходе. 

Больные предрасположены к инфекциям, погибают от 
интеркуррективных заболеваний. 

 
Наследственная мозжечкова атаксия Пьера Мари. 
В 1893г. P.Marie выделил в самостоятельную форму атаксию 

преимущественно мозжечкового типа (0,2:100 000) 
В отличие от атаксии Фридрейха при этой форме имеется 

аутосомно-доминантный тип наследственной передачи. 
Патогенез изучен плохо. Имеются биохимические дефекты 

нервной ткани, но конкретный характер их не раскрыт. 
Патанатомия: преимущественно дегенеративные изменения в 

области мозжечка (ядра, белое вещество, кора, связи). Страдает и 
спинной мозг, но в меньшей степени (задние и боковые канатики). Но 
зато более характерно поражение черепных нервов, атрофия II пары, 
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вовлечение глазодвигателей, нистагм гораздо чаще, чем при болезни 
Фридрейха. Более грубые изменения в коре. 

Клиника. Начало заболевания в более позднем возрасте чаще в 
20 лет, у детей  в 12-13 лет.  

Ведущий симптом – атаксия мозжечкового типа статическая и 
динамическая: адиадоокинез, интекционное дрожание, пошатывание 
при ходьбе и др. 

Пирамидные нарушения более характерны и выражены грубее. 
Сухожильно-подкостничные рефлексы оживлены, патологические 
стойкие знаки группы Бабинского и Россолимо, клонусы стоп. 
Тазовых нарушений нет, но могут быть. Брюшные рефлексы 
длительно сохранены. 

Сильнее выражены церебральные симптомы. 
Черепные нервы – атрофия зрительных нервов, 

глазодвигательные нарушения в виде сходящегося и расходящегося 
косоглазия, ограничения взора, нистагм. 

Изменение психики наступает рано, происходит 
прогрессирующее снижение интеллекта вплоть до деменции. 

Нарушения глубокой чувствительности менее выражено, нет 
скелетных аномалий в отличии от болезни Фридрейха. 

Течение – медленно-прогрессирующее. 
 
Синдром Маринеску-Сьёгрена. 
Описан в 30-е годы. Тип наследования аутосомно-рецессивный. 

Характеризуется врожденной атаксией, умственной отсталостью, 
наличием катаракты и карликовым ростом. 

На первых этапах это заболевание будет расцениваться как 
ДЦП, мозжечковая форма с задержкой психомоторного развития. 
Наблюдение за таким ребенком уже в первые годы жизни позволяет 
поставить правильный диагноз по быстрому прогрессированию 
заболевания и наличию указанных характерных признаков. 
Заболевание быстро приводит к инвалидности, дети погибают в 
возрасте 10-15 лет от интеркуррентных заболеваний. 

 
Врожденная атрофия мозжечка. 
Описаны случаи с доминантным и рецессивным типами 

наследования. Различают стационарные и прогрессирующие формы. 
К непрогрессирующим относят гипоплазию мозжечка. 

Патанатомия: тотальная атрофия мозжечка или полная агенезия, 
чаще полушарий, реже червя. 
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Клиническая картина проявляется задержкой развития 
двигательных функций ребенка – невозможность сидеть в 6 мес., а 
позднее затруднение при стоянии и ходьбе. В норме полное развитие 
мозжечковых структур заканчивается к 2 годам. Именно в этот 
период четко выявляется имеющаяся мозжечковая патология. 
Атактическая походка, низкий мышечный тонус, дизартрия, нистагм. 
В ряде случаев микроцефалия. 

На КТ – атрофия полушарий мозжечка. Прогноз при сохранном 
интеллекте довольно благоприятный, постепенно к 10 годам 
наступает спонтанная частичная или даже полная компенсация. Но 
дети очень чувствительны экзогенным факторам, от чего и могут 
погибнуть. 

Лечение всех указанных форм однотипно, т.к. этиологическое 
лечение не разработано. 

1) средства улучшающие обмен веществ: витамины В1, В6, В12, 
С, Е; 

2) препараты аминокислот – глютаминовая кислота, метионин, 
церебролизин; 

3) биогенные стимуляторы – алоэ, стекловидное тело, гумизоль; 
4) ноотропы: аминалон, пирацетам, пиридитол, энцефабол. При 

высоком мышечном тонусе – мидокалм,  баклофен, седуксен, 
реланиум, лиоресал. При низком – дибазол, прозерин, 
нейромидин, АТФ, витамин Е, оротат К 

5) Физиотерапия:  КУФ – эритемные дозы вдоль позвоночника, 
электрофорез Мq, Са вдоль позвоночника или по Вермелю, 
ультразвук паравертебрально. Парафиновые апликации на 
конечности до 50 мин.  

6) ЛФК, массаж. ЛФК очень важна, т.к. мозжечковая 
симптоматика всегда лучше поддается коррекции с помощью 
координаторной гимнастики, в отличие от другой патологии. 

 
СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 

1. Неврология детского возраста: воспалительные и 
наследственные заболевания, соматоневрологические 
синдромы, неврозы и неврозоподобные состояния: Учеб. пособ. 
для ин-в и фак. усовершенствования врачей. Г.Г.Шанько, 
Е.С.Бондаренко и др./ Под ред. Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко 
Мн.: Выш.шк., 1990. - 560с. 

2. Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г. Шанько.- 
Минск: «Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 
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3. Болезни нервной системы: Руководство для врачей: В 2-х т.- Т.2 
/Под ред. Н.Н.Яхно, Д.Р.Штульмана.- 3-е издание, перераб. и 
доп.- М.: Медицина, 2003 - 744 с.(т.1), 512с.(т.2). 

 
2.4.7. 
ТЕМА: Факоматозы (Е.Н.Ивашина) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Общая характеристика факоматозов. 
2. Классификация. 
3. Наследственные бластоматозы. 
4. Наследственные ангиоматозы. 

 
Факоматозы – синоним нейрокожные синдромы 
Факос (греч) – пятно, ома – опухоль. 
К факоматозам относятся наследственные заболевания из 

группы эктодермомедодермальный дисплазтий, характерными 
признаками которых являются поражения кожи, нервной системы и 
реже внутренних органов. 

Дисплазия – порок. От пороков развития факоматозы 
отличаются склонностью к прогрессированию. 

Патогенез: поражение происходит в первые недели развития 
при закладке всех трех зародышевых листков: эктодермы, из которых 
в последствии идет развитие нервной системы и кожи; эндодермы, 
дающей начало внутренним органам и мезодермы, формирующей 
сердечно-сосудистую и мышечную систему. Происходит нарушение 
миграции зародышевых клеток всех трех листков. Молекулярные 
механизмы возникновения указанной группы заболеваний остаются 
до сих пор неясными, кроме болезни Луи-Бар, где наблюдается 
дефицит иммуноглобулинов. 

Диагноз факоматоза, как правило, становится очевидным к 4-6 
годам, за исключением болезни Штурге-Вебера, который может быть 
поставлен с рождения по наличию врожденной ангиомы лица. 
Остальные формы до 4-6 лет диагностируются - в общей форме. 

Классификация: в зависимости от доминирования поражения 
определенной системы. 

I Наследственные бластоматозы – доминирует поражение 
нервной системы (между пороком и опухолью) 

1. Болезнь Реклингаузена – множественный нейрофиброматоз 
2. Болезнь Бурневиля-Принглая – туберозный склероз 
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3. Нейрокожный меланоз. 
II Наследственные ангиоматозы 
1. Болезнь Штурге-Вебера – энцефалотригеминальный 

ангиоматоз 
2. Болезнь Луи-Бар – атаксия-гемангиэктазия 
3. Болезнь Гиппеля-Линдау 
4. Болезнь Клипеля-Треноне. 

 
Болезнь Реклингаузена – нейрофиброматоз 

Описана Реклингаузеном в 1882 году. Частота 1 на 2-3 тыс. 
новорожденных. Тип наследования – аутосомно-доминантный с 
высокой степенью пенетрантности и экспрессивности мутантного 
гена. Однако новые мутации встречаются примерно в 50% случаев. 
Мальчики болеют в 2 раза чаще, чем девочки 

Клиническая картина: чрезвычайно вариабельна от 
классических форм до абортивных. 

Типичная картина складывается из триады симптомов: 
1. пигментные пятна кофейного цвета 
2. опухоли кожных, передних? черепных нервов, 

нейрофибромы 
3. умственная отсталость. 
Кофейные пятна отмечаются как правило с рождения, но могут 

возникать и позже. Несмотря на то, что несколько пятен может быть 
обнаружено у вполне здоровых детей, однако их количество более 5-6 
и диаметр более 1,5 см служат патогиомоничным? признаком 
нейрофиброматоза. Чаще пятна располагаются на груди животе, 
спине, реже на конечностях. Кроме того, характерны веснушки 
особенно в подмышечных впадинах и общая пигментация кожи. 

Второй признак мы с вами уже отметили – нейрофибриомы. По 
гистологическому строению, они происходят из лемоцитов 
периферических нервов, но встречаются и астроцитомы, глиомы, 
арахноидэндотелиомы. В зависимости от локализации опухолевых 
образований выделяются 
I тип - периферическая форма при поражении периферических 
нервов. 

Периферическая форма. Опухоли периферических нервов в виде 
уплотнений появляются к 3-7 годам и даже позже. Это опухоли 
мягкой консистенции, сидящие на ножке (фиброзный молюск). 
При внутриневральном расположении опухолей – боль, 
стреляющая, усиливающаяся при пальпации узелков, 
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расстройство всех видов чувствительности в зоне иннервации и 
парезы соответствующих мышц. Излюбленная локализация – 
межреберные и седалищные нервы. 

II тип – центральная форма - при поражении  корешков черепных 
нервов, головного и спинного мозга. Она в свою очередь делится на 
церебральную – клиника представлена поражением черепных нервов 
– излюбленные II и VIII пары. Особенно патогномонично поражение 
хиазмальной области, (снижение зрения, гетерогенные гемианопсии) 
и зрительного нерва, в глазнице – экзофтальм, птоз. При поражении 
VIII пары – шум в ухе, глухота, головокружение. Наблюдается также 
поражение больших полушарий, ствола, оболочек мозга, мозжечка. 
Это клинически выражается снижением интеллекта, судорожным 
синдромом, при поражении мозжечка – клиника опухоли задней 
черепной ямки (атаксия, нистагм, иктенционное дрожание, 
гипертензия). Спинальная форма проявляется клиникой 
экстрамедулярной  опухоли (боли, гипалгезия нарастающего уровня 
идущая снизу вверх, синдром Броудн-Секара). Опухоли могут 
локализоваться в толще нервов висцеральных органов.  
 Умственная отсталость слабой степени, выражена не грубо, дети 
могут заниматься в школе, при наличии припадков – более 
значительные изменения в этом плане. 

Как для любого наследственного заболевания, характерно 
наличие малых аномалий развития: врожденная миогенная кривошея, 
мегалэнцефалия, гипертророфия костей, сколиозы, крипторхизм, 
высокое стояние твердого неба, синдактелии и т.д. 

Течение зависит  от формы заболевания, т.е. локализации 
опухолей. Периферическая форма часто имеет стационарное течение. 
Но может активизироваться в пубертатном возрасте. При 
центральных формах – прогрессирующее течение. 

Диагноз – периферической формы не сложен и основывается на 
данных физикального обследования. Центральная – до операции 
трудно дифференцировать с опухолью мозга, показана КТ. 

Лечение: симптоматическое, противосудорожное, 
обезболивающее препараты (нестероидные противоревматические 
препараты), средства уплотняющие соединительную ткань: АОК, 
аскорутин, Са. Противопоказана стимулирующая терапия (алое, В12). 

Оперативное лечение:  при периферической форме стараться 
избегать, т.к. отмечается наклонность к рецидивированию и более 
бурному развитию. Показано хирургическое лечение при опухолях, 
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вызывающих боль или нарушение функции и быстрорастущих 
опухолях с подозрением на злокачественное перерождение. 

При центральной – оперативное лечение. 
Прогноз: относительно доброкачественный при периферической 

форме. При центральной – прогноз серьезен и зависит от локализации 
узлов и их количества. 

 
Туберозный склероз – болезнь Бурневаля-Тринглая. 

Описана французским неврологом в 1862г., позже в 1880 – 
Принглем. Тип наследования аутомно-доминантный. Ген обладает 
вариабельной экспрессивностью и неполной пенетрантностью. В 
большинстве случаев (85%) свежие мутации. Оба пола болеют с 
одинаковой частотой. Частота 1:100000, среди умственно 
неполноценных - 0,3%. 

Патологическая анатомия: в мозге по всему корковому веществу 
появляются склеротические бляшки (бугорки), узелки. Они 
постепенно увеличиваются и могут кальцифицироваться. Опухоли 
околожелудочковой локализации могут формировать большие массы 
и закупоривать межжелудочковые отверстия, приводя к 
гидроцефалии. 

 При туберозном склерозе встречаются рабдомиомы сердца, 
опухоли почек, поджелудочной железы, щитовидной и др. 
локализации. 

Клиника. Характерна тетрада: 
1. судорожные припадки  
2. депигментированные пятна 
3. сальные «аденомы» - апудомы 
4. умственная отсталость  
1. Судороги различны по своим проявлениям: 

генерализованные и парциальные, кивки, малые припадки. 
Припадки развиваются в конце первого, начале второго года 
жизни, но могут и позже например в пубертатном периоде, с 
возрастом частота их нарастает, отмечается склонность к 
трансформации одних форм в другие. 

2. Кожные проявления в виде пятен депигментации  имеются с 
момента рождения, число их различно от одного до 
нескольких десятков, листовидной формы до 1 см в длину, 
особенно заметные после солнечного облучения. С 4-5 лет 
характерно появление мелких узелков на коже лица, 
располагающихся симметрично по обе стороны носа в виде 
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бабочки. Цвет их желто-розовый или коричневато-красный, 
размер 1-3-5 мм в диаметре. Возможны и другие кожные 
проявления например кофейные пятна как при болезни 
Реклингаузена, участки «шагреневой кожи», участки 
фиброзной гиперплазии. 

3. Умственная отсталость начинается рано, постепенно 
прогрессирует, достигая иногда стадии дебильности. Однако 
при абортивных формах может не наблюдаться вовсе.  

Типичны поведенческие нарушения, особенно гиперактивность 
и склонность к разрушающим действиям. Локальные 
неврологические симптомы встречаются не часто, но у 15% больных 
отмечаются опухоли головного мозга, которые проявляются четкой 
очаговой симптоматикой в виде, парезов, экстрапирамидных и 
мозжечковых нарушений. Возможны также опухоли внутренних 
органов, причем очень часто – гипернефрома почек, рабдомиома 
сердца (80%). Поражения нервной системы и внутренних органов, 
особенно почек встречаются чаще, чем кожные поражения (почки 
80% случаев, эпилепсия 93%, умственная отсталость 75%, кожа – 
70%). Тяжесть течения, инвалидность, летальный исход связан с 
внекожными поражениями. 

Диагноз: в старшем возрасте выносится на основании 
прогрессирования судорожного синдрома, умственной отсталости и 
кожных проявлений. В раннем детстве учитывают – депигментацию 
кожи, судороги, задержку развития и резистентность к 
противосудорожной терапии. Иногда на глазном дне определяются 
бугорки опухолевые в виде тутовой ягоды. Депигментация в 
сочетании с судорожным синдромом и умственной отсталостью 
позволяет с уверенностью поставить диагноз туберозного склероза. 

Прогноз: серьезен, дети часто погибают в школьном возрасте в 
эпистатусе или от опухоли внутренних органов. 

Лечение: симптоматическое. 
 

Нейрокожный меланоз. 
Описан Рокитанским в 1861г. Тип наследования неизвестен, оба 

пола поражаются с одинаковой частотой. Популяционная частота 
неизвестна. 

Паталогоанатомически обнаруживаются множественные 
пигментные невусы на коже, часто малингизированные, 
инфильтрация мозга, меманобластами, иногда гидроцефалия, дефекты 
невральной трубки. 
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Клиника. Характерны врожденные пигментные невусы черного 
цвета, больших размеров, локализующиеся чаще в проксимальных 
отделах ног и  нижней части туловища, реже на других участках 
кожи, иногда покрытые волосами. На 2-3 году жизни появляется 
задержка психомоторного развития, часто сочетающаяся с 
эпилептическими припадками, возможен гипертензионно-
гидроцефальный синдром. 

Течение заболевания прогрессирующее. Диагноз ставится с 
учетом кожных проявлений. 

Лечение – симптоматическое. 
Прогноз – неблагоприятный, больные умирают в возрасте 20-25 

лет от злокачественного перерождения невусов. 
 

Болезнь Штурге-Вебера. 
Болезнь Штурге-Вебера энцефалотригеминальный ангиоматоз 

или энцефалофациальный факоматоз. Описан в 1879г. – Штурге. 
Частота 1:100000. 

Заболевание чаще проявляется в виде спорадических случаев, 
хотя не исключается возможность и доминантного и рецессивного 
наследования. 

Проявляется врожденной капиллярной гемангиомой на коже 
лица и шеи, слизистых, мозговых оболочках, обычно односторонней. 
Кожная ангиома, так называемый огненный невус или пятно 
портвейна, локализуется по ходу тройничного нерва, в основном по 
его I глазничной ветви, но иногда распространяется и на шейные 
сегменты. Из мозговых оболочек часто в процесс вовлекается мягкая 
сосудистая в височно-затылочной области. Медленный кровоток в ее 
сосудах обусловливает развитие аноксии подлежащего участка коры, 
что проявляется судорогами, нарушением умственного развития и 
гемипарезами и гемианопсиями на стороне, контрлатеральной 
ангиоме. Возможны субарахноидальные кровоизлияния, но бывают 
редко. Опасно расположение ангиом на слизистых в полости глотки и 
желудочно-кишечного тракта, т.к. могут быть причинами 
кровотечения. 

Судороги, как правило, фокальные в конечностях, 
противоположных очагу. 

Параклинические методы: 
1. Глазное дно – могут выявляться ангиоматоз сосудистой 

оболочки 
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2. R-графия черепа – кальцификаты в коре, за счет отложения 
солей кальция. Они имеют двойной контур в форме 
железнодорожных рельсов. 

У детей могут выявляться пороки сердца, дисплазии в строении 
черепа и лица. 

Диагноз ставится на основании сочетания ангиомы и 
судорожных припадков. 

Лечение: симптоматическое, противосудорожное, средства 
укрепляющие сосудистую стенку. 

При некоррегируемых судорогах показана резекция 
пораженного участка мозга, но как правило малоэффективна. 

 
Атаксия-телеангиэктазия (синдром Луи-Бар). 

Заболевание впервые описано француженкой Луи-Бар в 1941г. 
Атаксия-телеангиэктазия является наследственным заболевание с 
аутосомно-рецессивным типом наследственной передачи. 

Заболевание проявляется атаксией мозжечкового типа, 
телеангиэктазиями на коже и конъюнктиве глаз и повышенной 
склонностью к инфекционным заболеваниям. 

Патанатомия. Атрофия коры мозжечка, дегенерация зубчатого 
ядра,  задних кантиков спинного мозга. Телеангиэктазии не только на 
коже но и в оболочках  и веществе головного мозга. Гипоплазия 
вилочковой железы. 

Клиника. Заболевание проявляется в момент становления 
двигательной функции – на первых порах это задержка моторного 
развития – дети позже начинают сидеть, ходить. При стоянии и 
ходьбе выявляется атаксия. На 2-3 году появляется гиперкинезы    - 
тремор, хореоатетоз. Может наблюдаться периодически гипертермия 
по 2-3 месяца. В возрасте между 3-4 годами развиваются 
телеангиэктазии – тонкие красные ниточки сосудов чаще на склере, 
напоминающие конъюнктивит. Постепенно они увеличиваются в 
толщине и образуются на ушных раковинах, лице, шее, в области 
коленных суставов, на кистях и стопах. Кожа лица детей становится 
грубой, атаксия прогрессирует и к 7-8 годам ребенок перестает 
ходить. Нарушается речь, появляется нистагм. К 7-10 годам могут 
поражаться подкорковые узлы, что клинически проявляется 
синдромом паркинсонизма. 

Нарастает умственный дефект. Дети заторможены, мало 
подвижны, часто болеют бронхо-легочными заболеваниями. 
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Диагноз: на основе клиники: атаксия, тремор, нистагм, в 
сочетании телеангиэктазиями. До появления телеангиэктазий диагноз 
правильно установить не возможно.  

Лечение: антибиотики, глюкокортиковые гормоны, анаболики, 
кокарбоксилаза, витамины, аминокислоты, ноотропы. Интенсивная 
терапия антибиотиками инфекционных поражений продлевает жизнь 
больного до второго, а иногда и третьего десятилетия. 
Неврологические симптомы лечению не поддаются.  
 

Болезнь Гиппеля-Линдау 
Болезнь Гиппеля-Линдау – цереброспинальный ангиоматоз. 

Характерные признаком является сочетание ангиомы сетчатки с 
гемангиобластомой мозжечка, гемангиоимой спинного мозга, а также 
опухолями внутренних органов, в частности гиппернефромой. 

Сообщают о доминантном наследовании в некоторых семьях с 
неполной экспрессивностью гена. 

Клиника складывается из потери зрения и симптомов поражения 
мозжечка и спинного мозга. Ведущим в клинической картине 
заболевания являются зрительные расстройства с типичным для 
болезни Гиппеля-Линдау изменениями на глазном дне – расширением 
и извитостью сосудов, образованием сосудистых клубков, 
множественных мелких аневризм, очагов эксудации с последующей 
начинающейся отслойкой сетчатки. В неврологическом статусе – 
гипертензионно-гидроцефальный синдром. Острое развитие 
гипертензионного синдрома бывает связано с разрывом кист 
мозжечка, т.к. опухоль кистозная. Кисты могут существовать у детей 
долго  бессимптомно. Заболевание выявляется в подростковом или 
более позднем возрасте. 

 
Болезни Клиппеля-Треноне-Вебера 

Описана впервые в 1869 году, а в 1900г. выделено в 
самостоятельную нозологическую форму и названо 
остеогипертрофическим варикозным невусом. И выделили 
Характерна триада симптомов: 

1. гипертрофию конечности 
2. кожные ангиомы 
3. расширение поверхностных вен. 
Больные напоминают таковых при болезни Штурге-Вебера, но 

невус располагается на конечности. Кроме того пораженная 
конечность увеличена в размерах. 
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Патогенез: врожденная неполноценность арторио-венозных 
шунтов, которые неизменно приводят к варикозу и гипертрофии 
конечности. Со стороны нервной системы может отмечаться 
мегалэнцефалия, задержка умственного развития. Нарушается 
трофика кожи, потоотделение, отеки, ихтиозоформные дерматозы, 
иногда изъязвления и гангрены. 

Хирургическое лечение: удаление варикозных узлов, это 
предотвращает развитие гипертрофий, но очень опасно. Указывается 
на хорошие результаты от глубокой рентгенотерапии. Применяют 
также криотерапию, тугое бинтование, дегидратирующие средства, но 
убедительных данных об эффекте такого лечения нет. 
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2.4.8. 
ТЕМА: Сирингомиелия и сирингобульбия  (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Общая характеристика. 
2. Этиология и патогенез. 
3. Патоморфология. 
4. Клиника. 
5. Лечение 
 

Сирингомиелия – хроническое прогрессирующее заболевание 
нервной системы, характеризующееся разрастанием глии и 
образованием полости в области спинного и, реже, головного мозга. 
Встречается в среднем с частотой 5-7 случаев на 100 000 населения, 
однако распространенность этой болезни в различных 
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географических зонах и даже в пределах одной относительно 
небольшой территории весьма различна. 

Известно, что мужчины болеют сирингомиелией в 3 раза чаще, 
чем женщины, более 80% больных находятся в возрасте от 10 до 30 
лет. Жители сельской местности болеют чаще, чем живущие в городе. 
У детей, по данным Н.А.Борисовой (1984) нет половых различий 
заболеваемости, а первые признаки болезни иногда выявляются в 
дошкольном возрасте. 

Этиология и патогенез. Сирингомиелия –
мультифакториальное заболевание, в возникновении которого играют 
роль врожденные, в том числе наследственные факторы, а затем 
экзогенное воздействие в любом периоде послеродового (возможно, и 
дородового) онтогенеза. Главное значение придается патологии 
эмбрионального периода, во время которого происходит дефектное 
заращение шва в месте обеих половин медуллярной трубки. В этих 
участках могут «застревать» мезодермальные и экзодермальные 
клетки с неправильным в последующем их развитии и 
дифференцировкой. В настоящее время ведущее значение придается 
избыточному образованию спонгиобластов, из которых формируются 
различные элементы глии и эпендима желудочков. Спонгиобласты 
длительное время могут сохранять свои эмбриональные свойства с 
готовностью к пролиферации, которая может наступить под влиянием 
различных дополнительных факторов. 

Патоморфология. Для сирингомиелии характерно разрастание 
глиозной ткани с образованием полостей. Последние 
преимущественно локализуются в области шейного утолщения и 
верхнегрудной части спинного мозга. Они обычно распространяются 
на 1-2, редко на большее количество сегментов, могут быть 
единичными и множественными, различной формы и величины. 

Классификация, клиника. Существующие классификации 
сирингомиелии основаны на локализации поражения спинного мозга 
по длиннику. В этом плане различают следующие основные формы: 
заднероговую, переднероговую, вегетативно-трофическую и 
смешанную. Х.Г.Ходос (1965) выделяет типичную шейно-грудную и 
атипичные формы: пояснично-крестцовую, дорсо-люмбальную, 
сирингомиелию, связанную с двумя очагами, и сирингобульбию. С 
целью детализации отдельных клинических особенностей данной 
болезни Н.А.Борисова,  И.В. Валикова и Г.А. Кучаева (1989) 
предлагают несколько дополненную классификацию. 

  Классификация сирингомиелии 



 319 

Клинические формы: 
1. Заднероговая 
2. Переднероговая 
3. Вегетативно-трофическая 
4. Смешанная 
5. Бульбарная 
6. Сочетанная с краниовертебральными аномалиями 

Распространенность процесса: 
1. Спинальная (шейная, грудная, пояснично-крестцовая, 

тотальная) 
2. Стволовая 
3. Стволово-спинальная 

Степень выраженности: 
1. Легкая 
2. Средняя 
3. Тяжелая 

Тип течения: 
1. Непрогредиентный 
2. Медленно прогрессирующий 
3. Быстро прогрессирующий 

Стадии развития процесса: 
1. Дебют (начало) 
2. Нарастание 
3. Стабилизация 

Клинические проявления сирингомиелии четко определяются 
характером морфологических нарушений, локализацией и 
распространенностью патологического процесса. Они проявляются в 
виде чувствительных, двигательных и вегетативно-трофических 
нарушений, а последние включают большое разнообразие изменений 
со стороны опорно-двигательного аппарата. 

Классическое проявление сирингомиелии – диссоциированная 
анестезия в виде выпадения болевой и температурной при 
сохранности тактильной и мышечно-суставной чувствительности 
встречается практически во всех случаях болезни, но бывает не такой 
грубой, как у взрослых. Дети весьма редко сами констатируют утрату 
чувствительности к горячему или холодному в определенных 
участках тела. У них наблюдаются, но не часто, следы от ожогов, 
которые они получили, не ощущая боли. Обычно имеет место легкая 
гиперстезия по сегментарному типу, выявляемая при детальном  
обследовании. 
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Двигательные расстройства могут возникать рано при 
переднероговой локализации полости или очага глиоматоза, они 
присоединяются к чувствительным нарушениям при переходе процесса с 
задних на передние рога. В обоих случаях возникают вялые парезы рук, 
которые вначале обычно односторонние или двусторонние 
асимметричные. Парез чаще начинается с дистальных, реже с 
проксимальных отделов конечности. Происходит атрофия мелких 
мышц кисти, что приводит к западению мышц тенара, гипотенара и 
межкостных промежутков. Кисть приобретает форму обезьяньей и 
когтеобразной лапы. 

Ортопедические нарушения при сирингомиелии весьма 
разнообразны и проявляются деформациями позвоночника в виде 
сколиоза, кифоза и кифосколиоза, которые усугубляют дистрофические 
изменения в позвонках и межпозвонковых дисках; дефектами роста и 
костеобразования, патологическими переломами, артропатиями и 
остеоартропатиями. Деформации позвоночника являются одним из 
частых и рано возникающих проявлений сирингомиелии. Еще в конце 
прошлого века В.К. Рот (1890) писал о том, что сколиоз является 
постоянным симптомом сирингомиелии. 

С и р и н г о б у л ь б и я — вариант сирингомиелии с по-
ражением продолговатого мозга и моста мозга.  В чистом виде 
встречается относительно редко. В большинстве случаев процесс 
первично локализуется в области шейного утолщения, постепенно 
распространяясь на продолговатый мозг, а затем и мост мозга. Более 
высокая локализация поражения (ножки мозга и выше) представляет 
неврологическую казуистику. 

При сирингобульбии первоначально происходит преимущественно 
одностороннее поражение, локализующееся в области ядер IX —XII 
пар черепных нервов, медиальной петли. Обычно страдает ядро 
спинномозгового пути тройничного нерва, которое начинается с 
нижней трети моста мозга и простирается до II шейного сегмента. Это 
ядро и аналогичный путь по строению и функции является аналогом 
задних рогов спинного мозга. Локализация поражения определяет и 
соответствующую клиническую симптоматику. Она характеризуется 
в основном бульбарными расстройствами в виде нарушений глотания, 
особенно жидкой пищи, расстройством артикуляции, носовым 
оттенком голоса. При глотании жидкая пища и слюна попадают в 
носоглотку и дыхательные пути. Возникший парез (реже паралич) 
мягкого неба вызывает снижение или отсутствие глоточного 
рефлекса. Вовлечение в процесс ядра подъязычного нерва приводит к 
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атрофии мышц языка и фибриллярным подергиваниям. В случае 
двустороннего поражения мягкое небо свисает, язык малоподвижен с 
выраженной его атрофией. Нарушаются акты кашля и чихания. 
Возникает снижение болевой и температурной чувствительности в 
латеральных отделах лица, чувствительность в медиальных отделах 
(вблизи рта и носа) нарушена в меньшей степени или длительное 
время остается сохранной. В некоторых случаях могут возникнуть 
ротаторный нистагм, парез мимической мускулатуры, нарушение 
вкуса и слуха. Часто выявляется синдром кривошеи. 

Бульбарная форма сирингомиелии может длительное время 
существовать самостоятельно, возникать при спинальной 
локализации процесса или спинальные расстройства наступают в 
последующем. 

Течение и прогноз. Течение сирингомиелии во всех случаях 
прогрессирующее, что проявляется нарастанием имевших место 
чувствительных, двигательных и вегетативно-трофических 
нарушений, а также вторичных изменений со стороны опорно-
двигательного аппарата. Однако темп прогрессирования болезни 
может быть различным. Наиболее часто имеет место медленно 
прогрессирующее течение, когда постепенно нарастают симптомы 
поражения спинного и (или) головного мозга. 

Диагностика. Распознавание типичных случаев сирингомиелии не 
представляет особых затруднений и основывается на наличии 
описанных выше чувствительных, двигательных и вегетативно-
трофических расстройств, возникших на фоне дизрафического статуса. 
Однако указанное сочетание синдромов болезни свидетельствует о 
далеко зашедшем заболевании, при котором терапевтические 
мероприятия не окажут должного эффекта. Ранняя диагностика 
болезни трудна и обусловлена как наличием атипичных форм, так и 
большим клиническим полиморфизмом сирингомиелии. 

Лечение. Лечебные мероприятия при сирингомиелии, как и при 
других хронических прогрессирующих дистрофических заболеваниях 
нервной системы, направлены  в основном на стабилизацию 
патологического процесса, уменьшение выраженности субъективных 
расстройств и органических неврологических нарушений. Они в основ-
ном консервативные, хотя в ряде случаев, но относительно редко, 
проводятся и хирургические операции. Основным методом лечения 
сирингомиелии является рентгенотерапия, которая начала 
использоваться при этом заболевании с 1905 г. Данный способ 
лечения основан на том, что рентгеновские лучи задерживают 
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пролиферацию незрелой глиальной ткани, способствуют 
стабилизации патологического процесса и этим задерживают темп 
прогрессирования болезни и частоту возникновения рецидивов. 
Данный метод лечения показан прежде всего в периоде болезни с 
медленно прогрессирующим течением. В случае образования 
сирингомиелитической полости, выраженных чувствительных и 
трофических расстройств рентгенотерапия значительно менее 
эффективна, хотя также может быть использована с учетом 
противопоказаний к данному методу лечения. 

