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Пре ди сло вие к русскому из да нию

В со в ре мен ной ме ди ци не нев ро ло гия — од на из наи бо лее ди на мич -

но раз ви ва ю щих ся об ла с тей. Зна чи тель ные ус пе хи ней ро био ло гии,

ге не ти ки, био хи мии, функ ци о наль ной ди аг но сти ки, до с тиг ну тые за

по с лед ние го ды, в зна чи тель ной сте пе ни из ме ни ли тра ди ци он ные

пред ста в ле ния о ме ха низ мах мно гих за бо ле ва ний нер в ной си с те мы.

По я в ле ние со в ре мен ных ле кар ст вен ных пре па ра тов, со вер шен ст во -

ва ние тех ни ки ней ро хи рур ги че ских и ан ги о хи рур ги че ских опе ра -

ций — эти до с ти же ния по з во ля ют ус пеш но бо роть ся с тя же лей ши -

ми за бо ле ва ни я ми, ко то рые ра нее счи та лись не из ле чи мы ми.

Вме сте с тем нев ро ло гия по су ти сво ей бы ла и ос та ет ся кли ни че ской

ди с ци п ли ной, са мым тес ным об ра зом свя зан ной с дру ги ми раз де ла -

ми кли ни че ской ме ди ци ны — те ра пи ей, кар дио ло ги ей, хи рур ги ей.

Имен но по э то му сле ду ет под черк нуть, что для вра ча не об хо ди мо «кли -

ни че ское мыш ле ние», только хо ро ший кли ни цист спо со бен пра виль -

но оце нить име ю щу ю ся у боль но го сим пто ма ти ку и по стро ить обос -

но ван ный план об сле до ва ния и ле че ния. В этой свя зи хо чет ся от ме тить

цен ность на сто я ще го ру ко вод ст ва, на про тя же нии де ся ти ле тий вы дер -

жав ше го не од но крат ные пе ре из да ния в Ве ли ко б ри та нии. 

В сжа той, ла ко нич ной фор ме здесь рас сма т ри ваются ос нов ные

нев ро ло ги че ские син дро мы и за бо ле ва ния, пред ла га ются на пра в ле -

ния ди аг но сти че ско го по ис ка и аде к ват ные под хо ды к ле че нию.

Ка ж дая гла ва со про во ж да ет ся кли ни че ски ми при ме ра ми, что спо -

соб ст ву ет луч ше му ус во е нию ма те ри а ла.

Пред ла га е мая кни га бу дет ин те рес на как нев ро ло гам, так и спе ци а -

ли стам дру го го про фи ля, чья де я тель ность свя за на с ве де ни ем па ци -

ен тов с нев ро ло ги че ски ми за бо ле ва ни я ми, в ча ст но сти вра чам об щей

пра к ти ки. Не сом нен ную поль зу от изу че ния пред ла га е мо го  здесь ма -

те ри а ла по лу чат и сту ден ты-ме ди ки, ко то рым сле ду ет ре ко мен до вать

эту кни гу как учеб ное по со бие. При под го тов ке к эк за ме нам и во вре-

мя кли ни че ской пра к ти ки эта кни га долж на все гда быть у них (да и у

ор ди на то ров) под ру кой с тем, что бы при об ре та е мые тео ре ти че ские

и пра к ти че ские зна ния и на вы ки так же гар мо нич но ук ла ды ва лись в

го ло ве, как вы шив ка по кан ве об ра зу ет пра виль ный и стро гий узор.

Пред се да тель Все рос сий ско го об ще ст ва нев ро ло гов,

ака де мик РАМН, про фес сор Е.И. Гу сев
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Пре ди сло вие к девятому из да нию

Седьмое издание Lecture Notes of Neurology было полностью

переработано в связи изменением автора. В восьмом и девятом были

сделаны дальнейшие изменения, которые состояли в следующем: 

• В конце каждой главы второй части, то есть начиная с главы 9,

приведены истории болезней, что иллюстрирует основной текст

конкретными примерами из врачебной практики.

• В конце книги даны примеры экзаменационных вопросов и

приведены ответы к ним.

• Некоторые иллюстрации в тексте были заменены и добавлено

несколько новых.

• Текст книги был полностью пересмотрен с тем, чтобы он отражал

быстрое развитие неврологии и достигнутые успехи в лечении

неврологических заболеваний.

Неврологи-консультанты Тони Вильсон и Чарли Дэви прочитали

истории болезней и экзаменационные вопросы, любезно сделав

замечания по этому материалу. Клиницист генетик-консультант

Сьюзан Хьюзон сделала замечания по таблице 18.3. Сотрудники Wiley-

Blackwell, особенно Лора Мерфи и Карен Моор, были всегда

терпеливы и любезны. И наконец, еше раз я благодарю свою жену,

Сью, за поддержку.

Ли о нел Гинс берг
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Пре ди сло вие к седь мо му из да нию

Бо лее де ся ти лет про шло с мо мен та вы хо да ше с то го из да ния «Лек ций

по нев ро ло гии» д-ра Ива на Дра пе ра. Седь мое из да ние пре сле до ва ло

две це ли — от ра зить но вые до с ти же ния в нев ро ло гии и учесть из ме -

не ния в сту ден че ской учеб ной про грам ме.

Пос лед ние го ды на блю да лось бы строе раз ви тие кли ни че ской нев -

ро ло гии; па рал лель но бы ли до с тиг ну ты боль шие ус пе хи в об ла с ти фун -

да мен таль ной нев ро ло гии. В этом от но ше нии боль шую роль сыг ра ли

но вые ме то ды ней ро ви зу а ли за ции, по вы ша ю щие точ ность ди аг но сти -

ки и не до с та в ля ю щие не удоб ст ва па ци ен там, что от ли ча ет их от ра -

нее при ме ня е мых ме то дов. Бы ли пред ло же ны но вые спо со бы ле че ния

со сто я ний, ко то рые ра нее счи та лись не ку ра бель ны ми. Исс ле до ва ния

в об ла с ти мо ле ку ляр ной ге не ти ки про ли ли свет на па то ге нез за бо ле -

ва ний, что при не сет не со м нен ную поль зу при раз ра бот ке те ра пев ти -

че ских ме то дов, а так же в ди аг но сти ке на след ст вен ных на ру ше ний.

Не с мо т ря на ус пе хи фундаментальных исследований, нев ро ло гия

все еще ос та ет ся глав ным об ра зом кли ни че ской ди с ци п ли ной. Во пре -

ки рас хо же му мне нию тех, кто не свя зан  с нев ро ло ги ей, в этой об ла с -

ти ме ди ци ны установление ди аг но за, ко то рый к то му же имеет ма ло

общего с пра к ти че ски ми ну ж да ми, не чи с то умо з ри тель ный про цесс.

Нев ро ло ги че ские рас строй ства, ко то рые дей ст ви тель но от но сят ся к

ис клю чи тель но рас про стра не нным за бо ле ва ни ям, за ча с тую со пря же -

ны с вну т рен ни ми бо лез ня ми. Ди аг но сти ка ос но вы ва ет ся на ак ку рат -

ном сбо ре анам не за и проведении об ще го об сле до ва ния, а так же ло -

ги че ском ана ли зе, ос но ван ном на зна нии ана то ми че ских,

фи зио ло ги че ских и па то ло ги че ских при чин, вы звав ших за бо ле ва ние.

В этой кни ге излага ют ся ос но вы нев ро ло гии. Со глас но вы бран ной

це ли — из ло жить базовые зна ния, не об хо ди мые для спе ци а ли стов об -

щей пра к ти ки, здесь рас смо т ре ны наи бо лее рас про стра нен ные за бо -

ле ва ния. Кни га со сто ит из двух ча с тей. «Нев ро ло ги че ская се ми о ти ка»

(часть 1) по свя ще на сбо ру анам не за и проведению об сле до ва ния, что

отчасти основано на ана то ми и и фи зио ло ги и. В по с лед ней гла ве этой

ча с ти опи сы ва ет ся по сто ян но рас ши ря ю щий ся на бор раз лич ных ин -

ст ру мен таль ных об сле до ва ний в нев ро ло ги че ской кли ни ке. Во вто рой

ча с ти «Нев ро ло ги че ские рас строй ства» си с те ма ти зир о ва ны наи бо лее

рас про стра нен ные со сто я ния; ред кие слу чаи вы не се ны в таб ли цы или

опи са ны крат ко. Здесь име ют ся так же гла вы, по свя щен ные ур гент ной

нев ро ло гии, вос ста но ви тель но му ле че нию, смеж ным с дру ги ми спе -

ци аль но стя ми об ла с тям. Для удоб ст ва не ко то рые за бо ле ва ния рас смо -
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т ре ны в пер вой ча с ти, а их пер во при чи ны — во вто рой. Ав тор при но -

сит свои из ви не ния за ув ле чен ное об су ж де ние мо мен тов, ко то рые мо -

гут вы хо дить за пре де лы «ба зо вых зна ний». Вклю че ние та ких раз де лов

сле ду ет рас це ни вать как его ин те рес к рас ши ре нию об ла с тей нев ро -

ло ги че ско го ис сле до ва ния и пра к ти ки.

Это но вое из да ние Lecture Notes Neurology впол не мо жет быть ис -

поль зо ва но в ка че ст ве учеб но го по со бия при про хо ж де нии кли ни че -

ской пра к ти ки по нев ро ло гии, а так же в ка че ст ве спра воч ни ка вра ча

об щей пра к ти ки. Эта кни га так же мо жет по слу жить по со би ем при по -

вто ре нии ма те ри а ла и бу дет очень по лез на на чи на ю щим вра чам об -

щей пра к ти ки.

Ли о нел Гинс берг
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Часть 1

Нев ро ло ги че ская
се ми о ти ка
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Гла ва 1

Сбор нев ро ло ги че ско го анам не за

В по с лед ние го ды ди аг но сти ка и ле че ние за бо ле ва ний нер в ной си -

с те мы пре тер пе ли ре во лю ци он ные из ме не ния в свя зи с по я в ле ни -

ем но вых ме то дов. Вме сте с тем нев ро ло гия, как и мно гие дру гие об -

ла с ти ме ди ци ны, ос но вы ва ет ся на фун да мен таль ных кли ни че ских

на вы ках сбо ра анам не за и фи зи каль но го об сле до ва ния.

Нев ро ло ги че ский ди аг ноз
Обыч но нев ро ло ги че ский ди аг но з состоит из двух частей.

• Ана то ми че ская часть (где рас по ло же но по ра же ние нер в ной си с -

те мы?)

• Па то ло ги че ская часть (ка кой про цесс вы звал по ра же ние?).

Такое де ле ние диагноза по лез но, так как по з во ля ет из бе жать оши бок,

вы зван ных ши ро ким раз но об ра зи ем воз мож ной ло ка ли за ции па то -

ло ги че ско го оча га (табл. 1.1).

Анам нез имеет важ ней шее значение в составлении ана то ми че ской

и кли ни че ской частей ди аг но за. На самом деле у мно гих па ци ен тов

с за бо ле ва ни я ми нер в ной си с те мы от сут ст ву ет па то ло ги че ская сим -

пто ма ти ка или име ют ся объ е к тив ные из ме не ния, которые под твер -

жда ю т кли ни че ские пред по ло же ния, ос но ван ные на анам не зе.

Таб ли ца 1.1. Воз мож ная ло ка ли за ция оча га по ра же ния

Ко ра го лов но го моз га

Бе лое ве ще ст во

Ба заль ные ган г лии

Моз же чок

Ствол мозга

Че реп ные нер вы

Спин ной мозг

Спи наль ные ко реш ки

Пе ри фе ри че ские нер вы

Нерв но мы шеч ное со чле не ние

Мыш цы
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Гла ва 1. Сбор нев ро ло ги че ско го анам не за 11

Ино г да, осо бен но в слож ных слу ча ях, на основе анам неза можно

толь ко пред по ложить воз мож ную об ласть по ра же ния, а окон-

ча тель ный ди аг но з удается установить лишь по с ле об сле до ва ния,

так как заболевание од но го из от де лов нер в ной си с те мы мо жет

про яв лять ся сим пто ма ми, сход ны ми с по ра же ни ем дру гих ее от -

де лов.

Жа ло бы боль но го

Как луч ше со б рать анам нез, что бы по лу чить ма к си маль но пол ную

ди аг но сти че скую ин фор ма цию? Важ ным пра ви лом яв ля ет ся пре -

до с та в ле ние воз мож но сти па ци ен ту са мо сто я тель но из ло жить свои

жа ло бы, не пре ры вая его. Боль шин ст во па ци ен тов мо жет дать кор -

рект ное опи са ние сво их сим пто мов в те че ние двух-трех ми нут,

так что вре мя, за тра чен ное на эту про це ду ру, не бу дет по те ря но

впу с тую.

Обыч но ха ра к тер жа лоб и их динамика ус та на в ли ва ют ся в на чаль -

ной ча с ти бе се ды на ря ду с дру ги ми су ще ст вен ны ми фа к та ми:

• Воз раст (не ко то рые нев ро ло ги че ские заболевания при су щи со от -

вет ст ву ю щим воз рас тным группам)

• Род за ня тий (па ци ент по ро ду сво ей де я тель но сти мо жет под вер -

гать ся воз дей ст вию то к си нов или дру гих фа к то ров, ко то рые яв ля -

ют ся при чи ной за бо ле ва ния; не ко то рые нев ро ло ги че ские

расстройства мо гут ог ра ни чи вать вы пол не ние па ци ен том тру до -

вой де я тель но сти)

• Пра во ру кость — ле во ру кость (важ но по лу че ние ин фор ма ции о до -

ми нан тности по лу ша рий; ес ли па рез раз вил ся в верх них ко неч но -

стях, это важ но для оп ре де ле ния сте пе ни ут ра ты тру до спо соб но сти).

Выс лу шав опи са ние сим пто мов, не об хо ди мо со брать анам нез име -

ю щих ся жа лоб.

Вре мен ны’е ха ра к те ри сти ки воз ник но ве ния сим пто мов

Для ус та но в ле ния ди аг но за очень важ но оп ре де ле ние сле ду ю щих

вре мен ны’х ха ра к те ри стик воз ник но ве ния сим пто мов:

• На ча ло за бо ле ва ния

• Про грес си ро ва ние про цес са

• Про дол жи тель ность за бо ле ва ния

• Про дол жи тель ность пе ри о да вос ста но в ле ния

• Ча с то та обострений.
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На при мер, сла бость ко неч но стей с одной стороны мо жет быть обу -

сло в ле на по ра же ни ем контралатерального по лу ша рия го лов но го

моз га. Пос ле ду ю щий под роб ный оп рос, в ча ст но сти, уточ не ние вре -

ме ни по я в ле ния пер вых сим пто мов за бо ле ва ния, по з во ля ет сделать

пред по ло жение о характере за бо ле ва ния (рис. 1.1).

Клю че вые вопросы при сборе анамнеза

Ре зуль та ты сбо ра анам не за по з во ля ют по лу чить при бли зи тель ное

пред ста в ле ние о ло ка ли за ции по ра же ния, даль ней шая его де та ли за -

ция до с ти га ет ся бо лее под роб ным оп ро сом боль но го (табл. 1.2).

На при мер, у боль но го с жа лобами на сни же ние чув ст ви тель но -

сти в ки с тях и сто пах ско рее все го име ет ся диф фуз ное по ра же ние

пе ри фе ри че ских чув ст ви тель ных нер вов (сен сор ная по ли ней -
ро па тия). Од на ко по те ря чув ст ви тель но сти по ти пу «но с ков и
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Рис. 1.1. Ва ри ан ты те че ния нев ро ло ги че ских рас стройств. На при мер, при по -
ра же нии по лу ша рия го лов но го моз га — на ли чие кон т ра ла те раль но го ге ми па -
ре за, ост рое на ча ло (се кун ды, ми ну ты или, ча ще, ча сы) и ста биль ное со сто я -
ния в по с ле ду ю щем по з во ля ет с вы со кой ве ро ят но стью пред по ло жить
со су ди стое по ра же ние (ин сульт) — кро во из ли я ние или ин фаркт моз га. По с те -
пен ное раз ви тие за бо ле ва ния (дни, не де ли, ме ся цы), как пра ви ло, ука зы ва ет
на объ ем ное по ра же ние, на при мер опу холь. Ха ра к тер те че ния за бо ле ва ния с
обо ст ре ни я ми и ре мис си я ми (с сим пто ма ми, раз ви ва ю щи ми ся и ис че за ю щи -
ми в те че ние дней и не дель и по я в ля ю щи ми ся вновь), ско рее все го, ука зы ва ет
на хро ни че ское вос па ле ние или де ми е ли ни за цию, для цен т раль ной нер в ной
си с те мы наи бо лее ти пичен рас се ян ный скле роз
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пер ча ток» мо жет на блю дать ся и при по ра же нии шей но го от де -
ла спин но го моз га, ино гда кли ни че ски сход но го с по ли ней ро -

па ти ей.

В ка че ст ве при ме ра в табл. 1.2 ука за ны «клю че вые» во п ро сы для

двух ана то ми че ских ди аг но зов. На ли чие в анам не зе пред ше ст ву -

ю щих бо лей в шее или пе ре не сен ной трав мы, как и сфин к тер ные

на ру ше ния, с боль шой ве ро ят но стью ука зы вают на по вре ж де ние

шей но го от де ла спин но го моз га. Рас ст рой ст ва мо че ис пу с ка -
ния — ран ний при знак по ра же ния спин но го моз га, у па ци ен тов

с сенсорной ней ро па ти ей они на блю да ют ся лишь в слу чае со пут -

ст ву ю щей ве ге та тив ной ней ро па тии.

Таб ли ца 1.2. Си с те ма во п ро сов для сбо ра нев ро ло ги че ско го анам не за.
Име ют ся ли у па ци ен та ука зан ные на ру ше ния?

Боль
Го лов ная боль
Боль в об ла с ти ли ца, шеи, спи ны, ко неч но стей

Рас ст рой ст ва со з на ния
Эпизоды утраты со з на ния, об мо ро ки, при пад ки*
Нарушения сна

Ког ни тив ные и аф фе к тив ные рас строй ства
Па мять, речь
Де прес сия, раз дра жи тель ность

На ру ше ние функ ции че реп ных нер вов
По те ря зре ния, дво е ние или рас плыв ча тое ви де ние*
Слух, обо ня ние, вкус
Го ло во к ру же ние, на ру ше ние рав но ве сия*
Буль бар ные рас строй ства (гло та ние, ар ти ку ля ция ре чи)

При зна ки на ру ше ния функ ций ко неч но стей
Труд но сти под ни ма ния, хва та ния пред ме тов,

на ру ше ние точ но сти дви же ний паль цев, не лов кость
На ру ше ние по ход ки, сла бость в но гах или ско ван ность,

на ру ше ние рав но ве сия
Сни же ние чув ст ви тель но сти, из вра ще ние чув ст ви тель но сти,

не про из воль ные дви же ния, на ру ше ния ко ор ди на ции, онемение*

Рас ст рой ст ва сфин к те ров
Се к су аль ная ди с функ ция, на ру ше ние функ ций ки шеч ни ка, мо че во го пу зы ря

* Ес ли па ци ент ис поль зу ет тер ми ны «об мо рок», «го ло во кру же ние», «сла бость», «дво -
е ние в гла зах», «не чет кость изо бра же ния» или «оце пе не ние», тре бу ет ся вы яс нить точ -
ное зна че ние его слов, так как смысл, вкла ды ва е мый боль ным в эти по ня тия, мо жет
не со от вет ст во вать ме ди цин ским тер ми нам.
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Верх ний уро вень по ра же ния
По лез ным ме то дом по вы ше ния ка че ст ва сбо ра анам не за яв ля ет ся

ус та но в ле ние «верх не го ана то ми че ско го уров ня по ра же ния».
Так, топический ди аг ноз сла бо сти в но ге мо жет варь и ро вать, но вы -

яс не ние то го, име ют ся ли сход ные про яв ле ния в од но имен ной ру -

ке, су жи ва ет об ласть по ис ка, по з во ляя пред по ло жить, что, ско рее все -

го, у па ци ен та име ет ся ге ми па рез, вы зван ный по ра же ни ем

контралатерального по лу ша рия го лов но го моз га.

Не га тив ные и по зи тив ные сим пто мы
Су ще ст ву ет чет кое раз гра ни че ние ме ж ду «не га тив ны ми» и «по зи тив -

ны ми» нев ро ло ги че ски ми сим пто ма ми (в оте че ст вен ной ли те ра ту -

ре — сим пто мы «вы па де ния» и «раз дра же ния» — прим. ред.).

Не га тив ные сим пто мы: ут ра та функ ций вслед ст вие оча го- во -

го по ра же ния нер в ной си с те мы. Так, со су ди стое по ра же ние

од но го из по лу ша рий го лов но го моз га, как пра ви ло, при во дит к

ут ра те функ ций, на при мер па ра ли чу про ти во по лож ных ко неч но -

стей.

По зи тив ные сим пто мы: раз дра жа ю щее по ра же ние, на при-

мер на ли чие об ла с ти па то ло ги че ской элек т ри че ской ак тив но сти

в од ном из по лу ша рий го лов но го моз га, мо жет вы звать ско рее

не про из воль ные со кра ще ния мышц (кло ни че ские) на про ти во -

по лож ной сто ро не те ла (пар ци аль ная эпи леп сия), не же ли

па ра лич.

До пол не ние к анам не зу

В нев ро ло гии, как и в лю бой дру гой об ла с ти ме ди ци ны, цен ная ин -

фор ма ция мо жет быть по лу че на в хо де опро са:

• О пе ре не сен ных ра нее за бо ле ва ни ях

• Се мей ный анам нез

• Со ци аль ный анам не з

• Те ра пев ти че ский анам не з (при ем ле кар ст вен ных пре па ра тов

и пр.).

Пред по ла гая, что об на ру жен ное у па ци ен та на ру ше ние чув ст ви тель -

но сти по ти пу «но с ков и пер ча ток» свя за но с сен сор ной по ли ней -

ро па ти ей, сле ду ет учи ты вать:

• Пред ше ст ву ю щие за бо ле ва ния, в ча ст но сти са хар ный ди а бет,

ко то рые мо гут быть при чи ной сенсорной ней ро па тии
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• Се мей ный анам нез: не ко то рые фо рмы ней ро па тии носят на -

след ст вен ный ха ра к тер

• Со ци аль ный анам нез: чрез мер ное упо т реб ле ние ал ко го ля мо -

жет при ве с ти к раз ви тию сенсорной по ли ней ро па тии вслед ст вие

ви та мин ной не до с та точ но сти

• Те ра пев ти че ский анам нез: мно гие пре па ра ты мо гут вы зы вать

по ли ней ро па тию.

Сбор анам не за со слов оче вид цев

Мно гие па ци ен ты нев ро ло ги че ской кли ни ки не в со сто я нии са мо -

сто я тель но пре до с та вить ин фор ма цию о сво ем за бо ле ва нии, в свя -

зи с чем тре бу ет ся уточ не ние анам не сти че ских све де ний со слов

род ст вен ни ков или оче вид цев.

Осо бо важ на ин фор ма ция оче вид цев в слу ча е за бо ле ва ния, со -

про во ж да ю ще го ся пре хо дя щи ми на ру ше ни я ми со з на ния. Ис к лю -

чи тель ное значение имеет ин фор ма ция от оче вид цев о раз ви тии

за бо ле ва ния при гос пи та ли за ции в кли ни ку па ци ен та, на хо дя ще -

го ся в бес со з на тель ном со сто я нии.

Очень важ ны также анам не сти че ские све де ния о раз ви тии за бо -

ле ва ния, по лу чен ные от ок ру жа ю щих, у па ци ен та с про грес си ру ю -

щим ког ни тив ным сни же ни ем (де мен ция). В этой си ту а ции для

установления пра виль но го ди аг но за прин ци пи аль но важ но полу-

чить ин фор ма цию от бли зких родственников. В слу чае, ес ли боль -

ной предъ я в ля ет жа ло бы на сни же ние па мя ти, за труд не ния в ин -

тел ле к ту аль ной де я тель но сти, ко то рые ос та ют ся не за ме чен ны ми

бли жай шими род ст вен ни ками и кол легами по ра бо те, наи бо лее

ве ро ят но пред по ло жить, что ука зан ные рас строй ства свя за ны с на -

ли чи ем де прес сии или тре вож но го рас строй ства (псев до де мен -
ция), и ме нее ве ро ят но на ли чие ис тин ной де мен ции, ха ра к те ри -

зу ю щей ся на ли чи ем ми к ро- или ма к ро ско пи че ских стру к тур ных

из ме не ний го лов но го моз га.

Анам нез и ре зуль та ты об сле до ва ния

В пра к ти ке нев ро ло га не воз мож но разделить сбор анам не за и соб -

ст вен но нев ро ло ги че ское об сле до ва ние, так как об сле до ва ние на чи -

на ет ся с первой беседы для сбора анамнеза.
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Цен ная ин фор ма ция мо жет быть по лу че на уже на ос но ва нии пер -

во го впе чат ле ния о па ци ен те; вни ма ние сле ду ет об ра тить на сле ду -

ю щее:

• По ход ка

• Вы ра же ние ли ца

• Дро жа ние рук

• Осо бен но сти ре чи.

Нев ро ло ги че ский ос мотр не мо жет быть от де лен от ос мо т ра об -

ще со ма ти че ско го. Осо бое вни ма ние долж но быть уде ле но со сто я -

нию сер деч но-со су ди стой и мы шеч ной си с тем. Сле ду ет об ра тить

внимание на сле ду ю щие при зна ки, ко то рые мо гут быть свя за ны с

со су ди стым по ра же ни ем нер в ной си с те мы:

• Пульс — ча с то та и рит мич ность

• Ар те ри аль ное да в ле ние

• Ау скуль та тив ные шу мы — сер деч ные, ка ро тид ные, кра ниаль ные и

спи наль ные.

При ос мо т ре скелетно-мы шеч ной си с те мы осо бое вни ма ние сле -

ду ет об ра тить на на ли чие или от сут ст вие де фор ма ций че ре па, по -

зво ноч ни ка, су с та вов.

Ос нов ные ком по нен ты де таль но го нев ро ло ги че ско го об сле до ва -

ния, ко то рые долж ны быть оце не ны у ка ж до го па ци ен та:

• Уро вень со з на ния

• Ког ни тив ные функ ции

• Речь

• Че реп ные нер вы

• Со сто я ние шеи и ту ло ви ща

• Дви га тель ные и чув ст ви тель ные функ ции ко неч но стей

• По ход ка.

Бо лее под роб ное об сле до ва ние бу дет обу сло в ле но осо бен но стя ми

анам не за и ха ра к те ром за бо ле ва ния. Так, у боль шин ст ва ам бу ла тор -

ных боль ных тща тель ная оцен ка уров ня со з на ния и ког ни тив ных

функ ций не тре бу ет ся, так как пол но цен ная ин фор ма ции об их со -

сто я нии мо гут быть по лу че на уже на ос но ва нии бе се ды и рас спро са

о за бо ле ва нии. В то же время бо лее тща тель ное и це ле на пра в лен ное

об сле до ва ние тре бу ет ся у па ци ен та, гос пи та ли зи ро ван но го в кли ни -

ку в бес со з на тель ном со сто я нии по с ле не сча ст но го слу чая, или у боль -

но го со спу тан ным со з на ни ем, на хо дя ще го ся в об ще со ма ти че ском

от де ле нии. За к лю чи тель ный раз дел на сто я щей гла вы со дер жит ос -

нов ные ре ко мен да ции по ос мо т ру нев ро ло ги че ско го боль но го с уче -

том осо бен но стей ана то мии и фи зио ло гии.
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Клю че вые по ло же ния
• Ус та но в ле ние нев ро ло ги че ско го ди аг но за включает две части — оп -

ре де ле ние ло ка ли за ции оча га по ра же ния (ана то ми че ский ди аг ноз) и
ха ра к те ра па то ло ги че ско го про цес са (па то ло ги че ский ди аг ноз)

• Ди на ми ка име ю щих ся сим пто мов во вре ме ни за ча с тую по з во ля ет ус -
та но вить па то ло ги че ский ди аг ноз

• Нев ро ло ги че ские сим пто мы мо гут быть не га тив ны ми (сим пто мы вы -
па де ния — ут ра ты функ ций) или по зи тив ны ми (сим пто мы раз дра же -
ния)

• Анам не сти че ские све де ния, по лу чен ные от род ст вен ни ков или ок ру -
жа ю щих, не об хо ди мы  при ве де нии боль но го с рас строй ства ми со з -
на ния или ког ни тив ны ми на ру ше ни я ми

• Пол ное нев ро ло ги че ское об сле до ва ние яв ля ет ся дли тель ным про -
цес сом, уто ми тель ным как для па ци ен та, так и для вра ча, по э то му
объ ем уг луб лен но го об сле до ва ния мо жет быть ог ра ни чен, ис хо дя из
ха ра к те ра име ю щих ся жа лоб и анам не за за бо ле ва ния.
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Гла ва 2

Соз на ние

Соз на ние — ос ве до м лен ность ин ди ви ду у ма о сво ей лич но сти и об

ок ру жа ю щем ми ре. Это оп ре де ле ние уз кое и не пол ное, од на ко

по лез ное в кли ни че ском кон тек сте ост рых на ру ше ний со з на ния.

С па то фи зио ло гической точ ки зре ния нор маль ное со з на ние

за ви сит от ин фор ма ции, по сту па ю щей в го лов ной мозг от ор га -

нов чувств, а так же де я тель но сти вос хо дя щей ре ти ку ляр ной фор -

ма ции ство ла го лов но го моз га и ее ро ст раль ных проекций,

ко то рые ока зы ва ют ак ти ви ру ю щее вли я ние на ко ру го лов но го

моз га.

Пре ды ду щие по пыт ки клас си фи ци ро вать в кли ни че ской пра к ти -

ке тя жесть из ме не ний уров ня со з на ния ос но вы ва лись на ис поль зо -

ва нии та ких не точ ных тер ми нов, как сту пор, по лу ко ма и т. д. Бо лее

удач ной ока за лась шка ла ко мы Глаз го (таб л. 2.1), ос но ван ная на

объ е к тив ной оцен ке со сто я ния боль но го. Эта шка ла ши ро ко ис поль -

зу ет ся для оп ре де ле ния уров ня бодр ст во ва ния па ци ен та, а так же для

оцен ки ре зуль та тов ле че ния.

При чи ны из ме нен но го со з на ния

Нор маль ное функ ци о ни ро ва ние ак ти ви ру ю щей ре ти ку ляр ной си с -

те мы мо жет быть на ру ше но оча го вым или диф фуз ным по ра же ни ем

моз га.

• Стру к тур ные из ме не ния:
• суб тен то ри аль ные (по ра же ние не по сред ст вен но ство ла го лов но -

го моз га — трав ма, ин фаркт, кро во из ли я ние, опу холь, де ми е ли -

ни за ция)
• су п ра тен то ри аль ные (сда в ле ние ство ла го лов но го моз га)
• схо дные па то ло ги че ские про цес сы, вызывающие по ра же ни е пра -

во го по лу ша рия.

• Диф фуз ные по ра же ния:
• сни жен ное со дер жа ние ве ществ, тре бу ю щих ся для нор маль но го

ме та бо лиз ма мозга (ги по к сия, ги пог ли ке мия)
• дру гие на ру ше ния ме та бо лиз ма (по чеч ная и пе че ноч ная не до с -

та точ ность, ги по тер мия, дефицит ви та ми нов)
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• эпи леп сия (на ру ше ние нор маль ной элек т ри че ской проводимости

ствола головного моз га)
• вос па ле ние ткани головного моз га и его обо ло чек (эн це фа лит,

ме нин гит)
• воз дей ст вие нар ко ти ков и то к си нов (опи а ты, ан ти де прес сан ты,

сно твор ные, ал ко голь).

Ве де ние па ци ен та, на хо дя ще го ся
в бес со з на тель ном со сто я нии
(мероприятия АВС)
Экс трен ная по мощь па ци ен ту, на хо дя ще му ся в бес со з на тель ном со -

сто я нии, со сто ит в под дер жа нии функ ций ды ха ния и кро во об ра ще -

ния, про ве де нии ре а ни ма ци он ных ме ро при я тий.
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Табл. 2.1. Шка ла ко мы Глаз го

                                                                                 Баллы

От кры ва ние глаз
Спон тан ное                                                            4
На речь                                                                     3
На боль                                                                    2
От сут ст ву ет                                                           1

Лучший словесный от вет
Пол ная ори ен ти ро ван ность                            5
Спу тан ная речь                                                    4
Не по нят ная речь                                                  3
Неч ле но раз дель ные зву ки                              2
От сут ст ву ет                                                           1

Лучший дви га тель ный от вет
Вы пол не ние ко манд                                          6
Ло ка ли за ция ис точ ни ка раз дра же ния       5
От дер ги ва ние ко неч но стей

(нормальное сги ба ние)                                 4
Аномальное торможение

(спа сти че ское сги ба ние)                              3
Раз ги ба ние к ис точ ни ку бо ли                        2
От сут ст ву ет                                                           1

Сумма баллов                                                   3–15
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А Обес пе че ние про хо ди мо сти ды ха тель ных пу тей — сле ду ет уда лить

из ды ха тель ных пу тей лю бые пре пят ст вия ды ха нию. При не об хо -

ди мо сти ус та на в ли ва ет ся воз ду хо вод. (А от англ. Airway —

дыхательные пути)

В Сле ду ет обес пе чить ды ха ние ки с ло ро дом, при не эф фе к тив ном

спонтанном ды ха нии не об хо ди мо про ве де ние ис кус ст вен ной вен -

ти ля ции лег ких. (В от англ. Breathing — дыхание)

С Кро во о б ра ще ние — не об хо ди мо кон т ро ли ро вать ча с то ту сер деч -

ных со кра ще ний и уро вень ар те ри аль но го да в ле ния, про ве с ти ве -

не пунк цию и, при не об хо ди мо сти, вос пол нить кро во по те рю.

(С от англ. Circulation — циркуляция)

Не мед лен но долж на быть про ве де на кор рек ция сле ду ю щих об ра -

ти мых из ме не ний:

• при ги пог ли ке мии — вве сти вну т ри вен но 50 мл 50%-го рас тво ра

дек ст ро зы

• при пе ре до зи ров ке нар ко ти ков — вве сти со от вет ст ву ю щий

ан ти дот: для опи а тов — на ло к сон, для бен зо ди а зе пи нов — флу -

ма зе нил.

Другие ку ра бель ные за бо ле ва ния мо гут быть диагностированы по

опи са нию сви де те лей или близ ких, а так же на ос но ва нии ре зуль та -

тов физикального об сле до ва ния, по з во ля ю ще го вы явить сле ды не -

дав них травм, инфекций, эпи леп ти че ско го при пад ка (гл. 10), по вы -

шен но го вну т ри че реп но го да в ле ния (гл. 13). Пос ле про ве де ния

не от лож ных ме ро при я тий по спасению жизни не об хо ди мо де таль -

ное изу че ние со сто я ния глаз ных яб лок (гл. 4) и ко неч но стей, что

мо жет по мочь ло ка ли зо вать очаг по ра же ния.

Ди аг но сти ка смер ти моз га

У не ко то рых па ци ен тов не об ра ти мые по вре ж де ния моз га на сту па -

ют при пре кра ще нии функ ци о ни ро ва ния ство ла го лов но го моз га,

часто ведущих к смер ти. При этом кар ди о ва ску ляр ные реф ле к сы мо -

гут ос та вать ся со хран ны ми, а ды ха ние мо жет про дол жать ся за счет

ис кус ст вен ной вен ти ля ции лег ких. В та ком слу чае ис поль зу ют ся фор -

маль ные кри те рии смер ти ство ла го лов но го моз га для ре ше ния

во п ро са о воз мож но сти от клю че ния ап па ра та ис кус ст вен но го ды -

ха ния (табл. 2.2). Это ста ло прин ци пи аль но важ ным в свя зи с раз ви -
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ти ем транс план то ло гии, пра к ти ка ко то рой со пря же на с ре ше ни ем

слож ных эти че ских во п ро сов.

Еще бо лее эти че ски слож ная си ту а ция воз ни ка ет то г да, ко гда па -

ци ент пе ре нес об шир ное тя же лое по вре ж де ние ство ла го лов но го

моз га и на хо дит ся в ве ге та тив ном со сто я нии, т. е. он не име ет

пред ста в ле ния о се бе и ок ру жа ю щем ми ре, од на ко спо со бен спон -

тан но ды шать, со хра ня ет ста биль ную ге мо ди на ми ку, а так же про -

дол жа ет ци к ли че ски от кры вать и за кры вать гла за, по доб но че ре -

до ва нию сна и бодр ст во ва ния. Та кое со сто я ние мо жет про дол жать ся

дли тель ное вре мя.

Гла ва 2. Соз на ние 21

Пред ва ри тель ные ус ло вия
Пре кра ще ние при е ма пре па ра тов, уг не та ю щих де я тель ность цен т раль ной

нер в ной си с те мы
В слу чае не эф фе к тив но го спонтанного ды ха ния боль но му долж на про во -

дить ся ис кус ст вен ная вен ти ля ция лег ких, при этом сле ду ет ис клю чить
воз мож ное воз действие вво ди мых ми о ре ла к сан тов

Не об хо ди мо ис клю чить связь со сто я ния па ци ен та с ги по тер ми ей и тя же лы -
ми ме та бо ли че ски ми рас строй ства ми

Сле ду ет ус та но вить при чи ну тя же ло го со сто я ния боль но го и вы явить при -
зна ки не об ра ти мо го по ра же ния моз га

Исс ле до ва ние
От сут ст вие ре ак ции зрач ков на свет
От сут ст вие кор не аль ных реф ле к сов (гл. 4)
От сут ст вие ве с ти бу ло-оку ляр ных реф ле к сов (рис. 4.7)
От сут ст вие каш ле во го реф ле к са
От сут ст вие дви га тель ной ре ак ции при бо ле вой сти му ля ции черепных нер -

вов (на при мер, на да в ли ва нии на су п ра ор би таль ные точ ки)
От сут ст вие ды ха тель ных дви же ний при пре кра ще нии ис кус ст вен ной вен ти -

ля ции лег ких (РаО2 под дер жи ва ет ся по да чей О2 че рез эн до т ра хе аль ную
труб ку 6 л/мин; Ра СО2 долж но быть не ме нее 6,65 кПа, 50 мм рт. ст.)

За ме ча ния
Исс ле до ва ния долж ны про во дить ся дву мя ква ли фи ци ро ван ны ми спе ци а ли -

ста ми, один из ко то рых или, луч ше, оба име ют ста тус кон суль тан та
Не об хо ди мо по втор ное про ве де ние ис сле до ва ния, смерть кон ста ти ру ет ся

толь ко в том слу чае, ес ли при по втор ном ис сле до ва нии от сут ст ву ют при -
зна ки де я тель но сти моз го во го ство ла

ЭЭГ (гл. 8) ма ло эф фе к тив на в ди аг но сти ке смер ти ство ла го лов но го моз га.

Табл. 2.2. Критерии смерти ствола головного мозга
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Не менее тя же лым как для са мо го па ци ен та, так и для тех, кто

уха жи ва ет за ним, яв ля ет ся со сто я ние, при ко то ром со хра не ны

функ ции ак ти ви ру ю щей ре ти ку ляр ной си с те мы при од но вре мен -

ном тя же лом по ра же нии ство ла моз га. Па ци ент на хо дит ся в со з -

на нии, но па ра ли зо ван и мо жет об щать ся толь ко при по мо щи мор -

га ния и вер ти каль ных дви же ний глаз ны ми яб ло ка ми (син дром
«за пер то го человека»).

Пре хо дя щие рас строй ства со з на ния
Ди аг но сти ка эпи зо дов из ме нен но го со з на ния все гда за труд ни тель -

на. Обыч но диф фе рен ци аль ная ди аг но сти ка про во дит ся ме ж ду эпи -
леп си ей (припадком) (гл. 10) и об мо ро ком.

Об мо рок — крат ко вре мен ная ут ра та со з на ния, вы зван ная пре хо -

дя щим умень ше ни ем при то ка кро ви к го лов но му моз гу, при чи ной

чего мо гут быть:

• Сер деч ная арит мия

• Дли тель ное пре бы ва ние в вер ти каль ном по ло же нии, осо бен но в

те п лом по ме ще нии

• Пси хо ген ные фа к то ры, на при мер об мо рок у ас те нич ных лиц при

ви де инъ ек ци он ных игл и дру гих ме ди цин ских ин ст ру мен тов

• Дру гие при чи ны чрез мер ной сти му ля ции ва гус ных реф ле к сов (на -

при мер, обморок при мо че ис пу с ка нии, каш ле вые об мо ро ки).

Обыч но у па ци ен тов с об мо ро ка ми име ют ся пред вест ни ки ут -

ра ты со з на ния и по с ле ду ю ще го па де ния, ко то рые про яв ля ют ся го -

ло во кру же ни ем, тош но той, раз мы тым или «тун нель ным» зре ни ем,

блед но стью и уси лен ным по то от де ле ни ем. Ко г да па ци ент при ни -

ма ет по зу с го ло вой, рас по ло жен ной на уров не серд ца, вос ста но -

в ле ние сознания про ис хо дит до воль но бы ст ро (через 1–2 ми н),

при от сут ст вии сер деч ной арит мии. Ес ли состояние утраты

сознания ус той чи во, то ги по к сия моз га бу дет про дол жать ся и мо -

гут воз ник нуть су до ро ги.

Дру гие со сто я ния, тре бу ю щие про ве де ния диф фе рен ци аль ной

ди аг но сти ки ме ж ду эпи леп ти че ским ха ра к те ром при пад ка и об мо -

ро ка ми:

• Ги пог ли ке мия. (Это му со сто я нию пред ше ст ву ют тре во га, тре мор

ко неч но стей, не ус той чи вость, пот ли вость, чув ст во го ло да. По те ря

со з на ния мо жет про дол жать ся дли тель ное вре мя — до ча са и боль -

ше, мо жет со про во ж дать ся су до ро га ми.)
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• Па де ния. (Жен щи ны сре д не го и стар ше го воз рас та па да ют без пред -

вест ни ков и без ут ра ты со з на ния. Дан ное со сто я ние яв ля ет ся до б -

ро ка че ст вен ным, хотя име ет ся риск трав ма ти че ских по вре ж де -

ний.)

• Пси хо ген ные приступы. (Воз ни ка ют в стрес со вых си ту а ци ях или

как вариант по ве де ния, по з во ля ю щего при влечь вни ма ние. Мо гут

быть ас со ци и ро ва ны с ги пер вен ти ля ци ей, со про во ж да е мой зво -

ном в ушах, в край них слу ча ях также быть спрово ци ро ва ны на ме -

рен ной ги пер вен ти ля ци ей.)

На ру ше ния сна
Сон — нор маль ное со сто я ние из ме нен но го со з на ния, за ви ся щее от

вну т рен не го рит ма ак ти ви ру ю щей си с те мы мозга (цикл за сы па ний–

про бу ж де ний). В от ли чие от па то ло ги че ско го бес со з на тель но го со -

сто я ния, спя щий че ло век мо жет быть лег ко раз бу жен. Не ко то рые

рас строй ства сна мо гут ха ра к те ри зо вать ся по вы шен ной днев ной

сон ли во стью.

Нар ко леп сия

Дан ное ред кое рас строй ство ха ра к те ри зу ет ся че тырь мя кли ни че ски -

ми при зна ка ми.

• При сту пы сон ли во сти в днев ное вре мя (нар ко леп сия), обыч но

про дол жи тель но стью до 10–20 ми н, по с ле ко то рых па ци ент про -

сы па ет ся от дох нув шим. Эти эпи зо ды не пре одо ли мы и мо гут воз -

ни кать в не под хо дя щие мо мен ты, на при мер во вре мя бе се ды, при -

е ма пи щи, во ж де ния ав то мо би ля и т. д.

• Ка та п ле к сия — эпи зо ды ут ра ты по сту раль но го кон т ро ля и сла -

бо сть в ко неч но стях с со хра не нным со з на нием; обыч но про во ци -

ру ют ся эмо ци о наль ным стрес сом, на при мер сме хом.

• Па ра лич сна — не воз мож ность дви гать ся во вре мя за сы па ния или

про бу ж де ния.

• Гип на го ги че ские гал лю ци на ции — зри тель ные гал лю ци на -

ции уст ра ша ю ще го ха ра к те ра, воз ни ка ю щие при про бу ж де нии.

При чи ны нарколепсии изу че ны недостаточно. Она мо жет иметь

ге не ти че скую природу и быть ас со ци и ро вана с ос нов ным ком п ле к -

сом ги с то сов ме сти мо сти. По ло жи тель ный эф фект при нар ко леп сии

до с ти га ет ся на зна че ни ем ам фе та ми нов, од на ко, учи ты вая воз мож -

Гла ва 2. Соз на ние 23

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



ность раз ви тия при вы ка ния к этим пре па ра там, сле ду ет быть ос то -

рож ным при их на зна че нии. Аль тер на ти вой ам фе та ми нам яв ля ет ся

мо да фи нил. Кло ми п ра мин об лег ча ет про яв ле ния ка та п ле к сии, но не

ока зы ва ет вли я ния на нар ко леп ти че ские ата ки.

Об ст ру к тив ное ап ноэ во сне

Ча с тич ное на ру ше ние про хо ди мо сти верх них ды ха тель ных пу тей,

ко то рые еще боль ше су жи ва ют ся или пол но стью пе ре кры ва ют ся

во вре мя при сту пов ап ноэ, мо жет быть при чи ной из бы точ ной

днев ной сон ли во сти, ко то рая не все гда свое вре мен но рас по з на -

ет ся. Обыч но сон та ких па ци ен тов бес по кой ный и со про во ж да ет -

ся силь ным хра пом. Человек про сы па ет ся не вы спав ши мся и весь

день пре бы ва ет в со сто я нии сон ли во сти, од на ко сон в днев ное вре -

мя так же не при но сит от ды ха. Про я в ле ния нар ко леп сии от сут ст -

ву ют. Воз мож ны на ли чие в анам не зе ото ла рин го ло ги че ских за бо -

ле ва ний, из бы точ но го ве са и зло упо т реб ле ния ал ко го лем. Ди аг ноз

мо жет быть ус та но в лен пу тем ре ги ст ра ции эпи зо дов об ту ра ции

верх них ды ха тель ных пу тей и пе ри о дов ап ноэ при мо ни то ри ро -

ва нии сна, в ча ст но сти при пуль со вой ок си мет рии в ам бу ла -

тор ных ус ло ви ях или в спе ци аль но обо ру до ван ной со мно ло ги че -

ской ла бо ра то рии. Де таль ное изу че ние сна мо жет ока зать ся

не об хо ди мым для ус та но в ле ния ред ко го син дро ма цен т раль но -
го ап ноэ во сне, ко гда ап ноэ на сту па ет без про дол же ния по пы -

ток ды ха ния. У боль ных с пе ри о да ми об стру к тив но го ап ноэ во сне

по ло жи тель ный эф фект до с ти га ет ся при ме не ни ем уст рой ст ва,

обес пе чи ва ю ще го по сто ян ное по ло жи тель ное да в ле ние в ды ха -

тель ных пу тях. Ис поль зо ва ние его пре ду пре ж да ет спа да ние мяг -

ких тка ней воз ду хо про во дя щих пу тей, при во дя щее к ап ноэ во вре -

мя сна. У не ко то рых па ци ен тов, в ча ст но сти с по ли па ми но со вых

па зух, ис кри в ле ни ем но со вой пе ре го род ки, ги пер тро фи ей мин да -

лин, це ле со об раз но об су ж де ние во п ро са о хи рур ги че ском вме ша -

тель ст ве.
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Клю че вые положения
• Шка ла ко мы Глаз го пре до с та в ля ет объ е к тив ные дан ные об уров не

бодр ст во ва ния па ци ен та
• Со з на ние мо жет быть из ме нен ным при оча го вом или диффузном по -

ра же нии головного моз га (ме та бо ли че ской, вос па ли тель ной или то -
к си че ской природы)

• При ока за нии экс трен ной по мо щи па ци ен ту в бес со з на тель ном со -
сто я нии сле ду ет обес пе чить про хо ди мость ды ха тель ных пу тей, под -
дер жа ние ды ха ния и кро во об ра ще ния

• Смерть ство ла го лов но го моз га ди аг но сти ру ет ся на ос но ва нии стро -
гих кли ни че ских и инструментальных кри те ри ев

• Диф фе рен ци аль ная ди аг но сти ка у па ци ен тов с пре хо дя щи ми рас -
строй ства ми со з на ния про во дит ся ме ж ду эпи леп ти че ским при пад -
ком и син ко паль ным со сто я ни ем (обмороком).
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Гла ва 3

Ког ни тив ные функ ции

Вы с шая моз го вая де я тель ность мо жет быть под раз де ле на на следую-

щие функции:

• Об щие функ ции, ко то рые не мо гут быть ло ка ли зо ва ны в одной

специфической зо не моз га, а тре бу ю т со в ме ст ной ра бо ты не сколь -

ких зон:

• Вни ма ние и спо соб ность к кон цен т ра ции

• Па мять

• Ис пол ни тель ные функ ции вы с ше го по ряд ка

• Социальное и личностное по ве де ние.

• Ло ка ли зо ван ные функ ции, ко то рые связаны с нор маль ной стру к -

ту рой и функ ци о ни ро ва нием спе ци фи че ского от де ла одного по -

лу ша рия (рис. 3.1).

Лобные доли
— высшие интеллектуальные

функции
— личность, настроение
— социальное поведение
— двигательные зоны

расположены в задней
лобной области (гл. 5)

— лобные центры
содружественных движений
глазных яблок (гл. 4)

— речь (доминантное
полушарие)

Височные доли
— память
— речь (доминантное полушарие)
— зрительные пути (зрительная

лучистость; гл. 4)

Теменные доли
Доминантное полушарие
— речь, включая чтение

и письмо
— счет
— праксис (см. текст)
Субдоминантное полушарие
— зрительно-

пространственное
восприятие

Оба полушария
— высшие чувствительные

функции (гл. 6)
— зрительные пути

(зрительная лучистость;
гл. 4)

За ты лоч ные доли
— зрительная кора

и зрительные
ассоциативные поля

Ри с. 3.1. Ло ка ли за ция функ ций головного моз га
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Ког ни тив ные функ ции

Вни ма ние и кон цен т ра ция

Ана то мия
Под дер жа ние вни ма ния обес пе чи ва ет ся тем же ана то ми че ским суб -

стра том, что и со з на ние, а имен но, ак ти ви ру ю щей ре ти ку ляр ной си -

с те мой, ко то рая про е ци ру ет ся на та ла мус и да лее — на ко ру го лов -

но го моз га (рис. 2.1).

Обс ле до ва ние

Кли ни че ские те с ты изучения вни ма ния и его кон цен т ра ции вклю -

ча ют оцен ку следующих функ ций:

• Ори ен та ция в про стран ст ве и вре ме ни. — Мо жет ли па ци ент

назвать вре мя су ток, день не де ли, ме сяц и год, место, в ко то ром он

на хо дит ся?

• По вто рение чи слового ряда в пря мом и об рат ном по ряд ке.

• Се рий ный счет — по с ле до ва тель ное вычитание 7 от 100; при не -

удач ной по пыт ке — обратный счет от 20 или называние ме ся цев

в об рат ном по ряд ке.

Кли ни че ские про яв ле ния

Де ли рий (ра нее рас сма т ри вал ся как ост рая спу тан ность со з на -
ния) — син дром, про яв ля ю щий ся ос лаб ле ни ем вни ма ния и спо соб -

но сти к кон цен т ра ции. До воль но рас про стра нен ное рас строй ство,

осо бен но сре ди па ци ен тов стар ших воз рас тных групп. Дру гие

проявления это го со сто я ния:

• Спу тан ность мышления и ре чи

• Зри тель ные гал лю ци на ции

• На ру ше ние ци к ла за сы па ние — про сы па ние: па ци ент дол гое вре -

мя пре бы ва ет в со сто я нии бодр ст во ва ния и бо лее бес по ко ен в ноч -

ное вре мя

• На ру ше ние па мя ти — не воз мож ность ус во е ния но вой ин фор ма ции

• Не мо ти ви ро ван ная сме на на стро е ния — па ци ент мо жет быть воз -

бу ж ден ным, энер гич ным или, на обо рот, по да в лен ным и апа тич ным.

Как мож но пред по ло жить, исходя из ана то мии, при чи ны де ли рия

те же, что и в слу чае из ме нен но го со з на ния (гл. 2). Это мо жет рас -

це ни вать ся как от но си тель но бла го при ят ный ис ход ко ма тоз ных
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со сто я ний. В за ви си мо сти от вы звав шей при чи ны делирий обыч но

исчезает в те че ние не сколь ких дней.

Па мять

Оп ре де ле ния

Как установлено ней роп си хо ло ги че скими ис сле до ва ниями, си с те -

ма па мя ти включает в себя не сколь ко составляющих.

• Не спе ци фи че ская па мять — ус во е ние мо тор ных дей ст вий,

вы пол ня е мых ав то ма тически (на при мер, во ж де ние ав то мо би ля).

• Спе ци фи че ская па мять до с туп на со з на нию и включает в себя:

• эпи зо ди че скую па мять — вспо ми на ние ав то био гра фи че ских

де та лей и дру гих пе ре жи тых со бы тий, со от вет ст ву ю щих оп ре -

де лен но му пе ри о ду вре ме ни

• се ман ти че скую па мять — хра не ние об щих зна ний об ок ру -

жа ю щем ми ре.

Дру гие важ ные со ста в ля ю щие памяти:

• Крат ко вре мен ная па мять — ра бо чая па мять, от вет ст вен ная за

не мед лен ное вспо ми на ние не боль ших объ е мов вер баль ной или

про стран ст вен ной ин фор ма ции.

• Ан те ро град ная па мять — ус во е ние но во го ма те ри а ла.

• Ре т ро град ная память — вос про из ве де ние ра нее ус во ен но го ма -

те ри а ла.

Анатомия

Ана то ми че ским ба зи сом эпи зо ди че ской па мя ти яв ля ет ся лим би че -
ская си с те ма (вклю ча ет гип по камп, та ла мус и их свя зи), то г да как

се ман ти че ская па мять свя за на пре и му ще ст вен но с ви соч ной ко -
рой. Си с те ма не спе ци фи че ской па мя ти вклю ча ет в се бя ба заль ные

ган г лии, моз же чок и их свя зи с ко рой боль ших по лу ша рий.

Обс ле до ва ние

Те с ты оценки па мя ти:

• Вос про из ве де ние слож ной вер баль ной ин фор ма ции (на зы ва ние

име ни и ад ре са с ин тер ва лом в 5–10 ми н, про из воль но го на бо ра

слов, пе ре ска зы ва ние ко рот ко го рас ска за) и на бо ра гео ме т ри че -

ских фи гур с целью изучения вер баль ной и не вер баль ной ан те ро -

град ной па мя ти
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• Вос про из ве де ние ав то био гра фи че ской ин фор ма ции с це лью оцен -

ки ре т ро град ной па мя ти

• Те с ты на об щие зна ния и сло вар ный за пас для оцен ки се ман -

ти че ской па мя ти, на при мер пе ре чис ле ние по с лед них но во с-

тей, имен по ли ти че ских де я те лей и дру гих ми ро вых зна ме ни -

то стей.

Кли ни че ские ас пе к ты

Ам не зия мо жет быть ост рой, пре хо дя щей и по сто ян ной. Она мо -

жет раз ви вать ся от но си тель но изо ли ро ван но или в со че та нии с дру -

ги ми ког ни тив ны ми рас строй ства ми.

Тран зи тор ная гло баль ная ам не зия (ТГА) ха ра к те ри зу ет ся

пол ной ут ра той как ре т ро град ной, так и ан те ро град ной па мя ти;

на блю да ет ся у лю дей сре д не го и стар ше го воз рас та. Ре т ро град ная

ам не зия мо жет рас про стра нять ся на ме ся цы и да же го ды. Па ци -

ент ка жет ся рас те рян ным, по сто ян но за да ет про стые во п ро сы, на -

при мер: «Что про изош ло?», но рас строй ства со з на ния и ког ни тив -

ный де фи цит от сут ст ву ют. При ступ, вклю чая ре т ро град ную

ам не зию, про дол жа ет ся в те че ние не сколь ких ча сов, так что по те -

ря па мя ти длит ся толь ко во вре мя при сту па. Ре ци див на блю да ет -

ся не ча с то и про гноз бла го при ят ный. Ра нее ТГА счи та лась про яв -

ле ни ем це ре б ро ва ску ляр ной па то ло гии, у мно гих боль ных ее

при чи на ос та ет ся не вы яс нен ной, хо тя она ча с то ас со ци и ро ва на с

ми г ре нью.

У не ко то рых па ци ен тов с по вто рными эпи зо да ми ТГА имеется

лобная эпи леп сия — «тран зи тор ная эпи леп ти че ская ам не зия»

(гл. 10).

Ам не сти че ский син дром про яв ля ет ся стой кой ут ра той па мя -

ти (ан те ро град ной и ре т ро град ной), ча с то без воз врат но, в боль -

шин ст ве слу ча ев встре ча ет ся вме сте с дру ги ми ког ни тив ны ми

на ру ше ни я ми. При чи на — оча го вое по ра же ние лим би че ской си -

с те мы, на при мер ише мия гип по кам па, его по вре ж де ние при

эн це фа ли те, вы зван ном ви ру сом про сто го гер пе са (гл. 14), ин -

фаркт в об ла с ти та ла му са, де фи цит ви та ми на В1 (син дром Кор са -

ко ва; гл. 19), за кры тая тя же лая че реп но-моз го вая трав ма. Тя же лая

ам не зия мо жет быть ран ним при зна ком бо лез ни Альц гей ме ра

(гл. 18).

Ам не зия, на ря ду с дру ги ми ког ни тив ны ми рас строй ства ми, воз ни -

ка ет внезапно и име ет об ра ти мый ха ра к тер при ост рых эпизодах
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спу тан но го со з на ния, од на ко яв ля ет ся пер си сти ру ю щей (как и про -

чие на ру ше ния) при раз ви тии де мен ции (см. ни же).

Ис пол ни тель ные функ ции, лич ность и по ве де ние

Слож но дать чет кое оп ре де ле ние по ня тию ис пол ни тель ных функ -

ций, ко то рые вклю ча ют в се бя воз мож ность пла ни ро вать, адап ти ро -

вать ся, опе ри ро вать аб ст ракт ны ми по ня ти я ми и ре шать за да чи, свя -

зан ные с раз лич ны ми чер та ми лич но сти и осо бен но стя ми по ве де ния

в со ци у ме, на при мер ини ци а тив но стью, мо ти ва ци я ми или сдер жи -

ва нием.

Ана то мия

Лоб ные до ли боль ших по лу ша рий го лов но го моз га, в осо бен но сти

пре фрон таль ные из ви ли ны, иг ра ют клю че вую роль в фор ми-

ро ва нии нор маль ных ис пол ни тель ных функ ций, в то вре мя как

вен т ро ме ди аль ные от де лы лоб ных до лей от ве ча ют за со ци аль ное

поведение и лич ность.

Обс ле до ва ние

Те с ты для вы яв ле ния ди с функ ции лоб ных до лей но сят ори ен ти ро воч -

ный ха ра к тер, и по э то му важ ную ин фор ма цию мож но по черп нуть из

рас ска зов близ ких (Мо жет ли па ци ент спра в лять ся с ра бо той? Хо дит

ли самостоятельно в ма га зин?) и кли ни че ско го об сле до ва ния.

Па ци ен ты с дву сто рон ним по ра же ни ем лоб ных до лей пло хо спра -

в ля ют ся со сле ду ю щи ми те с та ми:

• На ру ше на плав ность ре чи; на при мер, при задании пе ре чис лить

про ду к ты, ку п лен ные в ма га зи не; при на звании сло в, на чи на ю щи -

х ся на оп ре де лен ную бу к ву

• Ин тер пре та ция по го во рок; на при мер, на ру ша ет ся пра виль ная

тра к тов ка смысла по го во рок, по сло виц

• Со з на тель ная оцен ка; на при мер, не воз мож ность дать оце нку

вы со ты ка ко го-ни будь из вест но го зда ния.

Пер се ве ра ция является так же при зна ком поражения лоб ных до -

лей; за клю ча ет ся в на вяз чи вом по вто ре нии оп ре де лен ных слов или

дви же ний.

При бо лее тяжелом по раже нии лоб ных до лей раз ви ва ет ся утрата

ин ги би тор но го кон т ро ля: па ци ент ста но вит ся раз дра жи тель ным,
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аг рес сив ным с от кло не ни я ми в со ци аль ном по ве де нии и ги ги е не, ха -

ра к тер на не оп рят ность с мо чой и ка лом. Не ко то рые па ци ен ты ста но -

вят ся не мо ти ви ро ван но ве се лы ми и шум ны ми, од на ко дру гие, напротив,

пас сив ны, немного слов ны и ма ло под виж ны. При край ней вы ра жен но -

сти этих сим пто мов воз мож но со сто я ние аки не ти че ско го му тиз ма.

Ут ра та нор маль но го ин ги би ро ва ния мо жет стать при чи ной по я -

в ле ния при ми тив ных реф ле к сов, из ко то рых наи бо лее важ ны е

сле ду ю щие:

• Хва та тель ный — не про из воль ное хва та ние, воз ни ка ю щее при

лег ком уда ре по ла до ни па ци ен та. На и бо лее вы ра жен при от вле -

че нии вни ма ния па ци ен та

• Со са тель ный — вы зы ва ет ся от ры ви стым при кос но ве ни ем шпа -

те лем или нев ро ло ги че ским мо ло точ ком к гу бам па ци ен та, в слу -

чае по ло жи тель ного рефлекса гу бы вы тя ги ва ют ся впе ред.

Кли ни че ские про яв ле ния

При чи ной дву сто рон не го по ра же ния лоб ных до лей мо гут быть трав -

ма, опу холь, ин фаркт и оча го вые де ге не ра тив ные по ра же ния.

Ло ка ли зо ван ные ког ни тив ные функ ции

До ми нантность по лу ша рий

У боль шин ст ва лю дей ле вое по лу ша рие го лов но го моз га от ве ча ет за

ре че вые функ ции. Да же у боль шин ст ва лев шей ле вое по лу ша рие до -

ми ни ру ет.

Функ ции до ми нант но го по лу ша рия

Речь

Оп ре де ле ния
Афа зия, или ди с фа зия, — на ру ше ние ре че вых функ ций в ре зуль -

та те оча го во го по вре ж де ния го лов но го моз га. Наблюдаются на ру -

ше ния про из но ше ния, чте ния и пись ма, ко то рые мо гут возникать

не за ви си мо друг от дру га (але к сия/дис ле к сия и аг ра фия/дис -
гра фия со от вет ст вен но).

Ди с фа зию сле ду ет от ли чать от диз арт рии — на ру ше ния ар ти -

ку ля ции вслед ст вие по ра же ния мышц, во вле чен ных в про из но ше -
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ние или ин нер ви ру ю щих их че реп ных нер вов (вклю чая по ра же -

ние ниж них (буль бар ных) от де лов моз го во го ство ла), моз жеч ка,

ба заль ных ган г ли ев, боль ших по лу ша рий. Му тизм — пол ное от -

сут ст вие ре че вой про дук ции, мо жет быть след ст ви ем тя же лой фор -

мы афа зии или диз арт рии (анар трии) либо про яв ле ни ем пси хи че -

ско го за бо ле ва ния.

Обс ле до ва ние
Проводятся кли ни че ские те с ты на на ру ше ние ре чи.

• Плав ность речи; па ци ен т может спон тан но (при про из воль ном

рас ска зе) про из но сить фра зы обыч ной дли ны (пять и бо лее слов).

При на ру ше нии плав но сти ре чи воз ни ка ют син та к си че ские ошибки

• По ни ма ние речи; надо оце нить, мо жет ли па ци ент ука зать на ис -

поль зу е мый в по все днев ной де я тель но сти объ ект (руч ка, ча сы, клю -

чи) при на зы ва нии их вра чом. Мо жет ли вы пол нять бо лее слож -

ные задания («Возь ми те клю чи и пе ре дай те мне руч ку»)? Мо жет ли

от ве чать на кон крет ные во п ро сы («Как на зы ва ет ся се рая пыль, ко -

то рая ос та ет ся по с ле вы ку рен ной си га ре ты?»)?

• По вто ре ние; мо жет ли па ци ент по вто рять от дель ные сло ва или

пред ло же ния

• На зы ва ние по все днев ных пред ме тов: ча сы или авторуч ка, а так -

же ме нее привычных: пе ро, пряж ка, раз вод ной ключ. Функ ция име -

но ва ния объ е к тов в оп ре де лен ной сте пе ни на ру ше на у боль шин -

ст ва боль ных с афа зи ей (ано мия).

В до пол не ние к вы ше пе ре чис лен ным тестам раз дель но мо гут быть

оце не ны спо соб но сти пи сать и чи тать.

Кли ни че ская ана то мия
Ис поль зуя эти те с ты, мож но бо лее точ но оп ре де лить сте пень име -

ю щей ся у боль но го ди с фа зии (рис. 3.2). При чи на ми оча го вых по ра -

же ний об ла с тей, от ве ча ю щих за ре че вые функ ции, мо гут быть трав -

мы, ин фаркт или опу холь. Де ге не ра тив ные за бо ле ва ния моз га (та кие

как де мен ция, см. ни же) ме нее ве ро ят ны в ка че ст ве при чи ны та ких

на ру ше ний.

Спо соб ность пись ма свя за на с об ла стью уг ло вой из ви ли ны, ко то -

рая рас по ло же на кпе ре ди от ре че вой зо ны. По ра же ния в этой об ла -

с ти в со че та нии с на ру ше ни ем пись ма (аг ра фия или дис гра фия)

в ти пич ных слу ча ях при во дят к та ким рас строй ствам, как акаль ку -
лия, или дис каль ку лия, — на ру ше ние спо соб но сти по ни ма ния чи -

сел, их на пи са ния, а отсюда — нарушения счета.
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Пра к сис

Апраксия (дис пра к сия) — не воз мож ность вы пол нять слож ные

мо тор ные дей ст вия, не свя зан ная со сни же ни ем мы шеч ной си лы,

чув ст ви тель но сти и ко ор ди на ции. Мо жет быть вы яв ле на при вы пол -

не нии па ци ен том те с тов на по вто ре ние же с тов или ими та цию

поль зо ва ния пред ме тами до маш не го оби хо да, на при мер мо лот ком

или нож ницами. При чи ной дис пра к сии мо жет быть по вре ж де ние

те мен ной об ла с ти до ми нант но го по лу ша рия. Про во дя щие пу ти, обес -

пе чи ва ю щие пра к сис, бе рут на ча ло в те мен ной об ла с ти и на пра в ля -

ют ся в пре мо тор ную об ласть лоб ной до ли од но имен но го и кон т ра -

ла те раль но го по лу ша рий, пе ре хо дя на про ти во по лож ную сторо ну

че рез мо зо ли стое те ло.
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Рис. 3.2. То пи че ская ди аг но сти ка и клас си фи ка ция син дро ма ди с фа зии.
Рас по ло же ние оча га по ра же ния кпе ре ди от ли нии а вы зы ва ют ди с фа зию с
на ру ше ни ем плав но сти ре чи. При бо лее дор заль ной ло ка ли за ции по ра же -
ния плав ность ре чи со хра ня ет ся. При по ра же нии в об ла с ти ни же ли нии б,
про хо дя щей че рез Силь ви е ву щель, стра да ет по ни ма ние об ра щен ной ре чи,
в то вре мя как при рас по ло же нии оча га вы ше, оно со хра ня ет ся. По ра же ние
об ла с ти, ограниченной линией в, влия ет на спо соб ность па ци ен та по вто рять
фра зы, то г да как при по ра же нии вне этой об ла с ти такая спо соб ность со хра -
ня ет ся. Так, речь при афа зии Бро ка (область В) пре ры ви стая, ут ра чи ва ет ся
ее плав ность, по вто ре ние на ру ше но, но по ни ма ние со хра не но. Ука зан ные
на диа грам ме то пи че ские ха ра к те ри сти ки в пол ной ме ре спра вед ли вы для
воз ник но ве ния про вод ни ко вой афа зии (область С) и афа зии Вер ни ке (W).
При раз ви тии гло баль ной афа зии стра да ют все ре че вые функ ции

а

б

в
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Функ ции суб до ми нант но го по лу ша рия

Вви ду то го что боль шин ст во зон, от ве ча ю щих за ре че вые функ ции,

рас по ла га ют ся в до ми нант ном по лу ша рии го лов но го моз га, суб до -

ми нант ное по лу ша рие в боль шей сте пе ни (хо тя и не ис клю чи тель -

но) от ве ча ет за зри тель но-про стран ст вен ные функ ции.

Иг но ри ро ва ние

Па ци ен ты с ост рым об шир ным по ра же ни ем суб до ми нант но го (как

правило, пра во го) по лу ша рия, на при мер с ин суль том, мо гут ве с ти

се бя так, как буд то ле вая по ло ви на про стран ст ва пе ре ста ла су ще ст -

во вать. Это мо жет от но сить ся как к ле вой по ло ви не те ла па ци ен та,

так и к окружающему ми ру. У боль но го воз ни ка ют:

• От ри ца ние не ра бо то спо соб но сти ле вой сто ро ны те ла, не смо т ря

на ее па ра лич вслед ст вие ин суль та

• Жа ло бы на то, что ле вая ру ка при над ле жит ко му-то дру го му

• Иг но ри ро ва ние ви зу аль ных и та к тиль ных раз дра жи те лей с ле вой

сто ро ны

• Оде ва ние толь ко пра вой сто ро ны, при ем пи щи толь ко с пра вой

сто ро ны та рел ки.

Иг но ри ро ва ние мо жет быть ус та но в ле но по сред ст вом те с тов,

при ко то рых па ци ен та про сят пе ре ри со вать простейший рисунок

с изображением до ма, ци фер бла та часов. Иг но ри ро ва ние ле вой

ча с ти ри сун ка — при зна к поражения субдоминантного полушария.

Бо лее тон кие на ру ше ния мо гут быть вы яв ле ны та ки ми те с та ми,

как вы чер ки ва ние заданных букв на стра ни це текста или по пыт -

ка раз де лить по по лам го ри зон таль ную ли нию (па ци ент с иг но ри -

ро ва ни ем непременно разде лит линию пра вее от цен т раль ной

точ ки).

Пред ста в ле ния о ме ха низ мах, ле жа щих в ос но ве иг но ри ро ва ния,

про ти во ре чи вы; этот фе но мен ос та ет ся сла бо  изу чен ным. Хо тя мно -

гие па ци ен ты, пе ре не с шие ин сульт, вос ста на в ли ва ют ся от иг но ри -

ро ва ния, у зна чи тель но го чис ла боль ных эта про б ле ма ос та ет ся и

зна чи тель но ог ра ни чи ва ет воз мож ность про ве де ния ре а би ли та ци -

он ных ме ро при я тий.

Ап ра к сия оде ва ния

Па ци ен ты с по ра же ни ем суб до ми нант но го (пра во го) по лу ша рия го -

лов но го моз га очень ча с то не мо гут са мо сто я тель но пра виль но одеть -
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ся. Тер мин «ап ра к сия» в этой си ту а ции ис поль зо вать не впол не кор -

рект но, так как на ру ше ние име ет не столь ко мо тор ную, сколь ко зри -

тель но-про стран ст вен ную ос но ву вслед ст вие то го, что боль ные не в

со сто я нии пра виль но о ри ен ти ро вать ча с ти своего те ла для оде ва ния.

Кон ст ру к тив ная ап ра к сия

Па ци ент с по ра же ни ем суб до ми нант но го по лу ша рия, как пра ви ло,

не спо со бен со з да вать из не сколь ких эле мен тов слож ные фи гу ры,

та кие как звез да, куб или пе ре кры ва ю щи е ся мно го уголь ни ки. Опять

же, тер мин «ап ра к сия» здесь не со в сем кор ре к тен, так как у боль но -

го име ют ся пре и му ще ст вен но зри тель но-про стран ст вен ные на ру -

ше ния, не же ли мо тор ные.

Аг но зия

Бо лее слож ное зри тель но-пер цеп тив ное рас строй ство. Обыч но воз -

ни ка ет при дву сто рон нем те мен но-за ты лоч но-ви соч ном по ра же нии

и вклю ча ет:

• Не воз мож ность рас по з на вать объ е к ты, пред ста в лен ные ви зу -

аль но (аг но зия зри тель ных об ра зов — зри тель ная аг но -
зия). Ди аг ноз мо жет быть ус та но в лен в том слу чае, ес ли ис клю -

че на ди с фа зия, по ра же ния са мо го гла за и ин тел ле к ту аль ное

сни же ние

• Не воз мож ность уз на вать зна ко мые ли ца (про зо паг но зия)

• Цен т раль ные расстройства цвет но го зре ния.

Де мен ция
Де мен ция — гло баль ное при об ре тен ное на ру ше ние ин тел ле к ту -

аль ных спо соб но стей, обыч но про грес си ру ю щее и встре ча ю ще е -

ся в со сто я нии со хра нен но го уров ня бодр ст во ва ния. У па ци ен та

с де мен ци ей име ет ся ухуд ше ние со сто ро ны двух или бо лее ког -

ни тив ных функ ций (од на из ко то рых — па мять, а дру гая мо жет

про яв лять ся на ру ше ни я ми ре чи, пра к си са, зри тель но-про стран -

ст вен но го гно зи са, лич но стного и со ци аль но го по ве де ния и аб ст -

ракт но го мыш ле ния) в от сут ст вие уг не тен но го со сто я ния и пси -

хи че ских рас стройств, та ких как де прес сия и ши зо фре ния, что

мо жет иметь сход ство с де мен цией. При чи ны де мен ции рас сма т -

ри ва ют ся в гл. 18.
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Кор ти каль ная и суб кор ти каль ная де мен ция

По лез но вы де ле ние де мен ции с пре и му ще ст вен ным по ра же ни ем

либо ко ры го лов но го моз га, либо под кор ко вых стру к тур (не ко то -

рые ти пы де мен ции име ют сме шан ный ха ра к тер). При по ра же нии

ко ры у па ци ен та на блю да ет ся на ру ше ние ре че вых функ ций, па мя -

ти, пра к си са и/или зри тель но-про стран ст венно го гно зи са. Суб -

кор ти каль ные де мен ции ха ра к те ри зу ют ся в боль шей сте пе ни за -

мед ле ни ем ког ни тив ных функ ций, мыш ле ния (бра диф ре ния),

рас строй ства ми лич но сти и на стро е ния. Па ци ен ты ста но вят ся апа -

тич ны ми и инерт ны ми, с при зна ка ми лоб ного по ра же ния. Функ -

ции па мя ти, ре чи, пра к си са и гно зи са мо гут ос та вать ся от но си -

тель но со хран ны ми, по край ней ме ре на ран них эта пах

за бо ле ва ния.
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Таб ли ца 3.1. Крат кая шка ла оцен ки пси хи че ско го ста ту са (MMSE)

При знак Сум ма бал лов

Ори ен та ция
Год, ме сяц, день, чис ло, вре мя го да                                                                   5
Го су дар ст во, го род, ули ца, боль ни ца, па ла та                                                5

На зы ва ние объ е к тов
Врач на зы ва ет три объ е к та и про сит об сле ду е мо го

их по вто рить (затем повторить эти же три предмета три раза)           3

Вни ма ние
Се рий ный счет по 7 (все го 5 чи сел); ка ж дый пра виль ный

от вет оце ни ва ет ся в 1 балл                                                                                  5

За по ми на ние
Обс ле ду е мо го про сят вспом нить те три сло ва, ко то рые он

повторял ра нее                                                                                                          3

Речь
Про сят об сле ду е мо го на звать руч ку и ча сы                                                     3
Пов то рить фра зу: «Ес ли и или ни ка ких но»                                                       1
Вы пол не ние трех этап но го за да ния: (ка ж дый этап

оце ни ва ет ся в 1 балл): возь ми те лист бу ма ги пра вой ру кой,
сло жи те его по по лам и по ло жи те на стол                                                      3

Вы пол нить на пи сан ную на бу ма ге ко ман ду: «За к рой те гла за»               1
На пи сать фра зу, от ме тить, есть ли в ней под ле жа щее

и ска зу е мое                                                                                                                 1

Ко пи ро ва ние
Ко пи ро вать два на ло жен ных друг на дру га пя ти уголь ни ка                       1

Об щая сум ма бал лов                                                                                               30
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Ней ро психологическое обследование
Ког ни тив ные функ ции мо гут быть оце не ны в хо де кли ни че ско го

об сле до ва ния. В до пол не ние су ще ст ву ют стан дарт ные шка лы и оп -

рос ни ки; од на из наи бо лее при ме ня е мых — Крат кая шка ла оцен -
ки пси хи че ско го ста ту са (Mini-Mental State Examination, MMSE)

(таб л. 3.1). Ко ли че ст во бал лов ме нее 24 (из 30 воз мож ных) яв ля ет -

ся при зна ком де мен ции. Од на ко сум мар ный балл по ре зуль та там

при ме не ния дан ной шка лы не чув ст ви те лен к ран ним ста ди ям де -

мен ции, в ча ст но сти у па ци ен тов с вы со ким пре мор бид ным ин тел -

ле к ту аль ным уров нем, в слу ча ях с ог ра ни чен ным ког ни тив ным де -

фи ци том, на при мер, при по ра же нии суб до ми нант но го по лу ша рия

или лоб ных до лей. Мно гие па ци ен ты с ког ни тив ным де фи ци том

ну ж да ют ся в углубленном пси хо мет ри че ском об сле до ва нии с уча -

сти ем пси хо ло га.

Клю че вые положения
• Ког ни тив ные функ ции можно подраз де лить на диф фуз ные и ло ка ли -

зо ван ные (в спе ци фи че ских зо нах моз га)
• При зна ком ост ро й спу тан ности со з на ния яв ля ет ся на ру ше ние вни -

ма ния и спо соб но сти к кон цен т ра ции
• Стой кая ут ра та па мя ти мо жет про те кать как изо ли ро ван но (син дром

ам не зии), так и ас со ци и ро ва нно с дру ги ми ког ни тив ны ми рас строй -
ства ми (де мен ция)

• Ди с фа зия — на ру ше ние ре че вых функ ций вследствие оча го вого по -
ра же ни я го лов но го моз га

• Суб до ми нант ное по лу ша рие свя за но в ос нов ном с функ ци я ми зри -
тель но-про стран ст вен но го гно зи са.
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Гла ва 4

Че реп ные нер вы

Че ло ве че ский мозг хо ро шо при спо соб лен для об ра бот ки ви зу аль -

ной ин фор ма ции. Ди аг ноз ди с функ ции про во дя щих зри тель ных

пу тей и рас стройств дви же ний глаз ных яб лок за ви сит от тща тель -

но го ней ро оф таль мо ло ги че ско го об сле до ва ния, вклю ча ю ще го изу -

че ние функ ций че реп ных нер вов специальных органов чувств.

Каудальные че реп ные нер вы (буль бар ная груп па нер вов) ис хо дят

из про дол го ва то го моз га и от ве ча ют в ос нов ном за гло та ние, речь,

ар ти ку ля цию.

Обо ня тель ный нерв
При ис сле до ва нии функ ций обо ня тель но го нер ва не об хо ди мо ус -

та но вить, знает ли па ци ент о на ру ше нии своего обо ня ния. Ес ли анам -

нез сви де тель ст ву ет о том, что на ру ше ния есть, сле ду ет про ве рить

ка ж дый но со вой ход по от дель но сти. При обс ле до ва нии используют-

ся ем ко сти с раз лич ными па ху чими мас лами (ла ван довое масло, пе -

реч ная мя та и т. д.). Для па ци ен та на мно го бо лее важ на воз мож ность

от ли чать за па хи, чем точ но иден ти фи ци ро вать их. Не об хо ди ма пре -

дель ная ак ку рат ность при ис поль зо ва нии ве ществ, сти му ли ру ю щих

обо ня тель ные нер вы, а так же ед ких ве ществ, на при мер ам ми ака,

который раз дра жа ет ре цеп то ры трой нич но го нер ва, за ло жен ные в

слизистой но совых хо дов. Не об хо ди мо иметь в ви ду, что па ци ен ты

с утратой обо ня ния (анос мия) все же ощу щают присутствие силь -

но раз дра жа ю щих ве ществ че рез этот аль тер на тив ный путь.

Анос мия, в ча ст но сти од но сто рон няя, мо жет быть след ст ви ем опу -

хо ли обо ня тель ных пу тей, что мо жет со про во ж дать ся так же на ру -

ше ни я ми зре ния (см. гл. 13). Анос мия обыч но воз ни ка ет в ре зуль та -

те ре ци ди ви ру ю щих ин фек ций верхних ды ха тель ных пу тей,

во вле ка ю щих сли зи стую обо лоч ку но са (ку ре ние яв ля ет ся до пол ни -

тель ным фа к то ром) и травм го ло вы (с по вре ж де ни ем обо ня тель ных

ней ро нов, про хо дя щих че рез ре шет ча тую кость).