На основании большого количества личных наблюдений 
Н.А.Борисова с соавт. (1989) рекомендует проводить облучение 
пораженных сегментов спинного мозга 5 раз в неделю. Разовая доза 
составляет 90 рад (0,9 Гр), суммарная доза составляет 900 — 1100 рад 
(9 — 11 Гр). При бульбарной форме болезни облучение проводится в 
разовой дозе 50 — 70 рад (0,5-0,7 Гр), суммарной  - 400-500 рад (4-5 
Гр). 

Повторные курсы рентгенотерапии можно проводить через 4 — 
8 мес., а после 3-х курсов  — через 1 — 1,5 года. Рано начатые и 
систематически повторяющиеся курсы рентгенотерапии нередко 
предотвращают развитие рецидивов и прогрессирование в течение 3 — 
5 и более лет. 

Из симптоматических средств могут быть использованы 
антихолинэстеразные препараты. Прежде всего прозерин, никотиновая 
кислота, продектин, витамины группы В, легкий массаж конечностей.  

Хирургическое лечение сирингомиелии проводится в случае 
наличия большой кистозной полости, которая сопровождается 
выраженным болевым синдромом и компрессионными 
проводниковыми расстройствами. В таких случаях продольно 
рассекается стенка полости в наиболее истонченном участке (операция 
Пуусеппа, 1926). Для предотвращения смыкания стенок полости в неё 
вводится полоска твердой мозговой оболочки спинного мозга или 
дистальный участок пересеченного корешка спинного мозга. Можно 
также ввести в сирингомиелитическую полость инородные предметы — 
резиновую или полиэтиленовую трубку, шелковые  или кетгутовые 
нити. 
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2.4.10. 

ТЕМА: Миастения у детей (Л.В.Шалькевич) 
 

УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Определение 
2. Эпидемиология 
3. Патогенез 
4. Классификация 
5. Клиника 
6. Диагностика 
7. Лечение 

 
Миастения - заболевание поперечно-полосатой мускулатуры, 

характеризующееся патологической мышечной слабостью и 
утомляемостью вследствие нарушения нервно-мышечной передачи.  

 
Эпидемиология 

• Распространенность в мире составляет 52,7- 142 больных на  
миллион населения 

• Заболеваемость - от 0,5 до 9,1 случая в год на 100 тысяч 
населения 

• Удельный вес детей и подростков среди всех больных составляет 
15-20%   

 
Этиопатогенез 

Синаптическая болезнь аутоимунного генеза, органом-мишенью 
которой является вилочковая железа (тимус). Происходит индукция 
аутоимунного процесса в организме. Образовавшиеся антитела 
вызывают нарушение работы ацетилхолиновых рецепторов на 
постсинаптических мембранах 

 
Классификация (Е.Н.Пономарева и др., 1998) 
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Возрастная характеристика                                     

• Миастения новорожденных (транзиторная) 
• Врожденная миастения 
• Юношеская миастения 
• Миастения взрослых 
• Поздняя миастения 

Характер течения 
• Миастенические эпизоды 
• Стационарное течение 
• Прогрессирующее и злокачественное течение 

Распространенность мышечной слабости 
• Локальные формы 
• Глазная 
• Глоточно-лицевая 
• Скелетно-мышечная 
• Генерализованная 

Тяжесть процесса 
• Легкая степень 
• Средняя степень тяжести 
• Тяжелая степень 

Обратимость симптомов под влиянием антихолинэстеразных  
препаратов 

• Полная компенсация 
• Неполная компенсация 
• Плохая компенсация 

Состояние вилочковой железы 
• Тимомогенная миастения 
• Тимогенная миастения 

 
Клиника 

Страдает поперечно-полосатой мускулатура, гладкая остается 
интактной  
• Избирательность поражения мышц, преимущественно поражаются 

экстраокулярные мышцы, бульбарные мышцы, мышцы 
проксимальных отделов конечностей.  

• Вариабельность слабости мышц в течение дня и зависимость ее от 
физических нагрузок.  

• Сохранность сухожильно-надкостничных рефлексов  
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• Не характерны нарушения поверхностной и глубокой 
чувствительности.  

• Гипотрофии и атрофии развиваются редко  
 
Клинические формы болезни по распространенности мышечной 

слабости 
Глазная форма  

o Птоз 
o Двоение  
o Косоглазие 

Глоточно-лицевая форма 
o Расстройство глотания, жевания, осиплость голоса.  
o Может сопровождаться гиперсаливацией и расстройством 

дыхания. 
Скелетно-мышечная форма 

o Слабость мышц туловища и проксимальных отделов 
конечностей.  

o Сухожильно-надкостничные рефлексы сохранены 
Генерализованная форма 

o Распространенные мышечные нарушения, обязательно 
включающие туловище, конечности и часть или все 
краниальные мышцы.  

 
Миастенические синдромы 

Синдромы, клинические проявления которых схожи с 
проявлениями миастении, имеется нарушение нервно-мышечной 
передачи на уровне синапса, но иного генеза, чем при миастении. 

• Приобретенные - результат действия внешних причин 
(дифтерия, новообразования, отравления ботулотоксином и др.)  

o Синдром Ламберта-Итона  

• Врожденные (конгенитальные) - обусловлены генетической 
патологией. 

 
Кризы при миастении 

Это внезапные и резкие ухудшения нервно-мышечной передачи 
с развитием выраженной слабости мышц туловища и конечностей, 
прогрессирующими бульбарными и дыхательными нарушениями  

• Миастенический криз– в основе нехватка ацетилхолина 
• Холинэргический криз - в основе избыток ацетилхолина 
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Диагностика 
• Выявление патологической слабости и утомляемости мышц при 

повторных движениях.  
• Пробы с антихолинэстеразными препаратами (прозериновая 

проба)  
• Стимуляционная электронейромиография  
• Диагностика изменений в вилочковой железе  
• Определение антител к рецепторам ацелилхолина, скелетным 

мышцам, рецепторам тирозинкиназы 
 

Лечение 
• Симптоматическое  
• Патогенетическое  

Симптоматическая терапия - назначение 
антихолинэстеразных препаратов (АХЭП).  

Основные  АХЭП в лечении миастении 
• Прозерин (неостигмина бромид, простигмин).  
• Калимин (пиридостигмина бромид, местинон)  
• Оксазил (амбенония хлорид, мителаза)  
• Убретид (дистигмина бромид)  

Патогенетическая терапия  

• Иммуносупрессивная терапия 
o глюкокортикостероиды 
o цитостатики 

• Человеческий иммуноглобулин для внутривенного введения 
• Плазмаферез 
• Тимэктомия 

 
Терапия кризов 

Миастенический  криз 
• Внутримышечно или внутривенно 0,05% раствор прозерина в 

возрастной дозировке каждые 30 минут, но не более трех раз.  
• При отсутствии эффекта – добавление кортикостероидов. 

Или: первичное внутривенное введение преднизолона в больших 
дозах (пульс-терапия) с последующим переводом на пероральный 
прием 

• Плазмаферез 
• Человеческий иммуноглобулин для внутривенного введения 
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Холинэргический криз 
• Полная отмена АХЭП не менее чем на 2-3 дня 
• Одновременно - назначение больших доз преднизолона.  
• Плазмаферез.  
• При необходимости - ИВЛ.  
• Подбор новой дозы АХЭП начинается после полной ликвидации 

мускариновых и никотиновых эффектов 
 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 
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2.4.10. 

ТЕМА: Наследственные болезни обмена (Л.В.Шалькевич) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Основные механизмы 
2. Наследственные нарушения обмена  аминокислот 
3. Наследственные нарушения обмена липидов 
4. Наследственные нарушения обмена углеводов 
5. Мукополисахаридозы 
6. Муколипидозы 

 
Основные механизмы поражения нервной системы при 

наследственных болезнях обмена: 



 328 

• Токсическое действие на нервные клетки избыточного 
оличества аномальных метаболитов, образовавшихся в 
результате недостатка фермента; 

• Токсическое действие побочных продуктов биохимических 
реакций; 

• Отсутствие конечных продуктов реакции вследствие блока на 
определенной ступени метаболизма. 

• Виды нарушений 
o Наследственные нарушения обмена  аминокислот (АК) 
o Наследственные нарушения обмена липидов 
o Наследственные нарушения обмена углеводов 
o Мукополисахаридозы 
o Муколипидозы 

 
Наследственные нарушения обмена аминокислот 

• Проявляется в первые недели и месяцы жизни  
• Нарушение функции желудочно-кишечного тракта  
• Неврологические симптомы  
• Изменения кожи  

Фенилкетонурия 

• Нарушение обмена фенилаланила 
§ Клинические признаки - в течение 1-го года 

жизни  
o Лечение 

§ Диета с низким содержанием фенилаланина.  
§ Лечение строгой диетой проводят у детей в 

возрасте до 5-6 лет, в дальнейшем ее ограничения 
вначале частично, затем полностью снимают.  

 
Гистидинемия 

• Нарушение обмена АК гистидина 
o Полное отсутствие фермента  

§ Первые признаки в 3-4 мес. жизни 
§ Возможен летальный исход  

o Частичная инактивация фермента  
§ Прогрессирование заболевания медленное  

• Лечение 
o Рацион питания - из расчета минимального содержания 

гистидина на 1 кг массы ребенка (16-34 мг/кг) 
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o Специально адаптированные смеси 
o Продукты животного происхождения – под контролем 

гистидина в крови (253-322 мкмоль/л) 
 

Наследственные нарушения обмена липидов 
• Внутриклеточные липоидозы  

o Амавротические идиотии 
o Болезнь Ниманна-Пика 
o Болезнь Гоше  

 
Амавротическая идиотия (болезнь Тея-Сакса) 

• Отсутствие активности фермента гесозаминидазы А 
Клиника 

• Проявления в возрасте 3 - 6 месяцев 
• Меняется поведение  
• Теряются приобретенные навыки  
• Повышаются чувствительность к звукам  
• Рано теряет зрение и быстро слепнет.  
• В области macula появляется вишнево-красное пятно, 

окруженное серым ободком. 
• Смерть к 2-3 годам при полной психической и физической 

деградации  
 

Болезнь Ниманна-Пика 

• Дефект синтеза сфингомиелина 
• Аутосомно-рецессивный путь наследования 

 Поражаются  
o головной мозг 
o печень,  
o селезенка  
o лимфатические узлы  

 
Болезнь Гоше (глюкоцереброзидоз) 

• Дефицит фермента b-глюкоцереброзидазы  
 

Клиника 
• ОСТРАЯ ФОРМА  

o Дети раннего возраста, проявляется с  рождения  
o Бульбарные расстройства 
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o Поражение глазодвигательных нервов  
o Тонико-клонические судороги  
o Пигментная дегенерация сетчатки  
o Смерть в первые месяцы жизни  

• ПОДОСТРАЯ ФОРМА  
o Дети раннего и старшего возраста 
o Сочетание церебральной и висцеральной патологии 
o Течение прогрессирующее.  
o Смерть через 1-1,5 года от начала заболевания. 

• ЮВЕНИЛЬНАЯ ФОРМА  
o Дети разного возраста и взрослые  
o Не страдает нервная система 
o Хроническое, доброкачественное течение  

 
Муколипидозы 

Накопление липидов и мукополисахаридов в висцеральных, 
мезенхимальных и нервных клетках  
 Поражаются  

o нервная система  
o внутренние органы  
o костная система  
o ретикулоэндотелиальная система 

 
Нейровисцеральный липидоз (ганглиозидоз Gm1  I  типа, болезнь 

Нормана-Ландинга) 

• Дефицит всех изомеров (А, В, и С) кислой β-галактозидазы  
o Проявляется с рождения  

§ увеличиваются печень и селезенка  
• Неврологические нарушения 

o повышается реакция на звук  
o утрачивается реакция на окружающее  
o нарушается глотание  
o судороги  

• Амавроз  
• Больные умирают в возрасте 2-3 лет  

 
Болезнь Дерри (ганглиозидоз Gm1  II  типа) 

• Дефицит изомеров В и С кислой β-галактозидазы 
• Проявления на 2-м году жизни  
• Координаторные нарушения  
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• Судороги  
• Спастические парезы  
• В  терминальной стадии развивается децеребрационная 

ригидность  
• Длительность жизни больных до 10 лет  

 
Наследственные нарушения обмена углеводов 

• Развитие гипергликемических и гипогликемических 
состояний 

• Образование токсических продуктов метаболизма 
(кетокислот) 

• Накопление углеводов в нервных и мышечных клетках  
 

Галактоземия 

• Наследственная непереносимость лактазы 
• В основе - снижение активности фермента галактозо-1-

фосфат-уридинтрансферазы  
Клиника 

• Гипогликемический синдром 
• Ацидоз 
• Гипокалиемия  

 
Биохимическое исследование: повышение содержания галактозы 

в крови при общей гипогликемии, галактозурия, протеинурия, 
гипераминоацидурия.  

Лечение 
• Диета 

o исключают молоко и продукты, содержащие галактозу  
• Симптоматическая терапия  

o уменьшение ацидоза  
o снижение внутричерепного давления  
o купирование судорог  

 
Фруктоземия 

• Наследственная непереносимость фруктозы  
• Дефицит фермента фруктозо-1-монофосфат-альдолазы 

Клиника 
• Резкая гипокликемия  
• Проявляется в первые месяцы жизни  
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• Дети вялые, адинамичные 
• Кожные покровы бледные  
• Периодически - гипогликемические кризы  
• Характерны желудочно-кишечные расстройства 
• Гипоальбуминемия, стойкая желтуха  

 
Диагностика 

• Нагрузка фруктозой (1-2 г/кг массы)  
o Резкое повышение уровня фруктозы в крови (до 1,7 г/л) 

с одновременным снижением концентрации глюкозы 
(до 0,04-0,1 г/л) 

Лечение 
• Диета с исключением продуктов, содержащих фруктозу  

o сахар, фрукты, мед  
 

Гликогенозы 
Группа наследственных ферментопатий (9 типов), 

характеризующихся избыточным накоплением гликогена в 
различных органах и тканях в связи с нарушением процесса его 
распада и синтеза  

Клиника 
• I, II, III типы - развитие неврологической симптоматики 

связано с невозможностью катаболизма гликогена и 
развитием гипогликемического синдрома в периодах между 
кормлениями ребенка  

• V ,VII,VIII типы гликогеноза - поражение мышц вследствие 
нарушения катаболизма мышечного гликогена.  

o Мышцы плотные, гипертрофированные.  
o Мышечная слабость (особенно после физической 

нагрузки)  
o Болезненные спазмы мышц – «крампи»  

 
Мукополисахаридозы 

Группа заболеваний соединительной ткани, характеризующихся 
сочетанным поражением  

• опорно-двигательного аппарата,  
• внутренних органов,  
• глаз  
• нервной системы.  
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В основе - нарушение обмена мукополисахаридов (кислых 
гликозамингликанов) 

Клиника 
• Грубые черты лица  
• Дизостоз скелета  
• Поражение сердца  
• Гепатоспленомегалия  
• Снижается слух и зрение 
• Помутнение роговиц. На глазном дне – застойные явления, 

иногда атрофия зрительных нервов.  
• Интеллект может быть сохраненным или снижен. 

Лечение 
• АКТГ 
• Кортикостероиды 
• Большие дозы витамина А 
• Диета с ограничением витамина С 

 
СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 

1. Евтушенко С.К., Седаков И.А. Наследственные заболевания и 
пороки развития нервной системы в практике невропатолога. 
Донецк: РИП «Лебедь», 1994. 
2. Наследственные болезни нервной системы: Руководство для 

врачей /под ред. Ю.Е.Вельтищева, П.А.Темина.- М.: Медицина, 
1998. 

3. Неврология детского возраста: воспалительные и 
наследственные заболевания, соматоневрологические 
синдромы, неврозы и неврозоподобные состояния: Учеб. пособ. 
для ин-в и фак. усовершенствования врачей. Г.Г.Шанько, 
Е.С.Бондаренко и др./ Под ред. Г.Г.Шанько, Е.С.Бондаренко 
Мн.: Выш.шк., 1990. - 560с. 

4. Руководство по педиатрии: болезни плода и новорожденного, 
врожденные нарушения обмена веществ. (Под ред. Р.Е.Бермана, 
В.К.Вогана: пер. с англ.) М.: Медицина, 1987. 

5. Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г. Шанько.- 
Минск: «Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 

 
2.5. Опухоли нервной системы, сосудистые заболевания нервной 

системы 
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2.5.1. 
ТЕМА: Опухоли головного мозга у детей (Шарко Е.Е.) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Классификация опухолей головного мозга. 
a. Классификация по гистологическому строению. 
b. Классификация по локализации. 

2. Клиническая симптоматология. 
a. Общемозговые симптомы. 
b. Очаговые симптомы. 

3. Особенности клинического течения в детском возрасте. 
 

1a. Гистологическая классификация опухолей центральной 
нервной системы (ВОЗ, 1993). 

1) Опухоли из нейроэпителиальной ткани 
♦ Астроцитраные опухоли: астроцитома, анапластическая 

(злокачественная) астроцитома, глиобластома 
♦ Олигодендроглиалные опухоли: олигодендроглиома, 

анапластическая (злокачественная) олигодендроглиома 
♦ Эпендимарные опухоли: эпендимома, анапластическая 

(злокачественная) эпендимома, субэпендимома 
♦ Смешанные глиомы: олигоастроцитома, анапластическая 

(злокачественная) олигоастроцитома 
♦ Опухоли сосудистого сплетения: папиллома сосудистого 

сплетения, рак сосудистого сплетения 
♦ Нейроэпителиальные опухоли неясного происхождения: 

астробластома, полярная спонгиобластома, глиоматоз мозга 
♦ Нейрональные и смешанные нейронально-глиальные опухоли: 

ганглиоцитома, ганглиоглиома, параганглиома, нейробластома 
♦ Паренхиматозные опухоли шишковидного тела: пинеоцитома, 

пинеобластома, смешанные опухоли шишковидного тела 
♦ Эмбриональные опухоли: медуллоэпителиома, нейробластома, 

эпендимобластома, примитивные нейроэктодермальные опухоли: 
медуллобластома 

2) Опухоли черепных и спинномозговых нервов 
♦ шваннома 
♦ нейрофиброма 
♦ неврогенная саркома 
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3) Опухоли мозговых оболочек 
Опухоли из менинготелиальных клеток: менингеома 
Мезенхимальные неменинготелиальные опухоли:  

– остеохондральные опухоли, липома, фиброзная гистиоцитома, 
– гемангиоперицитома, хондросаркома, рабдомиосаркома 

Первичные меланоцитарные поражения: диффузный меланоз, 
меланоцитома 
Опухоли неясного гистогенеза: гемангиобластома 
4) Лимфомы и опухоли кроветворной ткани 

5) Опухоли из зародышевых клеток (герминогенные): 
герминома, тератома 
6) Кисты и опухолевидные поражения: киста кармана Ратке, 
эпидермоидная киста, дермоидная киста 
7) Опухоли области турецкого седла: аденома гипофиза, рак 
гипофиза, краниофарингиома 

8) Опухоли, врастающие в полость черепа: параганглиома, 
хондрома, хордома, хондросаркома, рак 
9) Метастатические опухоли 
10) Неклассифицируемые опухоли 

1b. По локализации опухоли: 
♦  экстрацеребральные 
♦  интрацеребральные 

 - супратенториальные 
 - субтенториальные 

2. Клиника 
♦ Общемозговые 
♦ Очаговые симптомы 

2a. Общемозговые симптомы 
♦ Гипертензионный  
♦ Гидроцефальный 
♦ Окклюзионный 
♦ Дислокационный 

2b. Общемозговые симптомы 
♦ Головная боль 
♦ Рвота 
♦ Судороги 
♦ Головокружение 
♦ Вынужденное положение головы и туловища и другие 

3. Особенности у детей 
♦ Чаще субтенториальные 
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♦ Общемозговые симптомы преобладают над очаговыми 
♦ Чаще генерализованные судороги 
♦ Неясность, неконкретность жалоб ребенка 
♦ Торможение психических процессов 
♦ Длительный скрытый период 
♦ Могут быть периоды улучшений и ухудшений 
♦ Усугубляется переносимыми инфекциями 
♦ Поздно появляются изменения на глазном дне 

 
СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 

1. Детская неврология: Учеб. пособие/Л.О. Бадалян – М.: 
МЕДпрес-информ, 2001. - 608с. 

2. Неврология детского возраста: болезни нервной системы 
новорожденных и детей раннего возраста, эпилепсия, опухоли, 
травматические и сосудистые поражения: Учеб. пособ. для ин-в 
(фак.) усовершенствования врачей. Г.Г.Шанько, Е.С. Бондаренко, 
В.И. Фрейдков и др./ Под ред. Г.Г. Шанько, Е.С. Бондаренко. Мн.: 
Выш. шк., 1990. - 495 с. 

3. Цементис С.А. Дифференциальная диагностика в 
неврологии и нейрохирургии/ Под ред. Е.И. Гусева.- М.: ГЭОТАР-
Медиа, 2005. – 368с. 

4. Энциклопедия детского невролога/ Под ред. Г.Г. Шанько.- 
Минск: «Беларуская энцыклапедыя», 1993. - 557с. 

 
2.5.2. 
ТЕМА: Опухоли спинного мозга у детей (Шарко Е.Е.) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Классификация опухолей спинного мозга. 

a. Классификация по гистологическому строению. 
b. Классификация по локализации. 

2. Стадии развития и клиника экстрамедуллярной опухоли. 
3. Клиника и течение интрамедуллярной опухоли. 
 
1. Классификация опухолей спинного мозга. 
1а. Классификация по гистологическому строению. 
Доброкачественные опухоли спинного мозга: 
невриномы, арахнойдэндотелиомы, тератомы (дермоиды, 

эпидермоиды); 
Злокачественные — саркомы. 
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• Первичные 
• Вторичные спинальные опухоли,  

o прорастающие из позвоночного канала и 
брюшной полости, 

o метастатические. 
1b. Классификация по локализации:  

• экстрамедуллярные 
Преобладают: 
менингиомы или арахнойдэндотелиомы, невриномы, ангиомы. 

• интрамедуллярные: 
эпендимомы, астроцитомы, иногда — злокачественные глиомы. 
Клиника зависит от уровня поражения. 
2. Стадии развития и клиника экстрамедуллярной опухоли. 
Три стадии:  

• корешковая,  
• половинного поражения (синдром Броун — Секара), 
• поперечного поражения спинного мозга. 

У детей указанные три стадии выявляются реже, чем у взрослых. 
Корешковая стадия сопровождается корешково-

оболочечными болями. 
Боли носят стреляющий характер, чувство стягивания и 

ползания мурашек, локализация в соответствующих корешковых 
зонах (в виде пояса или вдоль оси конечности), усиление при кашле, 
чихании, натуживании. 

Наиболее выраженные болевые ощущения - при опухолях 
конского хвоста и шейного отдела. Вначале они чаще 
односторонние, затем становятся двусторонними. 

Характерны следующие симптомы: 
• симптом корешковых болей «положения» 
• симптом «остистого отростка» 
• симптом «ликворного толчка» 

Вследствие длительных болей наступает рефлекторная 
фиксация позвоночника — анталгические позы: 

• при дорзальной локализации опухоли — усиленный 
лордоз или сглаженность грудного кифоза; 

• при боковой — сколиоз с вогнутостью в сторону опухоли; 
• при каудальной — часто «утиная» походка, 

способствующая сохранению фиксированного положения 
позвоночника. 
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Стадия половинного поражения спинного мозга (синдром 
Броун—Секара). 

Клиника зависит от локализации новообразования.  
На стороне очага - парезы конечностей, нарушаются 

глубокий, сложный виды чувствительности; 
на противоположной стороне - расстройства болевой и 

температурной чувствительности.  
У детей, особенно раннего возраста, обнаруживается редко. 
Стадия поперечного поражения спинного мозга. 

• синдром поперечного сдавления спинного мозга, 
• тазовые нарушения и пролежни. 

Особенность экстрамедуллярных опухолей в детском возрасте 
большая частота врожденных гетеротопических новообразований 
каудальной локализации (эпидермоиды, дермоиды). 

Дермальный синус - источник развития рецидивирующего 
гнойного менингита, эпи- и субдуральных абсцессов. 

Другие врожденные пороки — гидроцефалия, незаращение 
верхней губы и нёба, spina bifida и др. 

3. Клиника и течение интрамедулярной опухоли. 
Стадийность интрамедуллярной опухоли выражена значительно 

меньше, чем экстрамедуллярного новообразования. 

• Двусторонние симметричные, менее интенсивные боли,  

• Чаще тупые, ноющие, 
• Без четкой локализации. 

В типичных случаях вначале преобладают симптомы поражения 
серого вещества спинного мозга, его передних, задних и боковых 
рогов: периферические парезы мышц конечностей и туловища, иногда 
с фибриллярными и фасцикулярными подергиваниями; 
сегментарные диссоциированные расстройства чувствительности; 
вегетативные нарушения, в частности, диффузное потение (симптом 
«влажной рубашки»). 

Граница проводниковых нарушений болевой и температурной 
чувствительности распространяется сверху вниз. 

Различные защитные искривления позвоночника. 
Клиническая картина зависит от уровня спинального поражения. 
На конечной стадии заболевания 

• синдром поперечного сдавления спинного мозга, 
• тазовые нарушения и пролежни. 
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Может быть асимметричное недоразвитие отдельных частей 
туловища и конечностей. 

 
СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ: 
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ТЕМА: Острые нарушения нарушения мозгового 
кровообращения у детей (Л.В.Шалькевич) 

 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
8. Определение 
9. Эпидемиология 
10. Классификация 
11. Клиника 
12. Диагностика 
13. Лечение 
14. Реабилитация 

 
 

Острые нарушения нарушения мозгового кровообращения 
(ОНМК) – это внезапные, остро развивающиеся церебральные 
нарушения, проявляющиеся общемозговыми и/или очаговыми 
симптомами на фоне сопутствующей сосудистой патологии  

 
Зависимость числа инсультов и их причин от возраста: 
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Взрослые 
• с увеличением возраста число инсультов возрастает,  
• число их причин уменьшается 
Дети 
• В возрасте до 5 лет инсульты развиваются в 2 раза чаще, чем у 

детей 5 - 14 лет 
• на разных этапах развития ребенка влияние этиопатогенных 

факторов неодинаково  
 

Основные причины инсультов (дети): 
• Аномалии развития сосудов мозга  
• Врожденные пороки сердца  
• Болезни крови  
• Ревматизм и инфекционный эндокардит 
• Инфекционные, аллергические и токсические поражения сосудов 

(васкулиты) в т.ч. системные 
• Артериальная гипертензия 
• Мерцательная аритмия 
 
В 30% случаев причины НМК неизвестны 
 

Патогенез ишемического инсульта 
Тромбоз => местное образование тромба 
Эмболия => мигрирующий по кровеносному руслу чужеродный агент  

• капли жира, воздух или оторвавшийся тромб 
В основе - каскад метаболических реакций 

• Пенумбра (зона «ишемической полутени») 
o Длительность процесса – от 2 до 6 часов 

• Некроз 
• Апоптоз 

Патогенез геморрагического инсульта 
• Свершившийся факт кровоизлияния  
• Основное звено – вторичные влияния уже излившейся крови 
 

Классификация НМК (Е.В.Шмидт, 1985) 
• Перечень заболеваний, приводящих к НМК  
• Виды НМК 
• Локализация очага поражения 
• Характер и локализация изменений сосудов 
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• Характер клинических синдромов 
• Состояние трудоспособности 

 
Острые нарушения мозгового кровообращения 

• Преходящие нарушения мозгового кровообращения 
o Транзиторные ишемические атаки 

§ В каротидном бассейне 
§ В вертебрально-базилярном бассейне 

o Церебральный гипертонический криз 
• Инсульт 
• Геморрагический нетравматический инсульт 
• Паренхиматозное кровоизлияние 
• Внутрижелудочковое кровоизлияние 
• Субдуральное кровоизлияние 
• Экстрадуральное кровоизлияние 
• Смешанные формы 
• Ишемический инсульт 
• Инсульт с восстановимым неврологическим дефицитом (малый 

инсульт) 
• Нетравматическое субарахноидальное кровоизлияние 
• Другие неуточненные сосудистые нарушения 

 
Преходящие нарушения мозгового кровообращения (ПНМК) 

• Остро возникающее расстройство кровоснабжения головного мозга 
• Проявляется очаговой и (или) общемозговой неврологической 

симптоматикой.  
• Клинические проявления сохраняются не более 24 часов.  

 
Гипертонический церебральный криз 

Синдром с внезапным обострением течения  артериальной 
гипертензии с преобладанием в клинической картине общемозговых 
симптомов.  
 

Инсульт 
Острое нарушение мозгового кровообращения с наличием 

стойких неврологических симптомов, длящихся более суток  
У детей чаще встречаются геморрагические инсульты 

 
Геморрагический инсульт 
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Кровоизлияние в вещество мозга или подоболочечное 
пространство, а также их сочетание, возникающие вследствие 
патологических изменений сосудов головного мозга различной 
этиологии.  

Основная причина у детей - разрывы артериальных и артерио-
венозных аневризм  

• Аневризмы 
o Догеморрагический период 
o Геморрагический период  
o Постгеморрагический период  
 

Клиническая картина геморрагического инсульта 
 

• Общемозговые синдромы 
• Очаговые синдромы 
• Менингеальные синдромы 

 
Субарахноидальное кровоизлияние (САК) 

Кровоизлияние в субарахноидальное пространство 
В 50-60% причины спонтанного САК – аневризмы сосудов 

головного мозга 
Нетравматические САК протекают тяжелее травматических 
 

Ишемический инсульт 
Инфаркт мозга вследствие уменьшения кровоснабжения его 

определенного участка  
Превалирует очаговая симптоматика которая зависит от 

поражения определенных мозговых сосудов и состояния 
коллатерального кровотока. Менингеальные симптомы практически 
не встречаются. 
 

Диагностика 
I этап. Отграничение инсульта от других острых поражений 

мозга 
II этап. Определение характера инсульта 
III этап. Уточнение локализации кровоизлияния (геморрагич.) 

или бассейна пораженного сосуда (ишемич.) 
 

Лечение 
Основные принципы 
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• Экстренность 
• Интенсивность 
• Патогенетическая направленность 
• Комплексность 
 
Базисная терапия 
• Предупреждение и лечение нарушений дыхания 
• Регуляция функций сердечно-сосудистой системы 
• Коррекция метаболических нарушений 
• Борьба с отеком мозга 
• Борьба с болевым синдромом 
• Уход за больным и профилактика осложнений 
 

Дифференцированная терапия: ишемический инсульт – цели: 
• Восстановление проходимости закупоренной артерии путем лизиса 

тромба (или эмбола), 
• Предупреждение дальнейшего тромбообразования (или эмболии), 
• Сохранение жизнеспособности нейронов в области “ишемической 

полутени” (нейропротективная терапия). 
 

Дифференцированная терапия: геморрагический инсульт 
Специфических медикаментозных методов лечения 

геморрагического инсульта нет.  
Основу лечения составляют общие мероприятия по 

поддержанию гомеостаза и коррекции основных осложнений, т.е 
базисная терапия. 

Важным и определяющим методом лечения геморрагического 
инсульта является оперативное вмешательство – удаление гематомы с 
целью устранения внутричерепной гипертензии и сдавления мозга.  

 
Лечение субарахноидального кровоизлияния – цели: 

• Предупреждение повторного кровоизлияния  
• Предупреждение спазма церебральных артерий и инфаркта мозга  

Реабилитация 
Лечебная гимнастика - со 2–3-го дня ишемического инсульта и 

кровоизлияния в мозг, если нет соматических противопоказаний и 
прогрессирования неврологических нарушений  

При наличии речевых нарушений - логопедические занятия. 
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Восстановление двигательных функций - преимущественно в 
первые 6 мес. после инсульта, значительное улучшение равновесия, 
речевых функций, бытовых и профессиональных навыков  может 
продолжаться в течение 2 лет и более. 
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ТЕМА: Вегетативная дисфункция и соматоформные расстройства 
(Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

4. Общая характеристика. 
5. Терминология. 
6. Современные воззрения. 
7. Вегетативная дистония. 