Поражения про во дя щих обо ня тель ных пу тей мо гут про яв лять ся

как не га тив ны ми, так и по зи тив ны ми кли ни че ски ми сим пто ма ми,

вплоть до обо ня тель ных гал лю ци на ций, ко то рые на блю да ют ся

при лоб ной эпи леп сии (гл. 10).
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Зри тель ный нерв
Кли ни че ское об сле до ва ние зри тель но го нер ва вклю ча ет оцен ку сле -

ду ю щих па ра ме т ров:

• Ост ро та зре ния

• По ля зре ния

• Цве то ощу ще ние

• Со сто я ние глаз но го дна

• Ре ак ция зрач ков на свет.

Ос т ро та зре ния

Оце ни ва ет ся по таб лицам (в ча ст но сти, тест Снел ле на). Па ци ент

чи та ет стро ки из букв и сим во лов с рас сто я ния 6 ме т ров (в США —

20 фу тов) (рис. 4.1). Ка ж дый глаз ис сле ду ют по от дель но сти, а реф -

рак ци он ные ошиб ки кор ре к ти ру ют ся лин за ми ли бо чте ни ем те с та

че рез ма лень кое от вер стие. Ос т ро та зре ния мо жет быть пред ста в ле -

на в ви де дро би, где в чис ли те ле — рас сто я ние ме ж ду па ци ен том и

таб ли цей, а в зна ме на те ле — но мер стро ки с бу к ва ми ми ни маль но -

го раз ме ра, ко то рые мо гут быть про чи та ны па ци ен том. Так, 6/6 (или

по аме ри кан ской си с те ме 20/20) — нор ма (в де ся тич ном фор ма те

ост ро та зре ния в норме 1,0); 6/60 (20/200, или 0,1) — па ци ент спо -

со бен про чи тать толь ко са мые боль шие бу к вы на са мой верх ней

стро ке. Ес ли па ци ент не мо жет про чи тать бу к вы, про ве ря ет ся спо -

соб ность по счи тать паль цы, уви деть дви же ния ру ки или во об ще ре -

а ги ро вать на свет. Таб ли цы для ис сле до ва ния ближ не го зре ния ис -

поль зу ют ся в ос нов ном для ус та но в ле ния не об хо ди мо сти его
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Рис. 4.1. Оцен ка ост ро ты зре ния в те с те Снел ле на

6 метров

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



кор ре к ции и мо гут быть по лез ны при об сле до ва нии па ци ен тов с на -

ру ше ни ем по лей зре ния, ко то рые не мо гут раз ли чать бу к вы на таб -

ли це, рас по ло жен ной вда ле ке. На ру ше ние ост ро ты зре ния встре ча -

ет ся при за бо ле ва ни ях зри тель но го нер ва или сет чат ки с по ра же ни ем

ма ку ляр ной об ла с ти.

По ля зре ния

По ля зре ния мо гут быть оце не ны пе ре ме ще ни ем кон т ра ст но го объ -

е к та от но си тель но цен т ра по ля зре ния по на пра в ле нию к не му

и от не го (рис. 4.2). Обс ле ду е мый фи к си ру ет взгляд и со об ща ет о

гра ни цах вос при ятия пред ме та. Исс ле до ва ние про во дит ся для ка ж -

до го гла за от дель но в ка ж дом из че ты рех квад ран тов. Крас ная точ -

ка мо жет быть по лез на для вы яв ле ния не боль ших об ла с тей де фе к та

зре ния (ско то ма), вы зван но го по ра же ни ем сет чат ки или нев ро па -

ти ей зри тель но го нер ва. От но си тель ная ско то ма мо жет быть ус та -

но в ле на в слу чае, ес ли объ ект при пе ре ме ще нии не ис че за ет пол но -

стью, но цве та не раз ли ча ют ся. Пов ре ж де ния, рас по ло жен ные вы ше

зри тель но го пе ре кре ста, ди аг но сти ру ют ся при ис поль зо ва нии на -

мно го бо лее силь ных раз дра жи те лей, на при мер дви же ни ем паль ца

или воз мож но стью сче та паль цев в раз лич ных квад ран тах.

Нерв ные во лок на в зри тель ных про во дя щих пу тях тес но свя за ны

друг с дру гом. Их вза и мо рас по ло же ние во мно гом оп ре де ля ет ся осо -

бен но стя ми про ис хо ж де ния из сет чат ки. Рас по ло же ние во ло кон в

зри тель ных нер вах, а так же осо бен но сти их ча с тич но го пе ре кре ста

яв ля ют ся мор фо ло ги че ским ба зи сом фор ми ро ва ния ос нов ных кли -
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Рис. 4.2. Оцен ка по лей зре ния

1 метр
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ни че ских син дро мов зри тель ных на ру ше ний (рис. 4.3). В до пол не -

ние к клас си че ским случаям вы па де ни я по ло ви ны или чет вер ти по -

ля зре ния, су ще ст ву ют и дру гие кли ни че ски важ ные син дро мы по -

ра же ния и со пут ст ву ю щие на ру ше ния, вы яв ля е мые при ос мо т ре:

• Цен т раль ная ско то ма — по те ря цен т раль но го зре ния, обыч но

ас со ци и ро ван ная со сни же ни ем ост ро ты зре ния и яв ля ю ща я ся

при зна ком по ра же ния зри тель но го нер ва или ма ку ляр ной об ла с -

ти сет чат ки
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Рис. 4.3. Ана то ми че ская ло ка ли за ция де фе к тов по лей зре ния. 1 — по ра же ние
зри тель но го нер ва вы зы ва ет мо но ку ляр ную по те рю зре ния; 2 — по ра же ние хи -
аз мы обыч но со про во ж да ет ся на ру ше ни ем це ло ст но сти пе ре кре щи ва ю щих ся
нервных во ло кон от на заль ных ча с тей сет чат ки — би тем по раль ной ге ми а -
ноп си ей (изо бра же ние ви соч ных от де лов по лей зре ния вос при ни ма ет ся и об -
ра ба ты ва ет ся на заль ной ча стью сет чат ки); 3 — по ра же ние зри тель но го тра к та
вы зы ва ет го мо ним ную ге ми а ноп сию. Вме сте с во лок на ми, иду щи ми от ви -
соч ной по ло ви ны од но имен ной сет чат ки, по вре ж да ют ся и пе ре кре щи ва ю щи -
е ся во лок на, иду щие от на заль ной ча с ти про ти во по лож ной сет чат ки. Пов ре ж -
де ние на уров не вы ше зри тель но го тра к та (лу чи стость Гра ци о ле, зри тель ная
ко ра) мо жет быть при чи ной го мо ним ной ге ми а ноп сии (ино гда с со хран ным
ма ку ляр ным зре ни ем). Про стран ст вен ное вза и мо рас по ло же ние зри тель ных
во ло кон со хра ня ет ся и в зад них от де лах зри тель но го тра к та. Так, ча с тич ное по -
вре ж де ние те мен ной до ли при ве дет к раз ру ше нию во ло кон, рас по ло жен ных в
верх них от де лах зри тель ной лу чи сто сти, что бу дет со про во ж дать ся ниж ней го -
мо ним ной квад рант ной аноп си ей. На про тив, по ра же ние ви соч ной до ли вы -
зо вет верх нюю го мо ним ную квад рант ную ге ми а ноп сию. Сле ду ет иметь в ви ду,
что по лу ча е мое зри тель ным ана ли за то ром изо бра же ние пре ло м ля ет ся и в вер -
ти каль ной пло с ко сти, так что изо бра же ние от верх них по лей зре ния про е ци ру -
ет ся вниз, и на обо рот. Изо б ра же ние, по сту па ю щее на сет чат ку, пе ре вер ну то
на 180°, как это про ис хо дит в фо то ка ме ре
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• Уве ли че ние фи зио ло ги че ско го сле по го пят на; на блю да ет ся

при оте ке дис ка зри тель но го нер ва, вы зван но го по вы ше ни ем

вну т ри че реп но го да в ле ния (гл. 9 и 13) при со хран ной ост ро те

зре ния

• Со хран ность ма ку ляр но го (цен т раль но го) зре ния при го мо ним -

ной ге ми а ноп сии (рис 4.3) на блю да ет ся вслед ст вие со хран но сти

по лю са за ты лоч ной до ли, от ве ча ю щей за вос при ятие ма ку ляр ной

зо ной

• Тун нель ное зре ние — вы па де ние пе ри фе ри че ских по лей зре ния

при со хран ных цен т раль ных по лях. При чи ны мо гут быть сле ду ю -

щие:
• оф таль мо ло ги че ское за бо ле ва ние — гла у ко ма
• за бо ле ва ние сет чат ки (на при мер, пиг мент ный ре ти нит)
• по ра же ние зри тель ной ко ры — дву сто рон няя го мо ним ная ге ми -

а ноп сия с со хран ным ма ку ляр ным зре ни ем.

Наи бо лее ча с то — это «функ ци о наль ный» син дром (гл. 19) или

си му ля ция у па ци ен тов без нев ро ло ги че ско го или оф таль мо ло -

ги че ско го за бо ле ва ния. Ха ра к тер ен ста биль ный раз мер по лей

зре ния, ко то рые не уве ли чи ва ют ся про пор ци о наль но рас сто я -

нию до объ е к та, как должно быть в со от вет ст вии с за ко на ми гео -

ме т рии

• Зри тель ная нев ни ма тель ность; мо жет быть ус та но в ле на при

предъявлении па ци ен ту двух пред ме тов в раз лич ных по лях зре -

ния. Раз д ра жи тель, кон т ра ла те раль ный по ра жен но му по лу ша -

рию го лов но го моз га (обыч но суб до ми нант но му), мо жет иг но -

ри ро вать ся да же при не боль ших по объ е му по вре ж де ни ях

те мен но-за ты лоч ной об ла с ти, ко то рые не до с та точ но ве ли ки,

что бы вы звать ге ми а ноп сию.

Боль шин ст во на ру ше ний по ля зре ния вы яв ля ет ся при не по -

сред ст вен ном оп ро се боль но го. В не ко то рых слу ча ях тре бу ет ся

бо лее тща тель ное об сле до ва ние, вклю ча ю щее оцен ку вос при ятия

цве та и раз ме ра, по стро е ние кар ты по лей зре ния с ис поль зо ва -

ни ем пе ри мет ров.  В от дель ных слу ча ях тре бу ет ся бо лее де таль -

ное ис сле до ва ние по лей зре ния с уче том цве то во го зре ния, для

че го ис поль зу ют ся раз лич ные при спо соб ле ния — пе ри мет ры:

тан ген ци аль ный (Bjerrum), ча ше об раз ный (Goldmann) или ав то -

ма ти зи ро ван ный (Humphrey). Это це ле со об раз но в слу чае выяв -

ле ния ско том, на при мер при по ра же нии сет чат ки, а так же при

ди на ми че ском на блю де нии за со сто я ни ем па ци ен та в про цес се

ле че ния.
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Цве то ощу ще ние

Оцен ка цве то ощу ще ния про из во дит ся при по мо щи со от вет ст ву ю щих

таб лиц, изо бра же ние на ко то рых со сто ит из раз но цвет ных то чек, фор -

ми ру ю щих циф ру, ко то рую мо жет уви деть че ло век с нор маль ным рас -

по з на ва ни ем цве тов (тест Иши ха ры). Не воз мож ность раз ли чать цве -

та мо жет быть вро ж ден ной, свя зан ной с на след ст вен ным ре цес сив ным

фа к то ром. На ру ше ние цве то ощу ще ния мо жет быть при об ре тен ным,

на при мер при по вре ж де нии зри тель но го нер ва. Так, на ру ше ние на -

сы щен но сти цве та — де са ту ра ция (осо бен но при вос при ятии крас -

но го цве та) — мо жет быть сим пто мом ран не го по ра же ния зри тель -

но го нер ва. Бо лее тон кие цен т раль ные (це ре б раль ные) на ру ше ния

цвет но го зре ния обыч но вы зы ва ют ся дву сто рон ним за ты лоч но-ви -

соч ным по ра же ни ем и тре бу ют бо лее тща тель но го об сле до ва ния.

Оф таль мо ско пия
Ос нов ное при ме не ние оф таль мо ско пии в нев ро ло гии — ис сле до ва -

ние дис ка зри тель но го нер ва (рис. 4.4, а). Мож но вы де лить два ос -

нов ных ва ри ан та по ра же ния:

• Ат ро фия зри тель но го нер ва (рис. 4.4, б) — по блед не ние дис ка

зри тель но го нер ва; причина — ат ро фия нервных во ло кон (причины

обоб щены в таб л. 4.1)

• Отек дис ка зри тель но го нер ва (рис. 4.4, в) ино гда в со че та нии

с кро во из ли я ни ями по пе ри фе рии дис ка. Мо жет про яв лять ся

при двух па то ло ги че ских со сто я ни ях:
• по вы шен ное вну т ри че реп ное да в ле ние пе ре да ет ся на обо лоч ку

зри тель но го нер ва, что яв ля ет ся при чи ной дву сто рон не го оте -
ка дис ка зри тель но го нер ва;

• ло каль ный вос па ли тель ный про цесс, по ра жа ю щий зри тель ный

нерв вбли зи сет чат ки (нев рит зри тель но го нер ва).

Эти со сто я ния мо жно ди аг но сти ро вать при исследовании ост ро ты

зре ния. При отеке дис ка зри тель но го нер ва сни же ние ост ро ты зре ния

про ис хо дит на позд них ста ди ях за бо ле ва ния, в то вре мя как при нев -

ри те зри тель но го нер ва оно на блю да ет ся в начале за бо ле ва ния ас со -

ци и ро ва нно с цен т раль ной ско то мой. Сле ду ет иметь в ви ду, что нев -

рит зри тель но го нер ва ча ще все го бы ва ет од но сто рон ним.

Оф таль мо ско пия ис поль зу ет ся так же для диагностики си с тем ных

со ма ти че ских за бо ле ва ний, со про во ж да ю щих ся нев ро ло ги че ски ми

и оф таль мо ло ги че ски ми ос лож не ни я ми (ди а бет, ги пер тен зия), а так -

же оф таль мо ло ги че ских за бо ле ва ний, ко то рые мо гут быть свя за ны с

нев ро ло ги че ски ми рас строй ства ми, на при мер пиг мент ный ре ти нит.
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Зрач ко вые реф ле к сы

Ана то мия

Аф фе рент ное зве но реф ле к тор ной ду ги, по ко то рой ре а ли зу ет ся су -

же ние зрач ков в от вет на ос ве ще ние или на ак ко мо да цию, пред ста в -

лено зри тель ным нер вом. Эф фе рент ное зве но — па ра сим па ти че ские

нер в ные во лок на (гл. 7), под хо дя щие к мыш це, су жи ва ю щей зра чок, в

со ста ве гла зо дви га тель но го нер ва (тре тья па ра че реп ных нер вов). Во -

лок на, ин нер ви ру ю щие мыш цу, рас ши ря ю щую зра чок, идут в со ста ве
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Рис. 4.4. Ре зуль та ты оф таль мо ско пи че ско го об сле до ва ния дис ка зри тель но го
нер ва. а — нор ма; б — ат ро фия зри тель но го нер ва; в — отек дис ка зрительного
нерва вслед ст вие кро во из ли я ния. Дву сто рон ний отек не все гда является при -
зна ком вну т ри че реп но го объ ем но го про цес са. По вы ше ние вну т ри че реп но го да -
в ле ния мо жет быть след ст ви ем та ких со сто я ний как си с тем ная ги пер тен зия, до -
б ро ка че ст вен ная (иди о па ти че ская) вну т ри че реп ная ги пер тен зия (гл. 9), ме нин гит,
суб арах но и даль ное кро во из ли я ние, вну т ри че реп ной ве ноз ный тром боз (гл. 11),
от ра в ле ние диоксидом уг ле ро да (углекислым газом). Сход ная кар ти на дис ка зри -
тель но го нер ва мо жет на блю дать ся при ане мии, по ли це ти мии, а так же в слу чае
по вы шен но го со дер жа ния бел ка в це ре б рос пи наль ной жид ко сти

аа вв

бб
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сим па ти че ских нер вов от верх не го шей но го ган г лия и про хо дят че рез

сим па ти че ское спле те ние в стен ке вну т рен ней сон ной ар те рии.

Обс ле до ва ние
При ос мо т ре оце ни ва ют ся сле ду ю щие по ка за те ли:

• Раз мер зрач ков. Не об хо ди мо иметь в ви ду, что мно гие пре па ра ты

мо гут из ме нять его, на при мер хо ли но ли ти че ские сред ст ва рас ши -

ря ют зра чок (в ви де ка пель ис поль зу ют ся для оф таль мо ско пи че -

ско го ис сле до ва ния); рез ко су жен ные (то чеч ные) зрач ки мо гут

быть вы зва ны пе ре до зи ров кой опи а тов. У мно гих здо ро вых лю дей

зрач ки не оди на ко вы в диа мет ре (фи зио ло ги че ская ани зо ко -
рия), что за мет но при лю бом ос ве ще нии

• Фор ма зрач ков. Нор маль ная ок руг лая фор ма зрач ка мо жет из ме нить

свою геометрию из-за трав мы или сег мен тар ной де нер ва ци и. Ло -
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Табл. 4.1. При чи ны ат ро фии зри тель но го нер ва

Нас лед ст вен ные поражения
Нас лед ст вен ная оп ти че ская нев ро па тия Ле бе ра (гл. 18)
Наследственные атаксии

При о б ре тен ные поражения
Трав ма (пе ре лом ко с тей ор би ты или трав ма ок ру жа ю щих мягких тка ней)
Ин фек ци он ные/вос па ли тель ные по ра же ния

Нев рит зри тель но го нер ва
Си фи лис, сар ко и доз
Ин фек ции, рас про стра ня ю щи е ся из рас по ло жен ных ря дом тка ней

(на при мер, при да точ ных па зух но са )
Опу хо ли

Не пос ред ст вен ное сда в ле ние зри тель но го нер ва (на при мер, при опу хо ли
зри тель но го нер ва, ги по фи за или кли но вид ной ко с ти) с по с ле ду ю щим
оте ком дис ка зри тель но го нер ва

Дли тель но раз ви ва ю щий ся отек дис ка зри тель но го нер ва (вто рич ная
ат ро фия)

Со су ди стые поражения
Сда в ле ние зри тель но го нер ва анев риз мой сон ной ар те рии
Ише ми че ская нейро па тия зрительного нерва

То к си че ская/ме та бо ли че ская нейропатия (диск мо жет быть не из ме нен;
причина — сахарный ди а бет, этам бу тол, ме та нол, курение, де фи цит
ви та ми на В12)

Ат ро фия зри тель но го нер ва мо жет быть след ст ви ем оф таль мо ло ги че ско го
за бо ле ва ния
По вы шен ное вну т ри глаз ное да в ле ние (гла у ко ма)
За бо ле ва ния сет чат ки (ма ку ляр ная де ге не ра ция, пиг мент ный ре ти нит)
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каль ный вос па ли тель ный про цесс ра дуж ной обо лоч ки (ирит) так -

же мо жет вы звать из ме не ние фор мы зрач ка вслед ст вие скле и ва ния

ра дуж ной обо лоч ки и на хо дя щих ся за ней стру к тур (си не хия)

• От кло не ние зрач ков от цен т раль но го по ло же ния. Зра чок мо жет

быть сме щен от но си тель но сво его ес те ст вен но го (центрального)

по ло же ния в ре зуль та те трав мы глаз но го яб ло ка.

При ис сле до ва нии зрач ков сле ду ет оце ни вать ре ак ции на свет и

ак ко мо да цию. Вне зап ное ос ве ще ние глаз но го яб ло ка яр ким све том,

на при мер кар ман ным фо на ри ком, вы зы ва ет су же ние зрач ка на од -

но имен ной сто ро не и одновременно та кую же ре ак цию — на про -

ти во по лож ной (пря мая и со дру же ст вен ная ре ак ции). Зрач ки так -

же су жа ют ся при сме не фо ку са с уда лен но го пред ме та на

близ ле жа щий (ак ко мо да ция). У по жи лых лю дей, ко гда лин зы не мо -

гут из ме нять свою тол щи ну при рас сма т ри ва нии ближ них и даль -

них объ е к тов, су же ние зрач ков все рав но со про во ж да ет кон вер ген -

цию глаз при из ме не нии фо кус но го рас сто я ния.

Рас ст рой ст ва функ ций зрач ков
Ос нов ные ва ри ан ты по ра же ния зрач ко вых про во дя щих пу тей мо -

гут быть под раз де ле ны на аф фе рент ные и эф фе рент ные (рис. 4.5).

Аф фе рент ные по ра же ния ча ще все го не пол ные, т. е. зра чок мо жет

ре а ги ро вать на свет, но не так четко, как зрачок другого глаза. Та кой

от но си тель ный аф фе рент ный зрач ко вый де фект яв ля ет ся важ -

ным сим пто мом нев ри та зри тель но го нер ва (гл. 16). Луч ше все го на -

блю да ет ся при вы пол не нии те с та с «пла ва ю щим светом», ко гда

по оче ред но освещаются по ра жен ный гла з и здо ро вый. При ос ве ще -

нии здо ро во го гла за со кра ща ют ся оба зрач ка, при пе ре хо де к по ра -

жен но му — воз ни ка ет дву сто рон нее рас ши ре ние зрач ков. Эти на ру -

ше ния обу сло в ле ны ос лаб ле ни ем пря мо го реф ле к са с по ра жен ной

сто ро ны, ко то рая в боль шей сте пе ни ре агирует на из ме не ние ос ве -

ще ния дру гой сто ро ны, при во дя щей к рас ши ре нию зрач ка.

Из ме не ние раз ме ров и ре ак ции зрач ков ча с то встре ча ют ся при

оф таль мо ло ги че ских за бо ле ва ни ях и со че та ет ся с рас строй ства ми

дви же ния глаз ных яб лок (см. ни же). Су ще ст ву ет два наи бо лее ча с -

тых син дро ма на ру ше ния функ ции зрач ков:

• Синдром Ар гай ла — Ро берт со на. Счи та ет ся клас си че ским при -

зна ком ней ро си фи ли са (ино гда и дру гих рас стройств); в на сто я -

щее вре мя встре ча ет ся ред ко. Ха ра к тер ны ми яв ля ют ся су жен ный

зра чок и со хран ность ре ак ции на ак ко мо да цию при сни же нии или

от сут ст вии ре ак ции на свет. Синдром обычно двусторонний
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• Ми о то ни че ский зра чок. Зра чок на по ра жен ной сто ро не рас -

ши рен, с ос лаб лен ной ре ак ци ей на свет и мед лен но су жи ва ю щий -

ся при ближ нем зре нии (ос лаб ле ние ак ко мо да ции). Ре ак ция на

ближ ний раз дра жи тель мо жет быть то ни че ской, рас ши ре ние за -

мед лен ное. Это до б ро ка че ст вен ное со сто я ние, впо с лед ст вии мо -

жет при об ре тать дву сто рон ний ха ра к тер. Од нов ре мен ное сни -

же ние су хо жиль ных реф ле к сов вхо дит в со став син дро ма

Хол мса–Эд и.

Гла зо дви га тель ный, бло ко вый
и от во дя щий нер вы (III, IV и VI че реп ные нер вы)

Ана то мия

Дей ст вия на руж ных мышц гла за пред ста в ле ны на ри с. 4.6. Верх няя

ко сая мыш ца гла за уп ра в ля ет ся бло ко вым че реп ным нер вом, на руж -

ная пря мая мыш ца — от во дя щим. Все ос таль ные мыш цы ин нер ви -

ро ва ны гла зо дви га тель ным нер вом, ко то рый так же не сет па ра сим -

па ти че ские во лок на к сфин к те ру зрач ка и под хо дит к мыш це,

под ни ма ю щей верх нее ве ко.
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Рис. 4.5. Аф фе рент ные и эф фе рент ные зрач ко вые на ру ше ния. а и б — аф фе -
рент ный дефект: при ос ве ще нии по ра жен но го гла за (а) свет не вос при ни ма ет -
ся и ни один из зрач ков не со кра ща ет ся; при ос ве ще нии здо ро во го гла за (б)
со кра ща ют ся оба зрач ка; в и г — эф фе рент ный дефект: свет вос при ни ма ет ся
по ра жен ным гла зом, но зра чок не ре а ги ру ет (в); про ти во по лож ный зра чок со -
кра ща ет ся. Ко г да свет на пра в лен на здо ро вый глаз (г), его зра чок со кра ща ет -
ся, в то вре мя как на по ра жен ной сто ро не ре ак ция от сут ст ву ет

а б

в г
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Обс ле до ва ние

Обс ле до ва ние па ци ен та, на хо дя ще го ся в со з на нии, вклю ча ет оцен -

ку сле же ния за объ е к том (па лец вра ча, мо ло то чек, руч ка), пе ре дви -

га ю щим ся в вер ти каль ном и го ри зон таль ном на пра в ле ни ях. Объ ект

дол жен дви гать ся по тра е к то рии в фор ме бу к вы Н (а не по кре сто -

об раз ной), что бы бо лее точ но оце нить дви же ния глаз ных яб лок. Это

по з во ля ет ис сле до вать функ ции на руж ных мышц гла за от но си тель -

но не за ви си мо друг от дру га (рис. 4.6).

Сле же ние гла за ми за объ е к том — луч ший спо соб об на ру жить

име ю щи е ся на ру ше ния, так как нор маль ное слежение обеспечивается

це ло ст ностью всех про во дя щих пу тей, во вле чен ных в со дру же ст вен -

ные дви же ния глаз ных яб лок. Эле мен ты этой слож ной си с те мы мо -

гут быть об сле до ва ны от дель но с ис поль зо ва ни ем дру гих кли ни че -

ских ме то дов:

• Сак ка ды — бы ст рые пе ре ме ще ния взо ра; до с ти га ют ся, если врач

просит па ци ен та бы ст ро по смо т реть впра во, вле во, вверх или вниз

• Кон вер ген ция — спо соб ность глаз ных яб лок при спо саб ли вать -

ся к ближ не му зре нию со дру же ст вен ным све де ни ем кну т ри, в то

вре мя как слежение и сак ка ды ис поль зу ют дви же ние на по сто ян -

ном рас сто я нии от глаз

• Оп то ки не ти че ские дви же ния на блю да ют ся при вра ще нии ци лин -

д ра с пе ре ме жа ю щи ми ся бе лы ми и чер ны ми по ло са ми пе ред гла за ми

па ци ен та. В нор маль ном со сто я нии за мет но мед лен ное сле же ние, че -

ре ду ю ще е ся с бы ст ры ми кор ре к ти ру ю щи ми сак ка да ми (оп то ки не -
ти че ский ни с тагм). Эти дви же ния от сут ст ву ют у боль но го, с
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Рис. 4.6. Двигательные эффекты и иннервация наружных глазных мышц (левое
глазное яблоко). Когда глаз отведен (а), верхняя и нижняя прямые мышцы отве-
чают за движения глазного яблока вверх и вниз, соответственно. При приведении
глазного яблока (б) эти действия выполняются нижней и верхней косыми мыш-
цами, соответственно.
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угнетением со з на ния. Исс ле до ва ние оп то ки не ти че ско го ни с таг ма цен -

но для вы яв ле ния си му ли ро ван ных рас стройств со з на ния (гл. 19).

• Ве с ти бу ло оку ляр ный реф лекс. В от ли чие от всех вы ше опи сан -

ных ме то дов, тре бу ю щих со хран но го уров ня бодр ст во ва ния, этот

тест мо жет быть при ме нен у па ци ен та с уг не те ни ем со з на ния. Про -

во дя щие пу ти ство ла го лов но го моз га, в ча ст но сти те, ко то рые со -

еди ня ют ве с ти бу ляр ные яд ра (по лу ча ют сиг нал из ве с ти бу ляр но -

го ап па ра та во вну т рен нем ухе; см. ни же) с яд ра ми III, IV и VI нер вов,

мо гут быть ис сле до ва ны сле ду ю щи ми спо со ба ми:
• ре ак ция на дви же ние го ло вы (оку ло це фа ли че ский реф лекс,

или сим птом «го ло вы ку к лы»)
• ре ак ция на вве де ние холодной во ды в наружный слу хо вой про -

ход (ка ло ри че ский тест, рис. 4.7).

Эти те с ты важ ны для ди аг но сти ки по ра же ния ство ла го лов но го моз -

га у па ци ен та, на хо дя ще го ся в бес со з на тель ном со сто я нии (гл. 2).
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Рис. 4.7. Исс ле до ва ние ве с ти бу лооку ляр но го реф ле к са. а — ин такт ный
ствол — по во рот го ло вы вы зы ва ет пре хо дя щее дви же ние глаз ных яб лок в про -
ти во по лож ную сто ро ну — оку ло це фа ли че ский реф лекс, или сим птом го ло вы
ку к лы. Ука зан ный реф лекс так же при ме ним к вер ти каль ным дви же ни ям глаз -
ных яб лок при за про ки ды ва нии и опу с ка нии го ло вы. Ка ло ри че ский тест —
введение 50 мл хо лод ной во ды в на руж ный слу хо вой про ход вы зы ва ет со дру -
же ст вен ное от ве де ние глаз ных яб лок в сто ро ну раз дра же ния; б — смерть ствола
моз га: от сут ст вие оку ло це фа ли че ских и ка ло ри че ских ре ак ций

a

б
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Рас ст рой ст ва дви же ния глаз ных яб лок и век

Сим пто мы
Па ци ент мо жет предъ я в лять жа ло бы на опу ще ние верх не го ве ка (ча -

с тич ный или пол ный птоз).

Ди п ло пия, или дво е ние, в нев ро ло ги че ской пра к ти ке воз ни ка ет из-

за не со ос но сти глаз ных яб лок, вслед ст вие че го свет по па да ет на раз -

ные уча ст ки двух сет ча ток и мозг не мо жет со в ме с тить два изо бра же -

ния. Это слу чай би но ку ляр ной ди п ло пии, воз ни ка ю щей при обо их

от кры тых гла зах, его сле ду ет от ли чать от мо но ку ляр ной ди п ло пии,

воз ни ка ю щей при взгля де од ним гла зом. Дан ное рас строй ство не яв -

ля ет ся сим пто мом нев ро ло ги че ско го за бо ле ва ния и мо жет быть обу -

сло в ле но оф таль мо ло ги че ским заболеванием (на при мер, по мут не ние

хру ста ли ка) или, ча ще, яв ля ет ся функ ци о наль ным де фе к том (гл. 19).

При чи на би но ку ляр ной ди п ло пии заключается в не сба лан си ро -

ван ности ра бо ты на руж ных мышц гла за и на ру ше нии их ин нер ва -

ции. Ди п ло пия все гда чет ко вы яв ля ет ся (или есть дво е ние, или его

нет), од на ко мо жет варь и ро вать ее вы ра жен ность. Па ци ент мо жет

со об щить, в ка ком на пра в ле нии раз два и ва ет ся изо бра же ние — го -

ри зон таль ном, вер ти каль ном или на клон ном.

Син дро мы по ра же ния

Ос нов ные на ру ше ния гла зо дви га тель ной ин нер ва ции до с та точ но

лег ко выявляются у па ци ен та, на хо дя ще го ся в со з на нии, пу тем вы -

яв ле ния клас си че ских син дро мов с ис поль зо ва ни ем те с та сле же ния.

Па ра лич гла зо дви га тель но го нер ва (III нерв)
Птоз в сво ей пол ной фор ме вы зы ва ет ся па ра ли чом мыш цы, под ни ма -

ю щей верх нее ве ко. Ко г да врач под ни ма ет ве ко боль но го, глаз на хо дит -

ся в по ло же нии опу щен ном вниз и раз вер ну том кна ру жи — ре зуль тат

дей ст вия, не встре ча ю ще го со про ти в ле ния верх ней ко сой и на руж ной

пря мой мышц. Па ра лич гла зо дви га тель но го нер ва так же мо жет вклю -

чать на ру ше ние функ ции па ра сим па ти че ских во ло кон, вслед ст вие че -

го зра чок не ре а ги ру ет на из ме не ние ос ве ще ния и рас ши рен («хи рур -
ги че ский» па ра лич III нер ва) или зрач ко вые реф ле к сы ос лаб ле ны

(«ме ди ка мен тоз ный» па ра лич). При чи ны при ве де ны в таб л. 4.2.

Па ра лич бло ко во го нер ва (IV нерв)
Изо ли ро ван ный од но сто рон ний па ра лич пе ред ней ко сой мыш цы мо жет

быть ре зуль та том лег кой трав мы го ло вы. Па ци ент обыч но ис пы ты ва ет
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дво е ние при ходь бе по ле ст ни це вниз и ста ра ет ся дер жать го ло ву скло -

нен ной, что бы ком пен си ро вать ди п ло пию. Па ра лич верх ней ко сой мыш -

цы выяв ля ет ся при про ве де нии со от вет ст ву ю ще го те с та (см. ни же).

Па ра лич от во дя ще го нер ва (VI нерв)
Па ци ент не мо жет от во дить кна ру жи по ра жен ное глаз ное яб ло ко

из-за не кон т ро ли ру е мо го дей ст вия ме ди аль ной пря мой мыш цы, в

край них слу ча ях это при во дит к по я в ле нию схо дя ще го ся ко со гла -

зия. Ди п ло пия по я в ля ет ся при взгля де в по ра жен ную сто ро ну с воз -

ник но ве ни ем го ри зон таль но го раз дво е ния изо бра же ния. Изо ли ро -

ван ный па ра лич VI нер ва обыч но свя зы ва ет ся с на ру ше ни ем

кро во снаб же ния нер ва (по ра же ние vasa nervorum) вслед ст вие

сахарного ди а бе та или артериальной ги пер тен зии. Вос ста но в ле ния

функ ций нер ва по с ле та ких ми к ро ва с ку ляр ных за бо ле ва ний про -

ис хо дит в те че ние не сколь ких ме ся цев. Па ра лич VI нер ва так же мо -

жет быть лож ным при зна ком ло ка ли за ции при по вы шен ном

вну т ри че реп ном да в ле нии (гл. 9 и 13), так как нерв име ет боль шую

дли ну и слож ный путь про хо ж де ния сквозь ко с ти че ре па. Вслед ст -

вие это го вы сок риск его по вре ж де ния из-за по вы шен но го вну т ри -

че реп но го да в ле ния или объ ем но го воз дей ст вия.

Син дром Гор не ра
Часть мышц, от ве ча ю щих за под ни ма ние верх не го ве ка, ин нер ви ру ет -

ся сим па ти че ски ми нер в ны ми во лок на ми. Вслед ст вие это го по ра же -

ние ораль но го от де ла сим па ти че ской нер в ной си с те мы мо жет про яв -

лять ся ча с тич ным пто зом вме сте с ми о зом (су же ние зрач ков как
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Таб ли ца 4.2. При чи ны по ра же ния гла зо дви га тель но го нер ва

Сда в ле ние
В ство ле го лов но го моз га (опу холь, анев риз ма базилярной ар те рии)
Тен то ри аль ное вкли не ние (с уг не те ни ем со з на ния, гл. 13)
Анев риз ма зад ней со еди ни тель ной ар те рии в ка вер ноз ном си ну се

(опу холь, анев риз ма, тром боз)
Верх няя глаз нич ная щель/ор би та (опу холь, гра ну ле ма)

Ин фаркт
В ство ле го лов но го моз га
В нер в ном ство ле — си с тем ные за бо ле ва ния (сахарный ди а бет, артериальная

ги пер тен зия, ги ган то к ле точ ный ар те ри ит, ту бер ку лез, узел ко вый по ли арт рит)

Нерв мо жет быть по ра жен при вос па ли тель ных про цес сах, ба заль ном
ме нин ги те (ту бер ку лез, си фи лис, сар ко и доз, ра ко вая опу холь, лим фо ма)
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ре зуль тат па ра ли ча сим па ти че ских во ло кон, ин нер ви ру ю щих мыш цу,

рас ши ря ю щую зра чок). Дру гие при зна ки син дро ма Гор не ра — глу бо -

кое сто я ние глаз но го яб ло ка в ор би те (эноф тальм), сни же ние или от -

сут ст вие по то от де ле ния на по ра жен ной сто ро не ли ца (ан гид роз) —

встре ча ют ся ре же. Ис точ ни ком сим па ти че ской ин нер ва ции зрач ка яв -

ля ет ся ги по та ла мус. Син дром Гор не ра мо жет быть вы зван по ра же ни -

ем сим па ти че ских во ло кон на раз лич ном уров не (рис. 4.8).

Ни с тагм
Ни с тагм — не про из воль ное рит мич ное по ка чи ва ю ще е ся дви же ние

глаз ных яб лок, воз ни ка ю щее при по пыт ке фи к си ро вать взгляд в край -

нем вер ти каль ном или го ри зон таль ном на пра в ле ни ях, ре же на блю -

да ет ся при взгля де пе ред со бой. Ни с тагм мо жет про ис хо дить с оди -

на ко вой ско ро стью дви же ния глаз ных яб лок в обо их на пра в ле ни ях

(ма ят ни ко об раз ный ни с тагм), од на ко ча ще мед лен ная фа за (воз -

вра ще ние к ис ход но му по ло же нию от на пра в ле ния взгля да) че ре ду -

ет ся с кор ре к ти ру ю щей бы ст рой фа зой — дви же ни ем в об рат ном

на пра в ле нии (толч ко об раз ный ни с тагм). Та кой ни с тагм оп ре де -

ля ет ся как тол чок в со от вет ст вии с на пра в ле ни ем бы ст рой фа зы, хо -

тя это пра к ти че ски нор маль ные сак ка ды, на зна че ние ко то рых —

ком пен си ро вать па то ло ги че ский про цесс, пред ста в лен ный мед лен -

ным ком по нен том.
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Рис. 4.8. При чи ны син дро ма Гор не ра, клас си фи ци ро ван ные в за ви си мо сти от
уров ня по ра же ния сим па ти че ской нер в ной си с те мы — от ги по та ла му са до глаз -
но го яб ло ка
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Клас си фи ка ция толч ко об раз но го ни с таг ма:

1. Про я в ля ет ся толь ко при взгля де в сто ро ну бы ст ро го ком по нен та.

2. Про я в ля ет ся в нор маль ном на пра в ле нии взо ра (взгляд уст ре м -

лен пря мо впе ред).

3. Про я в ля ет ся при взгля де в сто ро ну мед лен но го ком по нен та.

Ни с тагм мо жет быть вро ж ден ным, в та ком слу чае он обыч но ма -

ят ни ко об раз ный. При о б ре тен ный ни с тагм мо жет быть при зна ком

за бо ле ва ния вну т рен не го уха (ла би рин та) (см. ни же), ство ла го лов -

но го моз га или моз жеч ка, а так же может воз ни кать как след ст вие по -

боч но го дей ст вия ле кар ст вен ных пре па ра тов (на при мер, ан ти кон -

вуль сан тов). Вра ща тель ный (ро та тор ный) ни с тагм на блю да ет ся при

по ра же нии либо пе ри фе ри че ско го (ла би ринт), либо цен т раль но го

(ствол моз га) от де лов ве с ти бу ляр но го ана ли за то ра. Вер ти каль ный

ни с тагм, не свя зан ный с при е мом нар ко ти ков, обыч но ука зы ва ет на

по ра же ние ство ла го лов но го моз га и име ет оп ре де лен ное зна че ние

для то пи че ской ди аг но сти ки оча га по ра же ния (в об ла с ти боль шо го

от вер стия) в том слу чае, ес ли бы ст рая фа за ни с таг ма на пра в ле на

вниз при взгля де вниз. Обыч но па ци ен ты не ощу ща ют ни с таг ма, хо -

тя он мо жет быть ас со ци и ро ван с си с тем ным го ло во кру же ни ем (вер -

ти го) (см. ни же). Ино г да рит мич ные дви же ния глаз ных яб лок при

ни с таг ме вос при ни ма ют ся субъ е к тив но (ос цил лоп сия), осо бен но

ча с то при вер ти каль ном ни с таг ме. При этом па ци ент осоз на ет, что

ок ру жа ю щий мир не при ят но пе ре дви га ет ся вверх и вниз.