 
 

Вегетативная иннервация различных органов и систем 
сопровождается полиморфными субъективными и объективными 
нарушениями. До настоящего времени, к сожалению, нет 
общепринятой классификации вегетативных нарушений, имеются 
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лишь мнения (точки зрения) разных авторов, которые периодически 
дополняются и видоизменяются, что затрудняет их диагностику и 
вопросы терминологии. 

В течение последних 50 лет особое внимание обращалось в 
основном на функциональные соматические нарушения вследствие 
расстройства вегетативной инервации. Так родилась вегетативно-
сосудистая дистония, которая вначале рассматривалась как одна из 
клинических форм диэнцефалита, а затем гипоталамического 
синдрома. Но ушла  в прошлое эта нозология: не стало ни 
диэнцефалитов, ни гипоталамических синдромов. Осталась лишь 
одна вегетативно-сосудистая дистония. Параллельно с ней возникла 
нейроциркуляторная дистония, предложенная Г.Ф.Лангом еще в 40-е 
годы прошлого столетия, а  примерно через 10 лет Н.Н.Савицкий 
разработал концепцию о нейроциркуляторной дистонии как о 
самостоятельном заболевании, протекающем по кардиальному, гипо- 
и гипертензивному типу. По МКБ-IX (1975г.) ей соответствовала 
нейроциркуляторная астения, которая входила в группу 
«Психические расстройства. Нарушение физиологических функций 
психогенной этиологии (306) сердечно-сосудистой системы (306.2)». 

Итак, одновременно существовали два почти аналогичных 
термина: нейроциркуляторная дистония» (им пользовались и в 
настоящее время пользуются терапевты) и «вегетативно-сосудистая 
дистония» (использовали неврологи и некоторые педиатры). Однако 
последний термин также претерпел некоторые изменения. Оказалось, 
что вегетативно-сосудистая дистония применительно к внутренним 
органам не является «сосудистой», так как их вегетативная 
иннервация осуществляется не через сосуды, а непосредственно 
подходит к конкретному органу, оканчиваясь в его рецепторах. 
Шифровалась она так же, как и нейроциркуляторная дистония, т.е. ей 
по МКБ-IX соответствовал термин «нейроциркуляторная астения». 
Это было обосновано тем, что, по мнению многих авторов того 
времени при вегетативной дистонии всегда присутствует 
психоэмоциональный компонент. 

Затем произошли новые изменения в терминологии: в МКБ-10 
(1992г.) вместо термина «нейроциркуляторная дистония» 
рекомендовано использовать новый термин- «Соматоформная 
дисфункция вегетативной нервной системы» (F45.3). Её сущность 
носит следующий характер. 

Соматоформная дисфункция вегетативной нервной системы. 
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«Симптоматика, предъявляемая пациентом, подобна той, 
которая возникает при повреждении органа или системы органов, 
преимущественно или полностью иннервируемых и контролируемых 
вегетативной нервной системой, т.е. сердечно-сосудистой, 
желудочно-кишечной, дыхательной и мочеполовой системой. 
Симптомы обычно бывают двух типов, ни один из которых не 
указывает на нарушение конкретного органа или системы. Первый 
тип симптомов – это жалобы, основанные на объективных признаках 
вегетативного раздражения, таких, как сердцебиение, потливость, 
покраснение, тремор и выражение страха, беспокойства относительно 
возможного нарушения здоровья. Второй тип симптомов – это 
субъективные жалобы неспецифического или изменчивого характера, 
такие, как быстротечные боли по всему телу, ощущения жара, 
тяжести, усталости или вздутия живота, которые пациент соотносит с 
каким-либо органом или системой органов.» 

 
Кардиальный невроз 
Синдром да Косты 
Гастроневроз 
Нейроциркуляторная астения 
Психогенные формы: 

- аэрофагии 
- кашля 
- диареи 
- дизурии 
- метеоризма 
- икоты 
- глубокого и частого дыхания 
- учащенного мочеиспускания 
- синдрома раздраженного кишечника 
- пилороспазма. 

 В данной классификации изменено лишь: вместо «дистония» 
используется термин «дисфункция». Между ними имеются 
существенные различия. В используемой ранее нашей терминологии 
дистония означала нарушение нормального для здоровых 
взаимоотношения симпатического и парасимпатического отделов 
вегетативной нервной системы, которое проявлялось 
соответствующими нарушениями. Термин «дисфункция» имеет более 
широкое значение и не конкретизирует характер патологии. В 
Энциклопедическом словаре медицинских терминов дисфункция 
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означает «нарушения функции системы, органа или ткани организма, 
выражающиеся неадекватностью реакций на действие 
раздражителей» или, в сокращенном виде – нарушение функции. 

В трактовке МКБ-10 к соматоформной дисфункции 
вегетативной нервной системы относится нейроциркуляторная 
астения, но не вегетативная дистония в нашем понимании. К тому же 
термин вегетативная дистония был предложен в бывшем СССР и не 
использовался в зарубежной литературе. Её наличие было и остается 
обоснованным, хотя некоторые детали могут быть несколько 
изменены. К тому же соматоформная дисфункция вегетативной 
нервной системы имеет отношение к психиатрии, и ею должны 
заниматься психиатры, а вегетативная дистония – сугубо 
неврологический и педиатрический термин и занимаются данной 
проблемой неврологи и педиатры.  

В последнее время проблема вегетативной дистонии широко 
обсуждается в неврологической литературе, хотя мнения разных 
авторов несколько неоднородны. Нам особенно импонирует работа 
профессоров Е.Неудахина и С.Кушнира (2006). Авторы 
рассматривают вегетативную дистонию как синдром (а не болезнь) 
полиэтиологического происхождения. По нашему мнению в ее 
возникновении играет роль два основных фактора – наследственность 
и легкие (порой минимальные) органические нарушения 
надсегментарной локализации. Е. Неудахин и С. Кушнир предлагают 
свою, несколько расширенную, классификацию данной патологии. 

 
 
 
Классификация синдрома вегетативной дистонии (по 

Е.Неудахину и С.Кушниру, 2006) 
1. Формы: 

1) первичная; 
2) вторичная (на фоне заболевания) 

2. Вегетативные типы: 
1) симпатикотонический; 
2) ваготонический; 
3) смешанный. 

3. Фазы: 
1) напряженной адаптации;  
2) относительной компенсации (альтернативной астении); 
3) декомпенсации (альтернативной депрессии). 
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4. Клинические синдромы (могут быть изолированными или в 
различных сочетаниях): 
1) синдром артериальной гипертензии;  
2) синдром артериальной гипотензии; 
3)  нейрогенные обмороки; 
4) цефалгический синдром; 
5) вестибулопатический синдром; 
6) нейрогенная гипертермия (термоневроз); 
7) функциональная кардиопатия; 
8) гипервенциляционный синдром (дыхательный невроз); 
9) дискинезия верхних отделов ЖКТ; 
10) дискинезия нижних отделов ЖКТ (синдром раздраженной 

толстой кишки); 
11) ангиотрофоневроз; 
12) нейрогенный мочевой пузырь; 
13) функциональная легочная гипертензия; 
14) гипергидроз; 
15) нейроэндокринный синдром; 
16) вегетативные кризы (панические атаки): симпатико-

адреналовые и вагоинсулярные. 
5. Характер течения: 

1) перманентное; 
2) пароксизмальное; 
3) перманентно-пароксизмальное. 

Следует отметить, что замена термина «вегетативные кризы» на 
«панические атаки» вряд ли является обоснованным. Это, по нашему 
мнению, попытка приблизить (вернее, отнести) синдром вегетативной 
дистонии в раздел психиатрии, хотя лечат эту патологию не 
психиатры, а неврологи и педиатры. 

По мнению немецкого психиатра Райнера Тёлле (1999) 
«Панический синдром (или панические расстройства, панические 
атаки, эпизодическая пароксизмальная тревога) – это только новое 
название известной картины болезни, а именно, приступообразно 
проявляющиеся тревожный невроз и фобии». 

Шифровать эти состояния по МКБ-10 следует в разделе 
«Расстройства вегетативной (автономной) нервной системы (G90): 
другие расстройства вегетативной (автономной) нервной системы 
(G90.8). 

 Вегетативные кризы 
I. С и м п а т о а д р е н а л о в ы е 
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Жалобы 
1. Головные боли и боли в области сердца. 
2. Сердцебиение 
3. Стеснение в груди. 
4. Затрудненный вдох. 
5. Выраженное чувство страха. 
6. Онемение конечностей 

Объективные нарушения 
1. Бледность кожных покровов. 
2. Тахикардия. 
3. Подъем АД. 
4. Повышение температуры. 
5. Лейкоцитоз, ускоренная СОЭ. 
6. Озноб. 
7. Поли- или поллакиурия. 

II. В а г о – и н с у л я р н ы е 
Жалобы 

1. Чувство дурноты, проваливания. 
2. Головокружение. 
3. Чувство жара. 
4. Нехватка воздуха. 
5. Замирание в сердце. 
6. Чувство страха и потери сознания. 

Объективные нарушения 
1. Брадикардия. 
2. Снижение АД. 
3. Экстрасистолия. 
4. Гиперемия кожи. 
5. Потливость. 
6. Усиление перистальтики. 
7. Расстройство стула (диарея). 

 
Л е ч е н и е. В случае преобладания симпато-адреаналовой 

системы в зависимости от характера эмоционально-поведенческих 
нарушений можно использовать резерпин, пипольфен, аминазин, 
папаверин, но-шпу, никошипан, никоверин, фенибут. 

Из физиотерапевтических методов показаны: дарсанвализация 
головы, электрофорез магния или эуфиллина на шейно-воротниковую 
зону, сероводородные или хвойные ванны, грязевые аппликации на 
шейно-воротниковую зону, иглорефлексотерапия. 
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В случае преобладания ваго-инсулярной системы в основном 
рекомендуются атропин, белладонна, беллоид, белласпон, 
беллатаминал. 

Из физиотерапевтических средств можно использовать: 
назальный электрофорез витамина В1, общие ванны, души, 
иглорефлексотерапию, кофе, крепкий чай. 

 
Рекомендуемая литература 
1. Вейн А.М. Вегетативные расстройства// Болезни нервной системы: 

Руководство для врачей: В 2-х т.Т1// Под ред. Н.Н. Яхно, 
Д.Р.Штульмана.- 3-е изд., перераб. и доп.- М.: Медицина, 2003.-
С.138-167. 

2. Гиткина Л.С. Дистония вегетативно-сосудистая// Энциклопедия 
детского невролога; Под ред. Г.Г.Шанько.-Минск: Беларуская 
энцыклапедыя, 1993.-С.127-128. 

3. Справочник по неврологии детского возраста/Б.В. Лебедев, 
В.И.Фрейдков, Г.Г.Шанько и др.; под ред. Б.В. Лебедева.- 
М.:Медицина, 1995.-С.61-66. 

4. Тёлле Р. Психиатрия с элементами психотерапии/ Пер. с нем. 
Г.А.Обухова.- Минск: Выш.шк., 1999.- 496с. 

 
 
ТЕМА: Черепно-мозговая травма у детей (Е.Н.Ивашина) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Патогенез 
2. Классификация. 
3. Клиника. 
4. Лечение 
 

Нозология по МКБ-10 - S 06. Черепно-мозговая травма - это 
повреждение мягких тканей головы, черепа и головного мозга в 
результате травматического воздействия. 

Черепно-мозговая травма встречается у детей чаще, чем у 
взрослых. Она составляет до 80% от всех случаев детского 
травматизма. Особенно остро встает вопрос ЧМТ у детей грудного и 
раннего возраста, у которых травматическое повреждение еще 
незрелого мозга нарушает возможности нормального 
психофизического развития. По данным ВОЗ количество больных с 
острой ЧМТ в среднем увеличивается на 2% ежегодно. 
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Частота внутричерепных травм в возрасте от 0 до 14 лет 
колеблется от 332 до 347 на 100 000. 

Причины травмы: дорожно-транспортные происшествия, падения, жесткое 

обращение в семье, спортивные состязания (бокс, хоккей): 

1) бытовой травматизм 42% 
2) уличная травма 29-30% 
3) дорожно-транспортные происшествия 28% 

Патогенез. 
Повреждения мозга вследствие ЧМТ разделяют на первичные и вторичные. 

Первичные повреждения обусловлены непосредственным 
воздействием травмирующих сил на кости черепа, мозговые оболочки 
и мозговую ткань, сосуды мозга, ликворную систему. 

а) Аксональное повреждение.  
б)Очаговые ушибы и размозжения головного мозга. 

А к с о н а л ь н о е   п о в р е ж д е н и е мозга – повреждение аксонов наблюдается при любой ЧМТ. Степень этого 
повреждения  зависит или соответствует степени тяжести травмы. 

Самое тяжелое – это диффузное аксональное повреждение – вследствие разрывов аксонов при движении мозга внутри полости 
черепа по механизму ускорение-торможение с элементами ротации. 

При механическом воздействии происходит перемещение более 
подвижных полушарий головного мозга относительно 
фиксированного мозгового ствола, что приводит к натяжению и 
скручиванию длинных аксонов, связывающих кору больших 
полушарий с мозговым стволом (в клинике – кома) в дальнейшем 
апалический синдром. 

Аксональное повреждение при менее тяжелых травмах также 
имеет место, но без локальных изменений мозговой ткани. Оно может 
явится причиной резидуальных нейропсихологических нарушений 
после легкой травмы или повторных травм головы. 

О ч а г о в ы е   т р а в м а т и ч е с к и е   п о в р е ж д е н и я 
мозга возникают: 

1) в месте приложения силы  
2)  по типу противоудара - очаг на противоположной стороне  
3)  по механизму кавитации (как в насосе) волна градиента 

давления  
4) по механизму гидродинамического удара - очаги контузии в 

перивентрикулярных пространствах  
5)  ушиб ствола о край большого затылочного отверстия 
В результате травмы возникает зона необратимых первичных 

повреждений и вторичных структурно-функциональных изменений. 
Эти вторичные изменения, эта зона получила название 

«матаболической полутени». Она может превратится или в зону 
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некроза или восстановить свои функции в  зависимости от 
эффективности проводимой терапии. 

Вторичные факторы повреждения. 
1) гипоксия и локальная ишемия 
2) нарушение работы ионных насосов (Ca, Na+, Cl-) 
3) образование биологически активных веществ 
4) отек клетки 
5) нейровоспаление 

Под вторичными факторами повреждения понимают не воспалительные реакции инфекционной природы, а комплекс 
клеточных и молекулярных механизмов в травмированной мозговой ткани. В частности происходит нарушение синтеза 
нейротрофических факторов, которые обеспечивают ауторегуляцию мозгового кровотока и обеспечивают в норме 
устойчивость к гипоксии. При дефиците этих факторов включаются гены, ответственные за апоптоз (генетически 
запрограммированная гибель клетки). 

В настоящее время именно механизмы вторичного повреждения 
мозга рассматриваются как потенциально обратимые и именно они 
стали основными мишенями патогенетической медикаментозной 
терапии при ЧМТ. 

Классификация черепно-мозговой травмы 
I. По клинической форме: 

Сотрясение головного мозга. 
Ушиб головного мозга легкой степени. 

Ушиб головного мозга средней степени. 
Ушиб головного мозга тяжелой степени. 
Диффузное аксональное повреждение мозга. 

Сдавление головного мозга: 
   1. Эпидуральная гематома 
   2. Субдуральная гематома 

   3. Внутримозговая гематома 
   4. Вдавленный перелом 
   5. Субдуральная гидрома 

   6. Пневмоцефалия 
   7. Очаг ушиба-размозжения головного мозга  
 
II.  По тяжести: 

1. Легкая (сотрясение и ушиб головного мозга легкой степени) 
2. Средней степени (ушиб головного мозга средней степени) 

3. Тяжелая (ушиб головного мозга тяжелой степени, сдавление 
мозга, диффузное аксональное повреждение мозга) 

 
III. По характеру и опасности инфицирования: 
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 1. Закрытая черепно-мозговая травма (ЗЧМТ) - повреждение  
черепа и головного мозга, при котором отсутствуют нарушения 
целости покровов головы, либо имеются раны мягких тканей без 

повреждения  апоневроза. Переломы костей свода черепа без 
ранений прилегающих мягких тканей и апоневроза относятся к 
ЗЧМТ. 

 2. Открытая ЧМТ - повреждение черепа и головного мозга, при 
котором имеются раны покровов черепа, повреждение 
апоневроза, либо переломы основания черепа, 

сопровождающиеся ликвореей. 
 3. Проникающая открытая ЧМТ сопровождается нарушением 

целости твердой мозговой оболочки.  
 4. Непроникающая - без повреждения твердой мозговой 

оболочки. 
Клиника черепно-мозговой травмы. 

С о т р я с е н и е – преобладание функциональных нарушений и 
отсутствие морфологических изменений.  

Главное в клинике:  
1) общемозговые симптомы 
2) отсутствие очаговости 
3) обратимость нарушений 

Нарушение сознания – от нескольких секунд до нескольких 
минут в виде оглушенности, сопора или потери. 
У детей грудного возраста сонливость, сменяющаяся 

беспокойством и возбуждением, нарушение ритма сна. 
Рвота – чаще однократная, у грудных детей сочетается с 

диспепсическим расстройствами. 
Объективные данные: мелкоразмашистый нистагм, легкая 

слабость конвергенции, угнетение брюшных и корнеальных 
рефлексов; у грудных могут отсутствовать; гипертензия в виде 

напряжения родничка приблизительно 28-25%. 
Жалобы на головную боль, общую слабость, головокружение, 

нарушение сна, потливость, бледность. 
Витальные функции – АД, ЧСС, ЧД – не нарушены. 

Повреждения костей черепа нет. Глазное дно – 10-12% - расширение 
вен на стороне удара. 

Течение – значительное улучшение через 1-2 недели, полная 
обратимость всех симптомов. 
У ш и б   г о л о в н о г о  м о з г а.  
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Особенности отличия от сотрясения: 
1) морфологически видимые изменения мозговой ткани. 
2) в клинике сочетание общемозговых и очаговых симптомов. 
3) меньшая обратимость симптомов 

Клиника зависит от степени тяжести: 
Легкая степень тяжести: 

Нарушение сознания от нескольких минут до 1 часа, но утраты 
сознания нет или редко и кратковременно. 

Следовательно ушиб у детей грудного возраста без потери 
сознания и четкой неврологической симптоматики.  
У детей раннего возраста более выражены общемозговые 

нарушения – повторная рвота, диспептические нарушения, анорексия, 
частые срыгивания, бледность, диффузное снижение мышечного 

тонуса, легкая асимметрия двигательной активности. Повреждений 
костей черепа нет. 

Следует отметить, что в литературе указывают на трудность 
разграничения ушиба головного мозга легкой и средней степени в 
раннем возрасте, поэтому авторы (нейрохирурги) предлагают не 

указывать степень ушиба, а при постановке диагноза ушиба степень 
самой травмы расценивать как среднюю. 

При ушибе легкой степени на КТ – могут быть очаги 
пониженной плотности в области коры полушарий. 

Витальные функции – тахи- и брадикардия, температура и 
дыхание в норме. 

Течение – регресс симптомов через 2-3 недели, полный без 
ближайших последствий. 

Средняя степень тяжести: 
Сознание нарушается от 1 часа до 4-6 часов, но опять же утрата 

у детей раннего возраста редко. Как правило сопровождается 
переломом костей свода и может быть основания черепа. Все случаи с 
переломом костей черепа следует расценивать как черепно-мозговую 

травму средней степени тяжести даже без очаговости. 
У старших детей может быть ретроградная и антеретроградная 

амнезия. Многократная рвота, головная боль, головокружение, 
слабость. 

В неврологическом статусе – общемозговые и очаговые 
симптомы – парез мимической мускулатуры и языка по центральному 

типу, нистагм, глазодвигательные нарушения, мозжечковые 
синдромы, пирамидные гемисиндромы. 
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Наиболее стойко проявляются стволовые расстройства: нистагм, 
снижение роговичных рефлексов, нарушение конвергенции, 

ограничение взора вверх, зрачковые нарушения. 
Витальные функции: тахи- и брадиокардия, повышение 

артериального давления, нарушение дыхания (тахипноэ без 
нарушения ритма), повышение температуры до субфебрильных цифр. 

Переломы костей черепа. 
Спинномозговая жидкость – увеличение давления, 

ксантохромия. 
Течение – улучшение через 3-5 недель, с остаточной 

симптоматикой. На КТ – Очаги пониженной плотности в месте 
приложения силы (перелома) и  на стороне противоудара и коры и 

белого вещества, сужение желудочка за счет отека. 
Тяжелая степень тяжести: 

Потеря сознания от 6 часов до нескольких недель и месяцев  
Ушиб головного мозга тяжёлой степени в раннем детском 

возрасте наблюдается нечасто, локализуется в основном в 
области подкорковых структур, захватывая хвостатое и 
чечевицеобразное ядра, переднюю ножку внутренней капсулы, 
зрительный бугор. Травма такого рода сопровождается 
минимальными общемозговыми симптомами, редко имеет мес-
то потеря сознания; рвота и головная боль отсутствуют. Однако 
сразу после травмы развиваются грубые двигательные 
нарушения, вплоть до гемиплегии, нарушения мышечного 
тонуса, речевые расстройства. Спустя несколько недель 
неврологическая симптоматика регрессирует, но во всех 
случаях имеют место стойкие неврологические дефекты в 
отдалённом периоде, иногда приводящие к грубой инва-
лидности. В старших возрастных группах тяжёлые ушибы мозга 
обычно локализуются в области больших полушарий, реже - 
ствола. Ушибы ствола могут быть первичными вследствие 
непосредственного воздействия на него травмирующей силы 
или вторичными из-за нарушений кровообращения в 
вертебрально-базилярной системе. Тяжёлые ушибы мозга 
всегда сопровождаются нарушениями сознания. Может быть 
кратковременной его потеря с последующим переходом в 
оглушение или сопор. Реже отмечаются коматозные состояния 
(до 7 и более суток). В остром периоде отмечается психомо-
торное возбуждение. На фоне общего тяжёлого состояния 
доминируют обычно стволовые нарушения: глазодвигательные 
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(расходящееся косоглазие, плавающие движения глазных яблок, 
выпадают корнеальные рефлексы), развивается общая мы-
шечная гипотония. Очаговые симптомы чаще всего носят 
двусторонний характер: двусторонняя грубая пирамидная 
недостаточность, повышение сухожильно-надкостничных 
рефлексов на фоне выпадения брюшных, афатичные 
нарушения, расстройства чувствительности, могут появляться 
рефлексы орального автоматизма. Очень часто имеют место 
полиморфные судорожные припадки, может развиться 
эпилептический статус. Общесоматические изменения 
заключаются в нарушениях ритма дыхания, сердечной 
деятельности, неустойчивости АД, гипертермии и др. 
Поражения сопровождаются грубым отёком головного мозга, 
по мере нарастания которого состояние больного ухудшается, 
расстройства сознания усугубляются. Может развиться синдром 
децеребрационной ригидности. По мере кyпирования отёка 
мозга происходит либо выход больного из коматозного 
состояния, либо переход комы в апаллическое состояние. 
Обратное развитие неврологической симптоматики происходит 
в течение 3 и более недель, практически никогда не бывает 
полным. Выход из состояния- декортикации если и происходит, 
то значительно позже, в срок от нескольких недель до 7 и более 
месяцев. Остаточные явления тем отчётливее выражены, чем 
длительное коматозное состояние, и заключаются в нарушениях 
высшей нервной деятельности, стойких парезах, реже - 
параличах и других проявлениях. Часто выявляются переломы 
костей свода и основания черепа. При исследовании 
цереброcпинальной жидкости всегда определяют массивные 
субарахноидальные кровоизлияния, возникающие в результате 
повреждения сосудов мягкой мозговой оболочки, а также 
сосудов коры мозга. Однако ликворное давление может быть не 
только повышенным (до 400 и более мм вод. ст.), но и не 
определяться на высоте отёка мозга, когда желудочки и 
подпаутинное пространство полностью сдавлены отёчным 
мозгом. 

Различают 2 типа субарахноидальных кровоизлияний. В 
первом случае излившаяся кровь сворачивается в 
субарахноидальном пространстве, образуя субарахноидальную 
гематому. Последняя, не оказывая объёмного воздействия на 
мозг, раздражает подлежащую кору и вызывает легкую 
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очаговую симптоматику. При втором типе излившаяся кровь 
смешивается с ликвором и распространяется по 
субарахноидальным пространствам головного и спинного 
мозга. Кровоизлияния могут носить местный характер 
(локализуются над зоной очага ушиба) или распространяться по 
субарахноидальным пространствам, иногда покрывая всю по-
верхность мозга. Попадание крови в цереброспинальную 
жидкость и последующий её распад вызывают клиническую 
картину токсического менингита. Основное его проявление - 
менингеальный симптомокомплекс. В детском возрасте он 
выявляется обычно на 2-3-е сутки, однако в лёгких случаях, 
особенио у детей раннего возраста, может и не определяться. 
Кроме того, для субарахноидальных кровоизлияний характерны 
расстройства сознания, тошнота, рвота, выраженная головная 
боль, гипертермия центр. характера, иногда генерализованные 
судорожные припадки. Очаговая симптоматика в основном 
определяется локализацией сопутствующего очага ушиба мозга. 
Поскольку токсич. воздействие крови и продуктов её распада 
способствует развитию отёка мозга, нередко выявляется 
стволовая симптоматика:  спонтанный нистагм, снижение 
глоточного рефлекса, диффузная мышечная гипотония, 
оживление сухожильно-надкостничных и появление 
патологических стопных рефлексов. Тяжесть клинических 
проявлений и их продолжительность зависят от массивности 
кровоизлияния. Основной диагностический критерий - резуль-
таты люмбальной пункции: выявляется примесь крови с кол-
вом эритроцитов 1-100· 106/л и более. Изменения ликворного 
давления разнообразны, чаще отмечается гипертензия. Лизис 
клеточных элементов крови происходит через 2-3 дня, а полная 
санация ликвора наступает через 1-4 недели. Последней 
способствуют повторные люмбальные пункции с выведением 
цереброспинальной жидкости. 

Переломы черепа у детей сопровождаются ушибами мозга 
различной степени тяжести, что можно верифицировать при 
помощи компьютерной томографии. Выделяют линейные 
(трещины), ос кольчатые и вдавленные переломы черепа. 
Наиболее часто нарушения целостности костей черепа 
встречаются у детей грудного возраста, причём локализуются 
они в основном в теменных костях. Переломы височной, 
лобной и затылочной костей встречаются у детей более 
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старшего возраста. Переломы основания черепа наблюдаются, 
как правило, у школьников. У детей раннего возраста 
вдавленные переломы, в т. ч. переломы типа «вмятины 
целлулоидного мячика», сравнительно редки. 

В раннем возрасте переломы черепа часто 
сопровождаются разрывами твёрдой мозговой оболочки. При 
этом можно наблюдать истечение ликвора под кожу и 
скопление его там в виде подушки. В ряде случаев, когда 
перелом черепа сопровождается разрывом твёрдой мозговой 
оболочки, в образовавшуюся щель внедряется мозг. 
Последующее рубцевание в этом месте приводит к деструкции 
костных краёв и образованию через несколько недель или 
месяцев костного дефекта. 

Выделение открытой черепно-мозговой травмы в 
отдельную нозологическую единицу связано с тем, что 
повреждение мягких покровов головы, проникающее глубже 
апоневроза, а также переломы основания черепа с носовой и 
ушной ликвореей всегда протекают с первичным 
инфицированием. Таким образом, существует реальная угроза 
гнойно-воспалительных осложнений местного характера (В 
области раны) и распространения инфекции на внутричерепные 
образования (в случае наличия в месте повреждения кости 
перелома свода черепа - проникающего и непроникающего). 

По характеру повреждения раны бывают ушибленные, 
скальпированные, рубленые, колотые и огнестрельные. 
Клиническая картина открытой черепно-мозговой травмы 
складывается из симптомов сотрясения, ушиба или сдавления 
головного мозга. Наиболее неблагопpиятное течение имеют 
травмы, сопровождающиеся истечением ликвора из ушей, 
носовых ходов, а также из раны в случаях открытых про-
никающих повреждений. Иногда наблюдается выделение 
мозгового детрита из раны. Однако ликворея обычно не бывает 
продолжительной в силу того, что быстро развивающийся отёк 
мозга создаёт условия для придавливания отёчной тканью краёв 
повреждённых мозговых оболочек, а воспалительный процесс, 
возникающий в этом месте, в большинстве случаев 
предотвращает развитие ликворного свища. Из воспалит. 
осложнений открытой черепно-мозговой травмы следует 
отметить гнойный менингит, развивающийся в первые дни 
после травмы, а также энцефалит, абсцесс мозга и остеомиелит, 
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которые проявляются позднее. Посттравматический гнойный 
менингит, возникающий на фоне клинической картины 
черепно-мозговой травмы, сопровождается резким ухудшением 
общего состояния, подъёмом температуры до фебрильной, нара-
станием общемозговой симптоматики (усиливается головная 
боль, учащается или возобновляется рвота, усугубляются 
расстройства сознания вплоть до комы). На этом фоне могут 
возникать генерализованные тоникоклонические судороги, 
отмечаются светобоязнь, боли в глазных яблоках, общая 
гиперестезия, усиление сухожильно-надкостничных рефлексов. 
Практически всегда наблюдается выраженный менингеальный 
синдром. В крови нарастает лейкоцитоз с нейтрофильным 
сдвигом влево, ускоряется СОЭ. В цереброспинальной 
жидкости обнаруживаются примесь гноя, повышенное 
содержание белка. Энцефалит сопровождается переходом 
воспалительного процесса на мозговую паренхиму, причём 
прежде всего на очаг ушиба головного мозга. Клиническая 
картина, помимо симптоматики гнойного менингита, включает 
грубые очаговые нарушения, обусловленные локализацией 
очагов поражения мозговой ткани. Посттравматические 
абсцессы мозга развиваются обычно спустя несколько недель 
после травмы, проявляются клинической картиной объёмного 
поражения головного мозга в сочетании с общеинфекционные 
проявлениями. 

Сдавление  головного мозга вызывается 
внутричерепными гематомами (эпи- и субдуральными, 
внутримозговыми, внутрижелудочковыми), вдавленными 
переломами костей свода черепа, очагами ушиба (размозжения 
мозга), субдуральными гидромами, пневмоцефалией и в меньшей 
степени отёком и набуханием головного мозга. 

Клиническая картина внутричерепных гематом 
характеризуется сочетанием общемозговой, очаговой и 
стволовой симптоматики. Она обусловлена не только фактором 
наличия, объёмом и локализацией гематомы, но и тяжестью 
сопутствующего ушиба мозга, склонностью к отёку и 
набуханию из-за высокой гидрофильности тканей мозга и др. 
Может развиваться на фоне сотрясения и ушиба головного 
мозга различной тяжести. Среди общемозговых симптомов 
практически у всех больных наблюдаются расстройства со-
знания (его утрата или состояние оглушённости) в момент 
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травмы, часто отмечаются тошнота и рвота, головная боль. 
Характерно психомоторное возбуждение с сопротивлением 
осмотру, спонтанными некоординированными движениями 
конечностей, попытками встать, которое сменяется затем 
заторможенностью, сонливостью. Очень часто после первичной 
реакции мозга на травму возникает так называемый светлый 
промежуток, характеризующийся некоторым улучшением 
высшей нервной деятельности, уменьшением головной боли, 
который сменяется затем прогрессирующими расстройствами 
сознания, вплоть до комы, усилением головной боли, 
нарастанием вегетососудистых нарушений. 
Продолжительность состояния может составить от нескольких 
минут до нескольких суток, а течение бывает развёрнутым и 
стёртым. Среди очаговых симптомов следует выделить 
анизокорию в виде расширения зрачка на стороне компрессии 
как наиболее частый признак сдавления мозга. Последняя 
может сопровождаться птозом, экзофтальмом. Наблюдаются 
асимметрия сухожильнонадкостничных рефлексов и 
центральный парез мимической мускулатуры по контр-
латеральному типу, геми- и монопарезы конечностей, 
нарушения мышечного тонуса, генерализованные или фо-
кальные судорожные припадки. Стволовые нарушения 
проявляются нарушением терморегуляции в виде гипер- и 
гипотермии, глазодвигательными расстройствами (плавающие 
движения глазных яблок, снижение реакции зрачков на свет, 
сходящееся или расходящееся косоглазие),  симптомом 
Гертвига - Мажанди. Наблюдается угнетение корнеальных,  
конъюнктивальных и глоточного рефлексов. Типичны вегето-
сосудистые нарушения и прежде всего - изменение ритма и 
частоты пульса. Достоверным признаком компрессии мозга 
является нарастающая брадикардия, однако у детей часто 
наблюдается и тахикардия. В ряде случаев выявляются 
расстройства дыхания, вплоть до грубых дизритмий типа Чейна 
- Стокса, Куссмауля и апноэ. Практически всегда определяется 
менингеальный симптомокомплекс. 

Эпидуральные гематомы (кровоизлияния между костью и 
твёрдой мозговой оболочкой) формируются в результате 
кровотечения из оболочечных артерий, диплоэтических вен, 
реже синусов. Локализуются чаще в области переломов костей 
свода черепа, иногда на противоположной стороне. Типична 
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локализация в височной и теменной областях и распространение 
над одной - двумя долями мозга, реже над тремя долями или 
всем полушарием. Клиническая особенность эпидуральных 
гематом заключается в относительно более коротком светлом 
промежутке (чаще несколько часов, реже - более одних суток), 
как правило, чётко выраженном. Субдуральные гематомы 
(кровоизлияния под твёрдой мозговой оболочкой) формируются 
в результате кровотечения из сосудов мягкой мозговой 
оболочки, вен, впадающих в сагиттальный синус, 
повреждённых синусов, сосудов центральной и латеральной 
борозд, артериального круга, а также в области очага ушиба 
мозга. В отличие от эпидуральных гематом имеют значительная 
протяжённость, часто распространяются под основание полуша-
рий большого мозга. Клиническая картина развивается более 
постепенно, отмечается выраженная, а часто и доминирующая 
диэнцефально-стволовая симптоматика, преобладание симпто-
мов раздражения над симптомами выпадения. Светлый 
промежуток (если таковой выявляется) относительно 
продолжительнее, чем при эпидуральных гематомах, часто со-
ставляет несколько суток. Течение эпи- и субдуральных 
гематом у детей бывает стёртым, иногда сопровождается только 
общемозговой симптоматикой при отсутствии очаговой, осо-
бенно при локализации их в полюсных отделах (лобная и 
затылочная доли). Хроническое течение субдуральных гематом 
со стойкой, но слабо выраженной общемозговой и очаговой 
симптоматикой и длительной (свыше 3 недель) компенсацией, 
очень характерное для взрослых, у детей наблюдается 
исключительно редко. Внутримозговые гематомы 
(кровоизлияние в мозговую паренхиму) образуются обычно на 
стороне удара, чаще в лобно-теменной и полюсных областях из 
сосудов коры и белого в-ва, повреждённых в результате 
травматического воздействия. Особенностью их клинического 
течения является относительно нечастое выявление чёткого 
светлого промежутка, причём его продолжительность редко 
достигает суток. Сразу после травмы либо спустя несколько 
часов развиваются грубые расстройства сознания, 
глазодвигательные нарушения, диссоциация мышечного тонуса, 
клонико-тонические судороги. Очаговая симптоматика 
характеризуется преобладанием симптомов выпадения и за-
висит от локализации гематомы, однако часто очаговые 
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проявления скудные. Клиническая картина внутримозговых 
гематом сходна с клиникой ушиба мозга. Внутрижелудочковые 
гематомы (кровоизлияния в полости мозговых желудочков) 
формируются вследствие повреждения внутрижелудочковых 
сосудистых сплетений, стенок желудочков и глубоких вен, а 
также вследствие прорыва внутримозговых гематом в полости 
желудочков. Клиническое течение этих повреждений довольно 
тяжёлое. Сразу после травмы развиваются глубокая кома, 
грубые нарушения витальных функций. в неврологическом 
статусе быстро развиваются мышечная атония, арефлексия, 
адинамия. Наблюдаются приступы децеребрационной ригид-
ности. Прогноз обычно неблагоприятный, заболевание нередко 
заканчивается летальным исходом. Объём кровоизлияния, 
способный вызвать компрессию мозга, составляет 10 мл при 
оболочечных и 5 мл при интрацеребральных и 
интравентрикулярных гематомах. Иногда возможны 
комбинации нескольких видов внутричерепных кровоизлияний. 

Субдуральные гидромы - скопления в субдуральном 
пространстве больших количеств цереброспинальной жидкости, 
вышедшей из субарахноидального пространства в результате 
повреждения мягкой мозговой оболочки. Могут быть одно- и 
двусторонними. Их клиническая картина не отличается от 
клиники субдуральных гематом. 

Вдавленные переломы оскольчатые переломы костей свода 
черепа со смещением отломков в полость черепа. Могут быть 
открытыми и закрытыми, проникающими и непроникающими. 
У детей, как правило, сопровождаются формированием очага 
ушиба мозга ср; и тяжёлой степени. 

Прогноз зависит от характера повреждений головного мозга 
и от своевременности и полноты проведённого лечения. 
Сотрясение головного мозга обычно проходит бесследно. 
Однако в ряде случаев может формироваться 
церебрастенический сиидром, характеризующийся головными 
болями, эмоциональной лабильностью, быстрой 
утомляемостью, неврозоподобными реакциями. У детей 
младшего возраста может развиться гидроцефальный синдром. 
В более старшем возрасте, особенно в пубертатном, отдалённый 
период иногда осложняется гипоталамическим синдромом с 
преобладанием обменно-эндокринных нарушений или 
вегетативно-висцеральных кризов. Исходы ушибов головного 
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мозга более тяжелы. Отдалённый период черепно-мозговой 
травмы может осложниться посттравматическим арахноидитом, 
либо посттравматической эпилепсией с генерализованными и 
фокальными припадками вследствие формирования 
оболочечно- мозгового рубца на месте очага ушиба мозга. Часто 
возникают психопатоподобные нарушения, особенно у мальчи-
ков. Ушибы мозга средней и тяжёлой степени, а также 
паренхиматозные кровоизлияния часто дают стойкие 
неврологические дефициты и сопровождаются развитием 
посттравматической гидроцефалии с более тяжёлым про-
теканием у лиц, получивших травму в раннем возрасте. 
Развивающийся при тяжёлых повреждениях апаллический 
синдром всегда даёт стойкие и выраженные интеллектуально-
мнестические нарушения. Исходом внутричерепных 
оболочечных гематом часто являются церебральный 
арахноидит, 

гидроцефальный синдром, посттравматическая эпилепсия. 
Нередки психоэмоционые и интеллектуалъно-мнестические 
расстройства. Частота осложнений в отдалённом периоде 
черепно-мозговой травмы предполагает длительное 
диспансерное наблюдение. 

Лечение. Важно создание максимального покоя, а в тех 
случаях, когда больной находится в бессознательное состояние, 
создание условий для предотвращения аспирации рвотных масс 
и слюны. Целесообразно применение церебральной гипотермии 
или прикладывание холода к голове. Медикаментозная терапия 
направлена на нормализацию функционального состояния 
головного мозга, гемо- и ликвородинамики, устранение отёка 
мозга, метаболических нарушений, остановку кровотечения. По 
показаниям осуществляют коррекцию нарушений сердечной 
деятельности и дыхания. При наличии судорожного синдрома 
назначают фенобарбитал и другие противосудорожиые 
препараты. Хороший эффект оказывает внутримышечное или 
внутривенное введение 0,5% -го раствора ceдуксена в 
возрастной дозе (от 0,5 до 2 мл). Для купирования эпилеп-
тического статуса применяют также оксибутират натрия в 
суточной дозе 100 мг/кг, при необходимости на этом фоне 
переводят больного на искусств. вентиляцию лёгких. На 
устранение отёка мозга и внутричерепной гипертензии 
направлена дегидратирующая терапия. При выраженном отёке и 
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тяжёлом состоянии больного назначают внутривениые инфузии 
маннитола (15% -й раствор в суточной дозе 1 г/кг). В более 
лёгких случаях назначают фуросемид или лазикс по 1-3 мг/кг в 
сутки, а также диакарб - 30-50 мг/кг в сутки. Применяется также 
25% -й раствор сульфата магния внутримышечно - 0,2 мл/кг, 
глицерин (внутрь) - 0,5-1,5 г/кг 23 раза в сутки. Внутривенные 
вливания 20-40% -го раствора глюкозы с инсулином оказывают 
более слабое дегидратирующее действие, но способствуют 
нормализации энергетического баланса. При необходимости 
эффективность дегидратирующей терапии контролируется 
люмбальной пункцией с измерением ликворного давления, что 
позволяет также своевременно выявить развивающуюся 
внутричерепную гипотензию и назначить адекватную 
инфузионную терапию. Гемостатическая терапия назначается 
при наличии внутричерепных кровоизлияний: викасол (5-15 мг 
в сутки за 2 приёма), Е-аминокапроновая кислотата (внутрь 0,1 
г/кг в сутки за 4 приёма или внутривенно 5%-й 50-100 мл), 10% 
-й раствор хлорида кальция внутрь и др. Симптоматическое 
лечение предполагает назначение в возрастных дозах 
аналгетнков при головной боли, беллоида или беллатаминала 
при головокружении, церукала или пипольфена при сильной 
рвоте. При лёгкой возбудимости применяют препарат брома и 
валерианы, триоксазин. Показана витаминотерапия - 
аскорбиновая кислота, витамины группы В. Целесообразно 
применение пирацетама, аминалона, причём эти препараты 
можно назначать с первых дней после травмы. При открытой 
черепно-мозговой травме обязательно назначение антибиотиков 
и других противовоспалительных препаратов. В более тяжёлых 
случаях проводятся реанимационные мероприятия, 
направленные на поддержание сердечной деятельности и 
дыхания, снятие явлений травматического шока при сочетанной 
травме. Целесообразно применение глюкокортикоидных 
гормонов. Выраженное психомоторное возбуждение предпола-
гает назначение транквилизаторов. Внутричерепные гематомы и 
вдавленные переломы требуют хирургического лечения. В 
остром периоде травматических внутричерепных гематом 
производят трепанацию черепа с удалением сгустков крови, 
остановкой кровотечения. При этом создают условия для 
декомпрессии головного мозга удалением костного лоскута и 
рассечением твёрдой мозговой оболочки. Из очага размозжения 
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мозга удаляется мозговой детрит. При хронических гематомах, 
представляющих собой скопление лизированной крови, 
достаточно удалять её через фрезевое отверстие, хотя есть реко-
мендации одновременно удалять и капсулу гематомы. При 
наличии вдавленных переломов рекомендуется хирургическая 
обработка вдавливания с удалением костных отломков. 
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ТЕМА: Травма спинного мозга у детей (Е.Н.Ивашина) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Этиология, патогенез. 
2. Классификация. 
3. Клиника. 
4. Лечение. 

 
Спинальные травмы встречаются с частотой 1,3-5 на 100 тыс. и 

составляют 10-20% от всех травматических поражений нервной системы. 
Наиболее частыми причинами спинальных травм являются дорожные 
аварии, падения с высоты, спортивные травмы, ножевые и огнестрельные 
ранения. В подавляющем большинстве случаев травмы спинного мозга 
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менее опасны для жизни, чем ЧМТ –смертность от них составляет лишь 5-
20%. Кроме того, необратимые изменения в спинном мозге наступают 
позже, чем при ЧМТ. Поэтому квалифицированная первая помощь, 
включая правильную иммобилизацию пострадавшего, способствует 
лучшему восстановлению. Однако, несмотря на это, такой 
неблагоприятный исход, как стойкая тетраплегия, развивается у 30-40% 
пострадавших. 

Этиология, патогенез, классификация 
При спинальной травме может повреждаться костно-связочняй 

аппарат, спинной мозг, корешки и сосуды спинного мозга. Чаще имеет 
место сочетанное повреждение структур. Наиболее подвержены  травме 
участки с большей подвижностью – шейный (С V–СVII) и пояснично 
грудной (ThX-LII) отделы позвоночника. Позвоночный канал имеет 
наибольшее свободное пространство на краниовертебральном (от 
большого затылочного отверстия до СII) и на люмбосакральном уровнях. 
Это обеспечивает большую вероятность сращения костных структур при 
травме без необратимого нарушения функций спинного мозга. 
Наименьшее свободное пространство существует в грудном отделе 
позвоночного канала, поэтому повреждение костного»футляра» в этой 
области наиболее часто влечет за собой и повреждение спинного мозга. 

Не меньше значение имеют особенности спинальной 
ангиоархитектоники; количество, топография, калибр корешково-
спинномозговых артерий, кровоснабжающих передние и боковые секторы 
спинного мозга. Сдавление артерий приводит к грубым нарушениям 
спинального кровотока. Определенное значение имеют остеохондроз 
позвоночника и конституция пострадавшего (масса тела, длина шеи). 

Травма вначале вызывает нарушение биоэлектрической 
проводимости вследствие механического нарушения мембран, а затем, уже 
вследствие повреждения ионного насоса, и изменения клеточного 
метаболизма. Аксо-плазматические ультраструктурные изменения и даже 
фрагментация аксонов могут развиваться без их механического 
повреждения. Вслед за периодом нарушения функции мембран изменяется 
и функция интрамедулярных сосудов, повышая проницаемость ГЭБ. 
Результатом этого являются отек, геморрагия, ишемия и каскад реакций, 
описанных ранее при ЧМТ. Точная роль вазоактивных аминов, 
нейромедиаторов и свободных радикалов на разных стадиях травмы 
неясна. Тем не менее, вероятно, как и при церебральных травмах, 
основным механизмом является ишемия. Необратимый некроз ткани 
спинного мозга развивается спустя некоторый период времени – от 6 до 
24ч. 

Распределение клинических форм спинальной травмы базируется на 
оценке характера повреждений спинного мозга и дополняется оценкой 
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повреждения окружающих его оболочек и структур. По первому критерию 
выделяют:  

1) сотрясение спинного мозга; 
2) ушиб спинного мозга; 
3) травматическое сдавление спинного мозга (переднее, задне, 

внутреннее) 
По второму критерию – открытую и закрытую неогнестрельную 

спинальную травму. Если раневое повреждение покровов включает 
Стенку дурального мешка, то такой вид травмы классифицируют как 
проникающее спинальное повреждение. По характеру поражения 
опорных структур выделяют переломы тел позвонков, их 
отросточков, дуг, переломовывихи позвонков, травматические 
пролапсы дисков, разрывы связочного аппарата. 

Повреждения спинного мозга могут быть прямыми, при которых 
возникают сотрясение, разрыв или интрамедулярное кровоизлияние, и 
непрямыми, обусловленными сдавлениями извне или нарушением 
кровоснабжения вплоть до развития инфаркта. 

Сдавление спинного мозга  вызывается переломом позвоночника со 
смещением отломков дуг, отростков или тел позвонков. Повреждающий 
эффект могут оказывать само сотрясение в момент травмы, а также разрыв 
сосудов (позвоночных артерий на шее или анастомотических ветвей 
передней спиномозговой артерии). Дислокации позвонков возникают, как 
правило, в наиболее нестабильных участках позвоночного столба: уровни 
CI-CII, CV-CVI и ТhXI-ТhXII. Смещение может быть обратимым или 
длительным и в этом случае приводит к выраженному сужению 
позвоночного канала. Тяжесть повреждающего воздействия варьирует от 
легкого сотрясения до полного разрыва спинного мозга. Отягощающими 
факторами служат наличие шейного спондилеза, разрыв и отек передней и 
задней продольных связок. Смещение позвонков может приводить к 
нарушению кровотока в сосудах, питающих спинной мозг, а также к 
повреждению нервных корешков. Острый дислокационный синдром часто 
обусловлен острым разрывом межпозвоночного диска. 

Спинальные травмы могут осложняться внутренней и наружной 
ликвореей. Внутренняя ликворея развивается при отрыве корешков и 
нарушении целости твердой оболочки спинного мозга. Ликворею можно 
определить рентгенологически по накоплению контраста в субдуральном 
пространстве. Это имеет и прогностическое значение, так как при отрыве 
корешков восстановления функций ожидать не следует. Наружная 
ликворея обычно наблюдается при проникающих ранениях спинного мозга 
и опасна развитием инфекции. Хорошо выраженное эпилдуральное 
пространство позвоночного канала часто служит местом образования 
эпидуральных гематом. Кровотечение возникает вследствие разрыва 
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эпидуральных вен, обычно сочетается с повреждением позвончника. 
Сдавление спинного мозга и выходящих корешков является причиной 
радикулярных болей и нарастающего парапареза. Данное состояние 
требует немедленного хирургического вмешательства. 

Спинальная субдуральная гематома встречается гораздо реже, чем 
эпидуральная, имеет сходную с ней клиническую картину. Также 
необходима экстренная операция для предупреждения стойких 
неврологических дефектов. 

Непрямое повреждение спинного мозга может наступать при 
действии взрывной (ударной) волны, возникающей в момент взрыва, 
сильного удара по голове, падения на ягодицы или падения на прямые 
ноги. Степень повреждения варьируется от незначительного сотрясения до 
тяжелой травмы с развитием кровоизлияний. 

Интрамедуллярные повреждения могут быть результатом: 
1) непосредственного давления на спинной мозг; 
2) прохождения ударной волны; 
3) сдавления спинного мозга отростками костей; 
4) ножевых и огнестрельных ранений; 
5) разрыв сосудов в момент прохождения ударной волны и 

кровоизлияния в ткань мозга. 
В ряде случаев к интрамедулярному кровотечению и 

образованию гематомы (гематомиелия) приводит разрыв дефектной 
сосудистой стенки и небольших ангиом, возникающих при поднятии 
тяжестей. Протяженность кровоизлияний составляет несколько 
сегментов. Однако чаще формирование интрамедулярной гематомы 
происходит вторично вслед за грубым центральным некрозом. В этом 
случае гематома протекает без масс-эффекта. Поздним осложнением 
спинальной травмы может быть сирингомиелия. когда на отдалении 
от места травмы, иногда через много лет. формируются 
сирингомиелические полости. Механизм этого осложнения остается 
неясным. 

Ишемическое повреждение спинного мозга наступает при сдавлении 
передней спиномозговой артерии, анастомотических артерий и при 
повреждении магистральных сосудов (позвоночных артерий на шее, 
брюшной части аорты). 

Механизмы травмы обусловливают характер повреждений спинного 
мозга. Осевые и ротационные воздействия приводят преимущественно к 
повреждению структур, составляющих передний опорный комплекс (тела 
позвонков, межпозвоночные диски, продольные связки). При этом 
сдавлению и разрушению подвергаются прежде всего передние отделы 
спинного мозга и питающие его передние корешково-спиннозговые 
артерии. Прямые ударно-силовые воздействия со стороны остистых 
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отростков приводят к нарушению целостности заднего опорного 
комплекса (дуги, остистые отростки позвонков, межостистые, желтые 
связки), повреждению и сдавлению в основном задних отделов спинного 
мозга. При сочетанном повреждении переднего и заднего опорных 
комплексов травма позвоночника приводит к нестабильности, что может 
вызвать появление отстроченных или усиление имеющихся симптомов 
вследствие повторных позиционных деформаций спинного мозга при 
смещении костных, хрящевых, соединительнотканных фрагментов 
позвоночного столба, а также на фоне артериальной и венозной 
спинальной дисцикуляции в связи с компрессией соответствующих 
сосудистых коллекторов. На шейном уровне перегиб и пережатие 
позвоночных артерий могут привести к ишемическим инсультам в 
мозговом стволе. 

Травма позвоночника с повреждением спинного мозга в 
большинстве случаев сопровождается переломовывихами позвонков; 
изолированные вывихи наблюдаются, как правило, лишь в шейном отделе. 
Во всех этих случаях происходит разрушение межпозвоночных 
дисков.Острые грыжевые протрузии дисков травматического генеза 
встречаются чаще, чем распознаются. 

Клиника 
Обычно ведущей жалобой при спинальной травме является 

потеря тактильной и болевой чувствительности. Жалобы на боли в 
шее и спине являются показанием к немедленной иммобилизации 
позвоночника. 

Травма спинного мозга может приводить к повреждению корешков 
спинного мозга. Повреждения могут быть как в виде сдавления, 
вызывающего боли и парестезии в соответствующем дерматоме, так и в 
виде полного разрыва спиномозгового корешка, приводящего к похуданию 
и фасцикуляциям в мышце, инервируемой данным корешком, и к полной 
потере чувствительности в соответствующем дерматоме. 

Сотрясение спинного мозга –функционально обратимая форма. 
Сотрясение характеризуется преходящими парезами, гипертензиями, 
тазовыми нарушениями. Регресс симптоматики происходит на протяжении 
от нескольких минут до нескольких суток с момента травмы. ЦСЖ 
нормальная. Ушиб спинного мозга – очаговое поражение спинальной 
паренхимы и питающих ее сосудов в сочетании с обратимыми 
функциональными явлениями (спинальный шок). Клинически нередко 
сразу после травмы развивается синдром полного нарушения 
проводимости с пара- или тетраплегией на фоне мышечной гипотонии, 
арефлексии, нарушений чувствительности и функций тазовых органов. 
При частичном повреждении спинного мозга по поперечнику эти 
симптомы постепенно регрессируют, но не полностью. При этом стойкие 
нарушения очерчивают очаг (очаги) некомпенсируемых разрушений 
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спинного мозга. Симптоматика стабилизируется в пределах 0,5-2 мес. при 
поясничной пункции часто выявляются субарахноидальное кровоизлияние. 

Острое сдавление спинного мозга вызывает вялый паралич и 
полнуюпотерю чувствительности ниже уровня поражения –спинальный 
шок. 

Состояние спинального шока разрешается в течение нескольких 
дней. Затем развиваются корешковые боли на уровне поражения и 
спастический паралич ниже поражения. Сначала у таких больных 
наблюдается задержка мочи и атония мочевого пузыря с потерей его 
чувствительности. В дальнейшем возникает гипертония пузыря, он 
уменьшается в размерах и опорожняется рефлекторно. В менее тяжелых 
случаях сдавления спинного мозга развивается картина спастического 
пареза с императивными позывами и нарушением чувствительности. 

По мере нарастания тонуса в конечностях появляются клонусы, 
усиливаются суходильные рефлексы и появляются патологические 
стопные симптомы. В некоторых случаях возникают болезненные 
сгибательные спазмы нижних конечностей, которые могут сочетаться с 
вегетативными и тазовыми расстройствами, включая пилоэрекцию, 
потливость, непроизвольные мочеиспускания и дефекацию. Должны 
предприниматься все возможные усилия по предотвращению 
сгибательных спазмов с сохранением разгибательной формулы 
параплегии: стойкая сгибательная контрактура – наиболее 
неблагоприятный исход спинальной травмы. Поражение половины 
поперечника спинного мозга приводит к развитию синдрома Броун-
Секара. Он чаще встречается при огнестрельных или ножевых ранениях. 

Острое кровоизлияние в серое вещество спинного мозга возникает 
после прямой и непрямой травмы позвоночника. Появляется сильная боль 
в месте поражения, которая сменяется параличом. В таких случаях 
частичное восстановление функций может происходить достаточно 
быстро, но возникает атрофия мышц, иннервируемых нейронами 
пораженного участка, и появляется спастический парапарез ниже уровня 
поражения. Развивается потеря болевой и температурной 
чувствительности в  дерматомах, пораженных кровоизлиянием, так как 
поражаются волокна латерального спинно-таламического пути, 
перекрещивающиеся в серой спайке. Чувствительность ниже уровня 
поражения сохранена, не нарушена также и функция задних столбов. 

Травматическое поражение верхнего шейного отдела спинного мозга 
является следствием перломовывиха атлантаосевых суставов. Отрыв и 
смещение зуба позвонка СII клинически проявляется сильной болью в шее 
и затылке. Такие переломы обычно возникают при автодорожных 
катастрофах. Перелом зуба позвонка CII может привести к «внутреннему 
гильотированию» спинного мозга (в том числе при слишком активном 
осмотре пострадавшего на месте происшествия или в стационаре) с 
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развитием тетраплегии, выраженных дыхательных нарушений, стволовых 
симптомов. Перелом и смещение позвонков СII–CIII – также следствие 
автодорожной гиперэкстезионной травмы. Фронтальное смещение этих 
позвонков служит частой причиной смерти при повешении (перелом 
«висельников»). Немногие пережившие его жалуются на ригидность и 
боль в шее, сопровождающуюся спазмом шейной мускулатуры. 
Повреждения на уровне сегмента С6-С7 (вывихи, переломовывихи 
позвонков СV-CVI) имеются при падениях с высоты (в частности, травма 
«ныряльщика»). Характерны пронаторное положение рук, верхняя 
дистальная и полная нижняя параплегия, анестезия с уровня ключиц, 
утрата грудного дыхания, задержка мочи. При полном перерыве в отличие 
от проявлений спинального шока у мужчин развивается приапизм (стойкая 
патологическая эрекция) и утрата чувствительности яичек при сдавлении. 

♦ Центромедулярный синдром возникает в результате контузии, 
отека и геморрагии в центральных отделах спинного мозга, 
приводящих к тетрапарезу с выраженным преобладанием 
поражения рук (бибрахиальный парез), нарушением 
температурной и болевой чувствительности ниже уровня 
поражения, нарушением функций сфинктеров. Все проявления 
этого поражения в дальнейшем смягчаются. 

♦ Передний спинальный синдром – результат окклюзии передней 
спиномозговой артерии – складывается из тетраплегии и 
выпадения болевой и температурной чувствительности ниже 
уровня поражения и тазовых нарушений. Восходящее 
распространение очага инфаркта может привести к выпадению 
чувствительности  на лице в результате вовлечения 
спинномозгового пути тройничного нерва, может наблюдаться 
синдром Горнера с одной или обеих сторон. Этот комплекс часто 
развивается в результате выпадения межпозвоночного диска. 

♦ Очень редкий задний спинальный синдром возникает при 
внедрении в позвоночный канал разрушенных элементов заднего 
опорного комплекса, при повреждении эпидуральных вен с 
формированием эпидуральной гематомы (на начальной стадии) 
Доминируют нарушения проприоцептивной чувствительности. 

Травма спинного мозга на грудном уровне приводит к развитию 
в остром периоде вялой параплегии, нарушению функций тазовых 
органов и к  полной потере чувствительности ниже уровня 
поражения. В последующем, после спинального шока, развивается 
спастическая параплегия илипарапарез. 

Компрессионный перелом на уровне позвонка LI может 
привести к повреждению крестцовых сегментов спинного мозга 
(conus medullfris). Конусный синдром редко приводит к моторным 
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нарушениям, но обязательно вызывает анестезию в крестцовых 
дерматомах (на ягодице и в промежности). Нарушение 
чувствительности и моторной иннервации мочевого пузыря приводит 
к задержке мочи. 

Повреждения нижних отделов позвоночника с вовлечением 
конского хвоста сопровождаются вялым парезом ног, похуданием 
мышц, потерей чувствительности в дерматомах пораженных 
корешков и задержкой мочи с перерастяжением мочевого пузыря при 
вовлечении в процесс сегментов S2, S3 и S4. Возможна комбинация 
конусного и каудального синдромов. 

Соматические нарушения. Нередко наблюдается одышка 
(утрата грудного дыхания, парез кишечника с поджатием диафрагмы), 
при повреждении верхнегрудного отдела часто выявляются 
нарушения сердечного ритма и проводимости, вплоть до внезапной 
остановки сердца. Типичны трофические поражения кожи (область 
крестца, больших вертелов, медиальныхотделов коленных суставов, 
бугров пяточной кости). При переломах грудопоясничного отдела 
позвоночника в ряде случаев отмечается симптом напряжения мышц 
живота, что требует исключения сочетанного поражения органов 
брюшной полости. При оценке подобных симптомов (совместно с 
хирургом) нужно учесть, что часто они обусловлены раздражающим 
влиянием забрюшинной гематомы. 

Диагноз 
При обследовании больного следует обращать внимание на 

расположение остистых отростков: нередко удается выявить боковые 
и осевые смещения, выступания и западения. Однако отчетливые 
признаки горба регистрируются не столь часто даже при выраженных 
деформациях, устанавливаемых при рентгенологическом 
исследовании. 

Основой инструментальной диагностики служит 
рентгенография. Объем рентгенологических исследований должен 
быть достаточным, чтобы применять верное решение о тактике 
ведения пострадавшего. При этом нельзя ограничиваться только 
снимками позвоночника; необходимы оценка состояния внутренних 
органов, выявления сочетанных костных поражений. 
Рентгенологическое исследование должно проводится при 
иммобилизации головы и туловища в нейтральное положение. При 
анализе спондиллограмм следует учитывать, что снимки часто не 
полностью характеризуют масштабы костных повреждений 
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(суперпозиция костных отломков, невозможность придать больному 
оптимальное для проведения исследования положение и др.) 

Дифференциальный диагноз следует проводить с изредка 
встречающимися истерическими параличами при легкой травме 
позвоночника. 

Лечение 
При переломе шейного и верхнего грудного отделов 

позвоночника риск повреждения спинного мозга возрастает во время 
транспортировки, которая должна производится с большой 
осторожностью при участии трех человек: один производит тракцию 
и незначительное разгибание позвоночника, придерживая 
пострадавшего за подбородок и затылок, второй держит его за 
ложыжки, также производя незначительную тракцию, третий 
поддерживает бедра и плечи больного для придания позвоночнику 
положения с легким переразгибанием. Сразу по прибытии машины 
скорой помощи в стационар на шею больного надевают 
поддерживающий воротник, дальнейшие манипуляции совершаются 
только с ним. Необходимо назначение аналгетиков. Во всех случаях 
должна производится катетеризация мочевого пузыря из-за задержки 
мочи. При переломах в нижнем грудном и поясничном отделах 
позвоночник необходимо держать в разгибательной позиции, 
подкладывая свернутое одеяло или валик под поясницу. 

Наиболее важным в оказании экстремальной помощи больным с 
позвоночно-спиномозговой травмой является предотвращение 
дальнейшего повреждения спинного мозга. Назначают 
метилпреднизолон по 30 мг/кг, в/венно болюсом (струйно), затем 
в/венно инфузиями 5 мг/кг в час в течение 24 ч. Введение подобных 
очень больших доз метилпреднизолона может способствовать 
значительному улучшению спинальной функции.  

Чрезвычайно важен мониторинг гемодинамических 
показателей. Их нестабильность может быть следствием как 
сопутствующих повреждений, так и результатом поражения 
симпатических структур спинного мозга. Обеспечение адекватного 
дыхания также чрезвычайно важно особенно при сочетании с травмой 
головы. Поскольку следует избегать движений в шее, назотрахеальная 
или оротрахеальная интубация нежелательна –предпочтительнее 
выполнение трахеостомии. Оксигенация и полноценная перфузия 
играют такую же важную роль, как и при церебральной травме. 
Результаты немедленного хирургического вмешательства 
(декомпресии) при полном повреждении спинного мозга не 
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определены. В случае же травмы корешков конского хвоста или при 
сочетании ее с повреждением конуса спинного мозга оперативное 
вмешательство может улучшить исход. также может быть полезным 
удаление компремирующих факторов при неполном повреждении 
спинного мозга, особенно при прогрессирующем ухудшении 
состояния. 

Для профилактики пролежней необходим тщательный уход за 
кожей, подкладывания подушек в местах давления и т.д. 
Повреждение спинного мозга на высоком уровне может приводить к 
парезу диафрагмы и параличу межреберных мышц, в связи с чем 
необходимо предупредить возникновение застойной пневмонии: 
перкуторный массаж грудной клетки, дыхательные упражнения, 
постуральный дренаж. При подозрении на развитие легочной 
инфекции необходимо назначение антибиотиков. 

При травме шейного и верхнегрудного отделов иногда 
возникает паралитическая непроходимость кишечника. Для 
устранения этого состояния необходимо поддерживать водно-солевой 
баланс, проводя внутривенное вливание жидкости. 

Лечение мочевой инфекции должно проводится 
соответствующими антибиотиками. при появлении признаков 
восстановления функции нижних конечностей желательно удалить 
мочевой катетер. Лечение персистирующего нейрогенного мочевого 
пузыря проводится формированием рефлекса опорожнения мочевого 
пузыря. 