Межъ я дер ная оф таль мо п ле гия
Нор маль ный со дру же ст вен ный взгляд обо и ми гла за ми впра во или

вле во обу сло в лен со г ла со ван ным дей ст ви ем на руж ной пря мой

мыш цы од но го глаз но го яб ло ка со в ме ст но с об рат ным дей ст ви ем

вну т рен ней пря мой мыш цы дру го го. Ана то ми че ской ос но вой со -

дру же ст вен ных дви же ний глаз ных яб лок яв ля ет ся ме ди аль ный
про доль ный пу чок — по ло с ка быс тро про во дя щих ми е ли ни зи -

ро ван ных нер в ных во ло кон, свя зы ва ю щих яд ра от во дя щих нер -

вов мос та с кон т ра ла те раль ны ми яд ра ми, обес пе чи ва ю щи ми ин -

нер ва цию вну т рен них пря мых мышц. Вслед ст вие по ра же ния это го

про во дя ще го пу ти ут ра чи ва ет ся воз мож ность со дру же ст вен ных

дви же ний глаз ных яб лок — со хра ня ют ся ус ло вия для нор маль но -

го от ве де ния од но го гла за кна ру жи при не воз мож но сти дви же ний

другого глаза кнутри. Воз мож но также по я в ле ние ни с таг ма при

взгля де в сто ро ны, бо лее вы ра жен но го у от во дя ще го ся кна ру жи

гла за. Та кая ком би на ция сим пто мов из вест на как межъ я дер ная оф -
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таль мо п ле гия и обыч но встре ча ет ся при рас се ян ном скле ро зе

(гл. 16). По ра же ние ме ди аль но го про доль но го пуч ка так же мо жет

вы зы вать раз лич ное по вер ти ка ли сто я ние глаз ных яб лок, при

ко то ром од но глаз ное яб ло ко сто ит вы ше от но си тель но дру го го

во всех по ло же ни ях.

Сод ру же ст вен ный па ра лич взо ра
Пол ная или ча с тич ная ут ра та обо и ми глаз ны ми яб ло ка ми спо соб -

но сти дви же ний в оп ре де лен ном на пра в ле нии вы зы ва ет ся надъ -
ядер ным по ра же ни ем про во дя щих пу тей, от ве ча ю щих за дви же -

ния глаз ных яб лок (надъ ядер ный па ра лич взо ра). При этом

стра да ют свя зи ядер III, IV и VI нер вов с вы ше ле жа щи ми стру к ту ра -

ми. Как пра ви ло, ди п ло пия от сут ст ву ет, так как оп ти че ские оси мо -

гут ос та вать ся вы ров нен ны ми от но си тель но друг дру га.

По ра же ние мо жет быть обу сло в ле но как сда в ле ни ем, так и раз ру -

ше ни ем со от вет ст ву ю щих стру к тур (на при мер, кро во из ли я ние или

ин фарк т). Надъ я дер ный па ра лич взо ра мо жет быть хро ни че ским и

про грес си ру ю щим, на при мер при эк с т ра пи ра мид ных рас строй -

ствах (гл. 12). Ес ли у боль но го с па ра ли чом взо ра при ис сле до ва нии

оку ло це фа ли че ско го реф ле к са дви же ния глаз ных яб лок со хра не -

ны, име ет ме с то, ско рее все го, надъ ядер ное по ра же ние. Об шир ное

по вре ж де ние ство ла го лов но го моз га или боль ших по лу ша рий су -

ще ст вен но влия ет на уро вень со з на ния, рав но как и на со сто я ние

си с тем, от ве ча ю щих за дви же ние глаз ных яб лок, и мо жет быть при -

чи ной схо дя ще го ся па ре за взо ра (рис. 4.9). Центр, кон т ро ли ру -

ю щий дви же ния глаз в го ри зон таль ном на пра в ле нии, на хо дит ся в

ва ро ли е вом мос ту (вы с шие цен т ры в по лу ша ри ях го лов но го моз -

га); цен т ры вер ти каль но го зре ния не так хо ро шо изу че ны, од на ко

пред по ло жи тель но на хо дят ся в верх них от де лах сре д не го моз га.

Слож ные глаз одвигательные рас строй ства
Ком би на ции па ра ли чей не сколь ких нер вов, обес пе чи ва ю щих ин -

нер ва цию глаз ных яб лок, мо гут быть раз лич ны ми (на при мер, по ра -

же ние III, IV и VI нер вов, вы зван ное па то ло ги че ским про цес сом в пе -

ще ри стом си ну се или пе ре ло мом верх не го края ор би ты; см.

гл. 13), причины которого не  ус та но в лены (на при мер, по ра же ние

ство ла го лов но го моз га неясной природы). Сле ду ет иметь в ви ду ку -

ра бель ную при чи ну за бо ле ва ния — ми а сте нию (гл. 17) или по ра -
же ние мышц глаз но го яб ло ка вслед ст вие за бо ле ва ния щи то вид -

ной же ле зы (гл. 19).
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Рис. 4.9. Содружественный па ра лич взо ра. На пра в ле ние от кло не ния ди аг но сти -
че ски цен но при оп ре де ле нии оча га по ра же ния у па ци ен тов с ге ми па ре зом и на ру -
шен ным со з на ни ем. а — пар ци аль ная эпи леп сия с оча гом па то ло ги че ской ак тив -
но сти в од ной лоб ной до ле; глаз ные яб ло ки от кло ня ют ся в сто ро ну по ра жен ных
ко неч но стей, что не соответствует по лу ша рию, в ко то ром рас по ло жен эпи леп ти че -
ский очаг; б — раз ру ше ние од ной из лоб ных до лей; глаз ные яб ло ки от кло ня ют ся от
па ра ли зо ван ных ко неч но стей, поскольку цен т ры, кон т ро ли ру ю щие дви же ния глаз
(лобный центр взора), в не по ра жен ном по лу ша рии не посылают сигналов оказывать
сопротивление; в — од но сто рон нее по ра же ние ство ла го лов но го моз га (в об ла с ти
ва ро ли е ва мос та); глаз ные яб ло ки от кло ня ют ся в по ра жен ную сто ро ну. По ра же ние
рас по ло же но вы ше пе ре кре ста пи ра мид, по э то му ге ми па рез вы яв ля ет ся на сто ро -
не, про ти во по лож ной оча гу по ра же ния. Од на ко очаг рас по ла га ет ся ни же пе ре кре -
ста во ло кон от кор ко во го цен т ра взо ра, на пра в ля ю щих ся к яд рам ва ро ли е ва мос та
и кон т ро ли ру ю щих го ри зон таль ные дви же ния глаз ных яб лок. В этой си ту а ции дей -
ст вие, не встре ча ю щее со про ти в ле ния гла зо дви га тель но го цен т ра не по ра жен ной
по ло ви ны мос та, при во дит к от кло не нию глаз ных яб лок в од но имен ную сто ро ну

а

б

в
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Ди п ло пия
У мно гих па ци ен тов с би но ку ляр ной ди п ло пи ей ее ме ха низм вы яв -

ля ет ся при на блю де нии за дви же ни я ми глаз, ко гда вы яв ля ет ся сла бость

оп ре де лен ных мышц. В ря де слу ча ев де фект вы ра жен не так яр ко и

дви же ния глаз ных яб лок ка жут ся нор маль ны ми при ос мо т ре, хо тя па -

ци ент все рав но от ме ча ет дво е ние. В та ких слу ча ях сле ду ет оп ре де -

лить на пра в ле ние, в ко то ром ди п ло пия наи бо лее вы ра же на, а так же

ус та но вить, в ка ком на пра в ле нии раз два и ва ет ся изо бра же ние — го -

ри зон таль ном, на клон ном или вер ти каль ном. Гла за по оче ре ди при -

кры ва ют  и от ме ча ют, ка кое из изо бра же ний ис че за ет. Обыч но лож -
ное изо бра же ние (для по ра жен но го гла за) бо лее уда ле но от цен т ра.

Так, в слу чае оцен ки ди п ло пии при од ном при кры том глаз ном яб ло -

ке у па ци ен та с не гру бым па ра ли чом пра вой на руж ной пря мой мыш -

цы, ди п ло пия ма к си маль на при взгля де впра во, при этом изо бра же -

ние раз два и ва ет ся по го ри зон та ли. Когда правый глаз за кры т,

изо бра же ние, уда лен ное от цен т ра, про па да ет, в то вре мя как при за -

кры ва нии ле во го, про па да ет ближ нее.

Трой нич ный нерв (V нерв)

Ана то мия и об сле до ва ние

Трой нич ный нерв обес пе чи ва ет чув ст ви тель ность кож ных по кро вов

ли ца (рис. 4.10), а так же ин нер ва цию же ва тель ных мышц. Кли ни че ское

об сле до ва ние дви га тель ных функ ций вклю ча ет паль па цию же ва тель -

ных и ви соч ных мышц при слег ка сжа тых че лю стях. На п ря же ние кры -

ло вид ных мышц до с ти га ет ся пу тем от кры тия че лю сти. При од но сто -

рон ней сла бо сти че люсть от кло ня ет ся в сто ро ну по ра жен ной мыш цы

вслед ст вие от сут ст вия про ти во дей ст вия нор маль ной мыш це.

Исс ле до ва ние чув ст ви тель но сти вклю ча ет по ка лы ва ние игол кой

и лег кое при кос но ве ние ки с точ кой (ку соч ком ва ты или бу ма ги) в

зо нах ин нер ва ции всех трех вет вей нер ва (рис. 4.10).

Пе ри фе ри че ское по ра же ние трой нич но го нер ва при во дит к по те ре

чув ст ви тель но сти в зо нах, со от вет ст ву ю щих об ла с тям ин нер ва ции его

от дель ных вет вей. Цен т раль ный тип по ра же ния ха ра к те ри зу ет ся оне -

ме ни ем внеш них от де лов ли ца (об ласть но са и рта не затрагивается);

такое распределение чувствительности на зы ва е тся «ба ла к лав ским

шлемом» (в отечественной литературе подобный тип нарушений

чувствительности рассматривается как сегментарное поражение с

гипестезией в зонах Зельдера — прим. ред.). При этом очаг по ра же ния
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расположен от уров ня шеи и вы ше (на при мер, при си рин го буль бии;

гл. 15) и мо жет во вле кать верх нюю часть яд ра спи наль но го тра к та трой -

нич но го нер ва, ин нер ви ру ющего цен т раль ную часть ли ца.

Ро го вич ный реф лекс ис сле ду ют лег ким при кос но ве ни ем нит -

ки или ват ки к краю ро го ви цы. Аф фе рент ное зве но реф ле к тор ной

ду ги пред ста в ле но трой нич ным нер вом (пре и му ще ст вен но оф таль -

ми че ская ветвь); эф фе рент ным зве ном яв ля ет ся ветвь ли це во го нер -

ва, не су щая сиг на лы к кру го вой мыш це гла за, от ве ча ю щей за смы ка -

ние век. При од но сто рон ней сла бо сти ли це вой му с ку ла ту ры

со хран ная чув ст ви тель ность ро го ви цы мо жет быть вы яв ле на при

воз ник но ве нии со дру же ст вен но го ми га ния дру го го гла за. Сле ду ет

ис сле до вать также ниж не че лю ст ной реф лекс (рис. 4.11). В норме

он от сут ст ву ет или вы ра жен уме рен но. При дву сто рон нем по вре ж -

де нии цен т раль ных дви га тель ных ней ро нов, на пра в ля ю щих ся к буль -

бар ной груп пе нер вов, воз мож но его по вы ше ние в кли ни че ской кар -

ти не псев до буль бар но го па ра ли ча (см. ни же).
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Рис. 4.10. Чув ст ви тель ные вет ви трой нич но го нер ва. а — гла зничн ая; б — верх -
не че лю ст ная; в — ниж не че лю ст ная. Трой нич ный нерв обес пе чи ва ет ин нер ва -
цию как кож ных по кро вов, так и сли зи стых обо ло чек ли ца: ро го ви цы, лобной и
че лю ст ной па зух, ро то вых и но со вых по ло с тей, вклю чая че лю сти, зу бы, пе ред -
ние две тре ти язы ка, ви соч но-че лю ст ное со чле не ние и пе ред нюю стен ку внеш -
не го слу хо во го про хо да

а

б

в
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Симптомы пораже ния

Нев рал гия трой нич но го нер ва

Об су ж да ет ся в гл. 9.

Ней ро па тия трой нич но го нер ва

Про я в ля ет ся ут ра той чув ст ви тель но сти на ли це, мо жет на блю дать -

ся изо ли ро ван но. В слу чае од но сто рон не го по ра же ния мо жет быть

ас со ци и ро ва на с од но сто рон ней по те рей слу ха, что сви де тель ст ву -

ет о на ли чии па то ло ги че ско го про цес са в об ла с ти мос то моз жеч ко -

во го уг ла, на при мер при нев ри но ме слу хо во го нер ва (гл. 13). При

дву сто рон нем по ра же нии по те ря чув ст ви тель но сти в зоне

иннервации трой нич но го нер ва мо жет быть свя за на с ге не ра ли зо -

ван ной сен сор ной ней ро па ти ей (гл. 17).
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Ли це вой нерв (VII нерв)

Ана то мия и об сле до ва ние

Ос нов ная функ ция ли це во го нер ва — ин нер ва ция ми ми че ской му -

с ку ла ту ры. Кро ме то го, вет ви ли це во го нер ва вы пол ня ют и дру гие

функ ции (рис. 4.12). Оцен ка со сто я ния этих функ ций мо жет иметь

ди аг но сти че скую цен ность при ло ка ли за ции по ра же ния нер ва на

различном уровне.

Дви га тель ная функ ция ис сле ду ет ся при спо кой ном со сто я нии ли -

ца, ко гда мо жет быть за мет на асим мет рия, и при по пыт ке па ци ен та

вы пол нить дей ст вие — под нять бро ви, плот но за крыть гла за, вы тя -

нуть тру боч кой гу бы, на дуть ще ки, ос ка лить ся, по сви стеть и, на ко -

нец, выдвинуть впе ред под бо ро док (для оцен ки сте пе ни со кра ще -

ния пла тиз мы). При не пол ном смы ка нии век у па ци ен та воз мож но

раз ви тие вто рич но го по ра же ния ро го ви цы. В этой си ту а ции мож но

на блю дать, как при по пыт ке за жму рить ся глаз под ни ма ет ся квер ху
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Рис. 4.12. Ана то мия и функ ции ли це во го нер ва. По ра же ние в об ла с ти ши ло -
сос це вид но го от вер стия про яв ля ет ся изо ли ро ван ным ми ми че ским па раличом.
По ра же ние с во вле че ни ем ба ра бан ной стру ны со про во ж да ет ся на ру ше ни ем
вку са в пе ред них 2/3 язы ка. Бо лее про кси маль ное по ра же ние, вклю чая стре -
мен ной нерв, бу дет вклю чать ги пе ра ку зию — уси лен ное вос при ятие зву ков, а
по вре ж де ние боль шо го по верх но ст но го ка ме ни сто го нер ва при ведет к на ру -
ше нию сле зо от де ле ния

Внутренний слуховой проход

Коленчатый узел

Боль шой по верх но ст ный
ка ме ни стый нер в

Стременной нер в

Барабанная струна

Ветви к мышцам лица
и слюнным железам

Шилососцевидное
отверстие

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



(фе но мен Бел ла, вы ра жен ность его мо жет раз ли чать ся у боль ных

в за ви си мо сти от тя же сти по ра же ния).

Сла бость ми ми че ских мышц мо жет быть как од но сто рон ней, так и

дву сто рон ней. При од но сто рон нем по ра же нии важ но ди аг но сти ро -

вать во вле че ние цен т раль но го и пе ри фе ри че ско го мотоней ро нов

(ЦМН и ПМН). По ра же ние ПМН, вы зван ное по вре ж де ни ем яд ра ли -

це во го нер ва в ство ле моз га или са мо го нер ва, со про во ж да ет ся сла бо -

стью всех ми ми че ских мышц на со от вет ст ву ю щей сто ро не. При по -

ра же нии ЦМН, при ло ка ли за ции по ра же ния ме ж ду контралатеральной

ко рой боль шо го по лу ша рия и ва ро ли е вым мос том функ ции мышц

верх ней ча с ти ли ца (в ча ст но сти, лоб ных, от ве ча ю щих за под ни ма -

ние бро вей и на мор щи ва ние лба) мо гут быть в нор ме. При чи на это -

го со сто ит в том, что пе ри фе ри че ские мо то ней ро ны верх ней ча с ти

ли ца ин нер ви ру ют ся кор ко во-мос то вы ми во лок на ми, иду щи ми от

обо их по лу ша рий. Так, ес ли мотоней ро ны, вы хо дя щие из контрала-

теральной мо тор ной зо ны ко ры по вре ж де ны, ип сила те раль ная ин -

нер ва ция про дол жа ет функ ци о ни ро вать и нев ро ло ги че ский де фи цит

мо жет от сут ст во вать. Па ци ен ты с по ра же ни ем цен т раль ных мотоней -

ро нов мо гут иметь со хран ную ми ми ку, со про во ж да ю щую эмо ци о -

наль ное со сто я ние (на при мер, при сме хе), вслед ст вие ре а ли за ции не -

про из воль ных дви же ний. Это свя за но с тем, что про во дя щие пу ти

цен т раль ных мотоней ро нов, уча ст ву ю щие в обес пе че нии эмо ций и

про из воль ных дви же ний, рас по ла га ют ся от дель но друг от дру га.

Вку со вая чув ст ви тель ность мо жет быть про ве ре на на не се ни ем на

пе ред нюю часть язы ка ве ществ, об ла да ю щих од ним из че ты рех ос -

нов ных вку сов (слад кое, со ле ное, горь кое и ки с лое).

Син дро мы по ра же ния

Па ра лич Бел ла
Иди о па ти че ский од но сто рон ний па ра лич пе ри фе ри че ских мо то ней -

ро нов ли ца. Не ред ко яв ля ет ся след ст ви ем пе ре не сен но го ви рус но го или

по стви рус но го за бо ле ва ния, в ча ст но сти вы зы ва е мого ви ру сом про сто -

го гер пе са. Раз ви тие за бо ле ва ния ост рое, в те че ние не сколь ких ча сов,

ре же — дней, мо жет быть ас со ци и ро ва но с бо лью в об ла с ти слу хо во го

про хо да или за ним. Воз мож но при ме не ние кор ти ко сте ро и дов и ан ти -

био ти ков в те че ние пер вых 48 ч за бо ле ва ния. Од на ко да же без та ко го

ле че ния у 85–90% па ци ен тов на блю да ет ся пол ное вос ста но в ле ние в те -

че ние не сколь ких не дель или ме ся цев. У ос таль ных боль ных име ет ме -

с то лишь ча с тич ное вос ста но в ле ние. Толь ко у очень не боль шо го чис ла
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па ци ен тов со хра ня ет ся выраженная де фор ма ция ли ца. В ост рой фа зе

за бо ле ва ния глав ной за да чей яв ля ет ся со хра не ние ро го ви цы при по мо -

щи сма чи ва ния ее ис кус ст вен ной сле зой и/или при ну ди тель но го опу с -

ка ния век. Па ци ен там с тя же лой по сто ян ной сла бо стью ниж них мо -

тоней ро нов мо жет по тре бо вать ся сши ва ние век (ла те раль ная
тар зо ра фия — ис поль зу ет ся край не ред ко) для за щи ты ро го ви цы.

Дру гие при чи ны од но сто рон не го па ра ли ча пе ри фе ри че ских мо то ней -

ро нов при ве де ны в таб л. 4.3. Как пра ви ло, по ра же ние цен т раль ных ней -

ро нов возникает как след ст ви е па то ло ги че ско го про цес са в контралате-

ральном по лу ша рии го лов но го моз га (ин фаркт, опу холь) и мо жет быть

ас со ци и ро ва но с ге ми па ре зом од но имен ных ко неч но стей. Дву сто рон -

няя сла бость мимических мышц мо жет быть след ст ви ем пер вич но го мы -

шеч но го за бо ле ва ния (на при мер, мы шеч ной дис тро фии; гл. 17) или бо -

лез ни нер в но- мы шеч но го синапса (ми а сте ния; гл. 17). Ха ра к тер ным для

ми а сте нии яв ля ет ся со че та ние слож но го рас строй ства дви же ний глаз -

ных яб лок с дву сто рон ней сла бо стью кру го вых мышц гла за. Раз ви тие по -

ра же ния обо их ли це вых нер вов мо жет быть ост рым (как при син дро ме

Гий е на–Бар ре’; гл. 20). При хро ни че ском или по до ст ром дву сто рон нем

по ра же нии сле ду ет ду мать о по вре ж де нии нер вов вслед ст вие ба заль но -

го ме нин ги та, зло ка че ст вен ном про цес се или сар ко и до зе.

Ли це вой ге мис пазм

Про я в ля ет ся од но сто рон ним рез ким со кра ще ни ем ли це вых мышц, наи -

бо лее рас про стра нен у по жи лых жен щин. Ле че ние ко рен ным об ра зом

из ме ни лось с ис поль зо ва ни ем бо ту ли ни че ско го то к си на (гл. 12).
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Таб ли ца 4.3. При чи ны пе ри фе ри че ско го па ра ли ча ли це во го нер ва

Ствол моз га
Опу хо ли, де ми е ли ни за ция, ин фаркт

Мо с то моз жеч ко вый угол
Опу холь (нев ри но ма слу хо во го нер ва)

Пи ра ми да ви соч ной ко с ти
Ин фек ции сре д не го уха
Па ра лич Бел ла
Herpes zoster

На руж ная по верх ность ли ца
Опу хо ли и опе ра тив ные вме ша тель ст ва в об ла с ти слюн ной же ле зы
Трав ма

Про чие при чи ны вклю ча ют ин фильт ра цию или вос па ле ние моз го вых
обо ло чек (зло ка че ст вен ные за бо ле ва ния, сар ко и доз)
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Ве с ти бу ло- кох ле ар ный нерв (VIII нерв)

Слу хо вая пор ция

Ос т ро та слу ха оце ни ва ет ся на ос но ва нии спо соб но сти вос при ни -

мать ти ка нье ча сов, под не сен ных к уху па ци ен та, или по вто ре ния

чи сел, ска зан ных ше по том на рас сто я нии 1 м от уха с за кры тым про -

ти во по лож ным на руж ным слу хо вым про хо дом.

Ка мер тон с ча с то той 512 Гц мо жет быть ис поль зо ван для вы яв ле -

ния кон ду к тив ной (сре д нее ухо) и ней ро сен сор ной (вну т рен нее ухо,

т. е. улит ка и VIII нерв) ту го ухо сти.

В те с те Рин не воз душ ная про во ди мость (ВП) срав ни ва ет ся с ко -

ст ной про во ди мо стью (КП) при по мо щи ка мер то на, рас по ло жен но -

го пе ред слу хо вым про хо дом или ус та но в лен ном на со с це вид ном

от ро ст ке со от вет ст вен но. В нор ме ВП > КП, од на ко при кон ду к тив -

ной глу хо те ВП < КП. При ней ро сен сор ной ту го ухо сти ВП > КП, но

оба по ка за те ля сни же ны по срав не нию с нор мой. В те с те Ве бе ра
нож ка зву ча ще го ка мер то на при кла ды ва ет ся к цен т ру лба. В от сут -

ст вие от кло не ний от нор мы звук дол жен быть слы шен по сере ди не,

при ней ро сен сор ной ту го ухо сти звук сме ща ет ся в сто ро ну здо ро -

вой сто ро ны, а при кон ду к тив ной — в сто ро ну по ра жен ной.

Рав но ве сие

Ана то мия

Ве с ти бу ляр ная пор ция VIII нер ва передает чув ст ви тель ную ин фор -

ма цию из ве с ти бу ляр но го ап па ра та вну т рен него уха (три по лу круж -

ных ка на ла, улитка и лабиринт) к ве с ти бу ляр ным яд рам ство ла го -

лов но го моз га и моз жеч ку. Ве с ти бу ляр ные яд ра свя за ны с моз жеч ком,

а так же с яд ра ми III, IV и VI че реп ных нер вов и име ют свои про ек -

ции в ко ре го лов но го моз га. Под дер жа ние рав но ве сия за ви сит от

аде к ват но сти функ ци о ни ро ва ния всей си с те мы в це лом, на ря ду с по -

сту п ле ни ем ин фор ма ции от глаз ных яб лок и ре цеп то ров шеи, ту ло -

ви ща и ко неч но стей.

Сим пто мы по ра же ния

Вер ти го (си с тем ное го ло во кру же ние) — лож ное вос при ятие

пациентом дви же ний людей или перемещений ок ру жа ю щих предметов

из-за не сба лан си ро ван ной работы ве с ти бу ляр но го ана ли за то ра. Не -
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ко то рые па ци ен ты ис пы ты ва ют силь ное го ло во кру же ние, со про во ж -

да ю ще е ся тош но той, рво той и по те рей рав но ве сия. Бо лее мяг кие сим -

пто мы мо гут быть оха ра к те ри зо ва ны как ощу ще ния че ло ве ка, на хо -

дя ще го ся в лод ке (не си с тем ное го ло во кру же ние). Го ло во -

к ру же ние яв ля ет ся до с та точ но ча с тым сим пто мом, но сле ду ет вы яс -

нить, дей ст ви тель но ли па ци ент предъ я в ля ет жа ло бы на го ло во кру -

же ние или же име ет ся дру гая при чи на рас строй ств рав но ве сия, как,

на при мер, на ру ше ние по ход ки или предобморочное со сто я ние.

На ли чие со пут ст ву ю щих сим пто мов по мо га ет в ло ка ли за ции по -

ра же ния ве с ти бу ляр ной си с те мы. Так, си с тем ное го ло во кру же ние,

изо ли ро ван ное или в со во куп но сти с при зна ка ми по ра же ния слу хо -

вой пор ции (по те ря слу ха, звон в ушах), по з во ля ет пред по ло жить

пе ри фе ри че ское ве с ти бу ляр ное рас строй ство (по ра же ние не по сред -

ст вен но ла би рин та и VIII нер ва). Вер ти го, со в ме ст ное с ди п ло пи ей,

сви де тель ст ву ет о по ра же нии ство ла го лов но го моз га, в то вре мя как

ди п ло пия без вер ти го бо лее свой ст вен на по ра же нию III и/или

VI нер ва, а так же ин нер ви ру е мых ими мышц.

Обс ле до ва ние

При ос мо т ре у па ци ен тов с вер ти го мо жет быть об на ру жен ни с тагм.

При по ра же нии ла би рин та ни с тагм име ет го ри зон таль ную или вра -

ща тель ную на пра в лен ность, толч ки на пра в ле ны в сто ро ну, про ти -

во по лож ную очагу по ра же ния (при моз жеч ко вом по ра же нии они

на пра в ле ны в по ра жен ную сто ро ну). Ме ха низм, ле жа щий в ос но ве

воз ник но ве ния ни с таг ма при за бо ле ва ни ях ла би рин та, — ди с ба ланс

ме ж ду си с те ма ми вну т рен не го уха с двух сто рон, что при во дит к то -

му, что глаз ные яб ло ки от кло ня ют ся в по ра жен ную сто ро ны (мед -

лен ный ком по нент ни с таг ма) с бы ст ры ми кор ре к ти ру ю щи ми сак -

ка да ми в об рат ную.

Ве с ти бу ляр ный ни с тагм про во ци ру ет ся дви же ни ем го ло вы в сто -

ро ну бы ст рой фа зы. Ес те ст вен но, рез кое дви же ние го ло вой про во -

ци ру ет ни с тагм у па ци ен та с пе ри фе ри че ским по ра же ни ем ве с ти -

бу ляр но го ап па ра та (как при те с те Хол лпай ка; см. ни же).

Ка ло ри че ская про ба и тест в спе ци аль ном вра ща ю щем ся крес ле

мо гут вы звать ни с тагм у здо ро вых ис пы ту е мых. Ка ло ри че ская про -

ба про во дит ся вве де ни ем хо лод ной (30 °С) или ре же — те п лой (44 °С)

во ды по оче ред но в ка ж дый на руж ный слу хо вой про ход. Ни с тагм,

ин ду ци ро ван ный хо лод ной во дой, обыч но про дол жа ет ся в те че ние

2 ми н. По ра же ние ве с ти бу ляр но го ап па ра та мо жет умень шить ре ак -
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цию в од ном на пра в ле нии (па рез полукружного ка на ла), но ино -

гда при на ли чии спон тан но го ни с таг ма парез при калорической

пробе уси ли ва ет ся в од ном на пра в ле нии (асим мет рия ре ак ции).

Обс ле до ва ние па ци ен та с вер ти го долж но также вклю чать оцен ку

слу ха и ис сле до ва ние функ ции дру гих че реп ных нер вов. В про бе
Ром бер га (гл. 5) па ци ен ты с ост рым по ра же ни ем ла би рин та от кло -

няют ся в сто ро ну по ра жен ной сто ро ны. Вы я в ля ет ся не ус той чи вость

при ходь бе. Важ но также общеклиническое об сле до ва ние, в ча ст но -

сти с целью вы яв ле ния по сту раль ной ги по тен зии (гл. 7).

Син дро мы по ра же ния

Ос нов ные при чи ны го ло во кру же ния при ве де ны в таб л. 4.4. Не ко то -

рые из них рас смо т ре ны бо лее под роб но ни же.

Ос т рый ла би рин тит
Пред по ла га ет ся, что это ви рус ное за бо ле ва ние или со сто я ние по с -

ле пе ре не сен ной ви рус ной ин фек ции, при ко то ром па ци ент ис пы -

ты ва ет силь ное си с тем ное го ло во кру же ние, уси ли ва ю ще е ся при дви -

же ни ях го ло вой и обыч но со про во ж да ю ще е ся тош но той и рво той.

Ос т рая фа за за бо ле ва ния мо жет про дол жать ся в те че ние не сколь -

ких дней, на про тя же нии ко то рых вы яв ля ет ся ни с тагм. Впос лед ст -

вие на сту па ет по сте пен ное улуч ше ние со сто я ния, од на ко уме рен ное

го ло во кру же ние при по во ро те го ло вы мо жет со хра нять ся в те че ние

не сколь ких ме ся цев. В про цес се вос ста но в ле ния ни с тагм ре г рес си -

ру ет, од на ко мо жет быть об на ру жен од но сто рон ний па рез полукруж-

ного ка на ла. При вы ра жен ной сим пто ма ти ке эф фе к тив но при ме не -

ние ве с ти бу ло ли ти ков, на при мер цин на ри зи на.

До б ро ка че ст вен ное па ро ксиз маль ное
по зи ци он ное го ло во кру же ние (ДППГ)
Си но ни м — доброкачественное по зи ци он ное го ло во кру же ние. При -

чи ной слу жит на ли чие ино род ных ве ществ в зад нем по лу круж ном

ка на ле как ре зуль тат де ге не ра ции ре цеп то ров, рас по ло жен ных в

улитке и от ве ча ю щих за рав но ве сие. Та кое по вре ж де ние мо жет быть

иди о па ти че ским или след ст ви ем трав мы ла би рин та или го ло вы

(«ушиб ла би рин та»). При дви же нии го ло вы тур бу лент ный по ток эн -

до лим фы в по лу круж ном ка на ле вы зы ва ет пре хо дя щее по вто ря ю -

ще е ся по зи ци он ное го ло во кру же ние, обу сло в лен ное сме ще ни ем

ото ко ни аль ных кри стал лов.
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Для ДППГ ха ра к тер на по ло жи тель ная про ба Хол лпай ка. Исс ле -

до ва ние за клю ча ет ся в плав ном, но бы ст ром ук ла ды ва нии си дя ще -

го па ци ен та на зад, так что его го ло ва, све ши ва ю ща я ся с края кро ва -

ти, сна ча ла по во ра чи ва ет ся впра во, по том вле во. При ДППГ

го ло во кру же ние и ни с тагм раз ви ва ют ся с за держ кой в не сколь ко се -

кунд и про дол жа ют ся в те че ние ми ну ты, ос ла бе вая при по втор ном

ис сле до ва нии. Цен т раль ные по ра же ния ве с ти бу ляр ной си с те мы (в

ча ст но сти, ство ла го лов но го моз га), на про тив, ха ра к те ри зу ют ся ни -

с таг мом без го ло во кру же ния при про бе Хол лпай ка и ста биль но стью

его вы ра жен но сти при по вто ре нии про бы.

ДППГ вы зы ва ет ся оп ре де лен ны ми по ло же ни я ми го ло вы, на при мер

при по во ро те в сто ро ну или вы тя ги ва нии шеи. Па ци ент мо жет на у -

чить ся из бе гать та ких по ло же ний и чув ст во вать улуч ше ние от при е -

ма ве с ти бу ло ли ти че ских пре па ра тов. Применяются так же спе ци аль -
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Таб ли ца 4.4. При чи ны го ло во кру же ния

Си с тем ные
Кар ди о ва ску ляр ные (по сту раль ная ги потен зия, арит мии)
Ме та бо ли че ские (ги пог ли ке мия, ги пер вен ти ля ция)
Ане мия, по ли ци те мия

Нев ро ло ги че ские
Обморочные состояния
Со су ди стые за бо ле ва ния
Опу холь (нев ри но ма слу хо во го нер ва)
Моз жеч ко вые/ство ло вые на ру ше ния (на при мер, рас се ян ный скле роз)
Ми г рень
Эпи леп сия

Ото ло ги че ские
Ото то к си чные препараты (в ча ст но сти, ами ног ли ко зи ды)
Пос лед ст вия трав мы
Дру гие за бо ле ва ния вну т рен не го уха (см. текст)
Вто рич ные за бо ле ва ния сре д не го уха

У пожилых пациентов причины головокружения могут быть
комбинированными. Умеренно выраженные расстройства двух
и более анализаторов, отвечающих за поддержание
равновесия (вестибулярный, зрительный, проприоцептивный),
такие заболевания, как катаракта, аритмия, повреждения лабиринта,
вследствие сосудистого поражения головного мозга могут стать
причиной синдрома мультисенсорного головокружения

Некоторые лекарственные препараты также могут вызывать
головокружение (антидепрессанты, антиконвульсанты,
бензодиазепины, алкоголь)
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но раз ра бо тан ные гимнастические упражнения, це лью ко то рых яв -

ля ет ся раз ру ше ние ото ко ни аль ных кри стал лов (ме тод Эп ли).

Бо лезнь Мень е ра
При чи ной яв ля ет ся по вы шен ное да в ле ние в ка на лах ла би рин та. Ха -

ра к те ри зу ет ся при сту па ми силь но го си с тем но го го ло во кру же ния,

воз ни ка ю ще го обыч но се ри я ми (не сколь ко при сту пов в не де лю) с

пе ри о да ми ре мис сии. Си с тем ное го ло во кру же ние ас со ци и ро ва но

со зво ном в ушах и сни же ни ем слу ха, про яв ля ю щи ми ся во время

при сту пов и впо с лед ст вии на ра с та ю щих. Пре па ра ты, уг не та ю щие

ак тив ность ве с ти бу ляр но го ап па ра та, мо гут ока зы вать по ло жи тель -

ный эф фект при ост рых эпи зо дах головокружения.

Вер те б ро-ба зи ляр ная не до с та точ ность
Обыч но про яв ля ет ся го ло во кру же ни ем; при этом в боль шин ст ве слу -

ча ев име ют ся и дру гие сим пто мы не до с та точ но сти кро во об ра ще -

ния в вер те б ро-ба зи ляр ной си с те ме (гл. 11). Ре же го ло во кру же ние

яв ля ет ся изо ли ро ван ным про яв ле ни ем со су ди сто го по ра же ния.

Хро ни че ское пер си сти ру ю щее вер ти го
Та кое со сто я ние слу жит по во дом для уг луб лен но го ото нев ро ло ги -

че ско го об сле до ва ния. У боль шин ст ва па ци ен тов мо гут об на ру жи -

вать ся пе ри фе ри че ские ве с ти бу ляр ные на ру ше ния. Ле че ние вклю -

ча ет уп раж не ния для вос ста но в ле ния функ ций рав но ве сия.

Язы ког ло точ ный и блу ж да ю щий нер вы
(IX и X нер вы)
Не с мо т ря на об шир ные функ ции язы ко гло точ но го нер ва, наи бо лее

важ ным кли ни че ским кри те ри ем оцен ки его функ ции яв ля ет ся со -

сто я ние чув ст ви тель но сти зад ней стен ки глот ки и зад ней тре ти язы -

ка. Все, кро ме лег ко го раз дра же ния этой об ла с ти шпа те лем, вы зы ва -

ет рвот ный реф лекс — спазм му с ку ла ту ры глот ки, втя ги ва ние язы ка

и под ни ма ние мяг ко го не ба.

Эф фе рент ное зве но рвот но го реф ле к са пред ста в ле но блу ж да ю -

щим нер вом, ко то рый уча ст ву ет в вы пол не нии функ ций, для оцен -

ки ко то рых ис поль зу ют ся сле ду ю щие те с ты:

• Гло та ние; мо жет ли па ци ент пить во ду без вы ли ва ния во ды че рез

но со вые хо ды (по з во ля ет пред по ло жить сла бость мышц мяг ко -
го не ба) или за каш ли ва ния (из-за по па да ния во ды в тра хею)
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• Под виж ность мяг ко го не ба; тре бу ет ся оце нить возможность его

под ни ма ния во вре мя про из но ше ния дол го го «а»; при од но сто рон -

ней сла бо сти му с ку ла ту ры на блю да ет ся сме ще ние языч ка в здо ро -

вую сто ро ну

• Про из но ше ние; воз мож но ухуд ше ние ар ти ку ля ции (диз арт рия;

см. ни же), го лос ста но вит ся хри п лым или си п лым

• Кашель — обычно «бычий»; голос не име ет обыч ной взрыв ной ха -

ра к те ри сти ки, как это на блю да ет ся при по ра же ни ях блу ж да ю ще -

го нер ва. Од но сто рон ний или дву сто рон ний па ра лич го ло со вых

свя зок вы зы ва ет не воз мож ность па ци ен та вос про из во дить вы со -

ко ча с тот ный звук («и-и-и») или петь.

До ба воч ный нерв (XI нерв)
Дви га тель ный нерв, ин нер ви ру ет гру ди но-клю чич но-со с це вид ные и

тра пе ци е вид ные мыш цы. Ди аг но сти ка од но сто рон не го по ра же ния

гру ди но-клю чич но-со с це вид ных мышц обыч но не вы зы ва ет за труд -

не ний. Функ ция этих мышц оце ни ва ет ся по во ро том го ло вы па ци ен -

та про тив про ти во дей ст ву ю щей си лы. Ле вая гру ди но-клю чич но-со с -

це вид ная мыш ца по во ра чи ва ет го ло ву впра во, и на обо рот. Сов ме ст ное

дей ст вие мышц обес пе чи ва ет фи к са цию го ло вы в оп ре де лен ном по -

ло же нии. Си ла тра пе ци е вид ных мыш ц оце ни ва ет ся на ос но ва нии воз -

мож но сти по жи ма ния пле ча ми при про ти во дей ст вии об сле ду ю ще го.

Подъ я зыч ный нерв (XII нерв)
Ин нер ви ру ет мыш цы язы ка. По ра же ние пе ри фе ри че ских мо то ней -

ро нов при во дит к од но сто рон ней или дву сто рон ней ат ро фии и по -

я в ле нию фа с ци ку ляр ных по дер ги ва ний (гл. 5), ко то рые луч ше все -

го на блю дать, ко гда язык на хо дит ся в по кое в по ло с ти рта. При

вы со вы ва нии из по ло с ти рта язык от кло ня ет ся в по ра жен ную сто -

ро ну вслед ст вие од но сто рон ней сла бо сти му с ку ла ту ры. Дви же ния

язы ка из сто ро ны в сто ро ну мо гут быть на ру ше ны и за мед ле ны, что

ча ще яв ля ет ся при зна ком дву сто рон не го по ра же ния цен т раль ных

мо то ней ро нов (кор ти ко буль бар ный, или кортиконуклеарный, путь).

Ди зар трия
При об сле до ва нии боль но го не об хо ди мо ус та но вить, име ют ли ме -

с то на ру ше ния ар ти ку ля ция ре чи (диз арт рия) или рас строй ства

Гла ва 4. Че реп ные нер вы 67

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



При чи ны:

Со су ди стые поражения ство ла
го лов но го моз га

По ра же ние мо то ней ро нов
Си ри нго буль бия
Опу холь ство ла моз га
Ство ло вой эн це фа лит
По ли о ми е лит
Кра ни аль ный по ли нев рит (в рам ках

син дро ма Гий е на–Бар ре’)
Инфильтрация оболочек
Ми а сте ния
Не ко то рые мы шеч ные дис тро фии
По ли ми о зит

Сим пто мы:

Речь с но со вым от тен ком
От сут ст вие ниж не че лю ст но го

реф ле к са
Сла бость мышц мяг ко го не ба,

по па да ние пи щи в но со вые хо ды
Сни же ние или от сут ст вие рвот но го

реф ле к са
Ат ро фия мышц язы ка,

фи б рил ляр ные по дер ги ва ния

При чи ны:

Диф фуз ное со су ди стое по ра же ние
го лов но го моз га

По ра же ние центральных
мо то ней ро нов

Рас се ян ный скле роз
Экс тра пи ра мид ные за бо ле ва ния

Сим пто мы:

Мед лен ная, мо но тон ная речь
По вы ше ние ниж не че лю ст но го

реф ле к са
Ди с фа гия
По вы ше ние рвот но го реф ле к са
На п ря жен ный, не под виж ный язык
Эмо ци о наль ная не ус той чи вость

с при сту па ми на силь ст вен но го
сме ха и пла ча

Со пут ст ву ю щие про яв ле ния
по ра же ния цен т раль но го
мо то ней ро на в ко неч но стях

речевых функ ций вы с ше го по ряд ка (ди с фа зии или афа зия) (гл. 3).