При развитии рефлекторного сгибательного плазма назначают 
средства, усиливающие спинальное торможение (баклофен, диазепам) 
или предотвращающие сокращения возбужденных мышц (дантролен). 
Препараты назначают перорально в следующих дозах: баклофен – от 
5 мг 4 раза в день до 20 мг 4 раза в день, реланиум – от 5 мг 2 раза в 
день до 20 мг 3 раза в день, дантролен – от 25 мг в день до 100 мг в 
день в 4 приема. При отсутствии эффекта от перорального приема 
баклофен можно вводить интратекально. Все указанные препараты 
приводят к снижению мышечного тонуса, поэтому требуется 
осторожность при наличии тяжелой дыхательной недостаточности. 

Больным часто приносит облегчение использование шин, 
которые поддерживают конечности в состоянии разгибания. Спазмы 
приводящих мышц устраняются их пересечением. В случае тяжелых 
сгибательных спазмов возможно использование субдуральной 
блокады фенолом передних корешков в пояснично-крестцовом 
отделе. Эту процедуру не следует проводить больным с остаточными 
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нарушениями функций мочевого пузыря. Всех больных со 
спинальной травмой как можно раньше надо подключать к 
программам реабилитации. Сначала реабилитация должна быть 
простой и состоять исключительно из пассивных движений; 
постепенно ее усложняют. 
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ТЕМА: Диспансеризация детей с заболеваниями нервной системы 
(Е.Н.Ивашина) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Формы и методы диспансерного наблюдения. 
2. Заболевания нервной системы, подлежащие диспансерному 

наблюдению. 
3. Основные пути оздоровления. 
4. Критерии эффективности диспансеризации. 
 
ДИСПАНСЕРИЗАЦИЯ (лат. dispenso распределяю), активное 
динамическое наблюдение за состоянием здоровья населения, 
включающее проведение профилактических, лечебно-
диагностических и оздоровительных мероприятий. 
Диспансеризация в детской неврологии подразумевает 
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врачебное наблюдение по двум главным направлениям: 
наблюдение за здоровыми детьми (в возрасте от рождения до 18 
лет), а также за больными, страдающими некоторыми 
органическими заболеваниями нервной системы и неврозами. 
Организационная работа проводится участковым педиатром с 
участием др. специалистов, в том числе детского невролога или 
психоневролога. Основной задачей диспансеризации здоровых 
детей, особенно раннего возраста, является обеспечение 
правильного нервно-психического и гармонического развития 
личности, предупреждение неврологической патологии и 
выявление различных преморбидных состояний - факторов 
риска поражения нервной системы при анализе анамнеза и 
родословных родителей, течения беременности и родов у 
матери. В случаях заболевания у новорождённых в течение 
первых 7-10 дней жизни могут возникнуть определённые 
клинические неврологические расстройства, изменения 
биохимических и электрофизиологических показателей. 
Воздействие многих физических и химических факторов риска 
на развивающийся плод даже при нормальном (в ряде случаев 
компенсированном) нервно-психическом развитии требует 
особого ухода за ребёнком, проведения при необходимости до-
полнительных исследований (наиболее информативна 
нейросонография) и назначения индивидуальной схемы 
проведения профилактических прививок. При выявлении 
органических поражений нервной системы ребёнок берётся на 
диспансерный учёт неврологом, проводится комплексная 
восстановительная терапия и реабилитационные мероприятия с 
последующим решением вопросов об организации обучения, 
профориентации, направлении в специальные дома интернаты 
или определении в специализированные дома ребенка. 
Диспансерное наблюдение проводится за больными с 
пренатальными и перинатальными поражениями нервной 
системы травматической, гипоксической, инфекционной и 
токсической этиологии, детским церебральным параличом, 
гидроцефалией, эпилепсией без личностных изменений и 
психических эквивалентов, инфекционными, травматическими, 
демиелинизирующими, наследственными заболеваниями 
нервной системы, остаточными явлениями после операций по 
поводу опухолей нервной системы, неврозами, 
неврозоподобными заболеваниями и состояниями. Чётко 
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определены периодичность осмотров, основные клинические 
показатели заболеваний, пути оздоровления, критерии эффек-
тивности диспансеризации и снятия с учёта.  

Дети 1-го года жизни, а также 3 и 6 лет (перед определением в 
детский сад и поступлением в школу) должны быть осмотрены 
детским неврологом. Диспансерная работа с детьми 
предполагает ведущую роль участковых педиатров, имеющих 
основные представления о различных видах патологии, в т. ч. и 
со стороны нервной системы. При выявлении даже 
минимальных неврологических нарушений или задержке 
психомоторного развития они должны направлять ребёнка на 
консультацию к детскому неврологу. Первоначально можно 
руководствоваться след. данными. Если, например, в 3 месяца 
ребёнок не удерживает головку в вертикальном положении, у 
него нет эмоциональных реакций на окружающее или в 6 
месяцев он не делает попытки самостоятельно сидеть, то срочно 
необходима консультация и обследование у детского невролога. 
При таком подходе можно существенно улучшить раннее 
выявление неврологических нарушений у детей. Случаи 
врождённых или приобретённых в раннем неонатальном 
периоде поражений нервной системы должны быть диагно-
стированы неонатологом родильного дома, а больные 
направлены на лечение в психоневрологическое отделение 
новорождённых.  

Каждый ребёнок с поражением нервной системы при взятии на 
диспансерный учёт должен для уточнения диагноза пройти 
необходимое параклиническое обследование с применением 
спецоборудования для проведения ультразвуковой нейросоно-
графии, электроэнцефалографии, электромиографии, 
эхоэнцефалоскопии, реоэнцефалографии, компьютерной 
томографии. После уточнения диагноза больному должен быть 
составлен индивидуальный план лечебно-профилактических 
мероприятий на год, включающий лечение в стационаре и 
амбулаторно, периодичность инструментального и 
лабораторного обследования, консультации у смежных 
специалистов, изучение условий быта ребёнка, 
целесообразность санаторно-курортного лечения. На 
хронических больных с выраженными стойкими 
двигательными, чувствительными и психическими 
нарушениями должны быть своевременно оформлены 
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медицинские заключения для направления на МРЭК и 
назначения пособия по инвалидности. Обязательной частью 
диспансеризации является санитарно-просветительская работа с 
родителями больного ребёнка по вопросам сущности 
заболевания, особенностям ухода за больным, основным 
методикам проведения ЛФК и массажа, освоению (при 
необходимости) способов механотерапии, простых видов 
теплолечения (парафин, озокерит, глина и т. д.), закаливания и 
физического воспитания. С учётом имеющихся нарушений 
даются советы по профориентации.  
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Особое место нервной системы в нормальной физиологии 

организма человека, а именно ее положения как центрального органа, 
непрерывно получающего информацию из других органов и систем и 
постоянно  контролирующих их деятельность, обусловливает богатые 
возможности патологических взаимоотношений между нервной 
системой и остальными органами. Именно в условиях этих 
патологических взаимосвязей ряд заболеваний, а для медицины ряд 
проблем остаются на периферии клинической неврологи, на стыке ее 
с другими клиническими дисциплинами, вдали от специфического 
ядра каждого из них. Такие пограничные заболевания и проблемы 
обычно выпадают из внимания,  как невролога, так и  педиатра, 
эндокринолога, ревматолога и др. специалистов. Это порождает 
целую группу несчастных " футбольных" больных. 
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В данной лекции мы рассмотрим лишь некоторые заболевания, 
некоторые проблемы "пограничной" неврологии. На самом же деле 
объем ее весьма велик. Стыковые проблемы настолько разрастаются, 
что уже выделены обособленные дисциплины, такие как 
нейроофтальмология,  нейроэндокринология, отоневрология и др. 

Соматоневрологические синдромы диагностируются  только 
после тщательного обследования больного, а в ряде случаев и после 
некоторого наблюдения за течением заболевания.  

Какие же характерные общие признаки этих состояний? 
1)Развитие нервно- психических нарушений, как правило на 

фоне выявленного соматического заболевания. Реже бывает обратное 
соотношение, но в этом случае разрыв во времени не бывает 
значительным (2-3 мес.). 

2)Зависимость тяжести и течения неврологических осложнений 
от тяжести проявлений основного заболевания. 

3)Уменьшение выраженности неврологических расстройств при 
лечении основного заболевания. 

 
 

 
Поражение нервной системы при пороках сердца 

 К наиболее частым неврологическим проявлениям при пороках 
сердца относятся: нейроциркуляторная астения и 
психопатологические синдромы, пароксизмальные неврологические 
состояния, острые нарушения мозгового кровообращения, 
дисциркуляторная  энцефалопатия, абсцесс мозга и гнойные 
менингиты. Эти состояния во многом  идентичны при врожденных и 
приобретенных пороках, но механизмы их возникновения несколько 
различные. 
Патогенез. 
Врожденные пороки сердца подразделяются на "бледные" (без 
цианоза) и "синие" (с клинически выраженным цианозом). К первой 
группе относятся коарктация аорты и стеноз легочной артерии. 
Основным патогенетическим механизмом развития неврологических 
осложнений при коарктации аорты является повышение 
артериального давления в артериях, кровоснабжающих голову и 
верхние конечности, в результате чего в указанных сосудах 
развиваются ранние склеротические изменения, способствующие 
возникновению дисгемических  расстройств. Для бледных пороков 
также типичны аномалии сосудов и дизэмбриогенез нервной системы. 
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К "синим" порокам относятся аномалии, при которых наблюдается 
прохождение крови из правой половины сердца в левую (триада, 
тетрада, пентада Фалло; незаращение Боталлова  протока; дефект 
межпредсердной перегородки и др.). При этом низкое насыщение 
крови кислородом приводит к значительному и стойкому 
расширению сосудов. Увеличение числа эритроцитов и содержания 
гемоглобина способствует повышению вязкости крови и создает 
условия для возникновения тромбозов.  
Прохождение же периферической венозной крови непосредственно в 
большой круг кровообращения, создает возможность попадания 
инфицированных эмболов в головной мозг. 
При приобретенных пороках сердца ведущим в патогенезе 
неврологических расстройств наряду с дисгемическими нарушениями 
является инфекционно- аллергический процесс (ревматический), 
который поражает сердце и нередко сопровождается также 
вовлечением нервной системы (церебральный ревматический 
васкулит, эмболия сосудов головного мозга). 
Клиника. 
 Синдром нейроциркуляторной астении проявляется общей 
слабостью, повышенной утомляемостью и истощаемостью. Наиболее 
четко эти симптомы проявляются у детей с "синими" пороками после 
3- лет. У детей старшего возраста картина дополняется 
ипохондрическими проявлениями, плохим прерывистым сном, 
ночными страхами.  
 Психопатологические синдромы  включают задержку темпов 
эмоционального и интеллектуального развития, психофизический 
инфантилизм вплоть до умственной отсталости.  
 Для пароксизмальных состояний при пороках сердца характерна 
приступообразность, обратимость неврологических расстройств, их 
повторяемость и, как правило, связь с физической нагрузкой. 
Вегетативно-сосудистые пароксизмы чаще развиваются у детей с  
"синими" пороками и проявляются приступообразными головными 
болями, головокружением, внезапным покраснением или 
побледнением кожных покровов, лабильностью пульса. У больных с 
коарктацией аорты могут развиваться гипертензионные кризы,  
сопровождающиеся пульсирующей головной болью, 
головокружением, тошнотой и рвотой. Синкопальные состояния  
проявляются в виде оглушенности, дезориентированности, 
кратковременного отключения сознания, обмороков.  
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 К наиболее тяжелым неврологическим осложнениям при 
пороках сердца относятся острые нарушения мозгового 
кровообращения. Основной причиной геморрагических инсультов 
при этом является разрыв аневризмы, который характеризуется 
типичной клинической картиной и чаще возникает при" белых" 
пороках. 
 У детей с "синими" пороками могут развиваться тромботические и 
нетромботические инфаркты мозга. Часто они возникают у детей до 
3-4 лет на высоте острой гипоксии при синюшно-одышечных кризах, 
в старшем возрасте при коллапсах. Клиническая картина в этих 
случаях зависит от  величины пораженного участка мозга и 
складывается  из общемозговых и очаговых симптомов, характерных 
для определенного бассейна кровоснабжения.  
 Дисциркуляторная энцефалопатия является наиболее частым 
неврологическим синдромом при тяжелых пороках сердца. 
Симптоматика развивается постепенно и характеризуется диффузно-
мелкоочаговым поражением головного мозга: головная боль, 
утомляемость, нистагм, асимметрия мимической  мускулатуры, 
легкие координаторные нарушения, двусторонние патологические 
знаки, рефлексы орального автоматизма.   На этом фоне могут 
отмечаться судорожные припадки.    
 К тяжелым осложнениям со стороны нервной системы при 
врожденных пороках сердца, относятся абсцесс мозга и гнойный 
менингит. Появление очаговых неврологических симптомов в 
сочетании с повышением внутричерепного давления и наличием 
фокальных изменений на ЭЭГ должны вызывать подозрение на 
абсцесс мозга у этой категории больных.  
Лечение. 
 Современная сердечная хирургия позволяет проводить радикальное 
лечение больных, обеспечивая определенную компенсацию их 
состояния в неврологическом отношении. Необходимо назначение 
ноотропных препаратов, витаминов, антигипоксантов, аминокислот. 
При необходимости показаны антиконвульсанты. Лечение острых 
нарушений мозгового кровообращения проводится по общим 
принципам терапии этих заболеваний. Абсцесс мозга требует 
оперативного лечения. Лечение неврологических осложнений на фоне 
текущего ревматического процесса проводится с применением  
массивной противоревматической терапии.  

 
Поражение нервной системы при заболеваниях легких. 
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Заболевания легких в детском возрасте могут приводить к 
развитию осложнений со стороны нервной системы: 

- острой токсико-гипоксической 
энцефалопатии,  
- дыхательной энцефалопатии,  
- «псевдоопухолевого»   синдрома  

повышения внутричерепного давления, 
- синкопальных состояний, 
- судорожного синдрома (беттолепсия), 
- астено-невротического синдрома,  
- метастатического поражения головного мозга при 

инфекционных болезнях легких в виде менингита, энцефаломиелита, 
абсцесса мозга. 

Патогененез  
большинства осложнений связан в первую очередь с гипоксией 

и гиперкапнией. 
Хроническая энцефалопатия проявляется головными болями, 

жалобами астенического характера в сочетании с наличием 
очаговой микросимптоматики (асимметрия носогубных складок, 
нистагм, пирамидная недостаточность), синкопальными 
пароксизмами, легким гипертензионным синдромом. 

Отключения сознания могут возникать при длительных 
приступах кашля, в редких случаях на этом фоне развивается 
генерализованний судорожный припадок. Регулярные судорожные 
припадки во время кашля носят название беттолепсии. 

Беттолепсия - род аноксических припадков, которые 
необходимо дифференцировать от вегетативно-висцеральных 
припадков, начинающихся с кашля. При беттолепсии потеря 
сознания наступает на высоте закашливания, когда появляются резко 
выраженные признаки застоя в системе верхней полой вены: вены 
на шее вздуваются, лицо становится цианотичным, часто сине-
фиолетовым, багровым. Потеря сознания может привести к падению 
больного. 

 Эпилептические припадки кашля начинаются с покашливания. 
Одновременно или сразу же после начала кашля развивается 
потеря сознания. Кожные покровы обычно бледнеют. Зрачки 
умеренно расширены. 

Кроме того, для беттолепсии характерно наличие хронического 
легочного заболевания с длительным кашлевым анамнезом. 
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В межприступных периодах, как правило, наблюдаются те или 
иные признаки легочной недостаточности (отдышка, цианоз, 
тахикардия). На ЭЭГ эпилептические феномены отсутствуют. На 
РЭГ - признаки затруднения венозного оттока. Может быть мягкая 
рассеянная неврологическая симптоматика. Таким образом, при 
беттолепсии имеют место признаки венозной энцефалопатии и сам 
приступ представляет собой пример венозного варианта обморока. 

Дыхательная гипоксия приводит к развитию у детей астено- 
невротического синдрома в виде гипостенических 
(повышенная 
утомляемость, адинамия, обидчивость, рассеянность) или 
гиперстенических (раздражительность, вспыльчивость, неустойчивость 
настроения) проявлений. Длительные приступы кашля (при коклюше, 
бронхиальной астме) вызывают нарушения венозного оттока из 
полости черепа, полнокровие мозга, что клинически может проявляться 
умеренным гипертензионным синдромом. 

Вторичное инфицирование головного мозга может развиться при 
инфекционных заболеваниях легких: 

- при туберкулезе - туберкулезный менингит: 
- при   гнойных поражениях легких - гнойный менингоэнцефалит 

или 
метастатические абсцессы в мозге. 

Лечение сводится к лечению основного заболевания с 
применением симптоматической и синдромальной коррекции 
неврологических расстройств (дегидратирующие, седативные, 
противосудорожные препараты: средства улучшающие венозный отток 
- троксевазин, эуфиллин, ноотропы). 

Поражение нервной системы при заболеваниях печени. 
Нервная система может поражаться одновременно с печенью 
при врожденных генетически обусловленных заболеваниях, 
таких как гликогенозы, галактоземия, гепатоцеребральная 
дистрофия.  
Приобретенные заболевания печени (дискинезия желчевыводящих 
путей, холецистит, холангит, желчекаменная болезнь, болезнь 
Боткина, цирроз печени) нередко приводят к осложнениям со 
стороны нервной системы. Среди последних выделяют следующие 
синдромы: неврастенический, ипохондрический, острой и 
хронической энцефалопатии, энцефаломиелопатии, 
полиневропатический. 
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Патогенез    неврологических    расстройств    обусловлен   
расстройством дезинтоксикационной   функции   печени  и   
нарушением   обмена (белкового липидного, углеводного, водно-
электролитного, порфиринового). Повышение в крови остаточного 
азота, билирубина, желчных кислот приводит к расстройствам 
микроциркуляции, вызывая патоморфологические изменения в 
головном мозге и др. отделах нервной системы. Происходит также 
нарушение образования протромбина, фибриногена, витамина К, что 
обусловливает развитие геморрагического синдрома. Расстраивается 
вводно-солевой обмен, окислительно-восстановительные процессы, 
усугубляя поражения нервной системы. Важное значение в 
патогенезе имеет также патологическая импульсация из пораженного 
органа, вызывающая нервно-рефлекторные нарушения. 
 Клинические проявления осложнений со стороны нервной 
системы зависят от формы, тяжести и длительности основного 
заболевания 
Неврастенический синдром может наблюдаться при всех 
указанных заболеваниях печени. У больных преобладают астено-
депрессивные проявления, расстройства сна, легкая утомляемость, 
головные боли, подавленность ассоциативных процессов и пр. 
(гипостенический вариант). В ряде случаев эти симптомы 
сочетаются одновременно или последовательно с 
раздражительностью, состояниями тревоги, гневными эмоциями 
(гиперстенический вариант). 
 Ипохондрический синдром характеризуется наличием тревожно-
мнительных черт у ребенка, впечатлительностью, постоянными 
опасениями за свое здоровье, стремлением к обследованиям и 
лечебным процедурам. 
 Острая и хроническая энцефалопатия могут развиться при всех 
болезненных процессах в печени, но чаще при болезни Боткина и 
печеночных циррозах. Неврологическая симптоматика проявляется 
на фоне общетоксических явлений, желтухи, геморрагического 
диатеза, желудочно-кишечных расстройств.  
Клинические проявления печеночной энцефалопатии 
многообразны: общемозговые, менингиальные симптомы, 
судорожные припадки, гиперкинезы, синдром энцефалита Вернике. 
Острая печеночная энцефалопатия включает также остро 
возникающие психические расстройства и кому, которые 
развиваются чаще всего при острых бактериальных и вирусных 
заболеваниях печени и декомпенсации цирротического процесса. 
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Хроническая энцефалопатия является следствием хронических 
гепатитов и циррозов. В клинике преобладает более четкое 
очаговое поражение головного мозга в сочетании с 
церебрастенией в форме эмоционально-волевых расстройств. 
Наиболее типичны для хронической печеночной энцефалопатии 
экстрапирамидные, мозжечковые и пирамидные расстройства. 
Экстрапирамидные симптомы напоминают гепатоцеребральные 
дистрофию. Энцефаломиелопатия развивается в основном у 
больных с портальной гипертензией в конечной стадии цирроза. У 
больных отмечается быстрая утомляемость в ногах, парезы ног 
смешанного типа, проводниковые и сегментарные нарушения 
чувствительности, расстройства функций тазовых органов. 
Полиневропатический синдром может возникать при циррозах 
печени и проявляется парезами дистального типа спонтанными 
болями, нарушением трофики, расстройствами чувствительности по 
полиневритическому типу. На руках преимущественно страдает 
лучевой нерв, на ногах - малоберцовый.  
Терапия неврологических осложнений должна проводиться на 
фоне комплексного лечения, направленного на улучшения 
функциональной активности печени. При нервно-психических 
расстройствах в зависимости от их клинических проявлений 
назначают седативные препараты, нейролептики, 
транквилизаторы или психостимуляторы и антидепрессанты.   
Следует избегать производных фенотиазина (аминазин) 
токсично действующих на печень. Применяются большие дозы 
витаминов группы 
В, С, липотропные средства (метионин, панкреатин, эсенциале), 
никотиновая и глютаминовая кислота. С целью  улучшения 
микроциркуляции назначают трентал, курантил, дипромоний., 
адроксон, дицинон. 
Прогноз определяется характером и тяжестью печеночного 
заболевания. Наличие симптомов поражения нервной системы само 
по себе является неблагоприятным фактором, свидетельствующим о 
тяжести заболевания и недостаточности компенсации. 
 

Поражение нервной системы при заболеваниях почек.  
Сочетанные поражения нервной системы и почек наблюдаются 

при некоторых наследственных заболеваниях: болезнь Хартнупа, 
семейной нефропатии с глухотой Альпорта, окулоцеребральном 
синдроме Лоу, синдроме Шафера, нефрогенном несахарном 
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диабете и др.. Нарушение функции почек вследствие острых (о. 
гломерулонефрит, отравления, травмы) и хронических (хр.гломеруло- 
и пиелонефриты, нефроптоз, почечнокаменная болезнь) заболеваний 
могут вызывать вторичные поражения нервной системы. 

Нервно-психические расстройства при почечной 
патологии проявляются следующими синдромами: 
неврастеническим, радикулярным, полиневропатическим, 
энцефалопатическим, сосудистыми кризами, нарушениями 
мозгового кровообращения, пароксизмальной миоплегией. 

В патогенезе поражений нервной системы ведущую роль 
играет интоксикация, вызванная азотемией, обменные нарушения и 
почечная артериальная гипертензия. Вследствие нарушений водно-
электролитного баланса происходит повышение проницаемости 
сосудов, возникает отек, диапедезные  кровоизлияния в структурах 
центральной и периферической нервной системы. Механическое 
раздражение вегетативных окончаний почечных сплетений 
становится источником патологической ирритации болевых 
импульсов в сегментный аппарат спинного мозга, зоны Захарьина - 
Геда, вызывая рефлекторные болевые синдромы. 

Неврастенический синдром отмечается в начальном периоде 
почечных заболеваний и может проявляется в 2-х формах: 
1)гиперстенической с повышенной раздражительностью, 
вспыльчивостью и 2)гипостенической с головными болями, 
утомляемостью, апатией, астенией. 

Радикулярный синдром характеризуется возникновением 
болей в пояснице на стороне поражения с иррадиацией по передней 
поверхности бедра, в паховую область. Болевые радикулярные 
феномены сопровождают многие почечные заболевания, но 
наиболее типичны они для почечнокаменной болезни и 
нефроптоза. 

 Характерными особенностями болевого синдрома реногенного 
происхождения является: 

1. Преобладание  симптомов раздражения  над  симптомами 
выпадения   
-  в чувствительной    сфере    явления    гиперестезии    и    
гиперпатии, в 
рефлекторной - оживление сухожильно-
надкостничных рефлексов; отсутствие парезов I пальца стопы и 
др.; 

2. зона гиперстезии локализуется преимущественно в сегментах 
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Тh10-L2, тогда как при вертебральных болевых синдромах- в зоне  
L4 - S 2. 
3. боли не стихают в положении лежа и не зависят от движений, 

однако 
следует помнить,  что при нефроптозе  физическая нагрузка 
может 
усиливать болевой синдром. 

4. зависимость степени выраженности болевого синдрома от 
тяжести 
течения основного почечного заболевания. 

Полиневритический синдром проявляется преимущественно 
сенсорными формами с преобладанием в клинике чувствительных 
и вегетативно-трофических нарушений  (боли, гиперстезия по 
дистальному типу, жжение, акроцианоз, дистальный гипергидроз, 
сухожильно-надкостничная гипорефлексия). 
Энцефалопатический синдром при заболеваниях почек 
проявляется острой или хр. энцефалопатией. Острая 
энцефалопатия является следствием быстрого нарастания 
почечной недостаточности, дети становятся вялыми или 
возбужденными, нарастает интенсивность головной боли; 
присоединяются головокружение, тошнота, рвота, менингиальные 
симптомы, возможны судороги. Прогрессирующее нарушение 
функции почек приводит к развитию коматозного состояния 
(уремическая кома). В цереброспинальной жидкости отмечается 
умеренное повышение белка; на глазном дне определяются 
признаки застоя.  
Лечение. 
 Терапия неврологических осложнений проводится на фоне 

обязательного комплексного лечения почечного заболевания, 
вызвавшего появление неврологической симптоматики. Лечение 
астено-невротического синдрома проводят с применением 
психотерапии, транквилизаторов, ЛФК, бальнеотерапии. Для снятия 
болевого синдрома применяются обезболивающие средства, а 
при отсутствии противопоказани -  физиолечение, массаж, ЛФК. 
При цереброваскулярной недостаточности и энцефалопатии показано 
назначение ноотропных препаратов, сосудорегулирующих средств, 
ЛФК и массажа.  
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ТЕМА: Поражение нервной системы при ревматизме (Г.Г.Шанько) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Понятие о нейроревматизме. 
2. Классификация ревматических поражений нервной системы у 

детей. 
3. Малая  хорея. 

 
Как известно, ревматизм поражает различные органы и ткани, в 

том числе и нервную систему. Данная  патология очень  часто 
встречалась в 50-60-е годы прошлого столетия и ей было 

посвящено ряд монографий, тысячи журнальных статей, было 
выполнено бесчисленное множество кандидатских и докторских 

диссертаций. В те годы широко использовались такие 
обобщающие термины, как нейроревматизм и церебральный 

ревматизм. 
В бывшем СССР  проблема нейроревматизма изучалась во всех 

союзных республиках. Главными научными руководителями этого 
направления были у детей М.Б.Цукер, а у взрослых В.В. Михеев. 

М.Б.Цукер в 1963г. была разработана классификация 
ревматических поражений нервной системы, которая использовалась 
в стране. 

Классификация ревматических поражений нервной системы у 
детей (М.Б.Цукер, 1963) 
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I. Э н ц е ф а л и т 
1. Гиперкинетические формы: 

а) малая хорея; 
б) со стереотипно-дистальным гиперкинезом; 
в) тикозным гиперкинезом; 
г) миоклоническим и др.; 
в) синдромом паркинсонизма. 

2. Диэнцефалит. 
3. Энцефалит с рассеянной  очаговой симптоматикой. 

II. М е н и н г и т 
1. Острый и подострый серозный менингит. 
2. Арахноидит и арахноэнцефалит: 

а) церебральный (подострый и хронический); 
б) спинальный. 

III. М и е л и т   и   м е н и н г о м и е л и т 
 
 
IV. С о с у д и с т ы е   ф о р м ы 

1. Тромбоз мозговых сосудов разной локализации. 
2. Кровоизлияния в мозг. 
3. Субарахноидальное кровоизлияние. 
4. Эмболия в сосуды мозга. 
5. Васкулиты с рассеянной очаговой симптоматикой. 
6. Нейродинамические нарушения мозгового 

кровообращения. 
 
V. П о р а ж е н и я   п е р и ф е р и ч е с к о й   н е р в н о й   

с и с т е м ы 
1. Полиневриты. 
2. Невриты и радикулиты. 
 
VI. О с т р ы е   и   з а т я ж н ы е  р е в м а т и ч е с к и е  

п с и х о з ы 
VII. Э п и л е п т и ф о р м н ы й   с и н д р о м  
VIII. Г и п е р т е н з и о н н ы й   с и н д р о м 
IX. Н е в р о з о п о д о б н ы е   с о с т о я н и я 

Н.Б. Маньковский в своей монографии «Ревматический 
энцефалит» (1959) писал о том, что в неврологии нет ни одного 
синдрома, который не мог бы быть ревматической этиологии. 
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Прошло время, и благодаря бициллинопрофилактике ревматизм 
пошел на убыль и сейчас редко встречается в педиатрических и 
терапевтических клиниках, а ревматические поражения нервной 
системы бывают исключительно редко и проявляются в виде малой 
хореи (по МКБ-10 ревматической хореи). Не стало ревматических 
энцефалитов с нехореическими гиперкинезами, тяжелых 
ишемических инсультов ревматической этиологии, которые еще 
встречались в 70-х годах прошлого века. 

Многие врачи современного поколения даже не видели малой 
хореи, диагностика которой стала вызывать большие трудности. 
Ниже приводится ее описание. 

МАЛАЯ ХОРЕЯ (хорея Сиденгама, ревматическая хорея) – одна 
из клинических форм ревматического энцефалита с 
преимущественным поражением стриопаллидарной системы и других 
базальных ядер головного мозга, клинически проявляющаяся 
хореическими гиперкинезами, мышечной гипотонией, изменением 
некоторых рефлексов и нарушениями в эмоционально-волевой сфере. 
Наблюдалась у 10-15% детей, страдающих ревматизмом. 

Клиника. Заболевание в основном возникает в возрасте 5-14 лет, 
девочки болеют в 2 раза чаще, чем мальчики. Малая хорея 
развивается, как правило, медленно и постепенно. Вначале возникают 
неврозоподобные нарушения в виде повышенной раздражительности, 
плаксивости, неустойчивости настроения. Такой ребенок на уроках 
часто отвлекается и устает. Вскоре присоединяется общее 
двигательное беспокойство: излишняя подвижность, гримасы, 
изменение почерка. Через 10-20 дней от начала болезни выявляются 
типичные для малой хореи неврологические расстройства: 
хореические гиперкинезы и диффузное снижение мышечного тонуса 
(гипотония). Гиперкинезы при этом разбросаны по всему телу, 
неритмичны, нестереотипны, совершаются в быстром темпе со 
значительным двигательным эффектом. Они могут быть различной 
интенсивности – от слабо выраженных до настоящей «двигательной 
бури», когда ребенок не может передвигаться, себя обслуживать, 
нарушаются глотание и речь. Для выявления слабо выраженных 
гиперкинезов предложено ряд диагностических проб. 

Проба Н.Ф.Филатова (1906) – ребенок пожимает руку врача, и 
при этом можно установить неловкость движений и дрожание. 

Проба М.И. Иогихеса (1931) – врач и ребенок протягивают 
навстречу друг другу руку, затем врач производит движения рукой в 
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разных направлениях, а ребенок их повторяет. При этом удается 
отметить небольшой гиперкинез и неточность движений. 

Проба Р.А. Херсонского (1938) – ребенку предлагают писать с 
закрытыми глазами, что часто сопровождается сползанием со 
строчек, неравномерностью букв, дрожанием. 

Проба М.Б.Цукер (1963) – ребенок находится напротив врача 
(сидя или стоя), тесно прикасаясь к нему коленями; врач держит в 
своих руках его руки и ведет разговор на интересующую ребенка 
тему. В таких условиях можно уловить самый незначительный 
гиперкинез. 

Пробы Е.А. Еренкова (1963): 1) больной вытягивает вперед руки 
и держит их со слегка растопыренными пальцами в течение одной 
минуты; 2) ребенок поднимает руки вверх и держит их 1-2 мин; 3) 
больной вытягивает руки и кладет кисти на ладони врача. По мнению 
автора, эти приемы особенно показаны при односторонней или 
преимущественно односторонней локализации гиперкинезов у 
больных малой хореей. 