Нор маль ная ар ти ку ля ция обес пе чи ва ет ся ко ор ди на ци ей де я тель но -

сти му с ку ла ту ры тра хеи, глот ки, язы ка и губ, на хо дя щей ся под кон т -

ро лем кор ти ко буль бар но го, моз жеч ко вых и эк с т ра пи ра мид но го про -

во дя щих пу тей. Оцен ка ре чи па ци ен та вклю ча ет про из но ше ние

те с то вых фраз.

По ра же ние спе ци фи че ских от де лов цен т раль ной нер в ной си с те -

мы, обес пе чи ва ю щих ука зан ные функ ции, мо жет вы зы вать сле ду ю -

щие рас строй ства ар ти ку ля ции:

• Па ра лич мяг ко го не ба — речь при об ре та ет «но со вой» от те нок

• Це ре б раль ные дву сто рон ние по ра же ния — речь нев нят ная, с не -

пра виль но рас ста в лен ны ми уда ре ни я ми, не но ся щи ми смы сло во -

го ха ра к те ра (скан ди ро ван ная речь)
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• Эк с т ра пи ра мид ные по ра же ния — речь мо но тон ная, ти хая, сла бо

мо ду ли ро ван ная

• Дву сто рон нее по ра же ние кор ти ко буль бар ных свя зей — речь мед -

лен ная, «ры ча щая».

Буль бар ный и псев до буль бар ный па ра лич
По ра же ние IX–XII че реп ных нер вов на уров не ядер ство ла го лов но -

го моз га, нер вов или мышц (буль бар ный па ра лич) от ли ча ет ся от дву -

сто рон не го по ра же ния цен т раль ных мо тоней ро нов (псев до буль бар -

ный па ра лич) как кли ни че ски ми про яв ле ни я ми, так и при чи на ми, к

ним при во дя щи ми (табл. 4.5). При по ра же нии мо тоней ро нов буль -

бар ные и псев до буль бар ные сим пто мы мо гут про яв лять ся од но вре -

мен но (гл. 18).

Клю че вые положения
• Ди аг но сти ка по ра же ний зри тель ных про во дя щих пу тей вклю ча ет об -

сле до ва ние всех че реп ных нер вов ораль ной груп пы
• Кли ни че ское об сле до ва ние зри тель но го нер ва включает оцен ку ост -

ро ты зре ния, по лей зре ния, цве то ощу ще ния, оф таль мо ско пию, ис -
сле до ва ние ре ак ции зрач ков на свет (аф фе рент ное зве но)

• Бы ст рый спо соб оп ре де ления на ру ше ния ин нер ва ции глаз ных яб -
лок — ис сле до ва ние сле же ния гла за ми за дви жу щим ся пред ме том

• У па ци ен та, на хо дя ще го ся в бес со з на тель ном со сто я нии, ло ка ли за -
ция очага по ра же ния мо жет быть установлена при ис сле до ва нии дви -
же ний глаз ных яб лок (ве с ти бу ло-оку ляр ный реф лекс, со пря жен ное
от кло не ние) и зрач ко вых реф ле к сов

• По ра же ние ниж ней (буль бар ной) груп пы че реп ных нер вов с на ру ше -
ни ем функ ции гло та ния и ар ти ку ля ции ре чи (диз арт рия) про яв ля ет -
ся буль бар ным (периферические мо то ней ро ны) и псев до буль бар ным
(центральные мо то ней ро ны) син дро ма ми.
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Гла ва 5

Дви га тель ные функ ции

Вы пол не ние слож ных, чет ко ско ор ди ни ро ван ных дви же ний за ви -

сит от сла жен ной ра бо ты раз лич ных от де лов нер в ной си с те мы и му -

с ку ла ту ры:

• Кор ко вые цен т ры (гл. 3)

• Цен т раль ные (верх ние) мо то ней ро ны (ЦМН)

• Пе ри фе ри че ские (ниж ние) мо то ней ро ны (ПМН)

• Нервно-мы шеч ный си напс (гл. 17)

• Мыш цы (гл. 17).

В эту работу включены так же:

• Ба заль ные ган г лии, от них информация поступает по эк с т ра пи ра -

мид ным пу тям (гл. 12)

• Моз жечок.

Об рат ная связь осу ще ст в ля ет ся по чув ст ви тель ным во лок нам

от про при о ре цеп то ров, пре до с та в ля ю щих ин фор ма цию о вза и -

мо рас по ло же нии эле мен тов су с та ва по прин ци пу обратной связи

(гл. 6).

Центральные и периферические
мотонейроны (ЦМН и ПМН)
Из ко ры боль ших по лу ша рий и ство ла го лов но го мозга ис хо дит

боль шое ко ли че ст во про во дя щих дви га тель ных пу тей. Для удоб -

ст ва клас си фи ка ции на ру ше ний про из воль ных дви же ний как ЦМН

мож но рас сма т ри вать ней ро ны, те ла ко то рых ле жат в дви га тель -

ной зо не ко ры го лов но го моз га, а ак со ны про хо дят че рез кор ти -
кос пи наль ные (пи ра мид ные) пу ти к пе ред ним ро гам спин -
но го моз га, где об ра зу ют си нап сы с ПМН (рис. 5.1). Эти ней ро ны

мо гут счи тать ся ана то ми че ским суб стра том для ини ци а ции про -

из воль но го дви же ния.

ПМН — «об щий ко неч ный путь» дви га тель ной си с те мы, те ла ней -

ро нов рас по ло же ны в пе ред них ро гах спин но го моз га, а ак со ны на -

пра в ля ют ся к по пе реч но-по ло са тым мыш цам. Од на клет ка пе ред не -

го ро га ин нер ви ру ет не сколь ко мы шеч ных во ло кон и при ни ма ет

уча стие в фор ми ро ва нии дви га тель ной еди ни цы.
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Рис. 5.1. Схе ма кор ти кос пи наль но го тра к та. ЦМН спу с ка ют ся вниз от дви га -
тель ной зо ны ко ры го лов но го моз га че рез вну т рен нюю кап су лу. Боль шин ст во
во ло кон совершает пе ре крест в про дол го ва том моз ге, формируя кор ти кос пи -
наль ный тракт спин но го моз га, в по с ле ду ю щем об ра зуя си нап сы с ПМН (обыч -
но не на пря мую, а че рез ин тер ней рон, который здесь не по ка зан) на уров не пе -
ред них ро гов спин но го моз га

Базальные ганглии

Двигательная кора

Внутренняя капсула

Базальные ганглии

ЦМН

Перекрест пирамид
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Исс ле до ва ние дви га тель ной си с те мы
Дви га тель ные функ ции ко неч но стей долж ны быть об сле до ва ны в со -

от вет ст вии с таб л. 5.1. Ре зуль та ты об сле до ва ния, наряду с ин фор ма ци -

ей, по лу чен ной при ос мо т ре по ход ки и по зы па ци ен та, по з во ля ют

пред по ло жи тель но ло ка ли зо вать очаг по ра же ния в нер в ной си с те ме.

Ат ро фия

По те ря мы шеч ной мас сы обыч но не так за мет на при пер вич ном мы -

шеч ном за бо ле ва нии (ми о па тия), как в слу ча ях, ко гда мыш цы бы ли

де нер ви ро ва ны (ней ро ген ная ат ро фия) в ре зуль та те по ра же ния

ПМН. Ат ро фия не свой ст вен на по ра же ни ям ЦМН, од на ко дли тель ное

без дей ст вие мо жет стать при чи ной умень ше ния мы шеч ной мас сы.

Рас пре де ле ние ней ро ген ной ат ро фии за ви сит от то го, ка кой из ПМН

был по вре ж ден и на ка ком уча ст ке это про изош ло — на уров не кле ток

пе ред них ро гов, спи наль ных ко реш ков или не по сред ст вен но пе ри фе -

ри че ско го нер ва. Не ко то рые ва ри ан ты ат ро фии встре ча ют ся от но си -

тель но ча с то и тре бу ют бо лее под роб но го об сле до ва ния (рис. 5.2).

Внеш не го ос мо т ра, как пра ви ло, до с та точ но для ус та но в ле ния ана -

то ми че ско го рас по ло же ния ат ро фий. Как и в дру гих раз де лах нев -

ро ло гии, врач обя зан вы явить наи бо лее ха ра к тер ные сим пто мы,

со ста в ля ю щие ос но ву син дро ма по ра же ния. Это изо бра же но на

ри с. 5.3, где пред ста в лен па ци ент с ат ро фи ей мышц ру ки.

Не про из воль ные дви же ния

Фа с ци ку ля ции — ко рот кие от ры ви стые дви же ния в тка ни мыш -

цы, за мет ные че рез кож ные по кро вы. Их си ла и ам п ли ту да не до с -

та точ ны для то го, что бы вы звать дви же ние в су с та ве, вслед ст вие со -

72 Часть 1. Неврологическая семиотика

Таб ли ца 5.1. План об сле до ва ния дви га тель ной си с те мы

Ат ро фия

Про из воль ные дви же ния

То нус

Осан ка

Си ла

Ко ор ди на ция

Реф ле к сы
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Рис. 5.2. Ти пич ные ва ри ан ты нейроген ной ат ро фии. а — ат ро фия воз вы ше ния
боль шо го паль ца; б — ат ро фия ме жко ст ных мышц; пра вая кисть — по ти пу ког -
ти стой ла пы (ср. с ле вой, не по ра жен ной); в — вы ра жен ная ат ро фия ди с таль -
ной груп пы мышц ниж них ко неч но стей. Ран ний при знак не гру бой ат ро фии пе -
ред ней боль ше бер цо вой мыш цы — по те ря кон ту ра го ле ни, пе ред няя гра ни ца
боль шебер цо вой кости ста но вит ся бо лее вы пу к лой. Верх ние и ниж ние ко неч -
но сти долж ны быть об сле до ва ны на пред мет выявления мы шеч ных ат ро фий (в
ча ст но сти, око ло ло па точ ные мыш цы и мыш цы го ле ни)

Рис. 5.3. Ал го ритм ус та но в ле ния при чи ны ат ро фии мышц кисти

С вовлечением
возвышения

большого
пальца

Только
поражение

возвышения
большого пальца

Клетки переднего
рога, корешок

(С8/Th1),
сплетение

Нейропатия
срединного нерва

Поражение
периферического

нерва

Проксимальное
поражение

Без поражения
возвышения

большого
пальца

Нейропатия
локтевого нерва

Поражение
периферического

нерва

Варианты
атрофии
мелких
мышц
кисти

а

б в

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



74 Часть 1. Неврологическая семиотика

Рис. 5.4. Реф лекс на рас тя же ние. s — ре цеп тор рас тя же ния; a — аф фе рент -
ный (сен сор ный) ней рон; с — те ло клет ки сен сор но го ней ро на в ган г лии зад -
не го ко реш ка; l — ПМН, вы хо дя щие из клет ки пе ред не го ро га спин но го моз га;
m — мыш ца; u — ЦМН; стрел ки ука зы ва ют на пра в ле ние импульса дви же ния;

— воз бу ж да ю щий им пульс в ЦМН; — тор моз ной им пульс в па рал лель -
ном нисходящем про во дя щем пу ти. Здесь показаны не все про во дя щие пу ти.
Ни с хо дя щие про во дя щие пу ти ока зы ва ют пре и му ще ст вен ное воз дей ст вие на
гам ма-эф фе рен ты (не изо бра же ны), мо ду ли ру ю щие чув ст ви тель ность ре цеп -
то ров рас тя же ния

кра ще ния дан ной мыш цы. Фа с ци ку ля ции сви де тель ст ву ет о по ра -

же нии ПМН, обыч но тя же лом, ло ка ли зо ван ном, как пра ви ло, на

уров не пе ред не го ро га. Ино г да до б ро ка че ст вен ные фа с ци ку ля ции

при сут ст ву ют в мыш цах го ле ни, не сви де тель ст вуя о на ли чии па -

то ло гии.

Про чие не про из воль ные дви же ния боль шей ам п ли ту ды мо гут быть

сим пто мом за бо ле ва ния эк с т ра пи ра мид ной си с те мы (гл. 12).

Мышечный то нус

Мы шеч ный то нус ис сле ду ет ся кли ни че ски при оцен ке ре ак ции пас -

сив ных дви же ний в су с та ве в от вет на воз дей ст вие, т. е. на пас сив -
ное рас тя же ние мышц. Не ко то рое со про ти в ле ние при пас сив ном

дви же нии в су с та ве мо жет быть об на ру же но у здо ро вых па ци ен тов,

оно мо жет быть по вы ше но или сни же но вслед ст вие за бо ле ва ния (ги -

пертония или ги по то ния со от вет ст вен но).
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Из ме не ния мы шеч но го то ну са и дру гие фи зи че ские ха ра к те ри сти -

ки мо тор ных функ ций за ви сят от со хран но сти реф ле к са на рас -
тя же ние (ри с. 5.4). Пас сив ное рас тя же ние мышц вы зы ва ет по ток

аф фе рент ной им пуль са ции в спин ной мозг, со про во ж да ю ще е ся воз -

бу ж де ни ем мо то ней ро нов, по вы ше ние ак тив но сти ко то рых в свою

оче редь вы зы ва ет со про ти в ле ние пас сив но му дви же нию. От ра же -

ни ем правильно про те ка ю щих фи зио ло ги че ских ре ак ций яв ля ет ся

под дер жа ние нор маль но го мы шеч но го то ну са. Пов ре ж де ние ПМН

при во дит к сни же нию мы шеч но го то ну са (ги по то ния), при этом

мыш цы ста но вят ся вя лы ми, дряб лы ми при паль па ции.

По ра же ния ЦМН, на обо рот, вы зы ва ет ги пер то нию или спа стич -
ность. При чи ной это му слу жит не столь ко по ра же ние са мих ЦМН,

сколь ко ди с функ ция по ли си нап ти че ских нисходящих про во дя щих

пу тей, спу с ка ю щих ся па рал лель но ЦМН. По ли си нап ти че ские про во -

дя щие пу ти ока зы ва ют ин ги би ру ю щий эф фект на ПМН и, со от вет ст -

вен но, на реф ле к тор ную ду гу в це лом. Ут ра та су п рас пи наль но го
тор мо же ния при во дит к ма к си маль ной вы ра жен но сти реф ле к са на

рас тя же ние, что со про во ж да ет ся по вы ше ни ем мы шеч но го то ну са.

Ти пич ным про яв ле ни ем ги пер то нии, вы зван ной по вре ж де ни ем

ЦМН, яв ля ет ся вы ра жен ное со про ти в ле ние мышц при их пас сив ном

рас тя же нии, ко то рое на блю да ет ся при дви же нии в су с та ве до оп ре -

де лен но го уров ня, в по с ле ду ю щем вне зап но на сту па ет зна чи тель ное

об лег че ние дви же ния и в даль ней шем оно про ис хо дит бес пре пят -

ст вен но (фе но мен склад но го но жа). У не ко то рых па ци ен тов с не -

гру бым по ра же ни ем ЦМН един ст вен ным при зна ком по ра же ния верх -

них ко неч но стей яв ля ет ся эле мен т фе но ме на склад но го но жа,

ко то рый мо жет вы яв лять ся при рит мич ной про на ции и су пи на ции

пред пле чья (от ста ва ние су пи на то ров).

Дру гие фор мы по вы шен но го мы шеч но го то ну са, вы зван ные

эк с т ра пи ра мид ны ми рас строй ства ми, рас смо т ре ны в гл. 12.

По ддер жа ние по зы

Сле ду ю щий при знак по ра же ния ЦМН мож но на блю дать, ко гда ру ки

па ци ен та вы тя ну ты впе ред, ладони обращены вверх, а гла за за кры ты.

По ра жен ная ко неч ность пронирует, а затем опу с ка ет ся вниз бы ст рее

здо ро вой (сим птом пирамидного сме ще ния или про на ции).

По ра же ние дру гих от де лов нер в ной си с те мы так же мо жет быть вы -

яв ле но при по мо щи дан ного теста. На при мер, у па ци ен та с ут ра чен -

ной глу бо кой чув ст ви тель но стью (от сут ст ву ет ин фор ма ция о по ло -
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же нии со ста в ля ю щих су с тав элементов) воз мож ны не про из воль ные

дви же ния паль цев при вы тя ну тых пе ред со бой ру ках и за кры тых гла -

зах (псев до атетоз). Та кое рас строй ство воз ни ка ет вслед ст вие на ру -

ше ния функ ци о ни ро ва ния всех ка на лов по сту п ле ния ин фор ма ции

о по ло же нии ко неч но сти в про стран ст ве (де аф фе рен та ция).

По с ту раль ные рас строй ства, от но ся щи е ся к эк с т ра пи ра мид ным

за бо ле ва ни ям, опи са ны в гл. 12.

Мы шеч ная си ла

Исс ле до ва ние мы шеч ной  си лы ос но вы ва ет ся на оцен ке спо соб но сти

па ци ен та со про ти в лять ся дей ст вию си лы гра ви та ции или про ти во -

дей ст во вать си ле, при кла ды ва е мой вра чом. В Ве ли ко б ри та нии наи -

боль шее рас про стра не ние по лу чи ла Шка ла ме ди цин ско го на уч -
но го со ве та с пя ти балль ной клас си фи ка ци ей:

0         нет со про ти в ле ния

1         не по сто ян ное («мер ца ю щее») или сле до вое со про ти в ле ние

2         ак тив ное дви же ние, не пре одо ле ва ю щее гра ви та цию

3         ак тив ное дви же ние, пре одо ле ва ю щее гра ви та цию

4         ак тив ное дви же ние, пре одо ле ва ю щее гра ви та цию и при ла га -

е мую на груз ку

5         нор маль ная си ла.

Эта шка ла яв ля ет ся по лу ко ли че ст вен ной; в ча ст но сти, наи бо лее ча -

с то встре ча ю щуюся в кли ни че ской нев ро ло гии мы шеч ную сла бость

(па рез) можно оценить по этой шкале в интервале 3–5 бал лов, вслед -

ст вие че го при хо дит ся вво дить до пол ни тель ные гра да ции в 4–, 4, 4+

бал лов, что бы раз ли чать силь ную, уме рен ную и не зна чи тель ную вы -

ра жен ность мы шеч ной сла бо сти.

Для крат ко го об сле до ва ния до с та точ но про те с ти ро вать для ка ж -

до го су с та ва мы шеч ную си лу в па ре аго нист–ан та го нист (рис. 5.5).

Пра вые и ле вые ко неч но сти долж ны срав ни вать ся в от но ше нии ка -

ж до го су с та ва, по то му что сла бость ча ще все го од но сто рон няя и по -

э то му больной мо жет пы тать ся ее ком пен си ро вать.

Ана ло гич ным об ра зом мож но про ве рить мы шеч ную си лу в боль -

шин ст ве мышц ко неч но стей, ко то рые долж ны быть чет ко вы бра ны

для ис сле до ва ния. Обыч но для это го ис поль зу ет ся ин фор ма ция, по -

лу чен ная при сбо ре анам не за или на дру гих эта пах об сле до ва ния, в

ко то рых мог ли быть пред по ло же ны зо ны пре и му ще ст вен ной мы -

шеч ной сла бо сти. Бо лее точ ная ана то ми че ская ло ка ли за ция до с ти -

га ет ся при вы де ле нии оп ре де лен ных сим пто мов из не сколь ких воз -
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мож ных, как это по ка за но для наи бо лее ча с тых син дро мов, та ких как

па рез мышц ки с ти или сто пы (рис. 5.6). Дан ные анам не за (боль в шее,

рас про стра ня ю ща я ся вниз по ру ке) по з во ля ют за по до з рить по ра же -

ние шей но го от де ла по зво ноч ни ка, что яв ля ет ся до с та точ но ча с той

кли ни че ской си ту а ци ей (гл. 15). В этом слу чае за да чей вра ча яв ля ет -

ся оп ре де ле ние зо ны рас про стра не ния сла бо сти в мы шеч ной груп -

пе, ин нер ви ру е мой из од но го сег мен та — ми о то ме (табл. 5.2). Си с -

тем ное по ра же ние, во вле ка ю щее не сколь ко нер вов или мышц

од но вре мен но, мо жет быть обу сло в ле но ме та бо ли че ски ми на ру ше -

ни я ми или вос па ли тель ным про цес сом, ха ра к те ри зу ет ся рас про стра -

нен ны ми па ре за ми, ко то рые, од на ко, име ют все ха ра к тер ные осо бен -

но сти, при су щие пе ри фе ри че ско му ти пу по ра же ния. Вме сте с тем,

осо бен но сти па ре зов при этих со сто я ни ях мо гут ока зать ся раз лич -

ны ми. Так, пер вич ное мы шеч ное за бо ле ва ние обыч но про яв ля ет ся

сла бо стью в про кси маль ных мыш цах, в то вре мя как дви га тель ная

нев ро па тия обыч но вы зы ва ет ди с таль ную сла бость.

По ра же ния ЦМН, в от ли чие от по ра же ний ПМН, обыч но про яв ля ют -

ся рас про стра нен ны ми рас строй ства ми про из воль ных дви же ний, но не

изо ли ро ван ны ми па ре за ми от дель ных мышц. «Пи ра мид ное рас пре -
де ле ние» сла бо сти — ис то ри че ски сло жив ший ся тер мин (в ан г ло языч -

ной ли те ра ту ре. — Прим. ред.), опи сы ва ю щий осо бен но сти па ре зов в

ко неч но стях при по ра же нии ЦМН. Под этим под ра зу ме ва ет ся бо’ль шая

сла бость в раз ги ба те лях, чем в сги ба те лях, в верх них ко неч но стях, и сги -

ба те лях, чем в раз ги ба те лях, — в ниж них. Ре зуль та ты объ е к тив но го из -

ме ре ния мы шеч ной си лы при по ра же ни ях ЦМН с ис поль зо ва ни ем мио -

мет рии не все гда со от вет ст ву ют это му оп ре де ле нию. Вме сте с тем,

ука зан ный син дром име ет боль шое кли ни че ское зна че ние, в ча ст но сти,

ко гда от но сит ся к на ру ше ни ям по ло же ния ко неч но стей у па ци ен тов с

вы ра жен ным по ра же ни ем ЦМН. Так, у боль но го с ге ми па ре зом вслед -

ст вие со су ди сто го по ра же ния по лу ша рия го лов но го моз га ско рее все -

го бу дет на блю дать ся со гну тое по ло же ние ру ки и вы пря м лен ное — но -

ги на сто ро не, про ти во по лож ной оча гу по ра же ния.

Ко ор ди на ция

На ру ше ние ко ор ди на ции, или ата к сия, обыч но рас сма т ри ва ет -

ся как си но ним по ра же ния моз жеч ка. Од на ко, как бы ло ска за но

ра нее, ско ор ди ни ро ван ные дви же ния тре бу ют нор маль но го

функ ци о ни ро ва ния всех ком по нен тов сен сор ных си с тем, в осо -

бен но сти ор га нов чувств, от ве ча ю щих за по ло же ние су с та вов.
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Рис. 5.5. Кли ни че ское ис сле до ва ние мы шеч ной си лы. Пред ста в ле ны спо со -
бы оцен ки со сто я ния пе ри фе ри че ских нер вов, не по сред ст вен но мышц и спи -
наль ных ко реш ков, уча ст ву ю щих в вы пол не нии со от вет ст ву ю щих дви же ний

От ве де ние пле ча
Дель то вид ная мыш ца
Под мы шеч ный нерв
С5

Сги ба ние
пред пле чья
Би цепс
Мы шеч нокожный нерв
С5, С6

Раз ги ба ние пред пле чья
Три цепс
Лу че вой нерв
С7

Раз ги ба ние
ки с ти

Лу че вой и ло к те вой раз ги ба те ли ки с ти
Лу че вой нерв

С6 и С7

Сгибание кисти
Лучевой, срединный и локтевой

сгибатели кисти
Локтевой и срединный нервы
C7 и С8

Сгибание пальцев
Глубокий и поверхностный

сгибатели пальцев
Срединный и локтевой нервы
С8

Отведение пальцев
Задние межкостные мышцы
Локтевой нерв
Th1

Раз ги ба ние паль цев
Раз ги ба тель паль цев
Лу че вой нерв
С7

От ве де ние боль шо го паль ца
Ко рот кая мыш ца, от во дя щая

боль шой па лец
Сре дин ный нерв
Тh1
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Рис. 5.5. Продолжение

Сгибание бедра
Подвздошно-поясничная мышца
Поясничное сплетение

и бедренный нерв
L1, L2

Разгибание бедра
Большая ягодичная мышца
Нижний ягодичный нерв
L5, S1, S2

Сгибание колена
Подколенная мышца
Седалищный нерв
L5, S1, S2

Разгибание колена
Четырехглавая мышца бедра

Бедренный нерв
L3, L4

Подошвенное сгибание стопы
Икроножные мышцы

Седалищный нерв
S1, S2

Тыльное сгибание
большого пальца

Длинный разгибатель
большого пальца

Глубокий перонеальный
нерв

L5

Тыльное сгибание стопы
Передняя большеберцовая мышца
Глубокий перонеальный нерв
L4, L5

Отведение
стопы

Задняя
большеберцовая
мышца

Большеберцовый нерв
L4, L5

Приведение
стопы

Перонеальные мышцы
Поверхностный

перонеальный нерв
L5, S1
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По э то му ут ра та чув ст ва по ло же ния мо жет при ве с ти к раз ви тию

сен сор ной ата к сии. В от но ше нии ру ки это мо жет от ри ца тель -

но ска зать ся на спо соб но сти вы пол нять це ле на пра в лен ные дви -

же ния и со про во ж дать ся зна чи тель ной не лов ко стью.

Те с ты на ко ор ди на цию ко неч но стей мо гут пре до с та вить ин фор -

ма цию о ло ка ли за ции поражения моз жеч ка, при этом сим пто ма ти -

ка вы яв ля ет ся на сто ро не очага по ра же ния.

Ос нов ной тест для ис сле до ва ния ко ор ди на ции верх них ко неч но -

стей — паль це-но со вая про ба, при ко то рой па ци ент под но сит ука -

за тель ный па лец к кон чи ку сво его но са, за тем к паль цу об сле ду ю ще -

го и об рат но. По ра же ния моз жеч ка при во дит к не точ но сти при

вы пол не нии этой про бы (про ма хи ва ние или ми мо по па да ние)

из-за не воз мож но сти оце нить рас сто я ние до объ е к та без кон т ро ля

зре ния (дис мет рия). Во вре мя при бли же ния паль ца к но су он на чи -
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Рис. 5.6. Ал го ритм ус та но в ле ния при чи ны сла бо сти мышц ки с ти и стопы

По ра же ние
ко реш ка L5

Сла бость тыль но го
сги ба ния сто пы
и раз вер ну тая

сви са ю щая сто па

Сла бость ки с ти
и раз ги ба те лей

паль цев

По ра же ние об ще го
перонеального

нер ва

По ра же ние, вклю ча -
ю щее нарушенную

ро та цию сто пы
кнаружи

Со хра нен ное
тыль ное сги ба ние

при на руж ном
вра ще нии го ле ни

По ра же ние лу че во го
нер ва

Вы ра жен ная сла -
бость, сви са ю щая
кисть, по ра же ние

пле че лу че вой мыш -
цы, не воз мож ность

сги ба ния в ло к те вом
су с та ве из по ло же -

ния пред пле чья
в по лу про на ции

По ра же ние ко реш ка
С7, ме нее ве ро ят но
не гру бое по ра же ние

лу че во го нер ва
(ни же от хо ж де ния

пле че лу че вой вет ви)

Уме рен ная сла бость,
со хран ная пле че -

лу че вая мыш ца
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на ет дро жать с на ра с та ю щей ам п ли ту дой (ин тен ци он ное дро жа -
ние или ин тен ци он ный тре мор). Дру гая про ба — па ци ен та про -

сят вы пол нить бы ст рые рит мич ные дви же ния (на при мер, про на -

цию и су пи на цию ки с тей), при по ра же нии моз жеч ка дви же ния

ста но вят ся не лов ки ми, от ры ви сты ми (ди с ди а до хо ки нез или ади а -
до хо ки нез). Дис мет рия так же мо жет быть вы яв ле на лег ким рит мич -

ным по сту ки ва ни ем паль ца ми вы тя ну тых впе ред рук. Пре ж де чем ру -

ка па ци ен та вер нет ся в ис ход ное по ло же ние, она мо жет при под нять ся

и со вер шить еще не сколь ко дви же ний (моз жеч ко вое от ра же ние).

В ниж них ко неч но стях ата к сия мо жет быть вы яв ле на при по -

мо щи пя точ но-ко лен ной про бы, при ко то рой па ци ент дол жен

под не с ти пят ку к ко ле ну дру гой но ги и спу с тить ее вниз точ но по

передней поверхности го ле ни. Эти про бы для вы яв ле ния ата к сии

ко неч но стей пре до с та в ля ют толь ко ча с тич ную кар ти ну функ ци -
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Таб ли ца 5.2. Сег мен тар ная ин нер ва ция не ко то рых мышц верх них
ко неч но стей*

С5
Боль шинство дви же ний пле ча, на при мер от ве де ние
Би цепс

С6
Пле че лу че вая
Длинный лучевой раз ги ба тель кисти

(вы тя ги ва ние и дви же ния в сто ро ну ки с ти)

С7
Три цепс
Локтевой раз ги ба тель кисти

(раз ги ба ние и при ве де ние ки с ти)
Раз ги ба ние паль цев

С8
Сги ба ние и при ве де ние ки с ти
Сги ба ние паль цев

Тh1
Вну т рен ние мыш цы ру ки

* Боль шин ст во мышц ин нер ви ру ют ся бо лее чем од ним спи -
наль ным ко реш ком, на при мер m. brachioradialis по лу ча ет
ин нер ва цию от ко реш ков С5/6, од на ко С6 пре об ла да ет.
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о ни ро ва ния моз жеч ка. Важ ная ин фор ма ция мо жет быть по лу че -

на при ис сле до ва нии мы шеч но го то ну са, ко то рый при за бо ле ва -

ни ях моз жеч ка сни жен, при ис сле до ва ниях су хо жиль ных и пе ри -

о сталь ных реф ле к сов (см. ни же), а также при ис сле до ва нии:

• По ход ки (см. ни же)

• Ре чи (гл. 4)

• Дви же ний глаз ных яб лок (гл. 4).

Реф ле к сы

Су хо жиль ные реф ле к сы

Это пря мые те с ты для ис сле до ва ния реф ле к са рас тя же ния. При уда -

ре мо ло точ ком по су хо жи лию мыш цы на сту па ет его пас сив ное рас -

тя же ние, что вы зы ва ет реф ле к тор ное про ти во дей ст вие. Как и мы -

шеч ный то нус, су хо жиль ные реф ле к сы мо гут быть по вы ше ны или

сни же ны вслед ст вие па то ло ги че ско го про цес са.

Пре ры ва ние реф ле к тор ной ду ги, на при мер при по вре ж де нии ПМН,

при во дит к то му, что реф ле к сы рез ко ос ла бе ва ют или ис че за ют. Ино -

г да реф лекс, от сут ст ву ю щий в на ча ле ис сле до ва ния, мо жет быть по -

лу чен по с ле прось бы па ци ен та сжать зу бы (для реф ле к сов верх них

ко неч но стей) или сжать в за мок ру ки и по пы тать ся их раз ве с ти (для

реф ле к сов ниж них ко неч но стей, про ба Йен д ра ши ка), в то вре мя

как врач мо ло точ ком раз дра жа ет су хо жи лие или над ко ст ни цу. Яв ле -

ние сти му ля ции в ре зуль та те та ких дей ст вий уве ли чи ва ет чув ст ви -

тель ность ре цеп то ров рас тя же ния.

По ра же ние ЦМН мо жет вы зы вать по вы ше ние су хо жиль ных реф -

ле к сов в ре зуль та те ут ра ты су п рас пи наль но го кон т ро ля. Кло нус
— наи бо лее ча с то вы яв ля ет ся на го ле ни. Врач рез ко сги ба ет сто пу

на зад и удер жи ва ет в этом по ло же нии (при ча с тич но со гну том ко -

ле не па ци ен та), на тя ги вая, тем са мым, ахил ло во су хо жи лие. Эта ма -

ни пу ля ция вы зы ва ет рит мич ные по вто ря ю щи е ся че ре ду ю щи е ся

сги ба ния и раз ги ба ния. Кло нус так же воз ни ка ет из-за по те ри су п -

рас пи наль но го по да в ле ния, рез кое рас тя же ние мыш цы вы зы ва ет

ко ле ба ния вну т ри реф ле к тор ной ду ги. Кло нус мо жет продолжаться

все го не сколь ко «би е ний». Он мо жет при сут ст во вать у здо ро вых

лю дей, при этом вы ра жен ность его на пра вых и ле вых ко неч но -

стях сим мет рич на. Па то ло ги че ское зна че ние име ет асим мет рич -

ный или дли тель ный сим мет рич ный кло нус при на ли чии дру гих

при зна ков по ра же ния ЦМН. Кло нус в иных су с та вах (ко лен ная ча -
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шеч ка, паль цы), кро ме го ле но стоп но го, за ча с тую так же является

при знаком па то ло гии.

Гра да ция су хо жиль ных реф ле к сов:

+++ очень живой

++ жи вой

+ при сут ст ву ю щий

± со сти му ля ци ей

0 от сут ст ву ет

КЛ кло нус
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Рис. 5.7. Сухожильные рефлексы

Бицепс

Трицепс Коленный

Ахиллов

Карпорадиальный
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Ос нов ное кли ни че ское зна че ние су хо жиль ных реф ле к сов — ус та -

но в ле ние ло ка ли за ции оча га по ра же ния, осо бен но при его рас по -

ло же нии в спин ном моз ге. Это про ис хо дит из-за то го, что ре а ли за -

ция реф ле к сов осу ще ст в ля ет ся че рез спи наль ные ко реш ки —

аф фе рент ные и эф фе рент ные нер вы рас по ла га ют ся в оп ре де лен -

ных сег мен тах спин но го моз га (рис. 5.7). Так, на при мер, по ра же ние

спин но го моз га на уров не С5-С6 мо жет при ве с ти к ис чез но ве нию

реф ле к сов с би цеп са и су пи на то ров пред пле чья из-за по ра же ния

ПМН на дан ном уров не, од на ко все реф ле к сы, ду ги ко то рых за мы -

ка ют ся ни же (на чи ная с три цеп са и пр.), бу дут по вы ше ны из-за по -

вре ж де ния ЦМН и, со от вет ст вен но, ут ра ты су п рас пи наль но го кон т -

ро ля этих реф ле к сов; это со сто я ние обо зна ча ет ся как «уро вень
реф ле к са».

Со с то я ние су хо жиль ных реф ле к сов мо жет ука зы вать на на ли чие

за бо ле ва ний, на пря мую за тра ги ва ю щих мо то ней ро ны, на при мер

мед лен ное рас слаб ле ние мышц мо жет сви де тель ст во вать о ги по -

функ ции щи то вид ной же ле зы, а ма ят ни ко об раз ные реф ле к сы — о

по ра же нии моз жеч ка.

Кож ные реф ле к сы

На и бо лее важ ные в кли ни че ской пра к ти ке — кож ные по дош вен -
ный и брюш ные реф ле к сы. Их ре а ли за ция свя за на с аф фе рент -

ны ми нер ва ми, обес пе чи ва ю щи ми бо ле вую чув ст ви тель ность (но -
ци цеп ция).

Нор маль ная ре ак ция взрос ло го че ло ве ка на по сту ки ва ние мо ло -

точ ком по ко же ла те раль ной по верх но сти сто пы (или ее штри хо вое

раз дра же ние) — стоп ное сги ба ние паль цев («на пра в лен ный вниз»

по дош вен ный реф лекс). У здо ро вых де тей вы яв ля ет ся бо лее при ми -

тив ный ва ри ант это го реф ле к са с тыль ным раз ги ба ни ем боль шо го

паль ца и ве е ро об раз ным раз ве де ни ем ос таль ных. В та ком ва ри ан те

он про яв ля ет ся у взрос лых в со ста ве син дро ма по ра же ния ЦМН (по -

ло жи тель ный реф лекс Ба бин ско го).

Брюш ные реф ле к сы вы зы ва ют ся штри хо вым раз дра же ни ем, на но си -

мым от пе ри фе рии к цен т ру в ка ж дом из квад ран тов пе ред ней брюш -

ной стен ки. В норме на блю да ет ся реф ле к тор ное со кра ще ние брюш ных

мышц, ко то рое ис че за ет при по вре ж де нии ЦМН (так, ут ра та брюш ных

реф ле к сов мо жет быть ран ним при зна ком рас се ян но го скле ро за).

Брюш ные реф ле к сы мо гут от сут ст во вать у па ци ен тов с из бы точ ным

ве сом, сла бо стью мышц брюш ной стен ки, по втор ной бе ре мен но стью.
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Шея и ту ло ви ще

Сги ба ние шеи до с ти га ет ся од но вре мен ной ра бо той гру ди но-клю чич но-

со с це вид ных мышц, ин нер ви ру е мых до ба воч ны ми нер ва ми (XI пара)

(гл. 4). Сла бость мышц шеи, при ко то рой па ци ент вы ну ж ден под дер жи -

вать свою го ло ву ру кой, до с та точ но ред ка и на блю да ет ся при

• Ми а сте нии (гл. 17)

• По ли ми о зи те (гл. 17)

• За бо ле ва нии мо то ней ро нов (гл. 18).

Сла бость му с ку ла ту ры ту ло ви ща оп ре де ля ет ся при по пыт ке

па ци ен та под нять ся без по сто рон ней по мо щи из ле жа че го по ло же -

ния в си дя чее со сло жен ны ми на груди ру ка ми, мо жет яв лять ся ча -

стью бо лее ге не ра ли зо ван ной про кси маль ной сла бо сти, что ха ра к -

тер но для пер вич ных мы шеч ных за бо ле ва ний.

Ту ло вищ ная ата к сия обыч но свя за на с по вре ж де ни ем моз жеч -

ко вых стру к тур (червь) и мо жет быть на столь ко выраженной, что

па ци ент не в со сто я нии са мо сто я тель но си деть.

По ход ка и по за
Не ко то рые ти пы по хо дки ас со ци и ро ва ны с кон крет ны ми нев ро ло -

ги че ски ми рас строй ства ми (таб л. 5.3).

Цен ная ин фор ма ция мо жет быть по лу че на при на блю де нии за па ци ен -

том, сто я щим без опо ры. Па ци ент дол жен под дер жи вать по ло же ние с вы -

тя ну ты ми ру ка ми и за кры ты ми гла за ми (про ба Ром бер га). От кло не ние

в сто ро ну рас сма т ри ва ет ся как про яв ле ние нев ро ло ги че ско го де фи ци та.
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Таб ли ца 5.3. На ру ше ния по ход ки при нев ро ло ги че ских рас строй ствах

Спастический парапарез
(поражение ЦМН, обе ноги)

Спастический гемипарез
(одностороннее поражение ЦМН)

Штампующая походка
(двустороннее поражение ПМН)

Поражение мозжечка

Паркинсонизм

Проксимальная миопатия

Парапаретическая походка (больной
«пробирается через болото»)

Нога выпрямлена, напряжена
и совершает полукружные
движения при ходьбе

Степпаж — при ходьбе больной
высоко поднимает колени,
чтобы не цеплять пальцами землю

Походка широкими шагами,
пошатывание, невозможность
пройтись на цыпочках

Шаркающая походка, сутулость,
руки не участвуют в акте ходьбы

Утиная походка
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Клю че вые положения
                                              По ра же ние ПМН                           По ра же ние ЦМН

Ат ро фия               При сут ст ву ет (ней ро ген ная        Ат ро фия от без дей ст вия
                                    атрофия)

Фа с ци ку ля ции   Мо гут при сут ст во вать                    От сут ст ву ют

То нус                     Нор маль ный или сни жен ный      По вы шен ный (спа сти ка)
                                    (вя лый)

По за                       —                                                             По ша ты ва ние при за кры тых
                                                                                                    гла зах и вы тя ну тых впе ред

ру ках

Мышечная           Оча го вая сла бость,                         Пи ра мид ное рас пре де ле ние
сила                        рас пре де ле ние за ви сит

от объ е ма по ра же ния

Су хо жиль ные     Сни же ны или от сут ст ву ют           Жи вые рефлексы
реф ле к сы

Кло ну сы               От сут ст ву ют                                       При сут ст ву ют

По дош вен ные   Сги ба ние паль цев сто пы              Рефлекс Ба бин ско го
реф ле к сы

Брюш ные            Со хра не ны                                          От сут ст ву ют
реф ле к сы

По ход ка                Воз мо жен степ паж                          Спа сти че ская, па ре тич ная
                                                                                                    но га опи сы ва ет по лу круг
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Гла ва 6

Чув ст ви тель ность

Ос нов ные ви ды чув ст ви тель но сти, ко то рые ис сле ду ют ся при обыч -

ном ос мо т ре:

• Чувство по ло же ния в про стран ст ве

• Чув ст во ви б ра ции

• Чувство при кос но ве ния и да в ле ния

• Бо ле вая и тем пе ра тур ная чув ст ви тель ность.