Пробы Л.С.Гиттик (1965-1969): 1) симптом перекатывания 
глазных яблок – при сомкнутых веках хорошо заметное движение 
глазных яблок в разные стороны (наблюдался у 97,7% больных); 2) 
симптом тонического закатывания глазных яблок (наблюдался у 
36,1% больных); 3) симптом чрезмерного разгибания предплечий – 
вследствие мышечной гипотонии может отмечаться гиперэкстензия в 
локтевом суставе вытянутой руки (выявлен у 71,8% больны); 4) 
симптом «хореической стопы» –уменьшенное углубление свода 
стопы, небольшая гиперэктензия пальцев в плюснофаланговых 
суставах (обнаружен у 58,7% больных). 

Проба Г.Г. Шанько (1974): ребенку, стоящему в позе Ромберга, 
предлагается вытянуть руки, развести пальцы и закрыть глаза, 
высунуть язык. В некоторых случаях предварительно проводится 
дозированная физическая нагрузка (приседание, бег на месте). Таким 
образом удается выявить общее двигательное беспокойство, 
подергивание языка и пальцев кистей. 

Большое значение имеет наблюдение за ребенком, его 
состоянием во время разговора, приема пищи, выполнения некоторых 
действий (застегивание пуговиц, письмо и др.). 

Постоянным признаком малой хореи является диффузное 
снижение мышечного тонуса – гипотония, которой объясняется 
симптом «дряблых плеч» Иогихенеса: при поднимании ребенка под 
мышки поднимаются только плечи, а голова глубоко уходит между 
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ними. Иногда мышечный тонус настолько ослаблен, что может 
маскировать гиперкинез («мягкая хорея»), при которой нередко 
невозможны активные движения и создается картина 
псевдопараличей. 

Для малой хореи характерен симптом Гордона (при вызывании 
коленного рефлекса голень на некоторое время застывает в состоянии 
разгибания, а затем совершает несколько маятникообразных 
движений), симптом Черни (втягивание живота при вдохе). 

Следовательно, малая хорея – гиперкинетически (хореически) –
гипотонический синдром ревматической этиологии. 

Малая хорея может возникать одновременно с другими, в том 
числе кардиальными нарушениями на одном этапе течения 
ревматического процесса или является первым клиническим 
признаком данного заболевания. В последнем случае у 40-50% 
больных отсутствуют клинические данные за ревмокардит (так 
называемая «чистая» малая хорея), что не исключает гистологических 
изменений со стороны сердца. Температура при этом может быть 
нормальной или субфебрильной при нормальном общем анализе 
крови. У таких больных нередко определяется умеренное повышение 
титров противострепкокковых антител, содержания нейраминовой и 
сиаловых кислот, диспротеинемия. Продолжительность заболевания 
обычно 1,5-2 месяца, вначале исчезают гиперкинезы, значительно 
дольше удерживается мышечная гипотония. Для современного 
течения малой хореи характерна преимущественно односторонняя 
проявляемость клинических симптомов заболевания (по гемитипу). 

Диагностика. 
Малую хорею, особенно протекающую без кардиальной 

патологии, необходимо в ряде случаев дифференцировать с 
синдромом гиперактивности. При этом существенную роль играют 
данные анамнеза, общий вид и поведение ребенка. При синдроме 
гиперактивности дети расторможены, двигательно «необузданы» с 
первых лет жизни, они не знают чувства усталости. Малая хорея 
имеет начало, больные быстро утомляются, стараются отдохнуть, у 
них отмечается бледность кожных покровов, множественные синяки 
и кровоподтеки, чего нет при синдроме гиперактивности. Играют 
также роль данные иммунологических и биохимических 
исследований, эффективность противоревматической терапии. Нет и 
не может быть малой хореи при наличии только изолированных 
локальных гиперкинезов, например, в области лица (тики). Но, как 
отмечено выше, тики и другие гиперкинезы иногда могут быть 
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ревматической этиологии, что в настоящее время встречается 
исключительно редко. Такие случаи диагностируются как 
ревматический энцефалит с соответствующим гиперкинетическим 
синдромом. Ревматическая этиология заболевания должна быть 
обоснована наличием ревматизма вообще. 

Лечение малой хореи идентично лечению ревматизма с 
поражением сердца – назначаются противоревматические средства и 
проводится бициллинопрофилактика. 
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ТЕМА: Паразитарные поражения нервной системы (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

1. Клиника диагностики и лечение при: 
- токсоплазмозе, 
- цистицеркозе, 
- эхинококкозе 

 

Среди паразитарных заболеваний нервной системы, 

встречаемых в наших регионах, в основном наблюдаются 

токсоплазмоз, цистицеркоз, эхинококкоз, амебный менингоэнцефалит,  

трихинеллез. 

ТОКСОПЛАЗМОЗ  

Это паразитарное заболевание, вызываемое простейшими, 

поражающими главным образом нервную систему, а также 
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лимфатические узлы, скелетные мышцы, глаза, печень, селезенку и 

другие органы. 

ВОЗБУДИТЕЛЬ Т. – одноклеточный паразит Toxoрlazma gondi, 

открытые  Ch. Nicolle и  L.Manceaux (1908г.) у грызунов гонди. 

ТОКСОПЛАЗМЫ существуют в 3-х формах 

1. Эндозоиты (тахизоиты) – размножаются во всех клетках 
млекопитающих и человека, за исключением эритроцитов; 
на них действуют химиопрепараты (пириметамин, 
сульфаниламиды, макролиды и др.). 

2. Цистозоиты – плотная оболочка, устойчивы к различным 
воздействиям, на них не влияют медикаменты. 

3. Ооцисты – формируются в тонкой кишке кошачьих (кошки и 
др.), выделяются с испражнениями и вызывают заражение. 

Основной хозяин – кошки и другие кошачьи (рысь, пума, ягуар и 

др.) животные, от которых идет заражение Т. ооцистами. 

Промежуточный хозяин – домашние и дикие животные, человек. 

ЗАРАЖЕНИЕ 

1. Фекальный-оральный путь. 
2. Прием в пищу сырого или недостаточно термически 

обработанного мяса зараженных животных. 
3. Трансплацентарный (врожденный Т.). 
4. Пересадка органов. 
5. Переливание инфицированной крови. 
6. Больной человек не выделяет возбудитель во внешнюю среду 

и не заражает других. 
7. Контакт с промежуточным хозяином (собаки, домашние 

животные), как правило, не приводит к заражению. 
 Различают приобретенный и врожденный токсоплазмоз. 

ПРИОБРЕТЕННЫЙ ТОКСОПЛАЗМОЗ. 

Встречается повсеместно во всем мире, им инвазировано около 

¼ - 1/3 людей: 

- Центральная Африка и Южная Америка 60-90%; 
- США: 10-19 лет от 5 до 30%; старше 50 лет от 10 до 67%; 
- Западная Европа 25-50% 
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- В бывшем СССР: 
- Таджикская ССР: горные районы 12,8%, долинные – 54,3% 
- Ленинград – до 25% 
- Обследовано 4033 домохозяек: инвазировано 48,6%, 

причина: 
- ухаживание за кошками 
- дегустация мясного фарша 

ТЕЧЕНИЕ 

1. Инвазирование Т. в 95-99% случаев ведет к выработке 
антител и протекает бессимптомно: первично- латентный Т. 

2. При снижении иммунитета возможно развитие первично-
хронического Т. (1-5% инфицированных). 

3. При существенной патологии иммунитета (до 0,01% 
инфицированных) возможен острый Т. 

4. У ВИЧ-инфицированных возможна генерализация латентного 
Т. 

КЛИНИКА ОСТРОГО Т. 

1. Гриппоподобный синдром, лихорадка, энтерит, 
полилимфаденит, гепатоспленомегалия. 

2. Острая септическая форма: менингоэнцефалит, сепсис. 
3. Острый хореоретинит – выпадение поля зрения на одной 

стороне в сочетании с лихорадкой, лимфаденитом, 
поражением печени. 

4. Возможна, крайне редко, тифоподобная форма Т: обильная 
сыпь, лихорадка, иногда с поражением ЦНС (неврит 
зрительных нервов, парезы, судороги) и сердца (миокардит). 

Заключение:  

Первичное  инфицирование крайне редко дает клинически 

манифестные формы болезни, кроме иммунодефицитных 

состояний. 

 

ЛЕЧЕНИЕ 

В прошлом: хлоридин (или аминохинол) с сульфадимезином 

циклами по 5-7 дней, с перерывами 7-10 дней. 



 396 

В настоящее время (взрослые): пириметамин 100-200 мг/сутки с 

последующим снижением до 75 мг/сутки в сочетании с 

сульфадиазином (4-6 г/сутки) по 1,5г через 6 часов и фолиевая 

кислота 10-15 мг/сутки не менее 4 недель, а при СПИД`е – 

пожизненно. 

 

ВРОЖДЕННЫЙ ТОКСОПЛАЗМОЗ 

1. Частота – от 1:3000 до 1:10 000 живорожденнных 
2. Возникает только (вернее, как правило) при первичном 

инфицировании беременной.  
При наличии первого ребенка с Т. опасность данной болезни 

у других детей исключается. 

3. Во время беременности инфицируется около 1% неиммунных 
женщин, 30-50% которых передают инфекцию плоду 
трансплацентарно (видимо, цифры завышены): в первом 
триместре беременности 17% (часто выкидыши), во втором – 
24%, третьем – 62%. 

4. Изолированного поражения нервной системы практически не 
бывает. 

5. Клиника врожденного токсоплазмоза неспецифична. 
Классическая триада: гидроцефалия, внутричерепные 
кальцификаты и хориоретинит без общеинфекционных 
расстройств встречаются относительно редко у 
новорожденных, в основном в более раннем возрасте и у 
взрослых. 

6. Клинические формы врожденного Т. 
- Острая генерализованная (инфицирование плода чаще в III-м 

триместре): повышение температуры, сыпь, поражение 
внутренних органов (чаще печень и селезенка), желтушность 
кожи, энцефалит или менингоэнцефалит с судорогами, 
параличами; поражение глаз. 

- Подострая: признаки активного энцефалита 
(менингоэнцефалита) с высоким содержанием белка и 
нередко цитозом в ликворе – парезы, судороги, тремор, 
гидроцефалия, соматическая патология. 
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- Хроническая (вторично-хроническая): нет активного 
процесса, стойкие и необратимые неврологические и 
соматические расстройства. 

Диагностика: в основном ПЦР и клинические данные. 

Лечение.  

Используются: пириметамин (хлоридун, тиндурин, дараприм) – 

таблетки по 0,005 и 0,01г.; сульфадиазин (или другой препарат 

сульфаниламидов короткого действия). Это синергически 

действующие препараты. Применяются также фолиевая кислота – 

таблетки по 0,001г.(1 мг) и антибиотик спирамицин (ровамицин) – 

таблетки по 1,5 и 3 млн. МЕ. 

Схемы лечения различные. Одна из них: пириметамин 

1мг/кг/сут – 5 суток, сульфадиазин 100мг/кг/сут – 7 суток, 

фолиевая кислота 0,1 мг/кг/сут. Каждый препарат на 2 

приема. Между курсами перерыв 7-14 дней, число курсов 

2-3. Возможно использовать глюкокортикоидные гормоны 

(преднизалон 1-2 мг/кг/сут.) 

  Используется также спирамицин 150-300 МЕ/кг/сут от 3 до 

6   месяцев. 

 

 ЦИСТИЦЕРКОЗ ГОЛОВНОГО МОЗГА (ЦГМ) 

Паразитарное заболевание, представляющее собой 

личиночную (финнозную) промежуточную стадию свиного 

салитера, или вооруженного цепня (Taenia solium). Поражается 

преимущественно головной мозг (60-80%), реже спинной мозг, 

мышцы и глаза (3%), кожа, подкожная клетчатка, внутренние 

органы. 
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ЭТИОЛОГИЯ – заглатывание яиц салитера, которые попадают в 

окружающую среду с фекалиями человека, больного свиным 

салитером; возможно аутозаражение вследствие 

антиперистальтики. Под влиянием желудочного сока 

растворяется оболочка гельминта и освобождается зародыш 

(онкосфера), которая прободает сосудистую стенку, попадает в 

кровь  и разносится по телу. 

 Срок от инфицирования до начала болезни от нескольких 

месяцев до десятка лет, в среднем 5 лет. 

ПАТОЛОГИЧЕСКАЯ АНАТОМИЯ – пузырьки различной 

формы и величины (средний диаметр 5-8 мм). Они сохраняют 

жизнеспособность 3-10 лет, затем отмирают с кальцификацией, 

и наступает стадия резидуальных явлений. 

ЛОКАЛИЗАЦИЯ 

Супратенториальный: 

- кора и оболочки мозга 
- внутрижелудоччковый 
- смешанная форма 

Субтенториальный 

- IV желудочек 
- цистерны задней черепной ямки 
- смешанная форма 

Рацемозный (ветвистый) 

- основание головного мозга, переход на спинной мозг 
ПАТОГЕНЕЗ 

1. Механическое воздействие на содержимое черепа, в т.ч. 
окклюзионный синдром. 

2. Токсико-аллергическое влияние. 
НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫ (по И.П. Антонову): 

1. ЦГМ с гипертензионным синдромом. 
2. ЦГМ с окклюзионным синдромом. 
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3. ЦГМ с судорожным синдромом. 
4. ЦГМ с менингеальным синдромом. 
5. ЦГМ с энцефалитическим синдромом. 
6. ЦГМ с менингоэнцефалитическим синдромом. 
7. ЦГМ с психопатологическим синдромом. 
ЧАСТОТА  ОТДЕЛЬНЫХ  СИМПТОМОВ 

1. Головная боль - 99,6%. 
2. Изменения на глазном дне (застой и атрофия) – 64,6%. 
3. Цитоз в ЦСЖ – 77%, обычно 30-100 ·106/л. 
4. Эозинофилы в ликворе (даже при нормальном цитозе) – 

71,4%. 
 

ДИАГНОСТИКА 

1. Синдромы клинической диссоциации: 
- клеточно-менингеальный 
- клеточно-температурный 
2. Ремиттирующее течение 
3. Преобладание синдромов раздражения над синдромами 

выпадения. 
4. Многоочаговые  парциальные припадки. 
5. Обнаружение Taenia solium в кишечнике. 
6. Наличие цистицерка в глазу при офтальмоскопии. 
7. Эозинофилы в ЦСЖ, повышенное содержание белка. 
8. Петрификаты в мягких тканях бедра по данным 

рентгенографии – тени обызвествленных цитицерков. 
9. РСК с цистицерковым и солитеровым антигенами. 
10. Данные КТ и МРТ: внутримозговые кальцинаты, 

расширение желудочков. 
ЛЕЧЕНИЕ 

1. Консервативное: празиквантел (азинокс) табл. по 0,6г. или 
альбендазол; дексаметазон: 

- празиквантел 50 мг/кг/сут в 3 приема, 15-30 дней; убивает 
жизнеспособные личинки на стадии инвазии; его уровень 
снижается в крови противоэпилептическими средствами и 
кортикостероидами; 

- альбендазол 15 мг/кг/сут в 3 приема , 15-30 дней, более 
показан при паренхиматозном и субарахноидальном ЦГМ, 
глюкокортикоиды повышают его уровень в крови; 
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- при химиотерапии вследствие гибели возбудителей может 
быть острая воспалительная реакция, что требует назначения 
кортикостероидов (дексаметазон в/в или внутрь через 8 
часов) 

2. Оперативное: 
- при наличии цист в III или IV желудочках, дающих 

окклюзию, 
- выраженная гипертензия, 
- острое падение зрения. 
 

ЭХИНОКОККОЗ  ГОЛОВНОГО  МОЗГА (ЦГМ) 

Паразитарное заболевание, представляющее собой пузырную 

(финнозную) стадию одного  из ленточных гельминтов – Echinococcus 

granulosus – цепень эхинококка; поражает в основном печень, легкие, 

реже – головной мозг. 

Ленточная стадия паразита 3-5 мм. 

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ:  

Гельминт паразитирует в тонкой кишке плотоядных животных 

(собак, волка, шакала, рыси и др.). Человек заражается в основном от 

собак, перенося грязными руками в рот яйца эхинококка. Заражение 

собак и хищников происходит при попадании мяса и внутренностей 

копытных животных (особенно печени и легких), которые содержат 

ларвоцисты-эхинококковые кисты. Дальнейшее развитие пузырей 

эхинококка аналогично тому, что происходит при цистицеркозе 

головного мозга. 

ПАТОЛОГИЧЕСКАЯ  АНАТОМИЯ. Пузыри эхинококка в 

головном мозге обычно однокамерные, они бывают различной 

величины: от нескольких миллиметров до 17-18 см в диаметре. 

Поражают головной мозг, кости черепа.  
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КЛИНИКА. ЭГМ проявляется общемозговыми и очаговыми 

нарушениями и протекает как псевдотумор. Могут быть застой на 

глазном дне, судороги, внутричерепная гипертензия 

ДИАГНОСТИКА. Наличие эхинококковых кист в других 

органах (печень, легкие), проведение специфических серологических 

реакций (РСК, непрямой иммунофлюоресценции и др.), КТ и МРТ – 

выявление кист. 

ЛЕЧЕНИЕ. 

- Наиболее эффективно хирургическое удаление кисты, 
- Медикаментозная терапия: альбендазол 7,5 мг/кг внутрь 2 

раза в день, 28 дней, через 2 недели можно провести еще 
один или два (всего не более 3-х) курсов; иногда используется 
мебендазол (вермокс) 50 мг/кг/сут. 

 

АМЕБНЫЙ  МЕНИНГОЭНЦЕФАЛИТ 

Описан в 1965г. в виде небольших эпидемий в разных странах. 

Чаще болеют молодые люди и дети при купании в загрязненных 

водоемах. 

 Вызывается свободно живущей амебой Naegleria fowleri. 

Амеба проникает в слизистую носа и по ходу обонятельного 

нерва проникает в полость черепа, распространяется на оболочки 

мозга. 

КЛИНИКА. Острое начало, очаговые неврологические 

нарушения, в ЦСЖ нейрофильный плеоцитоз, иногда 

обнаруживаются амебы. При отсутствии лечения летальный исход в 

течение 1-2 недель. 

ЛЕЧЕНИЕ. Амфотерицин В выпускается во флаконах по 50 000 

ЕД (50 мг), вводится в/в детям в дозе 0,25 мг/кг в течение 6 часов, 

через день. Доза повышается медленно до 0,4-0,6 мг/кг/сутки. 
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Продолжительность лечения не менее 4-8 недель. Нефротоксичен. 

Можно использовать метронидазол, триметоприм (в табл. для детей 

содержится 0,1 г. сульфаметоксазола и 0,08 г. триметоприма). 

 

   ТРИХИНЕЛЛЕЗ 

Гельминтоз из числа нематодозов, характеризующийся 

лихорадкой, мышечными болями, отеком лица, сыпью, эозинофилией, 

а при тяжелом течении – поражением миокарда, легких, ЦНС. 

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ. Источник заражения человека – 

применение в пищу недостаточно термически обработанного мяса 

свиней, диких кабанов, медведей, лошадей и др. животных, больных 

трихинеллезом. 

КЛИНИКА. Инкубационный период чаще 10-25 дней, а при 

тяжелом течении 7-10 дней, иногда 1-3 дня. 

Неврологическая патология: менингоэнцефалит с очаговыми 

нарушениями, возможны диплопия, миалгия, умеренная 

генерализованная мышечная слабость. 

ЛЕЧЕНИЕ. Кортикостероиды: преднизолон 50-60 мг/сут (1-2 

дня), затем 20 мг/кг, 7-10 дней или до улучшения. 

 Тиабендазол по 25 мг/кг 3 раза в сутки, 10 дней. 

 

РЕКОМЕНДУЕМАЯ ЛИТЕРАТУРА 

1. Брильман Дж., Коэн С. Неврология: Пер с англ.- М.:МЕДпресс-
информ, 2007.- 224с. 

2. Леман-Хорн Ф., Лудольф А. Лечение заболеваний нервной 
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информ, 2005.- 528с. 
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Аллан Х. Роппер.- М.: ООО «Медицинское информационное 
агентство», 2006.- 680с. 

4. Шанько Г.Г. Токсоплазмоз, цистицеркоз, эхинококкоз головного 
мозга// Энциклопедия детского невролога./ Под ред. Г.Г.Шанько.- 
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ТЕМА: Поражение нервной системы при лейкозах у детей 

(Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

17. Общая характеристика. 
18. Патогенез. 
19. Клиника. 
20. Лечение и профилактика. 

Различные специфические неврологические нарушения, 
обусловленные лейкозом (у детей острые, так  как хронический 
лейкоз у них исключительно редок), носят названия нейролейкемия 
или нейролейкоз. Они ранее регистрировались относительно редко, 
ибо их клиника не успевала проявиться из-за небольшой 
продолжительности жизни (обычно несколько месяцев от начала 
болезни) или они маскировались бурным течением лейкозного 
процесса. 

После того, как Farber и др. (1948) добились ремиссии у ребенка 
при помощи метотрексата и была доказана эффективность при 
лейкозах и др. цитостатич. средств, больные стали выходить на 
продолжительные ремиссии или наступало выздоровление и  чаще 
стали выявляться неврологические нарушения. 

Этиология, патогенез. Нейролейкемия обусловлена 
проникновением лейкозных (бластных) клеток в различные 
структурные образования нервной системы, что может 
осуществляться контактным (с костей черепа и позвоночника на 
твердую мозговую оболочку) и диапедезным (из сосудов мягкой 
мозговой оболочки в цереброспинальную жидкость и вещество мозга 
по околососудистым пространствам) путями. 

Патологическая анатомия. При нейролейкемии выявляются 
специфические (лейкемичные) инфильтраты, которые могут 
локализоваться в мозговых оболочках, различных отделах головного 
и спинного мозга, черепных и спинно-мозговых нервах. Выявляются 
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изменения в интракраниальных сосудах, особенно в мелких венах и 
капиллярах, происходит инфильтрация бластными клетками 
сосудистой стенки и околососудистого пространства, где развиваются 
очаги демиелинизации нервных волокон. 

Классификация. Различают основные клинические формы 
нейролейкемии у детей:  

1. Менингеальную.  
2. Гипертензионный синдром. 
3. Энцефалическую.  
4. Менингоэнцефалическую. 
5. Миелитическую.  
6. Энцефаломиелитическую.  
7. Мононевритическую.  
8. Полирадикулоневритическую.  
9. Отдельно выделяют внутричерепные кровоизлияния. 
Клиника. Нейролейкемия у детей наиболее часто встречается 

при остром лимфобластном лейкозе и несколько реже при других его 
формах. При этом неврологические расстройства могут возникнуть в 
любой стадии лейкозного процесса – в разгар болезни, во время 
гематологической ремиссии, рецидива, терминальной стадии, а в ряде 
случаев – (3-5%) в начале развития лейкозного процесса. 

Преимущественно встречается: 
М е н и н г е а л ь н а я  л е й к е м и я (лейкозный менингит). В 

большинстве случаев заболевание начинается исподволь и нередко 
протекает атипично: отмечаются лишь слабые головные боли, что при 
отсутствии или слабой выраженности менингеальных симптомов не 
позволяет заподозрить менингит. Диагноз обосновывается 
результатами исследования цереброспинальной жидкости 
(повышение давления ликвора, лимфоцитарный или лимфоцитарно-
нейрофильный плеоцитоз). Во многих случаях степень выраженности 
симптомов не соответствует степени плеоцитоза (клеточно-
менингеальная диссоциация).  

Г и п е р т е н з и о н н ы й   с и н д р о м   проявляется жалобами 
на головную боль, нередко с тошнотой и рвотой, возможна 
повышенная сонливость, часто возникают неврит или застой на 
глазном дне, давление цереброспинальной жидкости повышено при 
нормальном содержании клеток. 

Э н ц е ф а л и ч е с к а я   ф о р м а (лейкемичный энцефалит) в 
зависимости от локализации поражения может проявляться 
гипоталамическими расстройствами (в основе нейроэндокринно-
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обменные и нервно-мышечные), экстрапирамидными (хореические 
гиперкинезы на фоне мышечной гипотонии, реже – тремор, 
хореоатетоз, миоклония) и мозжечково-бульбарными (присоединение 
к мозжечковым глазодвигательных и бульбарных расстройств) 
синдромами. 

М е н и н г о э н ц е ф а л и ч е с к а я   ф о р м а  характеризуется 
сочетанием очаговых церебральных расстройств (в т.ч. гемипарезы, 
судороги) с умеренным плеоцитозом в ликворе.  

М и е л и т и ч е с к а я   ф о р м а относительно редка и 
обусловлена локалитзацией лейкемичных инфильтратов в области 
спинного мозга и нервных корешков. Проявляется жалобами на боли 
в спине с иррадиацией на туловище, нижние конечности, 
спастическим парапарезом ног, медленно нарастающей спинальной 
амиотрофией с вялым парезом проксимальных отделов рук, 
мышечной гипотонией и арефлексией. 

Э н ц е ф а л о м и е л и т и ч е с к а я  и   м е н и н г о э н ц е ф а -л о м и е л и т и 

ч е с к а я   ф о р м ы  проявляются сочетанием соответствующих синдромов. 

М о н о н е в р и т и ч е с к а я  л е й к е м и я характеризуется 
изолированным и множественным одно- или двусторонним 
поражением черепных (в основном страдают II, III, V,VII, VIII пары) 
или спинальных нервов вследствие разрастания лейкемичных 
инфильтратов соответствующей локализации и явлений 
интоксикации. 

П о л и р а д и к у л о н е в р е т и ч е с к а я   ф о р м а  (л е й к е- м и ч е с к а я  п 

о л и н е в р о п а т и я) развивается постепенно и характеризуется умеренно 

выраженной асимметрией двигательных, чувствительных и рефлекторных расстройств, 

сопровождается слабым болевым синдромом или вообще протекает безболезненно 

(В.Ф.Шанько, 1980, 1985).  

В н у т р и ч е р е п н ы е   к р о в о и з л и я н и я при острых 
лейкозах у детей наиболее часто бывают очаговыми 
внутримозговыми (полушария большого мозга, иногда мозжечок 
ствол), реже перенхиматозно-оболочечными, субарахноидальными и 
субдуральными (Л.О.Бадалян с соавт., 1969). 

Диагностика. У детей с острыми лейкозами помимо 
нейролейкемии возможны резидуальная неврологическая патология, 
возникшая еще до развития лейкоза, неспецифические 
неврологические нарушения, а также ряд осложнений, в т.ч. со 
стороны нервной системы, вследствие проводимой терапии. Четких 
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общепринятых клинических различий между этими расстройствами 
нет, а их дифференцированная диагностика нередко сильно 
затруднена. В то же время ранняя диагностика нейролейкемии, как 
специфического поражения нервной системы у детей,  исключительно 
важна, поскольку ЦНС служит «фармакологическим убежищем» для 
лейкозных клеток в силу непроницаемости большинства 
противолейкозных препаратов через гематоэнцефалический барьер 
(ГЭБ), а развитие нейролейкемии лишает больного возможности 
выйти на длительную ремиссию (И.В.Кошель, В.И.Курмашов, 1979, 
1982). Достоверным критерием нейролейкемии является обнаружение 
бластных клеток в цереброспинальной жидкости. «Нейролейкемия – 
это не клиника, а цитоз» (М.Д.Бриллиант, А.И. Воробьев, 1979). 

Трудно отличить нейролейкемию от неспецифических 
неврологических нарушений при острых лейкозах у детей, которые 
обычно диагностируются как лейко-токсическая энцефалопатия, 
существенно отличающаяся от нейролейкемии отсутствием 
лейкемических инфильтратов в нервной системе. Она проявляется 
синдромом общей астении, умеренно выраженной головной болью, 
нарушением сна, общей заторможеннстью, головокружением 
несистематизированного характера. В большинстве случаев 
выявляется рассеянная неврологическая микроорганика. 

Использование химиолучевой терапии для лечения острых 
лейкозав у детей может вызвать некротическую энцефалопатию, 
энцефаломиелопатию, диссеминированную лейкоэнцефалопатию, 
полиневропатию и другие тяжелые неврологические нарушения. 

Лечение и профилактика. Лечение острых лейкозов (в том 
числе и нейролейкемии) проводится по международным протоколам, 
в которых указана необходимость эндолюмбального введения 
цитостатиков (не проходят гемато-энцефалический барьер) с момента 
диагностики острого лейкоза. 
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ТЕМА: Лекарственные экстрапирамидные расстройства 

 (Л.И.Ясинская) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1.Классификация. 

2.Лекарственная дистония. 

3. Лекарственный тремор. 

4. Лекарственные акатизия, хорея, миоклония, тики. 

5.Дискинезия отмены 

6. Злокачественный нейролептический синдром. 

 
■ В клинической практике одна из наиболее частых причин 
экстрапирамидных (ЭП) двигательных расстройств это побочное 
действие лекарственных средств.  
♦ ЭП побочные эффекты отмечаются в среднем приблизительно у 
40% больных, принимающих нейролептики, при этом их может 
вызвать любое нейролептическое средство. 
♦ Лекарственные средства могут вызывать разнообразные ЭП 
расстройства:  
• паркинсонизм 
• хорея  
• дистонию 
• тремор  
• акатизия  
• тики  
• миоклонии 
• стереотипии.  



 408 

 
♦ Вероятность развития лекарственных экстрапирамидных синдромов  
(ЛЭПС) зависит от фармакологических особенностей препарата, его 
дозы, схемы приема, а также индивидуальной чувствительности 
пациента.  
♦ ЭП нарушения чаще возникают на фоне приема препарата, после 
его отмены постепенно регрессируют.  
 
■ Различают два основных подхода к классификации ЛЭПС: 
 1).по характеру дискинезии (паркинсонизм, дистония, хорея, тремор, 
акатизия и др.)  
2).по фармакологическому профилю лекарственных средств, 
вызвавших гиперкинез.  
 
♦Практическое значение имеют дискинезии, вызванные 
нейролептиками различных фармакологических групп, а также 
близкими к ним по структуре средствами: метоклопрамид, 
циннаризин, дипразин (пипольфен) и др.  
♦ ЭПС, вызванные этими препаратами, делят на 2 большие группы: 
ранние и  поздние. 
  
■ Лекарственная дистония чаще развивается как побочное действие 
прежде всего нейролептиков: 
 • возникает в течение первых пяти дней от момента начала приема 
препарата или значительного увеличения его дозы 
 • чаще при приеме препарата в средней терапевтической дозе 
• риск возникновения повышается при одновременном приеме 
алкоголя, эмоциональной травме, утомлении, органическом 
повреждении ЦНС, интоксикации 
♦ В клинике отмечается острое начало с развитием дистонических 
спазмов мыщц головы и шеи, неожиданное возникновение тризма или 
форсированное открывание рта, высовывание языка, насильственные 
гримассы, кривошея с поворотом или запрокидыванием головы назад, 
стридор.  
 
■ Лекарственный тремор может возникать как побочный эффект 
целого ряда средств. Тремор возникает с самого начала приема 
препарата, но становится заметным лишь через несколько недель 
лечения, после очередного повышения дозы, после отмены препарата 
регресс тремора. Лекарственные средства чаще всего вызывают 
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усиленный физиологический тремор, может быть постурально-
кинетическое дрожание (вальпроаты).  
 
■ Лекарственная акатизия характеризуется непреодолимой, 
потребностью двигаться, чтобы уменьшить невыносимое чувство 
внутреннего беспокойства и дискомфорта.  
♦ Возникает у 3-50% больных, принимающих НЛ, чаще на 5-70 дней 
приема препарата.  
♦ Клинически представляет собой своеобразный психомоторный 
феномен, включающий сенсорный и двигательный компоненты.  
 
■ Лекарственная хорея – гиперкинез, который представляет собой 
сравнительно быстрые, неритмичные, толчкообразные и 
некоординированные насильственные движения, которые возникают 
беспорядочно в различных частях тела с вовлечением проксимальной 
и дистальной мускулатуры конечностей, мимической мускулатуры, 
мышц языка, глотки, гортани и диафрагмы. Походка становится 
раскачивающейся, пританцовывающей с внезапными бросками 
туловища в сторону. 
  
■ Лекарственные тики результат побочного действия 
карбамазепина, ламотриджина, нейролептиков, клоназепама.                
♦ Клинически лекарственные тики могут имитировать все 
классические проявления синдрома Туретта: моторные, вокальные 
тики.  
 