Кли ни че ская ней ро а на то мия
Два ос нов ных про во дя щих пу ти пе ре да ют ин фор ма цию от пе ри фе -

ри че ских ре цеп то ров в ко ру го лов но го моз га и состоят (ка ж дый

путь) из трех ней ро нов.

Чув ст во по ло же ния в про стран ст ве и чув ст во ви б ра ции пе -

ре да ют ся по про во дя ще му пу ти, ко то рый про хо дит в зад них стол -

бах спин но го моз га. Сиг на лы от ре цеп то ров по сту па ют в спин ной

мозг по нейронам, проходящим в со ста ве зад не го ко реш ка. Ми нуя

зад ний рог, во лок на его под ни ма ют ся по зад ним стол бам до уров ня

ство ла, где рас по ло же ны яд ра, в ко то рых ле жат те ла вто рых ней ро -

нов. Ак со ны, от хо дя щие от этих кле ток, пе ре хо дят на про ти во по -

лож ную сто ро ну и на пра в ля ют ся к та ла му су, где рас по ла га ют ся те -

ла треть их ней ро нов. Ак со ны ней ро нов, ле жа щих в та ла му се,

про е ци ру ют ся в сен сор ную об ласть ко ры го лов но го моз га (те мен -

ная до ля).

Бо ле вая и тем пе ра тур ная чув ст ви тель ность пе ре дают ся по

спи но та ла ми че ско му тра к ту спин но го моз га. Те ло пер во го ней ро на

ле жит в па ра вер те б раль ном ган г лии, ак сон ко то ро го вхо дит в спин -

ной мозг че рез зад ний ко ре шок. Пос ле пе ре клю че ния на вто рой ней -

рон, ко то рое про ис хо дит в зад них ро гах спин но го моз га, ак со ны пе -

ре хо дят на про ти во по лож ную сто ро ну и под ни ма ют ся к та ла му су

по спи но та ла ми че ско му тра к ту. Те ло тре тье го ней ро на да ет ак со ны,

ко то рые на пра в ля ют ся к сен сор ной зо не ко ры.

Им пуль сы, про во дя щие ин фор ма цию о при кос но ве нии и да в -
ле нии, под ни ма ют ся по спин но му моз гу не сколь ки ми пу тя ми, как

в пе ред них, так и в бо ко вых стол бах.

Таким образом, по зад ним стол бам в ос нов ном пе ре да ет ся ин фор -

ма ция от од но имен ной по ло ви ны ту ло ви ща, в то вре мя как по спи -
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но та ла ми че ским тра к там — от про ти во по лож ных ко неч но стей;

отсюда вытекают особенности рас пре де ле ния чув ст ви тель ных на -

ру ше ний при по ра же нии спин но го моз га (гл. 15).

Пра к ти че ские за ме ча ния

Сен сор ные сим пто мы

Па ци ен ты мо гут от ме чать на ру ше ния чув ст ви тель ности в ви де ощу -

ще ния зяб ко сти в ди с таль ных от де лах ко неч но стей, не воз мож ность

раз ли чать те п ло и хо лод. Воз мож ны и спон тан ные по зи тив ные сим -

пто мы, ко то рые про яв ля ют ся в ви де ощу ще ний по ка лы ва ния, по -

щи пы ва ния и пр. (па ре сте зия). Ди зе сте зии — это не при ят ные ис -

ка жен ные ощу ще ния, вы зы ва е мые сти му ла ми обыч ной

ин тен сив но сти. Хро ни че ская боль так же мо жет стать след ст ви ем

по вре ж де ния сен сор ных про во дя щих пу тей. На при мер, та ла ми че -
ская боль возникает в про ти во по лож ной сто ро не те ла при по ра -

же нии та ла му са.

Чув ст ви тель ные на ру ше ния

Важ ным фа к том, ко то рый сле ду ет учи ты вать при ос мо т ре боль но го,

яв ля ет ся то, что ощу ще ния, ис пы ты ва е мые па ци ен том, все гда субъ -
е к тив ные. По э то му луч ше про во дить об сле до ва ние по с ле то го, как

бы ли за вер ше ны дви га тель ные про бы и ис сле до ва ние реф ле к сов. Из-

за субъ е к тив но сти ощу ще ний врач мо жет лег ко оши бить ся вслед ст -

вие из лиш не го же ла ния па ци ен та пре до с та вить по лез ную ин фор ма -

цию или, ре же, на ме рен ной де зин фор ма ции от си му ли ру ю ще го

па ци ен та. Сле ду ет иметь в ви ду, что чув ст ви тель ные при зна ки мо гут

вы яв лять ся от дель но от дру гих сим пто мов. Исс ле до ва ние чув ст ви -

тель но сти долж но про хо дить бы ст ро, что бы не быть уто ми тель ным

для вра ча и па ци ен та. Кро ме то го, вы со кий темп об сле до ва ния сни -

жа ет воз мож ность для пре до с та в ле ния вра чу лож ной ин фор ма ции.

Сле ду ю щие ви ды чув ст ви тель но сти сле ду ет про ве рять ука зан ным

об ра зом с це лью ис клю че ния ди аг но сти че ских оши бок.

Глубокая чувствительность

Оп ре де ля ет ся воз мож но стью па ци ен та раз ли чать с за кры ты ми гла -

за ми пас сив ные дви же ния паль цев рук и ног вверх и вниз. Уве ли че -
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ние ко ли че ст ва оши бок по срав не нию с ожи да е мым мо жет вы звать

по до з ре ние о си му ля ции. Ес ли чув ст ви тель ность на ру ше на в ди с -

таль ных су с та вах, ис сле до ва ние сле ду ет про ве с ти в бо лее про кси -

маль ных. Про ба Ром бер га (гл. 5) — ос нов ная для про вер ки чув ст -

ва ло ка ли за ции в ло дыж ке.

Чув ст во ви б ра ции

Про ве ря ет ся ус та нов кой ка мер то на с ча с то той 128 Гц на гру ди ну па -

ци ен та, ко то рый дол жен быть пре ду пре ж ден об исследовании и

сообщать о своих ощущениях. Ана ло гич ным об ра зом чув ст ви тель -

ность долж на быть про ве ре на на ко неч но стях. Ес ли па ци ент не ощу -

ща ет ви б ра цию на паль цах рук и ног, ка мер тон ус та на в ли ва ет ся на

бо лее про кси маль ные ко ст ные вы сту пы, на при мер ло дыж ки или ши -

ло вид ные от ро ст ки на за пя сть ях. Бо’ль шая объ е к тив ность мо жет быть

до с тиг ну та, ес ли про ве рять, мо жет ли па ци ент с за кры ты ми гла за ми

от ли чить ви б ри ру ю щий ка мер тон от на хо дя ще го ся в по кое, а так же

определить дли тель ность ви б ра ции.

Кож ная чув ст ви тель ность

Кож ная чув ст ви тель ность вклю ча ет спо соб ность оп ре де лять

• Лег кое при кос но ве ние ват ным тампоном

• Бо ле вое раз дра же ние иг лой

• Тем пе ра ту ру го ря чей или хо лод ной во ды в ме тал ли че ском со су де.

Гра ни цы зо ны ут ра ты чув ст ви тель но сти оп ре де ля ют ся пе ре ме -

ще ни ем ме с та на не се ния раз дра же ния до тех пор, по ка ощу ще ния,

по сло вам па ци ен та, не при хо дят в нор му. Бо’ль шая объ е к тив ность

до с ти га ет ся при ис сле до ва нии, когда определяется, мо жет ли па -

ци ент от ли чить с за кры ты ми гла за ми укол игол кой от при кос но -

ве ния ту пым пред ме том или го ря чее от хо лод но го. Кро ме то го,

па ци ен ту с за кры ты ми гла за ми пред ла га ет ся со об щать о при кос -

но ве ние ват ным там по ном.

Ти пы чув ст ви тель ных на ру ше ний

Пов ре ж де ние кон крет но го пе ри фе ри че ско го нер ва мо жет вы звать

ут ра ту кож ной чув ст ви тель но сти в об ла с ти, ко то рую этот нерв ин -

нер ви ру ет (рис. 6.1, а). Од на ко, ес ли при то к си че ском или ме та бо -

ли че ском по ра же нии од но вре мен но по ра жа ют ся не сколь ко пе ри -
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фе ри че ских нер вов (по ли ней ро па тия), из на чаль ная во вле чен ность

бо лее длин ных нер в ных ство лов при во дит к ха ра к тер но му ти пу ут -

ра ты чув ст ви тель но сти в ко неч но стях — типа «но с ки и пер чат ки»

(рис. 6.1, б). Пов ре ж де ние чув ст ви тель но го ко реш ка мо жет при ве -

с ти к по те ре кож ной чув ст ви тель но сти, рас про стра ня ю щей ся на

всю пло щадь ко жи (дер ма том), ин нер ви ру е мую дан ным ко реш -

ком (рис. 6.1, в). При по ра же нии спин но го моз га важ ное зна че ние

име ет уровень на ру ше ния чув ст ви тель но сти. Так, на при мер,

у па ци ен та мо жет на блю дать ся на ру ше ние чув ст ви тель но сти во

всех дер ма то мах ни же Тh10, а вы ше это го уров ня все ви ды чув ст -

ви тель но сти будут со хра не ны (рис. 6.1, г). Как об су ж дает ся в гл. 15,

это не обя за тель но оз на ча ет, что очаг по ра же ния спин но го моз га

на хо дит ся имен но на уров не Тh10, но, ско рее все го, по ра же ние ло -

ка ли зо ва но не ни же (где-то ря дом или вы ше) этой об ла с ти. Из ска -

зан но го сле ду ет, что уро вень на ру ше ний чув ст ви тель но сти име ет

мень шее зна че ние в оп ре де ле нии ло ка ли за ции по ра же ния, чем

уров ни дви га тель ных и реф ле к тор ных на ру ше ний (гл. 5).
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Рис. 6.1. Па ци ен ты с на ру ше ни я ми чув ст ви тель но сти. а — мо но ней ро па тия,
т. е. изо ли ро ван ное по вре ж де ние од но го из пе ри фе ри че ских нер вов, в дан ном
слу чае пол ное по ра же ние пра во го бед рен но го нер ва; б — по ли ней ро па тия,
т. е. рас пре де ле ние на ру ше ния по типу «но с ков и пер чаток»; в — по те ря чув ст -
ви тель но сти в дер ма то мах, со от вет ст ву ю щих рас пре де ле нию зо ны ин нер ва -
ции спи наль но го ко реш ка, в дан ном слу чае L5; г — уро вень на ру ше ния чув ст -
ви тель но сти ха ра к те рен для по ра же ний спин но го моз га

а б в г
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Вы с шие ви ды чув ст ви тель но сти

Па ци ен ты с по ра же ни ем те мен ной ко ры ис пы ты ва ют срав ни тель -

но не боль шой чув ст ви тель ный де фи цит, не все гда вы яв ля е мый при

по верх но ст ном об сле до ва нии. Для ди аг но сти ки ис поль зу ют ся сле -

ду ю щие ме то ды ис сле до ва ния.
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Рис. 6.2. При мер ное рас по ло же ние дер ма то мов на пе ред ней и зад ней по верх -
но стях туловища
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Ди ск ри ми на ци он ная чув ст ви тель ность

Од нов ре мен но ис поль зуя па ру раз дра жи те лей, мож но оценить

спо соб ность па ци ен та раз ли чать число од но вре мен но ка са ю щих -

ся его пред ме тов. Ми ни маль ное рас сто я ние ме ж ду од но вре мен но

раз дра жа е мы ми дву мя точ ка ми, ко то рые па ци ент с за кры ты ми гла -

за ми иден ти фи ци ру ет как два не за ви си мых ис точ ни ка раз дра же -

ния, мо жет от ли чать ся в за ви си мо сти от ча с ти те ла и обыч но со -

ста в ля ет 2–3 мм для по ду ше чек паль цев. Хо тя рас сто я ние

дис кри ми на ции мо жет уве ли чи вать ся при за бо ле ва ни ях ниж них

от де лов чув ст ви тель ных про во дя щих пу тей, про ба име ет оп ре де -

лен ное зна че ние и для па ци ен тов с поражением ЦНС.

Чув ст ви тель ная нев ни ма тель ность (игнорирование)

Па ци ен ты с по ра же ни ем те мен ной ко ры мо гут не иден ти фи ци ро -

вать раз дра же ние, на но си мое на про ти во по лож ную сто ро ну те ла в

том слу чае, ес ли сти мул од но вре мен но на но сит ся с двух сто рон. Это

яв ле ние близ ко к зри тель ной нев ни ма тель но сти (гл. 4) и к иг но ри -
ро ва нию ле вой половины про стран ст ва, ко то рое на блю да ет ся у па -

ци ен тов с по ра же ни ем лоб но-те мен ных от де лов суб до ми нант но го

по лу ша рия, обыч но пра во го (гл. 3).

Аг ра фе сте зия

Пациент с за кры ты ми гла за ми не может уз нать циф ры, на пи сан ные

на ру ке па ци ен та.

Ас те ре ог ноз

Пациент с за кры ты ми гла за ми не может иден ти фи ци ро вать объ е к -

ты при ощу пы ва нии, на при мер рас по з на ть мо неты, по ло жен ны е вра -

чом на его ла дони.
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Клю че вые положения
• Ти пы чув ст ви тель но сти, под ле жа щие кли ни че ско му ис сле до ва нию:

глубокая, ви б ра ци он ная, та к тиль ная, бо ле вая и тем пе ра тур ная
• При зна ки на ру ше ния чув ст ви тель но сти, вы яв лен ные в от сут ст вие про -

чих объ е к тив ных сим пто мов, мо гут иметь со м ни тель ное ди аг но сти -
че ское зна че ние

• Исследование чув ст ви тель но сти все гда субъ е к тив но
• Ти пы по те ри чув ст ви тель но сти мо гут ука зы вать на кон крет ный ха ра -

к тер по ра же ния, на при мер сни же ние чув ст ви тель но сти по ти пу «но -
с ков и пер ча ток» сви де тель ст ву ет о по ли нейро па тии, а уро вень чув -
ст ви тель но сти — о за бо ле ва нии спин но го моз га.
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Гла ва 7

Ве ге та тив ные функ ции

Ве ге та тив ная нер в ная си с те ма (ВНС) от вет ст вен на за функ ции вну -

т рен них ор га нов и же лез внутренней секреции. Рас ст рой ст во па ра -

сим па ти че ских или сим па ти че ских от де лов ВНС мо жет при ве с ти к

на ру ше нию не ко то рых кли ни че ски важ ных показателей:

• Про све т зрач ков (гл. 4)

• Ар те ри аль ное да в ле ние и сер деч ный рит м

• Де я тель ность по лых ор га нов, ки шеч ни ка, половые функ ции

• по то от де ле ние, сле зо от де ле ние, слю но от де ле ние.

Кли ни че ские сим пто мы

Ар те ри аль ное да в ле ние

Не воз мож ность под дер жи вать ар те ри аль ное да в ле ние в ор то ста зе

мо жет со про во ж дать ся го ло во кру же ни ем или да же син ко паль ным

со сто я ни ем (гл. 2), а так же дру ги ми не спе ци фи че ски ми сим пто ма -

ми (раз мы тое зре ние, сла бость, тош но та, шей ная и го лов ная боль).

Воз мож но также про те ка ние ги по тен зии без указанных сим пто -

мов. Во всех кли ни че ски про яв ля ю щих ся слу ча ях име ет ся связь с

при ня ти ем вер ти каль но го по ло же ния или под ни ма ни ем го ло вы.

Ор то ста ти че ская ги по тен зия — па де ние си с то ли че ско го ар -

те ри аль но го да в ле ния бо лее чем на 20 мм рт. ст. или ди а сто ли че -

ско го — бо лее чем на 10 мм рт. ст. в те че ние 3 ми н после принятия

вертикального положения. Как пра ви ло, от сут ст ву ет нор маль ное

уча ще ние пуль са при вста ва нии.

По с ту раль ная ги по тен зия та ко го уров ня мо жет сви де тель ст во вать

о за бо ле ва ни ях ве ге та тив ной со су ди стой си с те мы (ве ге та тив ная
не до с та точ ность), а так же воз ни кать у по жи лых лю дей при чрез -

мер ном упо т реб ле ние гипотен зив ных пре па ра тов.

Ди с функ ция сфин к те ров

В це лом ди с функ ция по лых ор га нов под раз де ля ет ся на две ка те го -

рии, ана ло гич ные по ра же нию ЦМН и ПМН с на ру ше ни ем функ ций

по пе реч но- по ло са тых мышц. Так, по аналогии с поражением ПМН,

по вре ж де ние во ло кон, ин нер ви ру ю щих глад ко мы шеч ные ор га ны,
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на блю да ет ся при па то ло ги че ском про цес се, ло ка ли зо ван ном в па -

ра сим па ти че ских во лок нах сег мен тов S2, S3 и S4, ко ну се спин но го

моз га, кон ском хво сте или в по ло с ти та за. Вслед ст вие пре ры ва ния

реф ле к тор ной ду ги на пол нен ный мо че вой пу зырь не мо жет опо -

рож нить ся (за держ ка мо че вы де ле ния и не дер жа ние, свя зан ное с пе -

ре пол не ни ем). Мо че вой пу зырь ста но вит ся паль пи ру е мым и бо лез -

нен ным в за ви си мо сти от то го, по ра же ны ли аф фе рент ные во лок на.

Впос лед ст вии воз мож но его ин фи ци ро ва ние.

Пов ре ж де ние, со от вет ст ву ю щее по ра же нию ЦМН, мо жет быть ре -

зуль та том не пол но го по ра же ния спин но го моз га с по те рей су п ра-

с пи наль но го тор мо же ния, что при во дит к по вы ше нию воз бу ди мо -

сти сте нок мо че во го пу зы ря (дисфункция детрузора). У па ци ен тов

по я в ля ют ся уча щен ные по зы вы на мо че ис пу с ка ние, край няя сте пень

вы ра жен но сти на ру ше ния — императивные позывы, не дер жа ние

мо чи. Пред ста в лен ное под раз де ле ние яв ля ет ся весь ма при бли зи тель -

ным, кли ни че ская кар ти на та зо вых на ру ше ний обыч но очень слож -

ная, учи ты вая на ли чие ме ха низ мов про из воль но го кон т ро ля мо че -

ис пу с ка ния.

В от ли чие от не дер жа ния мо чи нарушения стула относится к позд -

ним сим пто мам по ра же ния спин но го моз га, на блю да ют ся при по -

ра же нии кон ско го хво ста и про яв ля ют ся за держ кой сту ла, пол ным

за по ром и не дер жа ни ем ка ла при пе ре пол не нии ки шеч ни ка.

Бо лее рас про стра нен ные на ру ше ния — ин нер ва ции же лу доч -

но-ки шеч но го тра к та, ко то рые встре ча ют ся, на при мер, при са -

хар ном ди а бе те, вы зы ва ют сра зу ком п лекс рас стройств функ ций

ки шеч ни ка:

• На ру ше ние опо рож не ния же луд ка (гас тро па рез) со взду ти ем жи -

во та, бо лью, тош но той и рво той

• Аномаль ная мо то ри ка ки шеч ни ка: сни жен ная — с бо лью в об ла с -

ти жи во та, рво той (лож ная не про хо ди мость ки шеч ни ка); или по -

вы шен ная — с ди а ре ей, в том чис ле в ноч ное вре мя, не дер жа ние

ка ла.

Половая ди с функ ция у муж чин, в ча ст но сти эре к тиль ная им по -

тен ция, ча с то вхо дит в кли ни че скую кар ти ну ве ге та тив ных рас -

стройств.

Дру гие сим пто мы и при зна ки

Па ци ен ты мо гут от ме чать умень ше ние или от сут ст вие по то от де ле -

ния (ги по- или ан гид роз). Су хость склер и слизистой ро то вой по -
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ло с ти бо лее свой ст вен ны за бо ле ва ни ям ор га нов, ре гу лируемых ве -

ге та тив ной си с те мой (слез ные и слюн ные же ле зы), как при син дро -

ме Ше г ре на, или наступают при приеме ан ти хо ли нер ги че ских

средств, при во дя щих к рас строй ствам ве ге та тив ной ин нер ва ции. Од -

на ко па ци ен ты с па ра не опла сти че ски ми процессами, та ки ми

как ми а сте ни че ский син дром Лам бер та–Ито на (гл. 17 и 19), так же

стра да ют от су хо сти во рту вслед ст вие во вле че ния ве ге та тив ной нер -

в ной си с те мы.

Обс ле до ва ние
В до пол не ние к про стым кли ни че ским те с там, та ким как ре ги ст ра -

ция ар те ри аль но го да в ле ния в по ло же нии ле жа и при вста ва нии, су -

ще ст ву ют бо лее со вер шен ные ме то ды исследования ве ге та тив -
ных функ ций.

• Сер деч но-со су ди стая си с те ма:
• из ме ре ния кро вя но го да в ле ния при на кло не
• оцен ка ва ри а бель но сти сер деч но го рит ма (си ну со вая арит мия)

по дли тель но сти ин тер ва лов R-R на ЭКГ
• про ба Валь саль вы (за мед ле ние ча с то ты сер деч ных со кра ще ний

при на ту жи ва нии — фор си ро ван ном вы до хе).

• Функ ция мо че во го пу зы ря:
• уро ди на ми че ские ис сле до ва ния (на блю де ние за вну т ри пу зыр ным

да в ле ни ем как функ ци ей на пол не ния) в ком би на ции с ди на ми -

че ским изо бра же ни ем (ви део ци с то мет ро гра фия) или элек т -
ро мио гра фия сфин к те ра мо че во го пу зы ря (гл. 8).

За бо ле ва ния
ве ге та тив ной нер в ной си с те мы
Ино г да ве ге та тив ные рас строй ства бы ва ют на след ст вен ны ми (се -

мей ная ди зав то но мия: син дром Рэй ли–Дэй) или яв ля ют ся ре зуль та -

том по ра же ния некоторых от де лов нер в ной си с те мы.

Цен т раль ная нер в ная си с те ма

Изо ли ро ван ное ве ге та тив ное рас строй ство, про яв ля ю ще е ся глав ным

об ра зом ор то ста ти че ской ги по тен зи ей, мо жет на блю дать ся в от сут -

ст вие дру гих нев ро ло ги че ских сим пто мов. Ве ге та тив ные на ру ше ния

мо гут так же на блю дать ся у от дель ных па ци ен тов с бо лез нью Пар -
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кин со на (гл. 12) и муль ти си стем ной ат ро фи ей. Пос лед нее за бо -

ле ва ние ха ра к те ри зу ет ся сле ду ю щи ми син дро ма ми:

• Пар кин со низм

• Сим пто мы по ра же ния моз жеч ка и/или ЦМН

• Ве ге та тив ная ди с функ ция, в ча ст но сти ор то ста ти че ская ги по тен -

зия, им по тен ция и за держ ка или не дер жа ние мо че ис пу с ка ния.

Эти и дру гие сим пто мы мо гут про яв лять ся в раз лич ных ком би на -

ци ях (гл. 12). Если пре об ла да ют при зна ки ве ге та тив ных на ру ше ний,

со сто я ние обыч но рассматривают как син дро м Шая–Дрейд же ра.

Ги по та ла мус

В цен т раль ной нер в ной си с те ме (ЦНС) ги по та ла мус иг ра ет роль объ -

е ди ня ю ще го цен т ра сим па ти че ской и па ра сим па ти че ской де я тель -

но сти. У па ци ен тов с ред ки ми стру к тур ны ми по ра же ни я ми этой об -

ла с ти, та ки ми как опу хо ли, мо гут раз вить ся на ру ше ния ап пе ти та,

жа ж да, бессонница, рас строй ства тер мо ре гу ля ции на ря ду с ги по фи -

зар ной ди с функ ци ей.

Пе ри фе ри че ские нер вы

По ра же ние пе ри фе ри че ских нер вов вслед ст вие вос па ли тель но го про -

цес са или ме та бо ли че ских на ру ше ний мо жет при ве с ти к раз ви тию по -
ли ней ро па тии с во вле че ни ем чув ст ви тель ных, дви га тель ных и ве ге -

та тив ных во ло кон. При син дро ме Гий е на–Бар ре’ (гл. 20) воз мож ны

зна чи тель ные ко ле ба ния ар те ри аль но го да в ле ния и сер деч ная арит мия

в со че та нии с прочими по тен ци аль но опас ны ми для жиз ни про яв ле -

ни ям за бо ле ва ния. Дру ги ми при чи на ми раз ви тия по ли ней ро па тии, при

ко то рой глав ны ми сим пто ма ми яв ля ют ся рас строй ства ве ге та тив ной

си с те мы, являются са хар ный ди а бет (ча ще) и ами ло и доз (ре же).

Сим па ти че ская ди с функ ция и боль

Су ще ст ву ет до кон ца не выясненная вза и мо связь ме ж ду сим па ти че -

ски ми нер в ны ми во лок на ми и бо ле вы ми аф фе рен тами — мед лен но

про во дя щи ми сла боми е ли низ ро ван ны ми тон ки ми нер в ны ми во лок -

на ми. Ча с тич ное по ра же ние нер в но го ство ла мо жет ве с ти к раз ви -

тию хро ни че ской ней ро па ти че ской бо ли с со пут ст ву ю щи ми ве ге та -

тив ны ми рас строй ства ми, та ки ми как бле стя щая, су хая ко жа,

ги пе ре мия, ал ло пе ция (ут ра та во лос), отек и пло хо за жи ва ю щи е ра -
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ны на по ра жен ной ко неч но сти. Ко г да эти симптомы ло ка ли зо ва ны

в зо не ин нер ва ции оп ре де лен но го нер ва или ко реш ка, при ме ня ет ся

тер мин ка у зал гия. Ес ли же ана то ми че ский ба зис не так чет ко оп ре -

де лен, ис поль зу ет ся тер мин реф ле к тор ная сим па ти че ская дис -
тро фия, или ком п лекс ный ре ги о нар ный бо ле вой син дром.

Ле че ние
• Сим пто ма ти че ская по сту раль ная ги по тен зия мо жет быть ку -

пи ро ва на пе ре во дом па ци ен та во вре мя сна в по ло же ние с при под -

ня той го ло вой. Ми не ра ло кор ти ко и ды так же мо гут ока зать по ло жи -

тель ный эф фект, од на ко их при ме не ние ог ра ни чено не все гда

хо ро шей пе ре но си мо стью. Воз мож но при ме не ние ин до ме та ци на.

• Ги пер реф ле к сия мо че во го пу зы ря с не ста биль но стью де я тель -

но сти де т ру зо ра мо жет тре бо вать при ме не ния ан ти хо ли нер ги че -

ских средств (ок си бу тинин, тол те ро дин).

• Хро ни че ская за держ ка мо че ис пу с ка ния со пря же на с пе ри о -

ди че ской ка те те ри за ци ей. Па ци ен там с со че тан ны ми рас строй -

ства ми функ ции мо че во го пу зы ря про во дит ся как ка те те ри за ция,

так и ле че ние хо ли но ли ти ка ми. Вто рич ную ин фек цию сле ду ет на -

чи нать ле чить на ран ней ста дии.

• При эре к тиль ной ди с функ ции на зна ча ют ло каль ное (ин т ра ка -

вер ноз ное) вве де ние ва зо ди ла та то ров — пап аве ри на или про ста ци -

к ли на, на зна че ние пре па ра тов, ока зы ва ю щих вли я ние на син тез ок -

си да азо та, ис поль зо ва ние ва ку ум но го уст рой ст ва. В на сто я щее вре мя

так же ис поль зу ют ся пе ро раль ные пре па ра ты (сил де нафил).

• Ка у зал гия и со пут ст ву ю щий хро ни че ский ре ги о нар ный бо ле вой син -

дром мо гут по тре бо вать сим па тэ к то мию по ра жен ной ко неч но сти.

Клю че вые положения
• По сту раль ная ги по тен зия — важ ное про яв ле ние на ру ше ния ве ге та -

тив ной си с те мы, ко то рое лег ко вы яв ля ет ся у боль но го
• Ней ро ген ное рас строй ство мо че во го пу зы ря в ря де слу ча ев мо жет со -

от вет ст во вать син дро мам, воз ни ка ю щим при по ра же нии ЦМН и ПМН
• Ве ге та тив ные на ру ше ния мо гут ос лож нять те че ние пе ри фе ри че ской

ней ро па тии (на при мер, при са хар ном ди а бе те) или воз ни кать при за -
бо ле ва ни ях цен т раль ной нер в ной си с те мы (на при мер, при муль ти -
си стем ной ат ро фии).
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Гла ва 8

Ин ст ру мен таль ные методы
об сле до ва ния

Правильно со б ран ный анам нез и тща тель ное фи зи каль ное об сле -

до ва ние иг ра ют важ ную роль в ус та но в ле нии нев ро ло ги че ско го ди -

аг но за. Вме сте с тем, боль шин ст во па ци ен тов ну ж да ет ся в ос мо т ре

спе ци а ли ста ми и про ве де нии ин ст ру мен таль но-ла бо ра тор но го об -

сле до ва ния.

Ней ро ви зу а ли за ция
Круп ней шим до с ти же ни ем в об ла с ти ней ро на ук за по с лед ние

чет верть ве ка яви лось по я в ле ние ней ро ви зу а ли за ции — воз мож -

но сти со з да ния трех мер ной ре кон ст рук ции рент ге нов ско го изо -

бра же ния го лов но го и спин но го моз га. Внед ре ние ней ро ви зу а -

ли за ци он ных ме то дов об сле до ва ния по з во ли ло от ка зать ся от

ря да ус та рев ших ди аг но сти че ских ме то дов. Важ ным до с то ин ст -

вом этих не ин ва зив ных ме то дов яв ля ет ся вы со кое ка че ст во по -

лу ча е мо го изо бра же ния.

Рент ге но ло ги че ское ис сле до ва ние

Рент ге но графия че ре па и по зво ноч ни ка (рис. 8.1) рекомендована в

ос нов ном для вы яв ле ния трав м.

КТ-ска ни ро ва ние

Внед ре ние в кли ни че скую пра к ти ку ме то да ком пь ю тер ной то мо -

гра фии (КТ) совершило ре во лю ци ю в ди аг но сти ке вну т ри че реп -

ных по ра же ний — теперь можно получить изображения спин но -

го моз га и по зво ноч ни ка. Ме тод ос но ван на ре кон ст рук ции

то мо гра фи че ских изо бра же ний (се рии го ри зон таль ных сре зов),

по лу ча е мых при про хо ж де нии рент ге нов ско го из лу че ния че рез

ис сле ду е мый ор ган. При ме ры нор маль ной КТ го ло вы пред ста в ле -

ны на ри с. 8.2. Даль ней шее улуч ше ние изо бра же ния до с ти га ет ся

вну т ри вен ным вве де ни ем кон т ра ст но го ве ще ст ва, со дер жа ще го

йод, ко то рый кон т ра сти ру ет зо ны по вы шен ной ва с ку ля ри за ции

или об ла с ти с на ру ше ни ем ге ма то эн це фа ли че ско го барь е ра.
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На томограмме обнаруживаются об ла с ти по вы шен ной плот но сти,

ха ра к тер ные для кро ви и каль ция, а так же области низ кой или сме -

шан ной плот но сти, указывающие на раз лич ные па то ло ги че ские про -

цес сы — их при ме ры при ве де ны во вто рой ча с ти этой кни ги, где

рассмотрены со от вет ст ву ю щие кли ни че ские со сто я ния. Од на из глав -

ных ха ра к те ри стик па то ло ги че ско го про цес са, вы яв ля е мо го при по -

мо щи КТ, — на ли чие на томограмме масс-эф фе к та, сда в ле ние же -

лу доч ко вой си с те мы или сме ще ние ве ще ст ва моз га от но си тель но

сред ней ли нии.

Маг нит но-ре зо нанс ная то мо гра фия

Маг нит но-ре зо нанс ная то мо гра фия (МРТ) — один из самых со в ре -

мен ных ди аг но сти че ских ме то дов. В от ли чие от КТ, этот ме тод не

свя зан с рент ге нов ским из лу че ни ем; при МРТ из ме ря ет ся от вет ный

Рис. 8.1. Рент ге но грам мы ко с тей
че ре па и по зво ноч ни ка. а — рент ге -
но грам ма ко с тей че ре па в бо ко вой
про ек ции — стрелками показан вы -
ра жен ный каль ци ноз шиш ко вид ной
же ле зы и обыз ве ст в лен ное хо рио -
и даль ное спле те ние (верх няя и ниж -
няя стрел ки со от вет ст вен но); б —
рентгенограмма шей но го от де ла по -
зво ноч ни ка в норме
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сиг нал от про то нов, на хо дя щих ся в ис сле ду е мых био ло ги че ских

тка нях, по ме щен ных в мощ ное ра дио ча с тот ное маг нит ное по ле.

Пос ле на ло же ния маг нит но го по ля про то ны со от вет ст ву ю щим об -

ра зом пе ре стра и ва ют ся, а по с ле сня тия это го воз дей ст вия воз вра -

ща ют ся в ис ход ное по ло же ние, ис пу с кая энер гию кван та ми. Ин фор -

ма ция о та ких ха ра к те ри сти ках, как плот ность про то нов, вре мя

пе ре ори ен ти ро ва ния и не ко то рые дру гие, по з во ля ет оце нить фи -

зи че ские свой ст ва дан ной тка ни (ор га на), ос но вы ва ясь на со дер жа -

ние в ней мо ле кул во ды. Ма те ма ти че ская об ра бот ка по лу чен ных

сиг на лов обес пе чи ва ет воз мож ность трех мер ной ре кон ст рук ции

изо бра же ния ис сле ду е мо го ор га на, при чем раз ре ша ю щая спо соб -

ность МРТ на мно го вы ше, чем у КТ. При ме ры нор маль ной МРТ при -

ве де ны на рис. 8.3. МРТ пред поч ти тель нее при ис сле до ва нии та ких

стру к тур, как зад няя че реп ная ям ка и спин ной мозг, не все гда до с -

туп ных для аде к ват ной ви зу а ли за ции при по мо щи КТ. Важ ным пре -

и му ще ст вом МРТ яв ля ет ся воз мож ность изу че ния бе ло го моз го во -

го ве ще ст ва (гл. 16). Как и при КТ, по вы ше ние ди аг но сти че ской

цен но сти обес пе чи ва ет ся вну т ри вен ным вве де ни ем кон т ра ст но го

ве ще ст ва — со еди не ния ред ко зе мель но го эле мен та га до ли ния.
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Рис. 8.2. КТ че ре па в норме. а — по лу ша рия го лов но го моз га; б — ви соч ные
до ли и зад няя че реп ная ям ка

a б
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Ин ва зив ные ме то ды ис сле до ва ния

Ми е ло гра фия

До раз ви тия спи наль ной МРТ ви зу а ли за ция спин но го моз га и ко реш -

ков вы пол ня лась при по мо щи вве де ния рас тво ри мо го кон т ра ст но го

ве ще ст ва в суб арах но и даль ное про стран ст во (см. ни же). Кон т ра ст ное

ве ще ст во под ни ма лось вверх по спи наль но му ка на лу при на кло не го -

лов но го кон ца сто ла, на ко то ром рас по ла гал ся па ци ент. При этом про -

во ди лась рент ге но гра фия (рис. 8.4). В на сто я щее вре мя ми е ло гра фия

ис поль зу ет ся ред ко, в ча ст но сти у па ци ен тов, ко то рым про ти во по ка -

за на МРТ, на при мер, если пациент ис поль зует кар ди о сти му ля тор.

Ан гио гра фия

Ви зу а ли за ция со су ди сто го рус ла ка ро тид ных и вер те б ро-ба зи ляр -

ной си с тем осу ще ст в ля ет ся при вве де нии кон т ра ст но го ве ще ст ва в

со от вет ст ву ю щую ар те рию. Ка те тер вво дит ся че рез про кол бед рен -

ной ар те рии и на пра в ля ет ся по со су ди сто му рус лу к ар те ри ям шеи.

Да лее де ла ет ся се рия рент ге но грамм, по ка зы ва ю щих, в пер вую оче -

редь, вет ви ка ро тид ных или по зво ноч ных ар те рий (кли ни че ски наи -

бо лее важ ная фа за; рис. 8.5), а так же ка пил ля ров и ве ноз ных со су -
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Рис. 8.3. МРТ го лов но го моз га в норме. а — ак си аль ный срез; б — ко ро наль -
ный сре з

а б
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дов. Ана ло гич ная ме то ди ка мо жет быть ис поль зо ва на для ис сле до -

ва ния спи наль но го кро во то ка, хо тя дан ная про це ду ра тех ни че ски

за труд ни тель на и тре бу ет на мно го боль ше ка те те ри зи ро ван ных со -

су дов. Спи наль ная ан гио гра фия обыч но про во дит ся под об щей ане -

сте зи ей, че го не тре бу ет ся при ис сле до ва нии со су дов мозга.
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Рис. 8.4. Ми е ло грам ма шей но го от -
де ла по зво ноч ни ка в нор ме (пе ред -
не зад няя про ек ция). Кон т ра ст ное
ве ще ст во в по до бо ло чеч ном про ст-
ран ст ве рас про стра ня ет ся рав но мер -
но, со от вет ст вен но кон ту рам спин но -
го моз га

Рис. 8.5. Ар те рио грам ма си с те мы
вну т рен ней сон ной ар те рии в норме
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Для умень ше ния некоторого ри с ка ос лож не ний от ангиографии

(це ре б раль ная или спи наль ная ише мия вслед ст вие эм бо лии, ги по -

тен зии или ва зос паз ма) раз ра бо та но несколько ме то дов.

• Циф ро вая суб трак ци он ная ан гио гра фия (ЦСА). Кон т ра ст -

ное ве ще ст во вво дит ся вну т ри вен но. Из изо бра же ния, по лу чен -

но го по с ле вве де ния кон т ра ста, встро ен ный в при бор ком пь ю -

тер вы пол ня ет «вы чи та ние» изо бра же ния, по лу чен ного до его

вве де ния; та ким об ра зом по лу ча ют ре зуль тат — изо бра же ние со -

су дов. Вну т ри вен ное вве де ние кон т ра ста обес пе чи ва ет воз мож -

ность изу че ния вну т ри че реп ных ар те рий (рис. 8.6, а), од на ко

этот ме тод не все гда мо жет за ме нить пря мую кон т ра ст ную ан -

гио гра фию (гл. 11).

• МР-ан гио гра фия по з во ля ет ви зу а ли зи ро вать кро ве нос ные со су -

ды (метод основан на МРТ тех но ло гии) (рис. 8.6, б). По лу ча е мый

сиг нал, как пра ви ло, сла бый из-за кро во то ка в про све те со су да.
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Рис. 8.6. а — вну т ри вен ная ЦСА; б — МР-ан гио гра фия ар те рий шеи. На МР-ан -
гио грам ме изо бра же ны со су ды в пе ред не зад ней (сле ва) и бо ко вой (спра ва) про -
ек ци ях. Вну т рен няя сон ная ар те рия ука за на стрел кой в боковой про ек ции

а б
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• КТ-ан гио гра фия — ска ни ру ю щая КТ вы со ко го раз ре ше ния; по -

с ле вну т ри вен но го вве де ния кон т ра ст но го ве ще ст ва про ис хо дит

ком пь ю тер ное вы чи та ние изо бра же ний, что по з во ля ет ис сле до -

вать ана то мию со су ди сто го де ре ва.