■ Лекарственная миоклония наблюдается на фоне приема 
препаратов леводопы, чаще антидепрессантов, нейролептиков, солей 
висмута, некоторых антиконвульсантов (вигабатрин, вальпроаты), 
после внезапной отмены бензодиазепинов.  
♦ Представляет собой внезапные, отрывочные, очень короткие 
пароксизмы сокращения мышц конечностей, лица, туловища.               
♦ Лекарственные миоклонии могут быть фокальными и 
генерализованными, чаще вовлекаются нижние и верхние 
конечности.  
♦ Усиливаются при движении, могут вызвать падение больного или 
заставить выронить его предмет из рук.  
♦ При снижении или отмене препарата регресс гиперкинеза в течение 
недели. 
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■ Дискинезия отмены проявляется в первые дни или недели после 
отмены нейролептика либо снижения его дозы и полностью 
регрессирует в последующие несколько месяцев. 
♦Наблюдается у 45-50% детей, принимающих нейролептики.                        
♦Обычно развивается в течение нескольких дней после внезапного 
прекращения приема препарата или снижения его дозы, либо после 
длительного лечения пероральными препаратами, часто происходит 
при переходе с традиционного нейролептика на атипичный.                  
♦Клинически  проявляется хореиформным, дистоническим 
гиперкинезом, либо их комбинацией, может быть акатизия отмены. 
Улучшение наступает в течение нескольких недель. 
 
■ Злокачественный нейролептический синдром (ЗНЛ) является 
опасным осложнением нейролептической терапии.  
♦ Обычно остро развивается в первые две недели после начала приема 
препарата, либо резкого увеличения его дозы.  
♦ Возникает при применении высоких доз сильнодействующих 
нейролептиков либо при быстром увеличении дозы.  
♦ Факторами риска являются:  
- интеркуррентная инфекция,  
- физическое истощение,  
- нарушения водно-электролитного обмена,  
- дисфункция щитовидной железы,  
- органическое заболевание ЦНС.  
♦ Клиническая картина проявляется тетрадой симптомов:  
-гипертермией;  
- генерализованной мышечной ригидностью;  
- нарушением сознания,  
- вегетативными нарушениями.  
♦Симптоматика достигает пика в течение 24-72 часов. Из-за 
выраженной ригидности мышц грудной клетки отмечается 
дыхательная недостаточность.  
♦ Исход  в 10-20% случаев летальный.  
♦Причина смерти:  
- тромбоэмболия легочной артерии;  
- тяжелая аспирационная пневмония;  
- респираторный дистресс-синдром;  
- острая сердечная недостаточность;  
- острая почечная недостаточность.  
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♦При раннем распознавании (ЗНЛ) и быстром адекватном 
вмешательстве уменьшается летальность.  
♦В комплекс лечебных мероприятий входят:  
- немедленное прекращение приема НЛ либо другого препарата, 
вызвавший этот синдром;  
- применение жаропонижающих средств и методов внешнего 
охлаждения для снижения температуры;  
- коррекция электролитных нарушений;  
- стабилизация АД;  
- интубация и ИВЛ при нарушении дыхания;  
- симптоматическая терапия. 
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ТЕМА: Нейроэндокринные синдромы (Е.Н. Ивашина)  
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Болезнь Иценко - Кушинга. 
2. Гипоталамический синдром пубертатноro периода. 
3. Синдром Бабинского - Фрелиха, 
4. Несахарный диабет 
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Нейроэндокринные заболевания - группа патологических 
состояний, в основе которых лежит поражение гипоталамо-
гипофизарной области - центрального звена нейрогормональной 
системы. К ним относятся болезнь (синдром) Иценко - Кушинга, 
гипоталамический синдром пубертатного периода, синдром 
Бабинского - Фрелиха, болезнь Симмондса, несахарный диабет и др.  

Болезнь Иценко - Кушинга. Возникает при нарушении функции 
гипоталамо-гипофизарно-надпочечниковой системы. Развивается у 
детей в возрасте после 7 - 10 лет одинаково часто как у девочек, так и 
у мальчиков. Клиническая картина болезни была описана впервые в 
1924 г. Н. М. Иценко при поражении гипоталамической области, а в 
1932 г.- К. Кушингом при базофильной аденоме гипофиза. В 1952 
г. Е. А. Васюкова установила, что заболевание развивается при 
эозинофильной и хромофобной аденоме гипофиза. В дальнейшем 
стало известно, что оно бывает и при опухоли или гиперплазии коры 
надпочечников.  
Болезнь Иценко - Кушинга представляет собой симптомокомплекс, 
возникающий при поражении гипоталамо-гипофизарной системы, а 
синдром Иценко - Кушинга другие формы гиперадренокортицизма 
(кортикостерома, реже - опухоль яичников, щитовидной и зобной  
желез).  '  

Э т и о л о г и я, п а т о г е н е з. В возникновении болезни Иценко - 
Кушинга большое значение имеет воспалительное или 
травматическое поражение структур промежуточного мозга, нередко 
сопровождающееся развитием гидроцефально-гипертензионного 
синдрома. Значительно реже у детей болезнь развивается при 
базофильной, а также хромофобной и эозинофильной аденомах 
гипофиза. 

Патогенез болезни Иценко - Кушинга довольно сложен и пока 
окончательно не изучен. По современным представлениям, в основе 
ее лежит первичное поражение гипоталамо-гипофизарной области, 
ведущее к вторичной, гиперфункции и гиперплазии коры 
надпочечников. Нарушение отдельных звеньев регуляции в системе 
гипоталамус - гипофиз - кора надпочечников выражается избыточным 
выделением гипофизом адренокортикотропного гормона в связи с его 
гиперстимуляцией со стороны, гипоталамуса, в ядрах которого 
образуется кортикотропин - активирующий фактор по отношению к 
гипофизу. Конечным звеном, определяющим клиническое течение 
болезни, является избыточное содержание в организме: биологически 
активного кортизола. Синдром ИценкоКушинга, развившийся при 
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опухоли коры надпочечников, сопровождается первичным 
гиперкортицизмом. 
К л и н и к а. Болезнь Иценко - Кушинга характеризуется 
значительным полиморфизмом, что обусловливает; не только 
поражением гипоталамо-гипофизарной системы но и 
патологическими изменениями всей вегетативно-эндокринной 
системы. Клиническая симптоматика этого заболевания у детей 
включает такие обменно-эндокринные нарушения, как ожирение, 
задержка роста и полового, развития, изменение углеводного обмена, 
остеопороз.  
Вегетативно-сосудистые и астеноневротические расстройства также 
являются постоянными признаками заболевания. У больных 
отмечаются головная боль, повышенная утомляемость, общая 
слабость, снижение внимания, памяти и работоспособности. 
Неврологическая симптоматика полиморфна и представлена в виде 
негрубых глазодвигательных нарушений, нистагма, асимметрии 
лицевой мускулатуры, рефлексов орального автоматизма. Иногда 
отмечаются снижение мышечной силы в проксимальных отделах 
конечностей, а также признаки пирамидной недостаточности. 
Различная выраженность неврологической симптоматики и ее 
лабильность объясняются колебаниями внутричерепного давления.  

Изменения со стороны сердечно-сосудистой системы наблюдаются 
у всех больных. Степень артериальной гипертонии, расширения 
границ сердца, тахикардии соответствуют тяжести и длительности 
заболевания. Наиболее частым и характерным симптомом 
заболевания является ожирение, которое создает типичный внешний 
вид больного: круглое, лунообразное лицо, чрезмерно полное 
туловище при худых конечностях, отложение жира в области шеи и 
нижних шейных позвонков. Часто наблюдаются нарушение 
углеводного обмена, в основном по типу латентного сахарного 
диабета, а также признаки дисбаланса электролитов в виде задержки 
натрия и хлора при одновременной гипокалиемии. Кроме того, 
отмечаются изменения со стороны красной крови, 
сопровождающиеся повышением числа эритроцитов и уровня 
гемоглобина а также лейкоцитозом. Нарушаются и функциональное 
состояние печени, синтез протромбина, что приводит к легкой 
кровоточивости, возникновению геморрагической сыпи.  

Т е ч е н и е, п р о г н о з. Болезнь Иценко - Кушинга отличается 
прогрессирующим течением, сопровождающимся поражением 
многих органов и систем, нередко инвалидизирующим больных.  
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Л е ч е н и е. В комплексном лечении необходимо применять и 
сосудорасширяющие (эуфиллин, трентал, стугерон), 
дегидратирующие (диакарб, фуросемид, триампур, церебролизин), 
ноотропные (ноотропил, пирацетам, энцефабол) средства. 
Удовлетворительные результаты дают также резерпин и дифенин.  

Медикаментозную терапию следует сочетать с субкалорийной 
диетой, лечебной физкультурой. Хирургическое вмешательство 
показано при аденомах гипофиза, а также опухолях коры 
надпочечников и адренобластомах. Иногда при малой эффективности 
комбинированной консервативной терапии прибегают к 
адреналэктомии с последующей эаместительной гормональной 
терапией.  

Гипоталамический синдром пубертатноro периода.  
Наблюдается значительно чаще, чем остальные формы 
нейроэндокринных заболеваний. Развивается у детей в 
препубертатном и пубертатном возрасте.  

Этиология, патогенез. Этиология заболевания различна: чаще 
имеют место хронические очаги инфекции, главным образом 
хронический тонзиллит, хронический пиелонефрит, а также 
последствия перинатальной патологии, закрытой черепно-мозговой 
травмы и перенесенных нейроинфекций. 

По современным представлениям, в основе патогенеза 
гипоталамического синдрома пубертатного периода лежит поражение 
гипоталамической области, когда в период физиологически 
повышенной активности гипоталамо-гипофизарной системы 
наблюдается патологическая продукция гормонов. О патологически 
повышенной продукции АКТГ и глюкокортикоидов свидетельствуют 
клинические признаки гиперкортицизма, проявляющиеся в виде 
артериальной гипертензии, гиперпигментации, стрий и других 
признаков.  

Клиника. Клиническая картина гипоталамического синдрома 
пубертатного периода весьма разнообразна и состоит из обменных, 
трофических и вегетативно-сосудистых нарушений, реже имеют 
место расстройства сна, отклонения в эмоциональной сфере. Чаще 
всего у больных отмечаются признаки гиперкортицизма, 
свидетельствующие о патологически повышенной продукции АКТГ и 
глюкокортикоидов или О диспропорции в выделении тех или иных 
тропных гормонов. При этом у детей наиболее часто отмечаются 
избыточная масса тела, повышенныи аппетит, жажда, головная боль, 
утомляемость и слабость, снижение памяти, быстрая смена 
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настроения, иногда стойкий субфебрилитет, у многих нарушается 
углеводный обмен. Подкожно-жировой слой у больных 
распределяется обычно равномерно. Однако у некоторых он в 
основном откладывается в области VII шейного позвонка 
(климактерический горбик) в таких случаях отмечаются расширение 
нижней части лица и плечевого пояса, округлость лица. Ожирение 
сочетается с высокорослостью, с признаками выраженного 
вторичного полового развития. Кожная симптоматика представлена в 
виде стрий розового и багрового цвета, гиперпигментации шеи, 
локтей, естественных кожных складок, фолликулитов и 
фолликулярного гиперкератоза. Такие симптомы, как цианоз кожи, 
ягодиц и бедер, мраморный рисунок кожных покровов кистей и стоп, 
гипергидроз, реже - сухость и гипертрихоз, свидетельствуют о 
вегетативно-сосудистых и трофических нарушениях. 
 У части больных нарушается терморегуляция гипоталамического 
генеза, что вызывает длительное повышение температуры тела. 
Кривая ее имеет некоторые особенности: асимметрия в аксиллярных 
областях, превышающая 1-2 градуса, суточная инверсия (повышение в 
утренние часы). Характерны и относительно хорошая переносимость 
высокой температуры, диссоциация между показателями 
температуры тела и частоты пульса, дыхания, отсутствие 
воспалительных изменений в крови, а также реакции на введение 
антипиретиков. Пароксизмальные нарушения температуры со 
значительным повышением в течение короткого времени и столь же 
быстрое снижение до исходного уровня типичны для больных при 
гипертермии с гипоталамическим синдромом пубертатного периода. 
Длительное сохранение гипертермии (при отсутствии изменений со 
стороны соматического статуса), сочетание ее с теми или иными 
обменно-эндокринными и вегетативно-сосудистыми нарушениями 
служат важным критерием для дифференциации рассматриваемого 
синдрома от гипертермии другой этиологии.  

Лечение. При лечении рассматриваемого синдрома следует 
обратить внимание на санацию очагов хронической инфекции. 
Основу патогенетической терапии составляют биостимуляторы, 
дегидратирующие и ноотропные (аминалон, пирацетам, пантогам, 
ацефен и др.) препараты, витамины (пиридоксин, тиамина бромид и 
др.). 

С целью симптоматического лечения используют гипотензивные и 
липотропные средства. Лечебная физкультура, малокалорийная диета 
являются основными элементами терапии гипоталамического 
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синдрома пубертатногo периода. 
Течение. Течение болезни при активном проведении 

патогенетического лечения благоприятное - у большинства больных 
отмечается регресс многих симптомов, у трети больных - их 
стабилизация; гипоталамический синдром пубертатного периода не 
трансформируется в болезнь Иценко - Кушинга.  

Синдром Бабинского - Фрелиха, или адипозогенитальная 
дистрофия. Основным признаком данной патологии являются 
ожирение и гипогенитализм.  

Клиника. Клиничесная симптоматина синдрома Бабинсного - 
Фрелиха У детей складывается из следующих признаков: ожирение, 
задержка полового развития, наличие несахарного диабета, 
вегетативно-сосудистых нарушений. Неврологическая симптоматика 
заболевания зависит от характера основного процесса. В отличие от 
болезни Иценко - Кушинга при данном синдроме ожирение носит 
более диффузный характер, сочетается со значительным отложением 
подкожной жировой клетчатки в области груди, живота, бедер, лица. 
Кожа при этом остается чистой, не изменяется, без стрий, петехий,  
гиперпигментации и признаков трофических нарушении. 

Вегетативно-сосудистые нарушения имеют двоякий генез. С одной 
стороны, они обусловлены первичным поражением 
гипоталамических структур, с другой - длительным вторичным 
воздействием на гипоталамическую область. Данные нарушения 
обычно характеризуются диффузным гипергидрозом, колебаниями 
артериального давления, головной болью, субфебрилитетом. 
Признаки несахарного диабета часто являются симптомом адипозо-
генитальной дистрофии и обусловлены поражением передних 
отделов гипоталамуса.  

Лечение. Выбор метода лечения синдрома Бабинского - Фрелиха 
зависит от характера патологического процесса, лежащего в основе 
заболевания. При опухоли проводится в основном хирургическое 
лечение. Широко используются также ноотропные, 
сосудорасширяющие, дегидратирующие препараты, по показаниям - 
противовоспалительные и рассасывающие средства. Проводится 
также стимулирующая и заместительная гормональная терапия. 
Обязательными компонентами лечения синдрома Бабинского-
Фрелиха являются субкалорийная диета с ограничением углеводов, 
ЛФК.  

Болезнь Симондса, или диэнцефально-гипофизарная 
недостаточность (гипофизарная кахексия) является одной из форм 



 417 

церебрально-гипофизарной недостаточности, протекающей при 
пониженной функции гипофиза. 

Клиника. Ведущими клиническими признаками болезни 
Симмондса являются выраженное похудание, исчезновение 
подкожной жировой клетчатки, атрофия мышц. При этом тускнеют и 
выпадают волосы, крошатся зубы, истончаются кости и кожа. Кроме 
того, имеют место нарушение аппетита, различные желудочно-
кишечные расстройства, артериальная гипотония, сонливость, 
вялость, адинамия. Выражены астенодепрессивные нарушения. 
Температура тела снижена. В крови выявляются 
гипогемоглобинемия, гипогликемия, гипохолестеринемия, 
гипокальциемия.  

Лечение. Противовоспалительная, рассасывающая. сосудистая 
терапия проводится при инфекционнотравматических поражениях. 
Большое значение имеет патогенетическая стимулирующая 
заместительная гормональная терапия. Назначают преднизолон, 
дезоксикортикостерон, тиреотропный гормон и тиреоидин, препараты 
анаболического действия: ретаболил. Имеются данные о 
благоприятном воздействии префизона. Используются также 
препараты железа, витамины В, А, Е и С. Большое значение в 
комплексном лечении больных имеют правильное питание с 
введением полноценных белков. витаминов, минеральных солей, а 
также симптоматическая терапия желудочно-кишечных и сердечно-
сосудистых нарушений.  

Несахарный диабет. Заболевание характеризуется полидипсией и 
полиурией.  

Этиология. В основе развития несахарного диабета лежит 
недостаточность функции гипоталамических структур. 
Этиологические факторы заболевания разнообразны: закрытая 
черепно-мозговая травма, различные общие и детские инфекции, 
острые нейроинфекции. Определенную роль в развитии заболевания 
играет также патология перинатального периода.  

Патогенез. В основе патогенеза несахарного диабета лежит 
недостаточность в организме вазопрессина или антидиуретического 
гормона, вследствие чего резко уменьшается реабсорбция воды в 
дистальных отделах мочевых канальцев почек. Это в свою очередь 
ведет к уменьшению концентрационной способности почек, 
увеличению диуреза, снижению относительной плотности мочи.  

Клиника. Ведущими признаками несахарного диабета являются 
полидипсия и полиурия. Они обусловливают относительно низкую 
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плотность мочи (1001-1003) при отсутствии гликозурии и почечных 
нарушений. Степень полидипсии пропорциональна интенсивности 
жажды. Вскоре после развития полидипсии происходят обменно-
эндокринные нарушения, сопровождающиеся задержкой роста и 
полового развития. Затем к ним присоединяются 
астеноневротические расстройства. Часто имеют место нарушения со 
стороны желудочно-кишечного тракта: снижаются аппетит и, как 
следствие, масса тела, уменьшается выделение пищеварительных 
соков, развиваются гипацидный гастрит, колиты.  

Лечение. В комплекс лечения несахарного диабета входит 
этиотропная терапия острых нейроинфекций и их последствий, 
дегидратирующая рассасывающая терапия (при закрытой черепно-
мозговой травме), а также назначение ноотропных препаратов и 
витаминов группы В. Показаны также антидиуретические гормоны 
(адиурекрин, питуитрин), доза и кратность приема которых 
индивидуальны. В некоторых случаях применяются неспецифические 
противовоспалительные средства. 
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ТЕМА: Вторичные полиневропатии (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Дифтерийная полиневропатия. 
2. Алкогольная полиневропатия. 
3. Диабетические полиневропатии. 
 



 419 

ДИФТЕРИЙНАЯ ПОЛИНЕВРОПАТИЯ 
1. Ч а с т о т а: в настоящее время у 20% больных, перенесших 

дифтерию, по старым данным в 4-8%. 
2. П а т о г е н е з: дифтерийный экзотоксин проникает в нервную 

систему, подавляет синтез основного белка миелина на 75% и 
протеолипида на  50%. 

3. К л и н и к а : различают ранние и поздние дифтерийные параличи. 
Ранние неврологические осложнения 

наступают уже со 2-й недели болезни в виде поражений 
языкоглоточного и блуждающего нервов. Они обычно двусторонние в 

виде паралича мягкого неба, продолжаются 2-4 недели. К ранним 
осложнениям относятся нарушения аккомодации при сохранности 

зрачковых реакций. Редко встречается тотальное поражение III пары 
черепных нервов, VI пары и крайне редко – тройничного, лицевого и 

подъязычного. 
 Поздние поражения нервной системы наступают через 4-8 

недель после окончания лихорадочного периода в виде вялых парезов 
дистальных отделов ног с проксимальным распространением, реже 

первично страдают проксимальные отделы конечностей. Нарушаются 
преимущественно глубокая, в меньшей степени поверхностные виды 
чувствительности. Возникает сенситивная атаксия. Болевой синдром 

отсутствует или выражен минимально. 
  На ЭНМГ определяются признаки демиелинизации. Снижение 
скорости проведения нервного импульса выявляется через 4-5 недель 

после возникновения клинических признаков ПНП. 
Ц С Ж : часто повышение белка, иногда небольшой плеоцитоз 

4. Л е ч е н и е    и    п р о ф и л а к т и к а. Частота и тяжесть 
неврологических нарушений уменьшается при введении 
антитоксической сыворотки в острой стадии болезни (первые 48 
часов), которая неэффективна при развитии полиневропатии. В 
этот период нет также эффекта от плазмофереза и 
глюкокортикоидных гормонов. Используются симптоматические 
средства. 

5. П р о г н о з : в отношении жизни благоприятный. Восстановление 
двигательных расстройств обычно наступает в течение первого 
года. Возможны остаточные явления, особенно при тяжелых 
формах бульбарного паралича. 

 
АЛКОГОЛЬНАЯ ПНП 

Это симметричная сенсорная ПНП асконального типа. 
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1. Жалобы. Жгучие боли, онемение, парестезии в стопах и голенях, 
болезненные спазмы голени. 

2. Клиника. Начало постепенное или острое (при переохлаждении), 
- болезненность нервных стволов при прикосновении (аллодиния), 
- может страдать глубокая чувствительность (сенситивная атаксия), 
- гипестезия по типу чулок или перчаток, 
- парезы разгибателей стопы и пальцев, 
- снижение или выпадение ахилловых рефлексов, 
- атрофия дистальных отделов нижних конечностей, 
- со временем страдают и руки, 
- могут быть бульбарные и псевдобульбарные нарушения, 
- вегетативные расстройства: гипергидроз  ладоней и стоп, отечность 

и гиперпигментация кожи, дистрофические изменения, нарушения 
половой функции. 

3. Лечение. Отказ от алкоголя. 
- витамин В1 5% - 2-3 мл в/м, затем внутрь по 100 мг в сутки, другие 

витамины группы В, в том числе фолиевая кислота по 1 мг 2-3 раза 
в день; 

- при болях трициклические антидепрессанты (амитриптилин), 
противосудорожные средства; 

- при болевых спазмах (крампи) баклофен в небольшой дозировке 5-
20 мг/сут, сирдалуд 6-8 мг/сут. возможен эпизодический прием 
бензодиазепинов (на ночь) в небольшой дозировке. 

 
ДИАБЕТИЧЕСКИЕ ПНП 

Одно из частых осложнений сахарного диабета, наряду с 
поражением глаз и почек. 

Частота: клинически в 15%, по данным ЭМГ –50%. При длительности 
болезни свыше 20 лет более, чем 50%, в момент установления 

диагноза – 8%, может предшествовать сахарному диабету. 
Патогенез: не ясен, придается роль микроангиопатиям – поражаются 

сосуды, питающие нервные стволы. 
 
 

К л и н и ч е с к и е    ф о р м ы  
1. Симметричная дистальная сенсорная ПНП. 

Встречается наиболее часто, поражаются аксоны тонких 
немиелинизированных и маломиелинизированных волокон. 

Нередко в сочетании с ретинопатией (протекает относительно 
легко). 
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Клиника. Онемение, жжение, боли, часто ночью, стихают при 
ходьбе. Прикосновения одежды усиливают боли. Снижение болевой и 
температурной чувствительности, часто захватывает и кисти. Иногда 
боль наступает остро, интенсивная, жгучая. При этом минимальны 

нарушения чувствительности, исхудание, кахексия. 
Рефлексы долго сохраняются или быстро угасают – при 

поражении толстых волокон, при этом страдает глубокая 
чувствительность, особенно при сочетании со зрачковыми 

нарушениями (псевдотабетический синдром). 
Двигательные нарушения. Слабо выражены или легкая слабость 

в стопе. Не может стать на пятки. В проксимальных отделах слабости 
нет. Возможны артралгии, безболезненные язвы, деформация 

суставов, вторичное  инфицирование, что приводит к остеомиелиту и 
гангрене. 

2. Вегетативная ПНП. 
Обычно нет соматических нарушений. Страдает функция сердечно-

сосудистой системы (гипотензия), мочеполовые расстройства 
(нарушение мочеиспускания, импотенция). Возможны 

безболезненные инфаркты, внезапная смерть. 
3. Симметричная проксимальная моторная ПНП. 

Редкий вариант. Развивается в течение нескольких недель и 
месяцев. Страдают проксимальные отделы ног, затем плечевого пояса. 

Может быть слабость в ногах. Чувствительные расстройства 
минимальные. 

4. Асимметричная проксимальная ПНП. 
Поражаются верхнепоясничные корешки или поясничное 

сплетение. Атрофии мышц бедра с минимальными чувствительными 
нарушениями. Встречаются после 60 лет, чаще у мужчин. 

 
 

5. Торако-абдоминальная ПНП. 
Поражаются нижнегрудные корешки: Th6-Th12. Возникают 

опоясывающие боли. 
6. Множественная мононевропатия. 

Поражаются отдельные нервные стволы. 
7. Краниальная моно- и полиневропатия. 

Поражаются глазодвигательные нервы: III, IV, VI пары. Возникают 
офтальмопатия, иногда длительно протекающая (свыше 5 лет). 

8. Другие варианты 
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Может быть поражение нижнепоясничных и верхнекрестцовых 
корешков, реже шейные корешки, чаще С5-С7. Клинические 

проявления – боли соответствующей локализации. 
Общее заключение 

  При любом поражении периферической нервной системы 
необходимо исследовать сахар в крови. 

Лечение. В последнее время широко используются препараты 
альфа-липоевой (тиоктовой) кислоты: тиоктацид. Таблетки по 600 мг 

и эсполипон в ампулах по 24 мл. (600 мг). 
С х е м ы     л е ч е н и я 

Тиоктацид 600 мг в/в капельно на физрастворе в течение 30 мин, 
2-4 недели, затем поддерживающая доза по 600 мг тиоктацида 

(эспалипона) 1 раз в день, утром натощак, в течение 2-х месяцев. 
 В случае невозможности провести в/в введение: тиоктацид 600 

мг по 1 таблетке 3 раза в день - 3 недели, затем поддерживающая доза 
по 1 таблетке утром натощак. 

Имеется новая таблетированная форма тиоктацида БВ 600 мг, 
которой можно проводить лечение без в/в инъекций. 

Эффективность витаминов группы В не доказана.  
Эффективность антихолинэстеразных препаратов также не 

доказана.  
В ряде случаев можно использовать нейромидин в небольшой 

дозировке. 
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ТЕМА: Вертеброгенные поражения нервной системы на пояснично-
крестцовом уровне (Г.Г.Шанько) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 

21. Общая характеристика и этиология. 
22. Некорешковые синдромы. 
23. Корешковые синдромы. 
24. Лечение. 

 
В настоящее время всеобщее признание получила концепция о 

том, что основной причиной поражения пояснично-крестцового 
отдела периферической нервной системы является остеохондроз 
позвоночника, в основе которого лежит дистрофическое поражение 
межпозвоночных дисков с последующим вовлечением тел смежных 
позвонков, межпозвонковых суставов и связочного аппарата. 
Первоначально предполагалось, что остеохондроз позвоночника 
развивается только в зрелом и пожилом возрасте. Даже в 
специальных руководствах по нервным болезням о важности 
развития этой патологии у детей и подростков вообще не 
упоминалось и говорилось очень кратко. 

Только в 70-х годах прошлого столетия в бывшем СССР стали 
проводится исследования о возможности и характере вертеброгенных 
поражений периферической нервной системы в детском и юношеском 
возрасте. 

В нозологическом плане данная патология рассматривается как 
неврологические проявления поясничного остеохондроза. При этом 
различают некорешковые (люмбаго, люмбалгия и люмбоишиалгия) и, 
в основном, корешковые (радикулопатия) синдромы. Они у детей и  
подростков встречаются значительно реже, чем у взрослых, а 
клинически отличаются от таковых у лиц среднего и пожилого 
возраста. 

Л ю м б а г о (поясничный прострел) у детей и подростков 
встречается исключительно редко и характеризуется меньшей 
выраженностью болевого синдрома. 

Л ю м б а л г и я  (подострая или хроническая боль в пояснице) 
клинически у детей и подростков протекает в виде умеренно или 
слабо выраженных болей в пояснице, которые обычно возникают 
после чрезмерного физического усилия, систематического 
физического переутомления, переохлаждения или ушиба поясницы.  
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Л ю м б о и ш и а л г и я  возникает после аналогичных 
воздействий, как при люмбалгии, но в отличии от последней боль 
отдает по задней поверхности бедра и голени. 

Клинически при люмбалгии и люмбоишиалгии у 15-20% 
больных определяется умеренно выраженное напряжение мышц 
поясницы. Это значительно реже, чем у взрослых и объясняется тем, 
что напряжение паравертебральных мышц зависит от выраженности 
болей и является защитным рефлекторным актом, способствующим 
иммобилизации пораженного отдела позвоночника. У большинства 
больных, особенно при люмбалгии, выявляется легкая болезненность 
паравертебральных точек и остистых отростков поясничных 
позвонков (болевые точки Валле, Гара, Шюделя). У всех больных  
люмбоишиалгией определяется некоторое ограничение наклона 
туловища вперед. При люмбалгии этот тест наблюдается у половины 
обследованных. 

Большое значение в диагностике клинических проявлений 
некорешковой стадии поясничного остеохондроза у детей и 
подростков имеет наличие и выраженность симптомов «корешкового 
натяжения», при вызывании которых развивается значительное 
статико-динамическое напряжение в поврежденном суставно-
связочном аппарате позвоночника. 

Чувствительные и двигательные нарушения при данной 
патологии, как правило, не наблюдаются. 

Для люмбалгии и люмбоишиалгии характерно наличие 
рентгенологических изменений позвоночника, которые 
обнаруживаются у большинства больных и характеризуются 
наличием как врожденных (чаще), так и приобретенных (реже) 
нарушений. Особенно часто встречаются грыжи Шморля, которые, 
как правило, множественные. Они нередко сочетаются с 
остеопорозом поясничных позвонков («рыбьи» позвонки). 

Примерно с одинаковой частотой при обеих клинических 
формах некорешковой стадии поясничного остеохондроза имеет 
место незаращение дужки первого крестцового позвонка (в 1/3 
случаев). Последнее, особенно при наличии небольшого дефекта в 
среднем отделе дужки, может быть связано в некоторых случаях (в 
возрасте до 16 лет) с задержкой сроков оссификации. 

Р а д и к у л о п а т и я. По результатам проводимых нами 
исследований и литературных данных выявлен ряд особенностей 
клиники и течения корешковой стадии поясничного остеохондроза у 
детей и подростков. Начало заболевания в половине случаев 
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наступает остро после сильного физического напряжения, ушиба 
поясницы или после переохлаждения. У половины больных 
заболевание проходит через некорешковую стадию (люмбалгия и 
люмбоишиалгия), продолжающуюся от 5-7 дней до нескольких лет. 
Клиническая картина заболевания складывается из наличия болевого 
синдрома, двигательных, чувствительных расстройств и рефлекторно-
тонических нарушений. 

Одной из характерных особенностей клиники заболевания 
является меньшая выраженность болей по сравнению со взрослыми. 
В соответствии с принятой нами классификацией болевого синдрома 
он был в подавляющем большинстве случаев умеренно или слабо 
выраженным. Только у единичных больных наблюдались 
выраженные боли в пояснице, в то время как у взрослых они имели 
место у 33% больных. Ни в одном случае не отмечено резко 
выраженных болей. В отличие от взрослых  у детей и подростков 
болевые ощущения носят более разлитой характер и у 25% 
локализуется с обеих сторон. У взрослых, по данным 
Б.В.Дривотинова, основанным на большом клиническом материале, 
двусторонние боли наблюдались у 14,3% больных. Одной из 
характерных особенностей болевого синдрома является относительно 
быстрое значительное уменьшение или даже исчезновение болей в 
пояснице и их локализация в ноге на стороне пораженного корешка. 
У части больных боль с самого начала локализуется только в нижней 
конечности. 

При выпадении и выпячивании поясничных межпозвонковых 
дисков у детей и подростков к клинической картине заболевания на 
первый план выступают признаки рефлекторно-тонической защиты 
позвоночника. Они проявляются в виде напряжения мышц поясницы, 
сглаженности поясничного лордоза (иногда даже с тенденцией к 
кифозу), резкого ограничения сгибания туловища, особенно кпереди. 
У 70% больных наблюдается сколиоз, который с одинаковой частотой 
может быть как гомо-, так и гетерологичным. Характерный для 
выпадения поясничных межпозвонковых дисков симптом «звонка» 
встречается у половины обследованных. Симптомы «корешкового 
натяжения» вызываются у всех больных. 