Для боль шин ст ва вну т ри че реп ных по ра же ний (та ких, как анев -

риз мы и ар те рио ве ноз ные маль фор ма ции; гл. 11) пря мая кон т ра -

ст ная ан гио гра фия ос та ет ся «зо ло тым стан дар том», так как методы

МР- и КТ-ан гио гра фии по ка еще не до с тиг ли до с та точ ной раз ре -

ша ю щей спо соб но сти.

Опе ра тив ная ней ро ра дио ло гия

Вве де ние иг лы и био псия по ра жен ной тка ни, осо бен но в спи наль -

ной об ла с ти, мо жет про во дить ся под контролем КТ или МРТ.

Ин тер вен ци он ные ме то ди ки мо гут ис поль зо вать ся в те ра пев ти че -

ских це лях при ле че нии маль фор ма ций, при ко то рых хирургическое

вме ша тель ст во не воз мож но или со пря же но с вы со ким опе ра тив ным

ри с ком. Воз мож но при ме не ние су пер се ле к тив ной ан гио гра фии с

эм бо ли за ци ей маль фор ма ций.

Функ ци о наль ное по стро е ние изо бра же ния

Боль шин ст во ме то дов, опи сан ных в этой гла ве, свя за ны с изу че ни -

ем стру к ту ры ЦНС. В по с лед нее вре мя бы ли раз ра бо та ны ме то ды

функ ци о наль ной ви зу а ли за ции го лов но го моз га, хо тя по ка в ос нов -

ном в ис сле до ва тель ских це лях. В ча ст но сти, по зи трон ная эмис -
си он ная то мо гра фия (ПЭТ) да ет ин фор ма цию об объ е ме кро во -

то ка в го лов ном моз ге, ско ро сти ме та бо лиз ма ки с ло ро да, глю ко зы,

о со дер жа нии ней ро транс мит те ров, в ча ст но сти о до фа ми нер ги че -

ских про во дя щих пу тях. Ме тод ос но ван на регистрации фо то нов,

вы сво бо ж да ю щих ся при столк но ве нии в тка нях моз га по зи тро нов,

ис пу с ка е мых вве ден ны ми в кровь ра дио ак тив ны ми мет ка ми (ко то -

рые под би ра ют ся в за ви си мо сти от то го, ка кая био ло ги че ская ткань,

т. е. ор ган, ис сле ду ет ся), и элек т ро нов. Ком пь ю тер ная ре кон ст рук -

ция этих со бы тий с ис поль зо ва ни ем спе ци аль ной ка ме ры пред ста -

в ля ет со бой трех мер ное изо бра же ние моз га и со от вет ст ву ю щих

функ ций. Из ме ре ния мо гут про во дить ся в по кое или при функ ци о -

наль ной на груз ке, на при мер при сен сор ном раз дра же нии или дви -

га тель ной ак тив но сти.
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Ис поль зо ва ние ПЭТ как сред ст ва ди аг но сти ки по раз ным при чи нам

ог ра ни че но толь ко спе ци аль ны ми цен т ра ми. В ча ст но сти, ра дио ну к -

ли ды, ис пу с ка ю щие по зи тро ны, име ют ко рот кий пе ри од по лу рас па -

да, по э то му исследования ме то дом ПЭТ мо гут про во дить ся там, где

есть ци к ло трон. Это го не тре бу ет ме тод од но фо тон ной эмис си он -
ной ком пь ю тер ной то мо гра фии (ОФЭКТ), где ис поль зу ют ра дио -

ну к ли ды-гам ма-из лу ча те ли. Од на ко раз ре ше ние ме то да ОФЭКТ ни же,

чем ПЭТ. В по с лед нее вре мя для изу че ния функ ций моз га ис поль зу -

ют ся функ ци о наль ная МРТ и in vivo МР-спек т ро ско пия (МРС).

Кли ни че ская ней ро фи зио ло гия

Элек т ро эн це фа ло гра фия (ЭЭГ)

Спон тан ная элек т ри че ская ак тив ность моз га ре ги ст ри ру ет ся при по -

мо щи элек т ро дов, за кре п лен ных на скаль пе (рис. 10.1). Стан дарт ная

8- или 16-ка наль ная си с те ма за пи си по з во ля ет ре ги ст ри ро вать из ме -

не ния по тен ци а ла во вре ме ни, обыч но ме ж ду дву мя со сед ни ми элек -

т ро да ми. Рас по ло же ние элек т ро дов на скаль пе (мон таж) для ре ги ст -

ра ции сиг на лов по кры ва ет боль шую часть ко ры го лов но го моз га.

Нор маль ные рит мы ЭЭГ при ве де ны в таб л. 8.1. При па то ло гии воз -

мож ны сле ду ю щие из ме не ния:

• об щее за мед ле ние рит мов — на блю да ет ся при ме та бо ли че ской эн -

це фа ло па тии (гл. 19) и эн це фа ли тах (гл. 14)

• фо каль ное за мед ле ние ак тив но сти — ука зы ва ет на од но сто рон нее

ло каль ное стру к тур ное по ра же ние

• па ро ксиз маль ные раз ря ды вы со кой ам п ли ту ды («пи ки» или ост -

рые вол ны) (фо каль ные или ге не ра ли зо ван ные) — ди аг но сти че -

ский при знак эпи леп сии (гл. 10).
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Таб ли ца 8.1. Нор маль ные рит мы ЭЭГ

    Ритм     Ча с то та (Гц)                                       Ха ра к те ри сти ка

Аль фа              8–13            Сим мет рич ный, при сут ст ву ет в зад них от де лах при
за кры тых гла зах, ис че за ет при от кры ва нии глаз

Бе та                   >13             Сим мет рич ный, бо лее вы ра жен в пе ред них отде лах,
не чув ст ви те лен к от кры ва нию глаз

Те та                   4–8             Наб лю да ет ся у де тей и под ро ст ков, пре об ла да ет
в лоб ных и ви соч ных отде лах

Дель та               <4
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У мно гих па ци ен тов, стра да ю щих эпи леп си ей, ЭЭГ в про ме жут ках

ме ж ду при пад ка ми нор маль ная.

Ди аг но сти че ская цен ность ЭЭГ мо жет быть уве ли че на при функ -

ци о наль ных на груз ках, на при мер при ги пер вен ти ля ции или фо то -

сти му ля ции яр ки ми вспыш ка ми. Дли тель ная ре ги ст ра ция (мо ни то -

ри ро ва ние) мо жет ока зать ся по лез ной при про бе с де при ва ци ей

ноч но го сна или при сне, вы зван ном бар би ту ра та ми. Су ще ст ву ет

воз мож ность ре ги ст ра ции ЭЭГ в ам бу ла тор ных ус ло ви ях с од но вре -

мен ной ви део за пи сью для изу че ния со от вет ст вия кли ни че ских про -

яв ле ний и элек т ри че ской ак тив но сти (ви део те ле мет рия).

Выз ван ные по тен ци а лы

Сен сор ная сти му ля ция вы зы ва ет генерацию элек т ри че ского сиг нала

в со от вет ст ву ю щей ча с ти ко ры го лов но го моз га. Обыч но этот от вет

те ря ет ся в шу мах спон тан ной элек т ри че ской ак тив но сти, од на ко су -

ще ст ву ют ме то ди ки уда ле ния шу мов, в ре зуль та те чего по тен ци ал

при вя зы ва ет ся к со бы тию.

Зрительные выз ван ные по тен ци а лы (ЗВП) ре ги ст ри ру ют ся

при раз дра же нии сет чат ки вспыш ка ми стро бо ско па или ме ня ю щи -

ми ся изо бра же ни я ми клет ча то го шаб ло на. Сиг нал за пи сы ва ет ся при

по мо щи элек т ро дов, ус та но в лен ных на за ты лоч ной об ла с ти. По тен -

ци ал умень ша ет ся при раз лич ных ти пах по ра же ния зри тель но го

ана ли за то ра, его ла тент ность воз рас та ет при за бо ле ва ни ях зри тель -

но го нер ва (гл. 16).

Слу хо вые вы зван ные по тен ци а лы (СВП) ство ла го лов но -
го моз га и со ма то сен сор ные вы зван ные по тен ци а лы
(ССВП) вы зы ва ют ся слу хо вым сти му лом (щелч ком) или элек т ри -

че ской сти му ля ци ей пе ри фе ри че ско го нер ва (на при мер, средин -

но го) со от вет ст вен но. Ре ги ст ра ция про из во дит ся с элек т ро дов,

рас по ло жен ных на по верх но сти со с це вид но го от ро ст ка в пер вом

слу чае и шей но го и те мен но го от де лов — во вто ром. Со ма то сен -

сор ные вы зван ные по тен ци а лы по з во ля ют оце нить зна че ния вре -
ме ни цен т раль ной про во ди мо сти пу тем срав не ния вре ме ни

от ве та от элек т ро дов, рас по ло жен ных на шей ном от де ле по зво -

ноч ни ка и на те мен ной об ла с ти. Ана ло гич ным об ра зом оце ни ва -

ет ся вре мя цен т раль но го мо тор но го про ве де ния. Для это го

срав ни ва ют ся дли тель но сти за держ ки мы шеч ных от ве тов, вы зы -

ва е мых раз дра же ни ем дви га тель ной ко ры го лов но го моз га (обыч -

но внеш ним маг ни том) и элек т ри че ским раз дра же ни ем спин но -
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го моз га в об ла с ти шеи. Кли ни че ская цен ность дан но го об сле до -

ва ния в по с лед нее вре мя сни жа ет ся в свя зи с раз ви ти ем ме то дов

ней ро ви зу а ли за ии.

Элек т ро мио гра фия (ЭМГ) и изу че ние нер в ной про во ди мо сти

За бо ле ва ния пе ри фе ри че ской нер в ной си с те мы, нер в но-мы шеч ных

си нап сов и са мих мышц мо гут быть об на ру же ны при элек т ро ди аг -

но сти че ском об сле до ва нии.

ЭМГ ре ги ст ри ру ет ся при вве де нии игольчатого элек т ро да в мыш -

цу путем пря мой за пи си элек т ри че ской ак тив но сти как в по кое, так

и при со кра ще нии. Прин ци пи аль ной за да чей таких исследований

яв ля ет ся вы яв ле ние пер вич но го мы шеч но го ха ра к те ра за бо ле ва ния

(ми о па тия) или вто рич но го (нейро ген но го), обусловлен но го на -

ру ше ни ем ин нер ва ции.

Исс ле до ва ние нер в ной про во ди мо сти вклю ча ет в се бя элек т ри -

че скую сти му ля цию нер ва и измерение ско рости про ведения
(по мо тор ным и сен сор ным нер вам) и ам п ли ту ды по тен ци а ла

дей ст вия нер ва (рис. 8.7). Пов ре ж де ние пе ри фе ри че ских нер вов

(ак со наль ная ней ро па тия; гл. 17) ха ра к те ри зу ет ся по ра же ни -

ем не по сред ст вен но са мих ак со нов; в этом слу чае диагностический

при зна к на ЭМГ — умень ше ние ам п ли ту ды по тен ци а ла дей ст вия.

При пер вич ном по ра же нии ми е ли но вой обо лоч ки (де ми е ли ни -
зи ру ю щая нейро па тия) глав ным при зна ком яв ля ет ся сни же ние

ско ро сти про ве де ния. Ино г да на блю да ет ся сме шан ная кар ти на

поражения.

Су ще ст ву ют дру гие ме то ди ки ди аг но сти ки нервно- мы шеч ных

рас стройств. Так, по вто ря ю ще е ся рит мич ное раз дра же ние
дви га тель но го нерва со про во ж да ет ся со кра ще ни ем со от вет ст ву ю -

щей мыш цы с оди на ко вой ам п ли ту дой (до тех пор по ка ча с то та

раз дра жи те ля не до с тиг нет оп ре де лен но го пре де ла). При ми а сте -

нии (гл. 17) от вет ные сиг на лы мыш цы бы ст ро за ту ха ют, что про -

яв ля ет ся умень ше ни ем (де к ре мен том) ам п ли ту ды. Ин те рес но, что

дру гие рас строй ства нервно- мы шеч ных со чле не ний (осо бен но

ми а сте ни че ский син дром Лам бер та–Ито на; гл. 17 и 19) мо гут быть

ас со ци и ро ва ны с уве ли че ни ем (ин кре мен том) ам п ли ту ды при

рит мич ном раз дра же нии. Де фе к ты нер в номы шеч ных си нап сов мо -

гут быть ис сле до ва ны при по мо щи слож ных ме то дик ЭМГ с ис поль -

зо ва ни ем тон ких иголь ча тых элек т ро дов с мень шей пло ща дью за -

пи си (од но во ло кон ная ЭМГ).
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Жид ко сти и тка ни

Спин но моз го вая жид кость (СМЖ)

Нор маль ные зна че ния да в ле ния и со ста ва СМЖ при ве де ны в таб л. 8.2.

В до пол не ние к этим ос нов ным па ра ме т рам бу дет про ана ли зи ро ван

при мер СМЖ, по лу чен ной при люм баль ной пунк ции (рис. 8.8):

• Ба к те рио ло гия:
• ок ра ска по Гра му и куль ти ви ро ва ние ми к ро ор га низ мов
• ок ра ска по Циль-Ниль се ну и вы яв ле ние ту бер ку лез ной па лоч ки
• се ро ло ги че ские те с ты на си фи лис.

• Те с ты на ви ру сы и гри бы
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Рис. 8.7. Исс ле до ва ние нер в ной про во ди мо сти. Сти му ля ция ло к те во го нер ва
про во дит ся у ки с ти и у ло к тя. Раз ни ца ла тент но стей мы шеч но го по тен ци а ла во
вре мя ак тив но сти (М) за пи сы ва ет ся с от во дя щей мыш цы ми зин ца. Рас сто я ние
ме ж ду дву мя точ ка ми сти му ля ции по з во ля ет рас счи тать ско рость про ве де ния
по дви га тель но му во лок ну на уча ст ке от ло к тя до пле ча. Раз лич ные ме то ди ки
по з во ля ют из ме рять элек т ри че ские ха ра к те ри сти ки дру гих от де лов пе ри фе -
ри че ско го нер ва, про кси маль ных и ди с таль ных, сен сор ных и мо тор ных

Стимулирующий
электрод

Регистрирующий
электрод
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• Ци то ло гия:
• по иск зло ка че ст вен ных кле ток.

• Элек т ро фо рез:
• вы яв ле ние оли го кло наль ных бел ков.

По ка за ния и про ти во по ка за ния к про ве де нию люм баль ной пунк -

ции при ве де ны в таб л. 8.3.
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Рис. 8.8. Тех ни ка вы пол не ния люм баль ной пунк ции. Па ци ент ле жит на ле вом
бо ку с ма к си маль но со гну ты ми в ко лен ных и та зо бед рен ных су с та вах но га ми,
спи на со гну та и рас по ло же на строго пер пен ди ку ляр но по верх но сти кро ва ти.
Вер ти каль ная ли ния, про хо дя щая че рез под вздош ный гре бень, ука зы ва ет на
про ме жу ток Л3/4 (наи бо лее ча с то ис поль зу ет ся для про ко ла). Пос ле де зин фек -
ции и обез бо ли ва ния ко жи и под кож ных тка ней ане сте ти ком вво дит ся иг ла для
люм баль ной пунк ции, на пра в ле ние вве де ния слег ка в сто ро ну го ло вы па ци ен -
та. Су ба рах но и даль ное про стран ст во оп ре де ля ет ся по ощу ще нию не ко то рой
лег ко сти, с ко то рой про дви га ет ся иг ла по с ле про хо ж де ния обо ло чек. Да лее
вы ни ма ет ся ман д рен, при по мо щи ма но мет ра за ме ря ет ся да в ле ние СМЖ и за -
би ра ют ся об раз цы СМЖ (обыч но в три ем ко сти и в пробирку с фторидом натрия
(серая крышка) для оп ре де ле ния со дер жа ния глю ко зы)

Таб ли ца 8.2. Нор маль ные по ка за те ли СМЖ

Да в ле ние 80–180 мм

Лейкоциты < 5 в 1 мкл

Бе лок 0,1–0,4 г/л

Глю ко за ≥ 50% содержания в сы во рот ке крови
(обыч но 2,8–4,7 ммоль)
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Исс ле до ва ние кро ви

Ге ма то ло ги че ские, био хи ми че ские и им му но ло ги че ские ис сле до -

ва ния кро ви мо гут быть по лез ны при раз ре ше нии кли ни че ских во -

п ро сов, од на ко не у всех па ци ен тов. У боль шин ст ва па ци ен тов

требуется проведение определенных анализов: ско рость осе да ния

эри т ро ци тов (СОЭ), со дер жа ние гор мо нов щи то вид ной же ле зы и

уро вень глю ко зы в кро ви — от кло не ния в этих показателях встре -

ча ют ся ча с то и име ют боль шое ди аг но сти че ское зна че ние. Оп ре -

де лен ные ка те го рии нев ро ло ги че ских за бо ле ва ний, та кие как пе -

ри фе ри че ская ней ро па тия (гл. 17) и де мен ция (гл. 18), тре бу ют

раз вер ну то го ис сле до ва ния кро ви, что бы ис клю чить ку ра бель ные

со ма ти че ские за бо ле ва ния, являющиеся их при чи ной. Спе ци альные

ана ли зы кро ви мо гут быть по лез ны при диагностике оп ре де -
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Таб ли ца 8.3. По ка за ния и про ти во по ка за ния к про ве де нию
люм баль ной пунк ции

По ка за ния

Ди аг но стика

Ме нин гит
Су ба рах но и даль ное кро во из ли я ние
Рас се ян ный скле роз
Зло ка че ст вен ное но во об ра зо ва ние
Вос па ли тель ные за бо ле ва ния (си фи лис, сар ко и доз, син дром

Гий е на–Бар ре, гл. 20)
До б ро ка че ст вен ная вну т ри че реп ная ги пер тен зия
Ми е ло гра фия — вве де ние кон т ра ст но го ве ще ст ва

Те ра пия
По до бо ло чеч ное вве де ние хи ми о те ра пев ти че ских пре па ра тов

при ле че нии зло ка че ст вен ных опухолей
Выведение СМЖ при до б ро ка че ст вен ной вну т ри че реп ной ги пер тен зии

и по с ле ней ро хи рур ги че ских опе ра ций
Спи наль ная ане сте зия

Про ти во по ка за ния
Вну т ри че реп ная дис ло ка ция с ри с ком вкли не ния (гл. 13)
Ло каль ный ин фек ци он ный про цесс
По вы шен ная кро во то чи вость (тром бо ци то пе ния, ко а гу ло па тия,

ле че ние ан ти ко а гу лян та ми)
Зна чи тель ная де фор ма ция спи ны
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лен ных заболеваний; так, появление ан ти тел мо жет сви де тель ст во -

вать о на ли чии ау то им мун но го за бо ле ва ния, а ре зуль та ты ДНК-ди -

аг но сти ки — о ге не ти че ских рас строй ствах (гл. 18).

Би оп сия в нев ро ло гии

Би оп сия головного моз га ис поль зу ет ся при ди аг но сти ке зло ка -

че ст вен ных опу хо лей (гл. 13), мо жет при ме нять ся и для уточ не ния

ха ра к те ра диф фуз ных и по тен ци аль но из ле чи мых за бо ле ва ний. На -

при мер, вос па ли тель ное по ра же ние це ре б раль ных со су дов (ва с ку -

лит) мо жет по тре бо вать про ве де ния ин ва зив но го ди аг но сти че ско -

го ме ро при я тия (био псии головного моз га), хо тя для его про ве де ния

тре бу ют ся ве с кие ос но ва ния.

При не воз мож но сти оп ре де лить ха ра к тер по ра же ния пе ри фе -

ри че ских нер вов кли ни че скими исследованиями или при по мо -

щи стан дарт но го ди аг но сти че ско го ар се на ла (ана ли зы кро ви, изу -

че ние нер в ной про во ди мо сти и т. д.) воз мож но про ве де ние

био псии нер ва (гл. 17). Ана ло гич но, мы шеч ная био псия —

стан дарт ное сред ст во ди аг но сти ки ми о па тии. Од на ко обе эти про -

це ду ры мо гут дать лож ноотрицательные ре зуль та ты, так как в ма -

лень ких по объ е му био пта тах мо гут от сут ст во вать при зна ки по -

ра же ния.

Клю че вые положения
• После вве де ния в пра к ти ку не ин ва зив ных ме то дов ви зу а ли за ции (КТ,

МР-ска ни ро ва ния) в кли ни че ской нев ро ло гии про изо шел ди аг но сти -
че ский про рыв

• ЭЭГ мо жет вы яв лять от кло не ния от нор мы при часто встречающихся
це ре б раль ных рас строй ствах (ме та бо ли че ская эн це фа ло па тия, эн -
це фа лит), а так же слу жит для под твер жде ния ди аг но за эпи леп сии

• Элек т ро мио гра фия (ЭМГ) ис поль зу ет ся для оп ре де ле ния ми о па ти -
че ской и ней ро ген ной при чи н мы шеч ных рас стройств

• Диагностика вос па ли тель но го поражения нервной системы тре бу ет
ана ли за СМЖ

• Установление ди аг но за мо жет по тре бо вать био псии моз га, пе ри фе -
ри че ских нер вов и мышц.
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Часть 2

Нев ро ло ги че ские
рас ст рой ст ва
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Гла ва 9

Го лов ная и ли це вая боль

Го лов ная боль мо жет быть раз личной.

• Головная боль с ус та но в лен ной па то фи зио ло ги че ской при чи ной

(«вто рич ная» го лов ная боль)

• Головная боль с не из вест ным па то ге не зом (го лов ная бо ль как «пер -

вич ный» син дро м).

Го лов ная бо ль с установленной па то фи зио ло ги че ской при чи ной

может уг ро жать жиз ни па ци ен та, пред ше ст во вать рас строй ствам зре -

ния или иных нев ро ло ги че ских функ ций. Проявления пер вич ной го -

лов ной бо ли носят доброкачественный характер (в случае ми г ре ни

или го лов ной бо ли на пря же ния это общепринятое мнение), но тем не

ме нее они яв ля ют ся важ ной причиной потери трудоспособности.

Го лов ная бо ль с ус та но в лен ным
па то фи зио ло ги че ским ме ха низ мом

По вы шен ное вну т ри че реп ное да в ле ние
Го лов ная боль, обу сло в лен ная по вы шен ным вну т ри че реп ным да в -

ле ни ем, вы зван ным, на при мер, опу хо лью моз га, ха ра к те ри зу ет ся

по я в ле ни ем при про бу ж де нии или во вре мя ноч но го сна, прерывая

его. Осо бен но ха ра к тер на рез кая боль в об ла с ти за тыл ка. Го лов ная

боль уси ли вает ся при чи ха нии, на кло не, вста ва нии или ук ла ды ва -

нии, т. е. при дей ст ви ях, ко то рые мо гут вы звать по вы ше ние вну т ри -

че реп но го да в ле ния. Боль мо жет со про во ж дать ся тош но той и рво -

той. Рво та, не свя зан ная с при е мом пи щи, с пред ше ст ву ю щей

тош но той или без нее, мо жет быть сим пто мом но во об ра зо ва ния в

зад ней че реп ной ям ке, вбли зи чет вер то го же лу доч ка как след ст ви е

раз дра же ния рвот но го цен т ра.

Па ци ен там с ут рен ней го лов ной бо лью за ты лоч ной ло ка ли за ции

да же в от сут ст вие нев ро ло ги че ской сим пто ма ти ки ре ко мен до ва но

про ве с ти КТ- или МРТ-об сле до ва ние с тем, чтобы ис клю чить вну т -

ри че реп ные об ра зо ва ния, од на ко лишь у ма лой ча с ти обследованных

об на ру живается опу холь. Па ци ен ты с опу хо лью, на про тив, ред ко

стра да ют толь ко от од ной го лов ной бо ли. Го лов ная боль мо жет быть

от но си тель но сла бой, но при этом пре об ла дать дру гие нев ро ло ги -

че ские сим пто мы. Бо лее под роб но при зна ки и сим пто мы по вы шен -
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но го вну т ри че реп но го да в ле ния, обу сло в лен ные опу хо лью моз га и

дру ги ми при чи на ми, рас смо т ре ны в гл. 13.

Го лов ная бо ль также может быть вы зва на по ни жен ным вну т ри че -

реп ным да в ле ни ем. От ли чи тель ным при зна ком в этой ситуации слу -

жит за ви си мость бо ли от по ло же ния тела — боль бы ст ро ос ла бе ва -

ет при при ня тии го ри зон таль но го по ло же ния. Хо тя дан ный тип

го лов ной бо ли, как пра ви ло, следует за про ве ден ной люм баль ной

пунк ци ей (гл. 8), все чаще рас по з на ют ся спон тан ные бо ли, свя -
зан ные с низ ким да в ле ни ем.

Иди о па ти че ская (до б ро ка че ст вен ная)
вну т ри че реп ная ги пер тен зия

Ча ще встречается у мо ло дых пол ных жен щин. Сим пто мы со от вет -

ст ву ют по вы шен но му вну т ри че реп но му да в ле нию, в то же время

но во об ра зо ва ния при про ве де нии КТ или МРТ не вы яв ля ют ся. Па -

то фи зио ло гия дан но го син дро ма изу че на не пол но стью, од на ко

по вы ше ние да в ле ния мо жет быть свя за но с на ру шен ной аб сорб ци -

ей СМЖ.

У па ци ен тов на блю да ют ся ут рен ние го лов ные бо ли, рво та, ино -

гда зри тель ные рас строй ства — ча ще все го ди п ло пия, сужение
по лей зре ния (воз ни ка ет остро, попеременно как дву сто рон няя

по те ря зре ния при сме не по ло же ния), ча с то так же встре ча ет ся звон

в ушах. При об сле до ва нии об на ру жи ва ет ся дву сто рон ний отек дис -

ка зри тель но го нер ва. Воз мо жен од но сто рон ний или дву сто рон -

ний па ра лич VI нер ва как «лож ный при знак ло ка ли за ции» по вы -

шен но го вну т ри че реп но го да в ле ния (гл. 4) в от сут ст вие дру гих

оча го вых нев ро ло ги че ских сим пто мов. КТ моз га ис клю ча ет но во -

об ра зо ва ние и по з во ля ет ус та но вить умень ше ние или нор маль ный

раз мер же лу доч ков (в от ли чие от гид ро це фа лии; гл. 13). Ана лиз

СМЖ при люм баль ной пунк ции (про це ду ра без о пас на по с ле ис -

клю че ния но во об ра зо ва ния) под твер жда ет по вы шен ное (ча с то

очень вы со кое, бо лее 400 мм вод но го стол ба) да в ле ние при нор -

маль ном со ста ве СМЖ.

Выз до ро в ле ние, как пра ви ло, на сту па ет са мо про из воль но. Со с то -

я ние улуч ша ет ся при сни же нии ве са или по с ле одной и более люм -

баль ных пунк ций. Од на ко у не ко то рых па ци ен тов по вы ше ние да в -

ле ния но сит по сто ян ный ха ра к тер, что со з да ет уг ро зу зре нию

вслед ст вие вто рич ной ат ро фии зри тель но го нер ва. В та ких слу ча ях

по ка за но ле че ние аце та зо ла ми дом (ин ги би тор кар бо ан гид ра зы),
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дру ги ми ди у ре ти ка ми (хлор та ли дон), кор ти ко сте ро и да ми. В не ко -

то рых слу ча ях мо жет по тре бо вать ся хи рур ги че ское вме ша тель ст во,

что бы обес пе чить от ток СМЖ по сред ст вом люм бо пе ри то не аль но -

го шун ти ро ва ния или за щи та зри тель ного нерва пу тем фе не ст ра ции

(раз ре за) обо лоч ки нер ва.

Уг ро за зре нию де ла ет тер мин «до б ро ка че ст вен ная» гипертензия

не впол не со от вет ст ву ю щим дей ст ви тель но сти, по э то му не ко то рые

ав то ры да ют это му со сто я нию оп ре де ле ние псев до опу хо ли го лов -
но го моз га; од на ко дан ный тер мин так же не впол не ве рен, вви ду

то го что до б ро ка че ст вен ная вну т ри че реп ная ги пер тен зия яв ля ет ся

иди о па ти че ской, то г да как кли ни че ски сход ные син дро мы мо гут на -

блю дать ся так же при следующих со сто я ни ях:

• Тром боз вну т ри че реп ных ве ноз ных си ну сов (гл. 11)

• Ги пер ви та ми ноз А

• На ру ше ния ме та бо лиз ма каль ция

• Си с тем ная крас ная вол чан ка

• При ме не ние те т ра ци к ли на и кор ти ко сте ро и дов (па ра до к саль но,

что кортикостероиды ис поль зу ют ся и для ле че ния этого состояния).

Раз д ра же ние моз го вых обо ло чек

Ме нин гизм или раз дра же ние моз го вых обо ло чек, на при мер при

вос па ли тель ном про цес се (ост рый ме нин гит; гл. 14) или кро во из -

ли я нии (суб арах но и даль ное кро во из ли я ние; гл. 11), ха ра к те ри зу ет -

ся рез кой диф фуз ной или за ты лоч ной го лов ной бо лью с рво той,

уси ли ва ю щей ся при яр ком све те (фо то фо бия) и ри гид но стью
шей ных мышц.

При суб арах но и даль ном кро во из ли я нии боль обыч но на ра с та ет

очень бы ст ро (в те че ние не сколь ких се кун д) и на столь ко рез кая, что

па ци ент мо жет потерять со з на ние. При ме нин ги те боль так же ин -

тен сив ная, од на ко уси ли ва ет ся на про тя же нии не сколь ких ми нут

или ча сов.

Ри гид ность шей ных мышц характеризуется невоз мож но стью

пассивного сги ба ния шеи. О раз дра же нии обо ло чек так же сви де тель -

ст ву ет сим птом Кер ни га (боль и со про ти в ле ние пас сив но му раз -

ги ба нию в ко лен ном су с та ве при бед ре, фи к си ро ван ном под пря -

мым уг лом к ту ло ви щу). У не ко то рых па ци ен тов, осо бен но у де тей,

ри гид ность шей ных мышц мо жет быть свя за на с но во об ра зо ва ни -

ем в зад ней че реп ной ям ке, од на ко обыч но симптом Кер нин га у та -

ких па ци ен тов от сут ст ву ет.
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Ги ган то к ле точ ный ар те ри ит
(че реп ной ар те ри ит, ви соч ный ар те ри ит)

Это тя же лое со сто я ние на блю да ет ся пре и му ще ст вен но у па ци ен тов

в воз рас те стар ше 50 лет. Гра ну ле ма тоз ные вос па ли тель ные из ме не -

ния (с ха ра к тер ны ми ги гант ски ми клет ка ми) вы яв ля ют ся в вет вях

ви соч ных ар те рий, в ча ст но сти в по верх но ст ных ви соч ных со су дах,

од на ко так же мо гут по ра жаться вну т ри че реп ные со су ды и ар те рии,

кро во снаб жа ю щие зри тель ный нерв. Прос вет кро ве нос ных со су дов

су жа ет ся, и они мо гут быть ок к лю зи ро ва ны тром бом. Этио ло гия до

сих пор не впол не яс на, в ка че ст ве воз мож ных при чин рас сма т ри -

ва ют ся ви рус ные ин фек ции и ау то им мун ные рас строй ства.

Па ци ен ты обыч но предъ я в ля ют жа ло бы на ин тен сив ную го лов -

ную боль, пре и му ще ст вен но ви соч ной ло ка ли за ции. По вы шен ная

чув ст ви тель ность кожи скаль па мо жет про явить ся при рас че сы ва -

нии во лос. Боль при же ва нии мо жет быть след ст ви ем не до с та точ но -

го кро во снаб же ния же ва тель ных мышц («пе ре ме жа ю щая же ва -
тель ная хро мо та»). Ви соч ные ар те рии обыч но уп лот не ны,

пуль са ция мо жет от сут ст во вать, ино гда воз мож но по я в ле ние изъ язв -

ле ний на ко же (как след ст вие ише мии).

Пре хо дя щая по те ря зре ния на один глаз (amaurosis fugax) —

гроз ный сим птом, ука зы ва ю щий на воз мож ность пол но й утраты зре -

ния на один глаз. При по ра же нии III–VI нер вов воз мож на ди п ло пия.

Вы я в ля ют ся так же об щие сим пто мы, та кие как не боль шое по вы -

ше ние тем пе ра ту ры те ла, усилен ное ноч ное по то от де ле ние, пле че -

вые и/или та зо вые опо я сы ва ю щие бо ли, ди с фо рия, ано ре к сия, по -

те ря ве са. Про я в ле ния ге не ра ли зо ван но го ар те ри и та со про во ж да ют ся

рас строй ства ми функ ций пе че ни, пе ри фе ри че ской нейро па тией и

во вле че ни ем вну т ри че реп ных со су дов с ин сультом, осо бен но ча с то

в вер те б ро-ба зи ляр ной си с те ме.

Из-за уг ро зы раз ви тия сле по ты и дру гих нев ро ло ги че ских ос лож -

не ний важ на ран няя ди аг но сти ка и ле че ние. Ос нов ные об сле до ва ния:

• СОЭ, обыч но рез ко по вы ше на (боль ше 100 мм/ч)

• Дру гие ана ли зы кро ви мо гут ука зывать на нор мо хром ную ане мию

и по вы шен ные зна че ния пе че ноч ных проб (особенно — щелочной

фосфатазы)

• Био псия ви соч ной ар те рии.

Проведение био псии ис клю чи тель но важ но для ус та но в ле ния ди -

аг но за, однако от ри ца тель ный ре зуль тат не ис клю ча ет ги ган то-

к ле точ но го ар те ри и та (при чи ной мо жет быть тот факт, что ар те рия

не бы ла пол но стью во вле че на в па то ло ги че ский про цесс и био -
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псия мог ла быть по лу че на из не по вре ж ден но го фраг мен та). В

та ких слу ча ях ле че ние мо жет быть на ча то на ос но ва нии толь ко

кли ни че ских про яв ле ний.

При по до з ре нии на ги ган то к ле точ ный ар те ри ит не об хо ди мо на чи -

нать экс трен ное ле че ние — вну т ри вен ное вве де ние гид ро кор ти зо на

(сле ду ет иметь в ви ду, что при ис сле до ва нии био пта та ги с то ло ги че -

ские из ме не ния мо гут быть вы яв лены че рез не де лю и более по с ле на -

ча ла при ме не ния сте ро и дов). Болезнь хо ро шо под да ет ся лечению кор -

ти ко сте ро и дами, хо тя при этом тре бу ется  при ме не ние до с та точ но

вы со ких доз (40–60 мг пред ни зо ло на в день). Бы ст рая ре ак ция на сте -

ро и ды подтверждает ди аг но з, зна чи тель ное улуч ше ние на сту па ет в те -

че ние 24–48 ч. За тем до за по сте пен но умень ша ет ся в со от вет ст вии с

ди на ми кой сим пто мов и СОЭ, од на ко обыч но тре бу ет ся под дер жи ва -

ю щая те ра пия в те че ние по лу то ра-двух лет.

Сход ным со сто я ни ем яв ля ет ся рев ма ти че ская по ли ми ал гия,

ха ра к те ри зу ю ща я ся опо я сы ва ю щей бо лью и ут рен ней ско ван но стью

с не ко то ры ми об щи ми рас строй ства ми, од на ко без кра ни аль ных

про яв ле ний ги ган то к ле точ но го ар те ри и та. За бо ле ва ние чув ст ви тель -

но к на зна че нию ма лых доз кор ти ко сте ро и дов (7,5–15 мг пред ни -

зо ло на в день).

Дру гие при чи ны головной боли

Го лов ная боль ча с то со пут ст ву ет ин суль ту, осо бен но кро во из ли я -

нию, вну т ри че реп но му ве ноз но му тром бо зу или диссекции артерии

(гл. 11). Го лов ную боль мо гут вы зывать ме та бо ли че ские рас строй -

ства, та кие как ги по к сия, ги пер кап ния и ги пог ли ке мия, боль шие до -

зы ва зо ди ла та то ров и дру гих ве ществ (ал ко голь, глю та мат на трия,

ни т ри ты и ни т ра ты). При чи ны го лов ной и ли це вой бо ли вне че реп -

ной ло ка ли за ции при ве де ны в кон це этой гла вы.

Пер вич ные син дро мы го лов ной бо ли

Ми г рень

Оп ре де ле ние, эпи де мио ло гия и при чи ны

Ми г рень — это пе ри о ди че ское рас строй ство, ха ра к те ри зу ю ще е ся

од но сто рон ней (ино гда дву сто рон ней) го лов ной бо лью, ко то рая мо -

жет быть ас со ци и ро ва на с рво той и на ру ше ни я ми зре ния.
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До 10% на се ле ния в те че ние жиз ни пе ре но сят хо тя бы один при -

ступ ми г ре ни. Ми г рень мо жет раз вить ся в лю бом воз рас те, од на ко

ча ще все го встре ча ет ся в воз рас те 10–20 лет, жен щи ны под вер же ны

в боль шей сте пе ни. Ми г рень раз ви ва ет ся у лю дей, стра да ю щих ука -

чи ва ни ем, имеется так же связь с ар те ри аль ной ги пер тен зи ей и пе -

ре не сен ной трав мой го ло вы.

Па то фи зио ло гия ми г ре ни ос та ет ся не яс ной, но на чаль ные нев -

ро ло ги че ские сим пто мы — ау ра (зри тель ные, чув ст ви тель ные и

дру гие про яв ле ния) — тра ди ци он но при пи сы ва ют ся фа зе ин т ра це -

ре б раль ной ва зо кон ст рик ции (что поч ти все гда есть уп ро ще ние;

бо лее ве ро ят но, что ау ра со от вет ст ву ет рас про стра не нию вол ны де -

по ля ри за ции по ко ре го лов но го моз га). При чи ной го лов ной бо ли

мо жет быть пос ле ду ю щая ва зо ди ла та ция, в ча ст но сти со су дов кожи

головы и твер дой моз го вой обо лоч ки. Име ют ся до ка за тель ст ва во -

вле че ния в па то ло ги че ский про цесс се ро то ни нер ги че ских (5-НТ)

про во дя щих пу тей на ря ду с ва зо а к тив ны ми ней ро пеп ти да ми. Ге не -

ти че ские ис сле до ва ния се мей с ге ми п ле ги че ской ми г ре нью (см. ни -

же) по ка за ли связь за бо ле ва ния с на ру ше ни я ми ра бо ты каль ци е вых

ка на лов. При ступ ми г ре ни мо гут вы зы вать сле ду ю щие фа к то ры:

• Стресс и пе ри од по с ле не го, на при мер в вы ход ные или празд ни -

чные дни

• Фи зи че ские уп раж не ния

• Ди е та (упо т реб ле ние ал ко го ля, сы ра, шо ко ла да, крас но го ви на)

• Гор мо ны; при ступ ми г ре ни мо жет на сту пить по с ле пер вой мен ст -

ру а ции и сим пто мы мо гут уси ли вать ся во вре мя климакса. При сту -

пы мо гут быть свя за ны с мен ст ру а ци ей.

Кли ни че ские про яв ле ния

Не ко то рые сим пто мы, опи сан ные ни же, мо гут на блю дать ся у боль -

ных ми г ре нью.

Ми г рень с ау рой (клас си че ская ми г рень)
Па ци ент мо жет ис пы ты вать не яс ные из ме не ния са мо чув ст вия, пред -

ше ст ву ю щие при сту пу, вклю чая сон ли вость, пе ре па ды на стро е ния,

го лод или ано ре к сию. Клас си че ский при ступ на чи на ет ся с ау ры.

Зри тель ные сим пто мы вклю ча ют в се бя рас ши ря ю щу ю ся ско то му,

ко то рая мо жет мер цать (тей хоп сия). Мо гут по я в лять ся за зу б рен -

ные, уг ло ва тые си лу э ты (фор ти фи ка ци он ная ли ния). Воз мож но

также го мо ним ное вы па де ние по лей зре ние или пол ная сле по та.
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Сен сор ные на ру ше ния ме нее рас про стра не ны, од на ко ге ми ги пе сте -

зия и па ре сте зии мо гут во вле кать ли цо, но гу или ру ку. Ди с фа зия и

сла бость в ко неч но стях встре ча ют ся ред ко.

Ау ра обыч но про хо дит че рез 15–20 ми н (в не ко то рых слу ча ях мо -

жет длить ся до 1 ч), по с ле че го на ра с та ет го лов ная боль; у не ко то -

рых па ци ен тов боль и оча го вые нев ро ло ги че ские сим пто мы воз ни -

ка ют од но вре мен но. Обыч но го лов ная боль при ми г ре ни

од но сто рон няя, ло ка ли зо ва на пе ри ор би таль но на сто ро не, про ти -

во по лож ной ге ми а ноп сии. Боль пуль си ру ет и мо жет уси ли вать ся при

каш ле, на пря же нии, вста ва нии (фе но мен толч ка). Та кое со сто я ние

про дол жа ет ся не сколь ко ча сов (обыч но от 4 до 72 ч). Па ци ен ты пред -

по чи та ют пре бы вать в тем ной ком на те, сон да ет не ко то рое об лег -

че ние. Со пут ст ву ю щие сим пто мы — фо то фо бия, тош но та, рво та,

блед ность, полиурия.