Чувствительные расстройства, по нашим данным, наблюдаются 
у 65% больных. Они у 55% больных клинически проявляются 
снижением болевой чувствительности, чаще по наружному или 
внутреннему краю стопы, соответственно зоне иннервации 
пораженного корешка. У остальных 45% обследованных 
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чувствительные расстройства распространяются на вышележащие 
сегменты, однако они не имеют четких границ и непостоянны. В 
единичных случаях имеет место гиперестезия или гиперпатия в 
области стоп. 

Двигательные расстройства наблюдаются почти у половины 
больных. Они преимущественно проявляются слабостью 
разгибателей большого пальца стопы, в единичных случаях может 
встречаться парез стоп. 

Рефлекторные расстройства встречаются в большинстве 
случаев. Чаще это одностороннее снижение или отсутствие ахиллова 
рефлекса, реже отмечается снижение коленного рефлекса. В 
отдельных случаях наблюдается двустороннее несимметричное 
повышение коленных и ахилловых рефлексов, причем они бывают на 
пораженной стороне выше, чем на здоровой. Симптомов поражения 
конского хвоста и тазовых расстройств даже при срединном 
выпадении двух межпозвонковых дисков не установлено. 

Клинически почти у половины больных диагностируется 
монорадикулярный синдром (чаще поражается S1, реже L5 и L4 
корешки), бирадикулярный синдром встречается у 1/3 
обследованных. В единичных случаях может быть одновременное 
поражение трех корешков. У 15-20% детей и подростков клинически 
установить уровень поражения практически невозможно, так как у 
них отсутствуют двигательные и чувствительные расстройства. 

Ведущими, наиболее часто встречающимися 
рентгенологическими признаками у больных с корешковой стадией 
поясничного остеохондроза является сглаженность поясничного 
лордоза и сколиоз. Эти рефлекторно-статические изменения 
наблюдаются у большинства больных. Снижение высоты 
межпозвонкового диска имеет место почти у половины 
обследованных. Значительно реже определяется деформирующий 
спондилез, спондилоартроз. Грыжи Шморля встречаются в 15-20% 
случаев, с такой же частотой отмечается и расщепление дужки 
первого крестцового позвонка. Переходный люмбосакральный 
позвонок определяется несколько реже. У единичных больных может 
быть тропизм суставных отростков и смещение позвонков в 
горизонтальной плоскости. 

При исследовании цереброспинальной жидкости почти в 
половине случаев наблюдается повышение уровня белка до 0,5-1,5г/л. 

Следовательно, заболевания пояснично-крестцового отдела 
периферической нервной системы имеют некоторые особенности по 
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сравнению с таковыми у взрослых. Это прежде всего крайне редкая 
встречаемость люмбаго, более короткая продолжительность 
некорешковой стадии заболевания, меньшая выраженность болевого 
синдрома как в корешковой, так и в некорешковой стадии болезни. На 
первый план выступают признаки рефлекторно-тонической защиты 
позвоночника, может быть несоответствие чувствительных и 
двигательных расстройств зоне иннервации пораженного корешка. 

Л е ч е н и е  больных с вертеброгенными заболеваниями 
периферической нервной системы должно проводится, как указывает 
И.П.Антонов, с учетом патогенеза, стадии заболевания, 
индивидуальных особенностей его течения и состояния самого 
больного. Оно должно быть комплексным, включающим соблюдение 
определенного режима, назначение медикаментозных препаратов, 
физиотерапевтических средств, ортопедических мероприятий и 
санаторно-курортных факторов. 

Медикаментозное лечение в общетерапевтическом плане 
должно быть направлено на борьбу с болевым синдромом, 
рефлекторно-тоническими реакциями, оно при необходимости 
включает применение дегидратирующих и рассасывающих средств, 
медиаторов, сосудорегулирующих и общеукрепляющих препаратов. 
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ТЕМА::Вертеброгенные поражения периферической нервной 
системы на шейном уровне (Е.Н.Ивашина) 
 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
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1. Этиология и патогенез. 
2. Классификация. 
3. Клиника. 
4. Лечение. 
 

Боль в позвоночнике и конечностях является одним из 
самых распространенных расстройств среди взрослого 

населения. Она стоит на втором месте по причине 
обращения к врачу после ОРВИ. 

Одно время считалось, что вертеброгенные боли практически не 
встречаются у детей и подростков. Однако работа, проведенная под 
руководством Г.Г.Шанько, показала, что эта патология встречается у 
детей и подростков значительно чаще, чем было принято считать 
ранее. 

Этиология. 
1. Инфекционные поражения (артрит атланто-затылочного 

сочленения - болезнь Гризеля). 
2. Остеохондроз. 
3. Нестабильность. 
4. Узость позвоночного канала и другие аномалии развития. 
5. Гипертрофия желтой связки. 
6. Мышечная неадекватность. 
Особенности остеохондроза на шейном уровне. 
Как при остеохондрозе любой локализации, при шейном 

остеохондрозе толщина дисков уменьшается, тела соседних 
позвонков приближаются друг к другу. Следовательно, 
межпозвоночные отверстия уменьшаются, подвергая опасности 
находящиеся в них мягкие ткани. Верхние компактные костные слои 
тел шейных позвонков по бокам загибаются кверху, образуя 
крючковидные отростки (proeessue uncinatus) структуры седловидной 
формы. Когда диски оседают, тело каждого вышележащего позвонка 
клином вдавливается в седлообразное пространство тела 
нижележащего позвонка и  оказывает давление на боковые 
крючковидные отростки. Эти отростки претерпевают структурные 
изменения и разрастаются в боковом и заднем направлении, суживая 
межпозвонковое отверстие. Остеохондроз шейного отдела 
позвоночника поражает шейные позвонки от С3 и ниже. Наиболее 
часто происходит сужение пространства между пятым и шестым, а 
также шестым и седьмым шейными позвонками. Может быть 
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сужение одного или нескольких межпозвонковых отверстий с одной 
или двух сторон различной степени выраженности. Это 
обусловливает возможность развития как монорадикулярного, так и 
полирадикулярного синдромов. Эти синдромы обычно проявляются 
ирритацией корешков. При более грубом поражении могут 
возникнуть корешковые чувствительные и двигательные нарушения в 
сочетании с выпадением соответствующих рефлексов. 

 
Классификация вертеброгенного (дискогенного)  поражения ПНС 

 
1. Ш е й н ы й      у р о в е н ь 

1.1. Рефлекторные синдромы 
1.1.1. Цервикалгия 
1.1.2. Цервикокраниалгия  
1.1.3. Цервикобрахиалгия с мышечно-тоническими,    

вегетативно-сосудистыми или нейродистро-
фическими проявлениями 

1.2. Корешковые синдромы 
1.2.1. Дискогенный радикулит (указать пораженный 

корешок) 
1.3. Корешково-сосудистые синдромы (радикулоишемия) 
 

Характеристика рефлекторных проявлений 
Основной причиной рефлекторных проявлений остеохондроза 

позвоночника являются трещины волокон фиброзного кольца и 
вторичное раздражение (ирритация) ветвей синувертебрального 
(симпатического) нерва. Клинически это проявляется в виде острой, 
подострой  или хронической боли в шейном (цервикалгия, 
цервикокраниалгия, цервикобрахиалгия). 

При рефлекторных синдромах боль отличается диффузностью 
распространения, носит склеротомный характер, усиливается при 
перемене погоды, от тепловых процедур (ванна, грелка), часто 
сопровождается неприятными болезненными парестезиями, 
похолоданием конечности, ощущением ползания мурашек. 

Помимо болевого синдрома, нередко на первый план выступают 
вегетативные нарушения в форме симпатического 
симптомокомплекса. 

Ц е р в и к а л г и я. При острой форме и обострении возникает 
резкая боль в шейном отделе типа «прострела», усиливающаяся при 
движении. Для хронической цервикалгии характерны боли в области 
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шеи, ощущение дискомфорта (скованность, чувство давления), 
«хруст» и «треск» при движениях. Нередко при этом больной 
принимает вынужденное положение головы из-за болевого синдрома, 
при осмотре определяется уплощение или усиление шейного лордоза, 
ограничение подвижности и искривление шеи в боковом 
направлении, напряжение и болезненность мышц, при пальпации – 
болезненность остистых отростков и межпозвонковых дисков. 

Ц е р в и к о к р а н и а л г и я. Боль, чаще давящего или 
сжимающего характера, ощущение жжения в области шеи и 
волосяного покрова головы, иногда стреляющие боли с иррадиацией 
в виски и глазные яблоки, временное снижение остроты слуха, 
периодически чувство «пятен» перед глазами, светобоязнь, частая 
связь перечисленных ощущений с неблагоприятными 
метеорологическими и микроклиматическими факторами. В генезе 
перечисленных жалоб играет роль раздражение шейных 
симпатических ганглиев. При раздражении нервного сплетения 
позвоночной артерии возникает синдром позвоночной артерии, 
который нередко в клинике ошибочно диагностируется как 
«нарушение мозгового кровообращения в вертебрально-базилярном 
бассейне». Ведущим проявлением синдрома позвоночной артерии, 
помимо вышеописанных жалоб, является головокружение. Синдром 
головокружения может возникнуть внезапно при резком повороте 
головы, носит, как правило, системный характер, сопровождается 
тошнотой, рвотой. При осмотре больного, помимо ортопедических 
изменений, в шейном отделе позвоночника могут быть выраженными 
вегетативные нарушения, горизонтальный нистагм в 
противоположную сторону, зависимость симптомов от поворотов 
головы. Нередко при шейном остеохондрозе в связи с раздражением 
шейных симпатических образований возникают вегетативные 
пароксизмы симпато-адреналового типа (сердцебиение, подъем 
артериального давления, озноб, появление чувства страха и т.д.), ваго-
инсулярные пароксизмы («удушье», ощущение «замирания» сердца, 
потливость, страх, снижение артериального давления) или смешанные 
вегетативные приступы. 

Для диагностики вегетативных нарушений имеет значение 
гипергидроз, окраска кожных покровов, частота пульса, колебание 
артериального давления. Для объективизации синдрома позвоночной 
артерии проверяют наличие болезненности при надавливании в точке 
позвоночной артерии, проводят ортопедическую пробу Берчи-Роше 
(ручное вытяжение за голову). Вестибулярные расстройства при 
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заинтересованности позвоночной артерии подтверждаются наличием 
нистагма, пробой Де Клейна (появление нистагма при 
запрокидывании головы назад с резким поворотом ее в сторону). 

Ц е р в и к о б р а х и а л г и я. Боль в шейном отделе 
позвоночника с иррадиацией в плечевой пояс, руку. Нередко могут 
наблюдаться плече-лопаточные периартрозы, плечевой эпикондилит, 
стилоидиты костей предплечья. В этих случаях боль может 
локализоваться в области сустава, иррадиируя по руке, усиливаясь 
при активных движениях. При вовлечении в процесс вегетативных 
образований боль приобретает жгучий характер, сопровождаясь 
парестезиями, ощущением «жара» или повышенной зябкостью рук. 

Необходимо подчеркнуть, что во всех случаях рефлекторных 
проявлений остеохондроза отсутствуют двигательные нарушения (нет 
парезов и параличей), сохранены рефлексы и чувствительность. 

 
Характеристика корешковых синдромов 

Корешковые синдромы – дискогенный радикулит – развиваются 
обычно остро после физического усилия, нередко при участии 
парааллергического фактора, и сопровождаются болезнью различной 
выраженности в сочетании со стато-динамическими реакциями, 
нарушением конфигурации позвоночника, мышечно-тоническими и 
вегетативно-сосудистыми реакциями. Характерными для 
дискогенного радикулита являются изменения со стороны 
чувствительности, рефлекторной (снижение или угасания рефлексов) 
и двигательной (парезы, параличи) сферы. 

Основной причиной дискогенных радикулитов, как правило, 
являются разрыв волокон фиброзного кольца и вторичное сдавление 
(компрессия) спинномозгового корешка грыжей диска. 

Наиболее часто в шейном отделе поражаются С4-С8 корешки. 
При поражении С4-С5 корешков отмечается проксимальный 

парез руки с ограничением подвижности руки выше горизонтали, 
сгибания в локтевом суставе, супинации предплечья, снижение или 
утрата лопаточного рефлекса. Чувствительные расстройства по 
корешковому типу в надплечье и по наружной поверхности плеча в 
зоне С5. Заинтересованность С4 корешка приводит к парезу 
диафрагмы. 

Синдром корешка С6 – боль с иррадиацией в большой палец, 
ограничение ротации плеча кнутри, слабость большого пальца, 
снижение рефлекса с двуглавой мышцы, полоса гипестезии с 
захватом большого пальца. 
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Поражение С7 корешка – боль с иррадиацией в указательный 
палец, ограничение разгибания в локтевом суставе, выпадение или 
снижение рефлекса с трехглавой мышцы, расстройство 
чувствительности в виде полоски с захватом указательного пальца. 

 При сочетанном поражении С6–С7 корешков нарушается 
функция мышц, иннервируемых преимущественно лучевым нервом 
(«свисающая кисть»). 

Поражение С8 корешка – боль по наружной поверхности плеча, 
предплечья и  III-V пальцев руки, парез в кисти с ограничением 
сгибания пальцев, особенно III-V,  выпадение рефлекса с трехглавой 
мышцы. Расстройство чувствительности в виде полоски на плече, 
предплечье с захватом III-V пальцев руки. В результате поражения 
С8-Д1 кисть принимает вид «когтистой». 

Для сочетанного поражения ветвей С5-Д1 корешков, 
формирующих срединный нерв, характерна атрофия более отчетливая 
в области тенор, кисть приобретает характер «обезьяньей лапы». При 
этом возникают выраженные боли с каузалгическим оттенком. 

 
 Характеристика корешково-сосудистого синдрома 
 Корешково-сосудистый синдром (радикулоишемию) следует 

диагностировать, когда на фоне исчезновения болевого синдрома 
остро возникают двигательные и чувствительные расстройства по 
корешковому типу. При локализации процесса в корешках С5-С6 
возникает слабость в мышцах плечевого пояса (синдром Персонейдж-
Тернера). При поражении корешков С7-С8 слабость и онемение 
развиваются в пальцах кисти. 

 
Лечение 

1. иммобилизация (воротник Шанца) 
2. обезболивание (нестероидные противоревматические 

средства) 
3. дегидротация 
4. витаминотерапия 
5. сосудистые препараты 
6. медиаторные средства 
7. хондропротекторы 
8. массаж 
9. ЛФК 
10. Физиотерапия  
11. Санаторно-курортное лечение. 
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ТЕМА: Туберкулезные поражения нервной системы (Г.Г.Шанько) 

 
УЧЕБНЫЕ ВОПРОСЫ: 
1. Общая характеристика. 
2. Механизм  возникновения. 
3. Клиника. 
4. Лечение. 

 
Среди теберкулезных поражений нервной системы различают 

туберкулезный менингит, туберкулему головного мозга, поражение 
спинного мозга при туберкулезном спондилите, а также атипичные 
формы поражения нервной системы. Как правило, поражение носит 
вторичный характер (первичным является туберкулез легких, 
лимфатических узлов, костей и реже др. органов). 

Туберкулезный менингит встречается у людей различных 
возрастных групп, но преимущественно у детей раннего (в т.ч. 
грудного) возраста. 

П а т о г е н е з. Микобактерии туберкулеза проникают в 
мозговые оболочки преимущественно гематогенным путем (в 
основном через сосуды хориоидального сплетения) при гематогенно-
диссеминированном процессе в легких и др. органах. Однако в ряде 
случаев первичный очаг туберкулеза протекает латентно и 
клинически не обнаруживается. Кроме того, может быть 
лимфогенный путь инфицирования, что встречается при туберкулезе 
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внутригрудных лимфатических узлов, контактный – при 
специфическом поражении костей черепа и среднего уха (М.Б.Цукер, 
1986), что бывает крайне редко. 

Патологическая анатомия. Поражаются в основном мягкие 
мозговые оболочки основания головного мозга в области ножек 
мозга, моста, гипоталамической области, зрительного перекрестка, 
обонятельных трактов, базальных отделов полушарий большого 
мозга, сосудов и сосудистых сплетений. 

В очагах воспалительного поражения выявляются 
туберкулезные гранулемы, нередко с казеозным распадом в центре и 
перифокальной лимфоцитарной инфильтрацией на периферии. 
Мягкая мозговая оболочка отекшая, пропитана экссудатом. 
Желудочки мозга расширены, содержат цереброспинальную 
жидкость желтого цвета (иногда желеобразной консистенции) 
вследствие большого содержания белка. 

К л и н и к а. В большинстве случаев характерно наличие 
продромального периода, который продолжается от 1-3 до 4-6 недель. 
Он проявляется симптомами адинамии и астении в виде общего 
недомогания, слабости, вялости, снижения интереса к окружающему, 
нарушения сна (чаще в виде сонливости), снижения аппетита, 
диспептических расстройств. Возникает общая гиперестезия, дети 
плохо переносят громкий разговор, шум, яркий свет. Через несколько 
дней возникает головная боль, которая вначале непостоянна и 
неинтенсивна, температура тела субфебрильная с периодическими 
подъемами в дневное время или к вечеру, наблюдается беспричинная 
рвота. Состояние ребенка постепенно ухудшается, он становится все 
более вялым и адинамичным. 

Продромальный период постепенно или (реже) остро переходит 
в начальную стадию туберкулезного менингита (менингеальный 
период по И.Г.Вайнштейну и Н.И. Гращенкову, 1962). Этот период не 
всегда можно четко констатировать. Обычно он сопровождается 
резким усилением головной боли, которая становится постоянной, 
повышением температуры до 38-39°С и возникновением 
менингеальных симптомов. 

В дальнейшем при отсутствии специфического лечения или его 
недостаточности вследствие прогрессирования туберкулезного 
процесса выявляется конкретная клиническая форма туберкулезного 
менингита, которая может быть базальной, менингоэнцефалической и 
менингоэнцефаломиелитической. Наиболее часто встречается 
базальный туберкулезный менингит, при котором воспалительный 
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процесс локализуется на основании мозга и  сопровождается 
поражением черепных нервов, преимущественно глазодвигательного, 
отводящего и лицевого. 

Туберкулезный менингоэнцефалит характеризуется, наряду с 
общемозговыми и менингеальными симптомами, очаговым 
поражением вещества головного мозга (параличи и парезы, 
гиперкинезы, судороги, эндокринные нарушения). 

Туберкулезный менингоэнцефаломиелит встречается 
относительно редко и проявляется, кроме указанных выше 
расстройств, корешковыми симптомами и признаками поражения 
спинного мозга. С прогрессированием туберкулезного процесса при 
любой форме туберкулезного менингита развиваются коматозное 
состояние, кахексия, трофические расстройства, возможна 
децеребрационная ригидность. 

При туберкулезном менингите цереброспинальная жидкость 
прозрачная, бесцветная, иногда бывает опалесцирующей или 
ксантохромной. Ликворное давление до 300-500 мм вод.ст. 
Содержание белка повышено и колеблется от 0,6-1,0 до 8-10 и даже 
20-30г/л. Цитоз лимфоцитарно-нейтрофильный; лимфоцитов 70-80%, 
нейтрофилов 20-30%, иногда встречаются плазматические клетки. 
Содержание сахара в 1,5-2 раза ниже по сравнению с нормой, что 
является прогностическим признаком. Снижается также уровень 
хлоридов. 

Д и а г н о с т и к а  туберкулезного менингита основывается на 
данных анамнеза, результатах клинических и параклинических 
обследований. Обращается внимание на наличие туберкулеза  
внутренних органов, контакт с больным туберкулезом. При наличии в 
цереброспинальной жидкости плеоцитоза и микобактерий 
туберкулеза диагноз туберкулезного менингита считается 
окончательно установленным 

 
Туберкулёма головного мозга – слияние туберкулезных 

бугорков в единый конгломерат диаметром от нескольких 
миллиметров до 3-4 см., локализующийся в головном (мозговой 
ствол, мозжечок) и крайне редко в спинном мозге. У детей 
наблюдается чаще, чем у взрослых, но в  последние годы встречается 
крайне редко. 

П а т о г е н е з,  п а т о л о г и ч е с к а я  а н а т о м и я. 
Туберкёлема головного мозга возникает вследствие гематогенного 
диссеминирования микобактерий туберкулеза в мозг из первичного 
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туберкулезного очага. Состоит из туберкулезной грануляционной 
ткани, четко отграниченной от вещества мозга. В области 
туберкулемы происходит казеозный некроз, иногда она превращается 
в инкапсулированный туберкулезный абсцесс. 

К л и н и к а  может иметь 2 типа проявлений: острое начало с 
повышением температуры, общемозговыми и очаговыми симптомами 
поражения головного мозга, в последующем с волнообразным 
течением; медленное развитие симптоматики с дальнейшими 
ремиссиями. В большинстве случаев протекает как внутричерепной 
объемный процесс. 

 
Атипичные формы поражения нервной системы при 

туберкулезе – различные изменения центральной, периферической и 
вегетативной нервной системы, наблюдаемые при легочной и 
внелегочной формах туберкулеза при отсутствии характерных для 
туберкулезного менингита морфологических изменений нервной 
ткани. Они обозначаются как инфекционно-аллергические или 
параинфекционные токсико-аллергические поражения нервной 
системы при туберкулезе. Их морфологическая основа – 
туберкулезные церебральные  васкулиты, имеющие признаки 
гиперергического воспаления, а также отек и набухание головного 
мозга токсичного происхождения. В зависимости от клинических 
проявлений и предполагаемого характера морфологических 
изменений различают разлитой хронический туберкулезно-
токсический арахноидит, ограниченный арахноидит, энцефалит и 
менингоэнцефалит. 

 
Туберкулезный спондилит возникает в результате 

гематогенного заноса микобактерий туберкулеза в губчатое вещество 
позвонков, где развивается первичный костный очаг. Образующиеся в 
результате возникшего воспалительного процесса казеозные массы 
постепенно заполняют очаг деструкции в теле позвонков. Из 
первичного очага туберкулезный процесс может распространяться 
через переднюю, заднюю и боковую поверхность тела позвонка или 
через межпозвоночный диск. Если очаг прорывается под заднюю 
продольную связку, то как правило, возникают неврологические 
нарушения, обусловленные сдавлением спинного мозга гнойными 
массами, секвестрами, остатками разрушенных позвонков или отеком 
спинного мозга. Пораженные позвонки отстают в росте, что приводит 
к  диспропорции между конечностями и туловищем. 
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К л и н и к а. В клинической картине спондитита существуют 
значительные различия, которые обусловлены локализацией 
воспалительного процесса в позвоночнике и распространенностью 
костных разрушений. Туберкулезный спондилит развивается 
медленно и незаметно. У детей с определенного времени проявляется 
повышенная раздражительность, плач, неопределенные боли в 
животе. Позже ребенок ищет опору в окружающих предметах, 
старается при наклонах туловища упираться руками в свои колени, 
затрудняется походка. Давление на остистые отростки и на плечи или  
на голову вызывает боль. При поражении шейных позвонков ребенок 
избегает движений головой, иногда поддерживает подбородок 
руками, боли отражаются в верхние конечности. При поражении 
поясничного отдела часто ошибочно диагностируется радикулит. С 
течением времени появляется кифотичное искривление позвоночника 
в виде остроконечного горба. При сдавлении корешков или спинного 
мозга развиваются радикулит, иногда параличи, которые 
приковывают больного на месяцы и годы к постели, с развитием 
тяжелой атрофии мышц, трофическими расстройствами в виде 
пролежней и язв. Неврологические расстройства при спондилите, 
особенно корешковые, наблюдаются примерно у 15% больных, чаще 
всего при поражении грудного отдела позвоночника в начальной 
стадии заболевания. Развивающиеся сравнительно быстро парезы и 
параличи являются часто первыми клиническими признаками 
спрондилита. При спондилите неврологические нарушения 
проявляются двусторонним спастическим парезом, медленно 
переходящем в паралич. 

Л е ч е н и е  включает использование современных 
противотуберкулезных средств: изониазида, рифампицина, 
пиразинамида, а при низком эффекте добавляется этамбутол. 
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ПЕРЕЧЕНЬ 
 

контрольных вопросов по специальности 
 
1 Анатомические и функциональные особенности головного  мозга 
новорожденного 
2. Энурез неорганической природы: классификация, клиника, 

диагностика, лечение 
3. Особенности течения менингитов у детей периода 

новорожденности 
4. Электромиография в диагностике нервно-мышечных болезней 
5. Основы идеологии белорусского государства 
6. Классификация гнойных менингитов у детей и основные 

принципы их     лечения 
7. Соматоневрологические синдромы 
8. Торсионная дистония 
9. Пирамидный путь, центральный и периферический параличи 
10. Вегетативная дистония:  клиника, диагностика и лечение 
11. Классификация и основные принципы лечения тиков у детей.  

Особенности лечения генерализованного тика 
12. Тромбозы мозговых синусов 
13. Онтогенез нервной системы 
14. Энцефаломиелиты: этиология, клиника, диагностика, лечение 
15. Серозные менингиты у детей: этиология, клиника, диагностика, 

лечение 
16. Опухоли головного мозга у детей 
17. Пути болевой и температурной чувствительности, методы  

исследования и симптомы поражения 
18. Менингококковый менингит:  клиника, диагностика и лечение 
19. Физические факторы в комплексном лечении вялых и 

спастических параличей 
20. Опухоли спинного мозга у детей 
21. Экстрапирамидная система, анатомо-физиологические 

особенности, синдромы поражения 
22. Клещевой энцефалит, особенности течения у детей 
23. Лечение эпилептического статуса 
24. Нейросонография 



 439 

25. Мозжечок, его связи, методы исследования координации 
движений, симптомы поражения 

26. Герпетический энцефалит: клиника, диагностика и  лечение 
27. Организация и основные принципы лечения детских 

церебральных  параличей 
28. Компьютерная томография в диагностике заболеваний нервной 

системы  у детей 
29. Нейро-эндокринные синдромы: классификация, клиника, 

лечение 
30. Эпидемический энцефалит: клиника острого периода и 

хронической стадии у детей 
31. Основные принципы лечения эпилепсии у детей 
32. Врожденные миопатии 
33. Пути глубокой проприоцептивной чувствительности, методы ее 

исследования и симптомы поражения 
34. Классификация энцефалитов у детей 
35. Наследственные болезни обмена 
36. Профилактическое лечение мигрени 
37. Основные безусловные рефлексы периода новорожденности 
38. Цереброспинальная жидкость, методы ее исследования, виды 

нарушений 
39. Невропатия лицевого нерва: этиология, клиника, топическая 

диагностика, лечение 
40. Купирование приступа мигрени 
41. Топическая диагностика поражения спинного мозга 
42. Рассеянный склероз: этиология, патогенез, клиника, 

диагностика, лечение 
43. Классификация головных болей 
44. Травмы периферических нервов 
45. Вегетативная нервная система: анатомия, физиология, методы 

исследования 
46. Подострый склерозирующий панэнцефалит: этиология, 

патогенез, клиника, лечение 
47. Основные методы лечения различных клинических форм 

детских церебральных параличей 
48. Болезнь Леша-Нихана 
49. Альтернирующие синдромы поражения ствола головного мозга 
50. Основные клинические формы миодистрофий 
51. Мигрень: классификация, клиника, лечение 
52. Болезнь Фридрейха 
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53. Зрительный нерв: анатомия, семиотика, методы исследования, 
топическая диагностика 

54. Ревматическая хорея: клиника, диагностика, особенности 
течения,  диф-ференциальная диагностика, лечение 

55. Нейрофиброматоз 
56. Бульбарные и псевдобульбарные параличи 
57. Полиомиелит: клиника, диагностика, лечение, профилактика. 

Особенности течения на современном этапе 
58. Головные боли напряжения 
59. Энцефалотригеминальный ангиоматоз Стердж-Вебера 
60. Внутренняя капсула: строение и синдромы поражения 
61. Особенности заболеваний пояснично-крестцового отдела 

периферической нервной системы у детей: клиника, 
диагностика, принципы лечения 

62. Лечение энцефалопатии новорожденных 
63. Болезнь Туретта 
64. Добавочный и подъязычный нервы: анатомия, семиотика, 

методы исследования, топическая диагностика 
65. Полиневропатии: этиология, клиника, диагностика и   лечение 
66. Факоматозы: основные клинические формы, диагностика, 

принципы лечения 
67. Вертеброгенные поражения периферической нервной системы 

на     шейном уровне 
68. Тройничный нерв: анатомия, семиотика, методы исследования, 

топическая диагностика 
69. Нарушения мозгового кровообращения у детей: классификация, 

этиология, клиника основных форм, диагностика и лечение 
70. Травматические поражения в родах плечевого сплетения: 

клиника, диагностика и лечение 
71. Эсенциальный тремор (болезнь Минора) 
72. Блоковой и отводящий нервы: анатомия, семиотика, методы 

исследования, топическая диагностика 
73. Спинальная амиатрофия Верднига-Гоффмана  
74. Арахноидиты: этиология, клиника,   диагностика и лечение 
75. Респираторно-аффективные припадки 
76. Обонятельный нерв: семиотика, методы исследования, 

топическая диагностика 
77. Невральная амиатрофия Шарко-Мари: клиника, диагностика и 

лечение 
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78. Методы нейровизуализации в диагностике заболеваний нервной 
системы у детей 

79. Инфекционно-токсический шок 
80. Глазодвигательные нервы: анатомия, семиотика, методы  

исследования, топическая диагностика 
81. Поражение нервной системы при токсоплазмозе у детей: 

клиника, диагностика и лечение 
82. Основные принципы составления родословных 
83. Неэпилептические пароксизмы во время сна у детей 
84. Рефлексы и их расстройства. Патологические рефлексы группы  

Бабинского  и  Россолимо 
85. Гепатоцеребральная дистрофия: клиника, диагностика и 

лечение 
86. Черепно-мозговая травма у детей: классификация, клиника ее 

основных форм, диагностика, лечение 
87. Синдром Уэста 
88. Кровоснабжение головного мозга 
89. Судорожные состояния у детей раннего возраста  
90. Неврозы у детей: классификация, клиника, диагностика, 

принципы лечения 
91. Лекарственные экстрапирамидные расстройства 
92. Основные виды атаксии и их дифференциальная диагностика 
93. Травма нервных стволов: классификация, клиника, диагностика, 

лечение 
94. Фебрильные судороги у детей, принципы лечения 
95. Прогрессирующая мышечная дистрофия Дюшенна 
96. Ликворная система мозга 
97. Родовая черепно-мозговая травма: критерии диагностики, 

клиника,  лечение 
98. Спинно-церебеллярные дегенерации 
99. Абсцессы головного мозга 
100. Лицевой нерв: анатомия, семиотика, методы исследования, 

топическая диагностика 
101. Врожденная и приобретенная гидроцефалия: клиника, 

диагностика, лечение  
102. Принципы диспансеризации детей с неврологической 

патологией 
103. Сирингомиелия 
104. Туберкулезные поражения нервной системы 
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105. Травма спинного мозга: классификация, клиника, диагностика,  
лечение 

106. Основные принципы здорового образа жизни ребенка  
107. Основные противоэпилептические средства 
108. Улитковая (слуховая) часть преддверно-улиткового нерва: 

анатомия, семиотика, методы исследования, топическая 
диагностика 

109. Основные клинические формы ДЦП и их характеристика 
110. Дифференциальная диагностика эпилепсии у детей раннего 

возраста 
111. Поражение нервной системы при лейкозах 
112. Преддверная (вестибулярная) часть преддверно-улиткового 

нерва: анатомия, семиотика, методы исследования, топическая 
диагностика 

113. Миастения: патогенез, клиника, диагностика и лечение  
114. Клиническая классификация эпилептических припадков 
115. Энурез неорганической природы 
116. Языко-глоточный и блуждающий нервы: анатомия, семиотика, 

методы исследования, топическая диагностика 
117. Энцефалопатия новорожденных: причины возникновения, 

основные принципы диагностики и лечения 
118. Основные особенности клиники и течения опухолей головного 

мозга у детей, диагностика и лечение 
119. ЭЭГ при генерализованной и локализованной эпилепсии 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 