Ми г рень без ау ры (обыч ная ми г рень)
В дан ном слу чае ау ра от сут ст ву ет, од на ко па ци ен ты мо гут чув ст во -

вать сла бые сим пто мы, пред ше ст ву ю щие при сту пу. Го лов ная боль

мо жет воз ни кать при про бу ж де нии, в ос таль ном про яв ле ния сход -

ны с та ко вы ми при клас си че ской ми г ре ни.

Ба зи ляр ная ми г рень (ва ри ант Би кер стаф фа)
Син дром, свой ст вен ный мо ло дым де вуш кам; ха ра к те ри зу ет ся про яв -

ле ни я ми, по хо жи ми на вер те б ро-ба зи ляр ную не до с та точ ность,

включая ау ру (вер ти го, ди п ло пия, диз арт рия, ата к сия и син ко пы).

Ге ми п ле ги че ская и оф таль мо п ле ги че ская ми г рень
До воль но ред кие син дро мы, при ко то рых ми г рень со про во ж да ет ся

ге ми п ле ги ей или оф таль мо п ле ги ей — оча го вы ми нев ро ло ги че ски -

ми сим пто ма ми, со хра ня ю щи ми ся в те че ние дней или не дель. Точ -

ный ди аг ноз мо жет быть по ста в лен толь ко по с ле то го, как бу дут ис -

клю че ны стру к тур ные при чи ны, та кие как анев риз ма.

Ди аг но сти ка

В боль шин ст ве слу ча ев ми г рень ди аг но сти ру ет ся ис клю чи тель но

на ос но ва нии дан ных анам не за, зна чи тель ную роль иг ра ет ча с то -

та при сту пов. Эпи зо ды го лов ной бо ли у па ци ен тов обыч но длят -

ся не бо лее трех дней, по с ле че го на сту па ют без бо ле вые пе ри о ды

про тя жен но стью от су ток до ме ся цев. Про дол жи тель ные бо ли, для -
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щи е ся на про тя же нии не де ли, ред ко сви де тель ст ву ют в поль зу ми -

г ре ни, хо тя ино гда воз мож но раз ви тие ми г ре ноз но го ста ту са.

Оча го вый нев ро ло ги че ский де фи цит при об сле до ва нии от сут ст -

ву ет (за ис клю че ние при сту пов ге ми п ле ги че ской или оф таль мо -

п ле ги че ской ми г ре ни, а также це ре б раль но го ин фарк та с ми г ре -

нью), что по мо га ет от ли чить ми г рень от бо лее серь ез ных при чин

го лов ной бо ли, на при мер по вы шен но го вну т ри че реп но го да в ле -

ния. Ред кие слу чаи об на ру же ния со су ди сто го шу ма над че ре -
пом (при ау скуль та ции че ре па фо нен до ско пом) долж ны за ста -

вить пред по ло жить со су ди стое но во об ра зо ва ние в го лов но м моз ге.

В це лом, диф фе рен ци аль ный ди аг ноз пре хо дя щих оча го вых

нев ро ло ги че ских сим пто мов про во дит ся ме ж ду сле ду ю щи ми со сто -

я ни я ми:

• Ми г рень

• Тран зи тор ная це ре б раль ная ише мия

• Эпи леп сия.

Ми г рень обыч но от ли ча ет ся от дру гих пароксизмальных

состояний ско ро стью рас про стра не ния сим пто мов, ко то рая зна -

чи тель но ни же, чем при эпи леп сии или тран зи тор ной ише ми че -

ской ата ке (ми ну ты, ча ще се кун ды), а так же по на ли чию ас со ци и -

ро ван ных сим пто мов.

Пов то ря ю ща я ся нев ро ло ги че ская сим пто ма ти ка, все гда име ю щая

од но сто рон ний ха ра к тер, мо жет быть по во дом для про ве де ния ней -

ро ви зу а ли за ци он но го ис сле до ва ния с це лью ис клю че ния бо лее

тя же ло го по ра же ния. Од на ко стро го од но сто рон ние сим пто мы, вклю -

чая го лов ную боль, бо лее свой ст вен ны ми г ре ни, с уче том пред ше ст -

ву ю ще го анам не за, чем дру гим при чи нам.

Ле че ние

Ос т рый при ступ
Об лег че ние при но сят пре бы ва ние в по сте ли в за тем нен ном по ме -

ще нии и сон. Ре ко мен ду ет ся при ме нять обыч ные рас тво ри мые

аналь ге ти ки, та кие как па ра це та мол или ас пи рин, в со че та нии с

про ти во рвот ны ми сред ст ва ми. В слу чае от сут ст вия эф фе к та мо -

жет быть при ме нен эр го та мин — мощ ный ва зо кон ст ри к тор (ис -

поль зу ет ся ред ко) или су ма т рип тан — се ле к тив ный аго нист

5-НТ1-ре цеп то ров, при ме ня е мый под кож но, на заль но или

перораль но. Оба пре па ра та име ют свои не до с тат ки. Ал ка ло и ды

спо ры ньи мо гут вы зы вать ост рые от ра в ле ния (эр го тизм) с рво -
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той, мы шеч ной бо лью и сла бо стью, па ре за ми ко неч но стей, бо лью

за гру ди ной, зу дом и сер деч ной арит ми ей. Хро ни че ское упо т реб -

ле ние этих веществ в из бы точ ной до зе мо жет про во ци ро вать ган -

гре ну, по э то му эр го та мин про ти во по ка зан при пе ри фе ри че ских

со су ди стых за бо ле ва ни ях. Су ма т рип тан вза и мо дей ст ву ет с эр го -

та ми ном, ин ги би то ра ми мо но ами но о к си да зы, се ле к тив ны ми ин -

ги би то ра ми об рат но го за хва та се ро то ни на и ли ти ем, по э то му пре -

па рат про ти во по ка зан в со че та нии с эти ми сред ст ва ми, а так же

для при ме не ния па ци ен та ми, стра да ю щи ми ише ми че ской бо лез -

нью серд ца. Аль тер на ти вой при ме не нию су ма т рип та на яв ля ет ся

на зна че ние но вых трип та нов.

Про фи ла к ти ка
Сле ду ет из бе гать пи щи, про во ци ру ю щей при ступ ми г ре ни. Тре бу ет

ос то рож но сти при ме не ние пре па ра тов, со дер жа щих эс т ро ге ны

(ораль ные кон т ра цеп тив ы) и про ве де ние за ме с ти тель ной гор мо -

наль ной те ра пии, так как это мо жет вы звать уси ле ние про яв ле ний

ми г ре ни. Па ци ен там с ча с ты ми при сту па ми мо жет быть по ка зана

про фи ла к ти че ская терапия. В пер вую оче редь это про пра но лол и

дру гие бе та-бло ка то ры, а так же пи зо ти фен — ан та го нист 5-НТ2-

ре цеп то ров. Ле че ние бе та-бло ка то ра ми или пи зо ти фе ном в те че ние

3–6 ме с мо жет сни зить ча с то ту при сту пов без ри с ка их уча ще ния

при от ме не. Бе та-бло ка то ры про ти во по ка за ны при сер деч ной бра -

ди а рит мии, брон хо об ст ру к тив ных за бо ле ва ни ях, тя же лом по ра же -

нии пе ри фе ри че ских ар те рий. Ос нов ные по боч ные эф фе к ты пи зо -

ти фе на — сон ли вость и увеличение ве са; ан ти хо ли нер ги че ские

свой ст ва ог ра ни чи ва ет его при ме не ние у па ци ен тов с гла у ко мой и

рас строй ства ми мо че ис пу с ка ния.

Про фи ла к ти че ски ми сред ст ва ми так же яв ля ют ся вальп ро ат на -
трия, ве ра па мил и ме ти сер гид. Назначение по с лед не го (ан та -

го нист 5-НТ-ре цеп то ров) ог ра ни че но па ци ен тами с ча с ты ми при -

сту па ми ми г ре ни, не под да ю щи ми ся ку пи ро ва нию дру ги ми

сред ст ва ми. Ле че ние ме ти сер ги дом долж но про во дит ся под на блю -

де ни ем вра ча, же ла тель но в ус ло ви ях ста ци о на ра, во из бе жа ние ри -

с ка тя же лых по боч ных эф фе к тов, в ча ст но сти раз ви тия ре тро пе -
ри то не аль но го фи б ро за. Три ци к ли че ские ан ти де прес сан ты

(ами т рип ти лин и др.) мо гут быть по лез ны при про фи ла к ти ки ми -

г ре ни, в ча ст но сти у па ци ен тов с со пут ст ву ю щей го лов ной бо лью

на пря же ния (см. ни же).
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Пуч ко вая го лов ная боль (ми г ре ноз ная нев рал гия)

Не с мо т ря на то что этот син дром ха ра к те ри зу ет ся од но сто рон ней

го лов ной бо лью, он от ли ча ет ся от ми г ре ни, хо тя эти два со сто я ния

мо гут со су ще ст во вать. Ги с та ми нер ги че ские и дру гие гу мо раль ные

ме ха низ мы счи та ют ся при чи ной ве ге та тив ных рас стройств, со пут -

ст ву ю щих это й го лов ной бо ли.

Бо ле ют в ос нов ном мужчины, воз раст де бю та за бо ле ва ния — 20–

60 лет. Силь ные при сту пы бо ли во к руг од но го гла за (все гда с од ной

и той же сто ро ны) обыч но длят ся в те че ние 20–120 ми н и мо гут по -

вто рять ся по не сколь ко раз в сутки, про бу ж дая па ци ен тов по но чам.

При сту пы мо гут про во ци ро вать ся при е мом ал ко го ля. Та кая си ту а -

ция со хра ня ет ся на про тя же нии су ток, не дель или да же ме ся цев («пу -

чок» при сту пов), впо с лед ст вии при сту пы мо гут от сут ст во вать не де -

ля ми, ме ся ца ми или да же го да ми. В от ли чие от па ци ен тов с ми г ре нью,

боль ные с пуч ко вой го лов ной бо лью обыч но бес по кой ны во вре мя

при сту па и ча ще крас не ют, чем блед не ют. Бо лее вы ра же ны ве ге та -

тив ные рас строй ства, со пут ст ву ю щие бо ли, — по крас не ние склер,

сле зо те че ние, за ло жен ность но со вых хо дов и от де ля е мое из них.

Син дром Гор не ра мо жет раз ви вать ся во вре мя при сту па и со хра -

нять ся дли тель ное вре мя по с ле не го.

Ле че ние, пре дот вра ща ю щее по я в ле ние «пуч ков» бо ли, вклю ча ет

ис поль зо ва ние эр го та ми на (наи бо лее эф фе к тив но в фор ме ре к таль -

ных све чей пе ред сном в комбинации с ко фе и ном), суматрип та на

или кор ти ко сте ро и дов (к при ме ру, двух не дель ный курс при е ма пред -

ни зо ло на или де к са ме та зо на с по с ле ду ю щей по сте пен ной от ме ной).

Дли тель ное ле че ние, пре дот вра ща ю щее по вто ре ние «пуч ка», вклю -

ча ет при ме не ние ме ти сер ги да, ве ра ма пи ла или пи зо ти фе на. Ли тий

мо жет быть эф фе к ти вен при хро ни че ском ха ра к те ре бо ли и при ку -

пи ро ва нии со пут ст ву ю щих аф фе к тив ных рас стройств; его при ме -

не ние тре бу ет мо ни то ри ро ва ния уров ня пре па ра та в кро ви.

Опи са ны со сто я ния, при ко то рых од но сто рон няя го лов ная и/или

ли це вая боль ас со ци и ро ва ны с ве ге та тив ны ми рас строй ства ми. Не -

ко то рые из этих ред ких «три ге ми наль но-ве ге та тив ных» син дро мов

хо ро шо под да ют ся ле че нию ин до ме та ци ном.

Го лов ная боль на пря же ния

При чи на это го рас про стра нен но го со сто я ния не до кон ца по нят на,

хо тя, пред по ло жи тель но, чрез мер ное со кра ще ние мышц го ло вы

и шеи яв ля ет ся ве ду щей при чи ной. Со кра ще ние мышц мо жет быть
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вы зва но пси хо ген ны ми фа к то ра ми, на при мер стра хом или де прес -

си ей, или ме ст ным за бо ле ва ни ем шеи или го ло вы (спон ди лез шей -

но го от де ла по зво ноч ни ка или не пра виль ный при кус). Ги по те ти че -

ская при ро да этих объ яс не ний при ве ла к то му, что мно гие нев ро ло ги

ста ли ис поль зо вать тер мин хро ни че ская ежеднев ная го лов ная
боль, так как он не не сет в се бе опи са ния при чи ны.

Па ци ен ты обыч но ис пы ты ва ют го лов ную боль в те че ние все го

дня на про тя же нии ме ся цев или да же лет. Боль мо жет уси ли вать ся

ве че ром и от ли ча ет ся резистентностью к дей ст вию аналь ге ти ков

и не сте ро ид ных про ти во вос па ли тель ных пре па ра тов. В ря де слу -

ча ев дан ные пре па ра ты мо гут да же ухуд шить си ту а цию, го лов ная

боль мо жет толь ко уси лит ся при их при ме не нии (го лов ная боль
вслед ст вие не пра виль но го ис поль зо ва ния ле карств). Опи -

са ния бо ли силь но варь и ру ют, на чи ная от уме рен ной бо ли в раз -

ных об ла с тях го ло вы до ощу ще ния сда в ли ва ния со всех сто рон и

чув ст ва ту гой по вяз ки на го ло ве. Бо лее вы чур ные и об раз ные опи -

са ния мо гут ука зы вать на пси хо ген ную при ро ду бо ли у не ко то рых

па ци ен тов. Ас со ци и ро ван ных нев ро ло ги че ских сим пто мов нет, за

ис клю че ни ем слу ча ев тош но ты, а нев ро ло ги че ское об сле до ва ние

не вы яв ля ет от кло не ний от нор мы. Ми г рень и го лов ная боль на -

пря же ния ча с то со су ще ст ву ют.

Ле че ние за ча с тую ма ло эф фе к тив но. По ло жи тель ный ре зуль тат мо -

жет ока зать пси хо те ра пия; не ко то рым па ци ен там по мо га ют разъ яс -

не ния, что боль не име ет под со бой ни ка ких серь ез ных при чин, од -

на ко это, ско рее все го, не по мо жет боль ным, чье по ве де ние

сфор ми ро ва лось под вли я ни ем го лов ной бо ли в те че ние ме ся цев и

лет. В ча ст но сти, при по до з ре нии на пси хо ген ную при ро ду мо жет

быть эф фе к ти вен 3–6-ме сяч ный курс при ме не ния три ци к ли че ских

ан ти де прес сан тов (ами т рип ти лин, до ти е пин). Это так же по мо га ет

про из ве сти от ме ну аналь ге ти ков. Дру гим па ци ен там об лег чить со -

сто я ние мо гут по мочь за ня тия рас слаб ля ю щи ми уп раж не ни я ми или

пси хо те ра пи ей (снятие стрес са).

Ли це вая боль
Мно гие нев ро ло ги че ские син дро мы, опи сан ные в дан ной гла ве, ча -

ще про те ка ют с ли це вой бо лью, не же ли с го лов ной (ги ган то к ле точ -

ный ар те ри ит, пуч ко вая го лов ная боль, ми г рень). Су ще ст ву ют, од на -

ко, син дро мы, при ко то рых боль ло ка ли зо ва на ис клю чи тель но в

об ла с ти ли ца.
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Нев рал гия трой нич но го нер ва

Обыч но на блю да ет ся у па ци ен тов стар ше 50 лет и вы зы ва ет ся сда в -

ле ни ем трой нич но го нер ва (чув ст ви тель ной пор ции), при ле га ю ще -

го к ство лу моз га. Из на чаль но бы ло вы де ле но два под ви да нев рал -

гии — иди о па ти че ская и сим пто ма ти че ская. Поз же в ка че ст ве при чин

вы де ли лись опу холь мос то моз жеч ко во го уг ла и в молодом возрасте

рас се ян ный скле роз (ко гда де ми е ли ни за ция по ра жа ет сен сор ные

во лок на трой нич но го нер ва в ство ле го лов но го моз га). В на сто я щее

вре мя ста ло по нят но, что в слу ча ях, ра нее на зы ва е мых иди о па ти че -

ски ми, при чи на состоит в ком прес сии ко реш ка трой нич но го нер ва

абер рант ным ар те ри аль ным коль цом.

За бо ле ва ние про яв ля ет ся од но сто рон ней ли це вой бо лью, рас -

про стра ня ю щей ся в зо не ин нер ва ции од ной или двух вет вей трой -

нич но го нер ва (ча ще все го по ра жа ют ся ниж не- и верх не че лю ст -

ные вет ви). Боль лан ци ни ру ю щая ост рая, крат ко вре мен ная,

ин тен сив ная, рез кая, по хо жая на раз ря ды то ка, хо тя слу ча ет ся,

что при сут ст ву ет по сто ян ная фо но вая боль. Обыч но при сут ст ву -

ют зо ны (триг гер ные точ ки), при кос но ве ние к ко то рым вы зы -

ва ет боль, по э то му па ци ен ты ино гда ста ра ют ся из бе гать бри тья

или умы ва ния, что бы не спро во ци ро вать при ступ. Бы ва ет, до с та -

точ но раз го во ра или хо лод но го ве т ра для то го, что бы вы звать

боль. Пе ре же вы ва ние пи щи так же мо жет со про во ж дать ся бо лез -

нен ны ми ощу ще ни я ми, боль ной по э то му мо жет по те рять вес.

Глос со фа рин ге аль ная нев рал гия — по хо жее (но бо лее ред -

кое) за бо ле ва ние, про яв ля ет ся бо лью, ло ка ли зо ван ной в гор ле или

глу бо ко в слу хо вом про хо де. У боль шин ст ва па ци ен тов с нев рал -

ги ей трой нич но го нер ва нев ро ло ги че ский де фи цит от сут ст ву ет.

Страх при кос но ве ния к зо нам, вы зы ва ю щим боль, мо жет при ве -

с ти к мы шеч ным спаз мам — бо ле вой тик. На ли чие нев ро ло ги -

че ской сим пто ма ти ки де ла ет кли ни че скую кар ти ну сход ной с та -

ко вой при опу хо ли мос то моз жеч ко во го уг ла, ко то рую мож но

об на ру жить при МРТ.

Обыч ные аналь ге ти ки не эф фе к тив ны при нев рал гии трой нич но -

го нер ва. У боль шин ст ва па ци ен тов по ло жи тель ный эф фект на сту -

па ет от при е ма кар ба ма зе пи на. При его не пе ре но си мо сти или не -

эф фе к тив но сти назначают дру гие пре па ра ты, та кие как ба к ло фен,

фе ни то ин, вальп ро ат на трия, га ба пен тин, кло на зе пам или три ци к -

ли че ские ан ти де прес сан ты, од на ко они не все гда по мо га ют, и не -

ред ко тре бу ет ся хи рур ги че ское вме ша тель ст во. Про во див ши е ся ра -

нее опе ра ции рас се че ния уз ла трой нич но го нер ва не ред ко име ют
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вы со кий риск ре ци ди ва бо лей, не смо т ря на ут ра ту чув ст ви тель но -

сти на ли це — anaesthesia dolorosa. При ме ня ют ся та кие про це ду -

ры, как вве де ние гли це ри на в гас се ров узел или ра дио ча с тот ная тер -

мо ко а гу ля ция. В то же время не исключено, что па ци ен ту мо жет

по тре бо вать ся об сле до ва ние зад ней че реп ной ям ки и уст ра не ние

ком прес сии ко реш ка трой нич но го нер ва.

По ст гер пе ти че ская нев рал гия

Па ци ен ты, пе ре не с шие опо я сы ва ю щий ли шай в зо не ин нер ва ции

од ной из вет вей трой нич но го нер ва (обыч но пер вой — оф таль ми -
че ский гер пес), мо гут ис пы ты вать боль в ли це по с ле ис чез но ве ния

вы сы па ний. Боль мо жет быть ост рой и не про хо дя щей в те че ние

2–3 лет по с ле по я в ле ния вы сы па ний, воз мо жен по ло жи тель ный эф -

фект от при ме не ния три ци к ли че ских ан ти де прес сан тов, кар ба ма -

зе пи на или ме ст ных ап п ли ка ций кап са и ци на.

Ати пич ная ли це вая боль

У не ко то рых па ци ен тов на блю да ет ся ли це вая боль с не ана то ми че -

ским рас пре де ле ни ем, при чи на ко то рой не ус та но в ле на. Ле че ние

ма ло эф фе к тив но, но со пут ст ву ю щий страх и/или де прес сия по з во -

ля ют пред по ла гать воз мож ный эф фект от при ме не ния три ци к ли че -

ских ан ти де прес сан тов.

Дру гие при чи ны го лов ной и ли це вой бо ли
Нев ро ло ги че ские син дро мы, опи сан ные в этой гла ве, сле ду ет от -

ли чать от локальных бо лей при за бо ле ва ниях глаз, ушей, но са и

воспалениях при да точ ных па зух, глот ки или зу бов. Ло ка ли за ция

бо ли мо жет быть по лез на для ус та но в ле нии ди аг но за (рис. 9.1).

При чи на ми го лов ной бо ли мо гут быть ка шель, на пря же ние (по -

ло вой акт). Го лов ные бо ли при каш ле или на пря же нии обыч но уме -

рен ной ин тен сив но сти и но сят до б ро ка че ст вен ный ха ра к тер, од на -

ко у не ко то рых па ци ен тов МРТ по з во ля ет вы явить опу ще ние

мин да ли ны моз жеч ка в боль шое за ты лоч ное от вер стие (моз жеч ко -

вая эк то пия). Ко и таль ная го лов ная боль обыч но сла бая, од на ко ино -

гда рез кая, что да ет по вод за по до з рить суб арах но и даль ное кро во из -

ли я ние. Го лов ная боль по ти пу «уко ла льдин кой» ха ра к те ри зу ет ся

крат ко вре мен ны ми, ост ры ми, про ка лы ва ю щи ми бо ле вы ми ощу ще -
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ни я ми, ко то рые мо гут воз ни кать в раз лич ных от де лах го ло вы. (В со -

от вет ст вии с Ме ж ду на род ной клас си фи ка ци ей го лов ной бо ли 2-го

пе ре смо т ра, дан ное со сто я ние клас си фи ци ру ет ся как пер вич ная ко -

лю щая го лов ная боль. — Прим. ред.) Как пра ви ло, дан ное со сто я ние

но сит до б ро ка че ст вен ный ха ра к тер.

Клю че вые по ло же ния
• Го лов ная боль мо жет быть (ред ко) при зна ком не ко то рых па то ло ги -

че ских про цес сов, на при мер по вы шен но го вну т ри че реп но го да в -
ле ния, раз дра же ния мозговой обо лоч ки или ги ган то к ле точ но го ар -
те ри и та

• Ми г рень мо жет со про во ж дать ся или не со про во ж дать ся ау рой
• Ау ра при ми г ре ни мо жет иметь кли ни че скую кар ти ну, сход ную с пре -

хо дя щим эпи зо дом це ре б раль ной ише мии или эпи леп сии
• При сту пы ми г ре ни мо гут ку пи ро вать ся и пре ду пре ж дать ся про фи ла -

к ти че ски ми ме ра ми
• Нев рал гия трой нич но го нер ва ха ра к те ри зу ет ся од но сто рон -

ней стреляю щей ли це вой бо лью, про во ци ру е мой раз дра же ни ем
со от вет ст ву ю щих триг гер ных зон и об лег ча ет ся при е мом кар ба -
ма зе пи на.
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Рис. 9.1. Ло каль ные при чи ны го лов ной и ли це вой бо ли
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За бо ле ва ния зу бов
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(могут распространяться
по всей голове)

Дисфункция височно-
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(например, поражение
кавернозного синуса)
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соединительной артерии
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Шей ный спон ди лез
Ре т ро фа рин ге аль ное

по ра же ние
Мы шеч ный спазм
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Ми г рень
Ис то рия бо лез ни. 23-лет няя жен щи на на про тя же нии 5 лет стра да ет эпи -
зо ди че ски ми го лов ны ми бо ля ми. Ка ж дый при ступ на чи нал ся по я в ле ни ем
«бе лых и чер ных то чек» в ле вом по ле зре ния. Че рез 15–30 ми н изо бра же ние
в ле вой по ло ви не по ля зре ния ста но ви лось раз мы тым. За тем зри тель ные на -
ру ше ния про хо ди ли, и на сту па ла силь ная пуль си ру ю щая боль все гда в пра -
вой те мен ной об ла с ти, для ща я ся до 24 ч и со про во ж да е мая фо то фо би ей и
рво той. Вна ча ле у боль ной бы ло 2–3 при сту па в год, од на ко по с лед ние 9 мес
при сту пы по вто ря лись как ми ни мум два раза в ме сяц. Ухуд ше ние сов па ло с
на ча лом при е ма ораль ных кон т ра цеп ти вов. Ра нее та ких при сту пов не бы ло.
Мать стра да ла эпи зо ди че ски ми го лов ны ми бо ля ми. При нев ро ло ги че ском и
со ма ти че ском об сле до ва нии ни ка ких от кло не ний об на ру же но не бы ло.
Ком мен та рии. Ди аг ноз ми г ре ни в этом слу чае не вы зы ва ет со м не ний, так
как бо ли од но сто рон ние и эпи зо ди че ские, со зри тель ной ау рой, фо то фо би -
ей и рво той, а так же со от вет ст ву ю щи ми ка че ст вен ны ми и вре мен ны ми ха ра -
к те ри сти ка ми и се мей ным анам не зом. Тот факт, что боль бы ла все гда пра -
во сто рон ней не та кой уж и не обыч ный — до 20% па ци ен тов от ме ча ют
при вя зан ность бо ли к од ной сто ро не. Учи ты вая на ли чие сте рео тип ной од но -
сто рон ней зри тель ной ау ры, бы ло про ве де но МРТ го лов но го моз га, на пра в -
лен ное на по иск со су ди сто го но во об ра зо ва ния в пра вой лоб но-те мен ной до -
ле. Уча ще ние при сту пов ми г ре ни бы ло пред ска зу е мым, так как при ме не ние
ораль ных кон т ра цеп ти вов про ти во по ка за но боль ным, стра да ю щим ми г ре -
нью со сте рео тип ной зри тель ной ау рой.

Ги ган то к ле точ ный ар те ри ит
Ис то рия бо лез ни. Муж чи на 66 лет страдает дву сто рон ней го лов ной бо лью,
для щей ся на про тя же нии 5 не дель. При при че сы ва нии за ме тил по вы шен ную
чув ст ви тель ность ко жи скаль па. От ме чал также об щее не до мо га ние с по вы -
шен ной ноч ной пот ли во стью, ано ре к си ей; потерял 3 кг ве са. Име лась боль
и ско ван ность в мышцах пле ч и бед ер по ут рам и в че лю стях — при же ва нии.
Спу с тя три дня по с ле об сле до ва ния имел ме с то эпи зод вре мен ной по те ри
зре ния на ле вый глаз дли тель но стью око ло 30 ми н. Обс ле до ва ние под твер -
ди ло по вы шен ную чув ст ви тель ность скаль па. Вре ме на ми пульс на ви соч ной
ар те рии не про щу пы вал ся. Ле вый диск зри тель но го нер ва при оф таль мо ско -
пии вы гля дел уме рен но отеч ным.
Ком мен та рии. Ис то рия бо лез ни и результаты об сле до ва ния го во рят в поль -
зу ди аг но за ги ган то к ле точ но го ар те ри и та — по до строе раз ви тие го лов ной
бо ли с по вы шен ной чув ст ви тель но стью скаль па, опо я сы ва ю щая боль и, в осо -
бен но сти, вре мен ная по те ря зре ния на ле вый глаз без по вре ж де ний сет чат -
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ки. Пре хо дя щая ут ра та зре ния на один глаз при ги ган то к ле точ ном ар те ри и -
те мо жет со хра нять ся доль ше, чем при ка ро тид ной эм бо лии (гл. 11). При по -
до з ре нии на ар те ри ит ле че ние долж но быть сроч ным, что бы пре дот вра тить
пол ную по те рю зре ния. Пра виль ное ве де ние па ци ен та сле ду ю щее: по с ле
определения СОЭ (а также пол но го ис сле до ва ния кле точ но го со ста ва кро -
ви, со дер жа ния С-ре а к тив но го бел ка, глю ко зы и пе че ноч ных функ ций) од но -
крат но вве сти 200 мг гид ро кор ти зо на вну т ри вен но, за тем 60 мг пред ни зо ло -
на в сутки. Сле ду ет так же выполнить био псию ви соч ной ар те рии.
Под твер жде ние при ги с то ло ги че ском иссле до ва нии важ но для па ци ен та, ко -
то рый должен про дол жать при ни мать сте ро и ды в те че ние не ме нее двух лет.
От ри ца тель ный ре зуль тат био псии не дол жен яв лять ся ос но ва ни ем для от -
ме ны ле че ния, при та ких об сто я тель ст вах ре зуль тат ле че ния имеет боль шее
ди аг но сти че ское зна че ние, причем необходимы до пол ни тель ные ис сле до -
ва ния для ис клю че ния иных при чин бо ле во го син дро ма. Ино г да при ги ган то -
к ле точ ном ар те ри и те СОЭ в нор ме, но в боль шин ст ве слу ча ев этот по ка за -
тель по вы шен.

См. так же: суб арах но и даль ное кро во из ли я ние (гл. 11) и го лов ная боль при
вну т ри че реп ной опу хо ли (гл. 13).
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Гла ва 10

Эпи леп сия

Оп ре де ле ние
Оп ре де ле ние эпи леп сии не из ме ни лось с XIX в., ко гда его пред ло -

жил Х. Дже к сон:

«Эпи леп си ей на зы ва ет ся пе ри о ди че ски слу ча ю щий ся вне зап ный,

ис клю чи тель но бы ст рый ло каль ный раз ряд в се ром ве ще ст ве го -

лов но го моз га».

Кли ни че ски эпи леп сия пред ста в ля ет со бой па ро ксиз маль ное рас -

строй ство, при ко то ром раз ря ды ней ро нов ко ры моз га при во дят к

крат ко вре мен ным сте рео тип ным при сту пам из ме не ния со з на ния, на -

ру ше нию мо тор ных или сен сор ных функ ций, по ве де ния или эмо ций.

Сле ду ет раз ли чать от дель ный при па док и по вто ря ю щи е ся при пад -

ки — эпи леп си ю.

Клас си фи ка ция и при чи ны

Эпи леп ти че ские при пад ки ус лов но под раз де ля ют ся на пар ци аль -
ные (ча с тич ные) и ге не ра ли зо ван ные. Пар ци аль ные, в свою оче -

редь, де лят ся на:

• Про стые пар ци аль ные при пад ки, про те ка ю щие с со хра нен -

ным сознанием

• Слож ные пар ци аль ные при пад ки, при ко то рых со з на ние на -

ру ше но на лю бой ста дии при сту па.

Пар ци аль ные при пад ки мо гут быть вто рич но-ге не ра ли зо ван -
ны ми, ко гда па ци ент те ря ет со з на ние с кли ни че ски ми при зна ка ми

рас про стра не ния возбуждения по ко ре го лов но го моз га, как в слу -

чае би ла те раль ных су до рог.

Бо лее под роб ная клас си фи ка ция эпи леп сии в п ре де лах этих ка те -

го рий, в со от вет ст вии с ре зуль та там кли ни че ско го и ЭЭГ об сле до ва -

ний, пред ста в ле на в таб л. 10.1.

Эпи леп сия под раз де ля ет ся на иди о па ти че скую (у боль шин ст ва

па ци ен тов с эпилепсией) и сим пто ма ти че скую, т. е. с ус та но в лен -

ной при чи ной. При чи ны сим пто ма ти че ской эпи леп сии при ве де ны

в таб л. 10.2. Иди о па ти че ская эпи леп сия яв ля ет ся за бо ле ва ни ем с на -

след ст вен ной пред рас по ло жен но стью.
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Эпи де мио ло гия

До 1% всей по пу ля ции стра да ют эпи леп си ей, в год у 20–50 че ло век

из 100 000 на се ле ния впер вые вы яв ля ет ся эпи леп сия. При мер ный

уро вень смерт но сти от эпи леп сии со ста в ля ет 2 слу чая на 100 000 в

год. Смерть мо жет быть свя за на как не по сред ст вен но с эпи леп си ей,

на при мер, ко гда у па ци ен та не вос ста на в ли ва ет ся со з на ние по с ле

се рии при пад ков (эпи леп ти че ский ста тус; гл. 20), так и с по лу -

чен ны ми вслед ст вие при пад ка трав ма ми. Слу чаи вне зап ной смер ти

у лю дей, стра да ю щих эпи леп си ей, обыч но свя зы ва ет ся с трав ма ти -

за ци ей во вре мя при пад ка и со пут ст ву ю щим на ру ше ни ем де я тель -

но сти сер деч но-со су ди стой си с те мы.
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Таб ли ца 10.1. Классификация эпилепсии

Тип при пад ков                                                      Се ми о ти ка
(кли ни че ская                        ЭЭГ                        при пад ков
оценка)                           (из ме не ния)          (кли ни ка+ЭЭГ)           Эпи леп сия

Ма лые припадки

Про стой
пар циаль ный

Слож ный
пар циаль ный

Аб санс
(petit mal)

Ати пич ный
аб санс

Ми о кло ни че ский

Боль шие припадки

Ге не ра ли зо ван ный
То ни ко-

кло ни че ский
(grand mal)

То ни че ский
Ато ни че ский

Фо каль ные

Ге не ра лизо ван ные

Нес пе ци фи че ские

Нор ма

Пар ци аль ные
Про стые
Сложные
С 2-сторонней

генерализацией

Ге не ра лизо ван ные

Абсансы
Атипичный

абсанс
Миоклонические
Тонико-

клонические
Тонические
Атонические

Ло каль ная
Идиопатическая

(до б рока чест-
венная пар ци -
альная у детей)

Симптоматическая
(при опухоли
лобной или
височной доли)

Генерализованная

Идиопатическая
— типичные
абсансы у детей

Симптоматическая
(синдром Веста)

Таб ли ца ил лю ст ри ру ет воз мож но сти ана ли за кли ни че ской сим пто ма ти ки и ре зуль та -
тов элек т ро фи зио ло ги че ских ис сле до ва ний (при вы яв ле нии из ме не ний на ЭЭГ) для
ди аг но сти ки ма лых и боль ших при пад ков. Да лее в тек сте де таль но опи са ны от дель -
ные кли ни че ские син дро мы.
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Основные син дро мы эпи леп сии у взрос лых

Пер вич ная ге не ра ли зо ван ная эпи леп сия

Эпилепсия этого типа ча с то начинается в дет ском возрасте, однако

пер вич но-ге не ра ли зо ван ная эпи леп сия рас про стра не на сре ди взрос -

лых, и наи бо лее ха ра к тер ны то ни ко-кло ни че ские припадки
(grand mal), которые име ют свои ха ра к тер ные от ли чия, и поэтому

тре бу ют от дель но го опи са ния.

Пе ред при пад ком па ци ент мо жет ис пы ты вать го ло во кру же ние, раз -

дра жи тель ность, сме ну на стро е ния. Са ми су до ро ги мо гут на чи нать -

ся с «эпи леп ти че ско го кри ка». Па ци ент те ря ет со з на ние и па да ет.
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Таб ли ца 10.2. При чи ны сим пто ма ти че ской эпи леп сии

Но во ро ж ден ные
Ро до вая трав ма
Вну т ри че реп ное кро во из ли я ние
Ги по к сия
Ги пог ли ке мия
Ги по каль ци е мия

Де ти
Вро ж ден ные де фе к ты
Ту бе роз ный скле роз (гл. 18)
Бо лез ни на ко п ле ния

Мо ло дой возраст
Трав мы го ло вы
Зло упо т реб ле ние ал ко го лем, при ем нар ко ти ков

Сред ний воз раст
Опу холь моз га

По жи лой возраст
Це ре б ро ва ску ляр ные за бо ле ва ния
Де ге не ра тив ные рас строй ства (болезнь Альцгеймера,

при онные бо лез ни)

Не все за бо ле ва ния стро го при вя за ны к оп ре де лен но му воз -
рас ту, на при мер опу хо ли мо гут встре чать ся и в бо лее ран -
нем воз рас те.

Не ко то рые при чи ны, не свя зан ные с воз рас том:
Ин фек ции (ме нин гит, эн це фа лит, абс цесс, ци с ти цер коз)
Вос па ли тель ные про цес сы — рас се ян ный скле роз (ред ко),

ва с ку ли ты
Ме та бо ли че ская эн це фа ло па тия (гл. 19)
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Во вре мя пер вой фа зы (то ни че ской) раз ви ва ют ся ге не ра ли зо ван -

ные мы шеч ные спаз мы, про дол жа ю щи е ся не сколь ко се кунд. В сле ду -

ю щей за ней кло ни че ской фа зе про ис хо дят рез кие рит мич ные мы -

шеч ные со кра ще ния. Воз мож но при ку сы ва ние язы ка, испу с ка ние

мо чи и ги пер са ли ва ция. Ко г да су до ро ги пре кра ща ют ся, боль ной около

по лу ча са ос та ет ся без со з на ния и мо жет пре бы вать в со сто я нии спу -

тан но го со з на ния еще не сколь ко ча сов. По ме ре вос ста но в ле ния со -

з на ния обыч но возникают го лов ная боль и за тор мо жен ность, воз -

мож ны так же трав ма ти че ские по вре ж де ния, по лу чен ные при па де нии.

Ча с то на блю да ет ся боль в спи не, обу сло в лен ная пе ре не сен ным мы -

шеч ным спаз мом и трав мой по зво ноч ни ка. Та кой тип эпи леп сии

обыч но можно кон т ро ли ровать приемом од ного пре па ра та.

Пар ци аль ная эпи леп сия

Ви соч ная эпи леп сия

При дан ном ти пе при пад ков ау ра, или пред вест ник при сту па, мо -

жет со сто ять из пси хи че ских сим пто мов (та ких, как страх или ощу -

ще ние «уже ви ден но го» — déjà vu), гал лю ци на ций (обо ня тель ные,

вку со вые или зри тель ные об ра зы) или про сто не при ят ных ощу ще -

ний в эпи га ст рии. Па ци ен ты ста но вят ся тре вож ны ми, со з на ние спу -

та но, они со вер ша ют ор га ни зо ван ные, сте рео тип ные ав то ма ти зи -

ро ван ные дви же ния, вклю ча ю щие при чмо ки ва ние, же ва ние, которые,

од на ко, мо гут быть бо лее слож ны ми. Ино г да на блю да ют ся аг рес -

сив ность, же с то кость.

Дже к со нов ская эпи леп сия

Фо каль ные дви га тель ные при сту пы, ко то рые мо гут на чи нать ся в

мыш цах угол ка рта, боль шом или ука за тель ном паль цах. Дви же ния

бы ст ро рас про стра ня ют ся по ли цу и вверх по ру ке (дже к со нов -
ский марш). Дже к со нов ская эпи леп сия обыч но ас со ци и ро ва на с

пер вич ным ор га ни че ским по ра же ни ем го лов но го моз га, та ким как

опу холь в мо тор ной об ла с ти ко ры. Пос ле та ко го при сту па во вле чен -

ная ко неч ность ос та ет ся сла бой в те че ние не ко то ро го пе ри о да вре -

ме ни (па ра лич Тод да).

Epelipsia partialis continua — ред кая фор ма дже к со нов ской эпи -

леп сии, при ко то рой при ступ про дол жа ет ся дня ми, не де ля ми, ино -

гда да же ме ся ца ми.
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Важ ные эпи леп ти че ские син дро мы
дет ско го и юно ше ско го воз рас та
(Этот раз дел по свя щен толь ко тем син дро мам, ко то рые мо гут иметь

по с лед ст вия во взрос лом воз рас те.)

Фе б риль ные су до ро ги

При пад ки, ас со ци и ро ва нные с ли хо рад кой:

• Встре ча ют ся у 3% в ос таль ном здо ро вых де тей в воз рас те от 3 ме -

ся цев до 5 лет

• Обыч но крат ко вре мен ные (мень ше 15 ми н) и ге не ра ли зо ван ные при -

сту пы, хо тя у не ко то рых де тей встре ча ют ся дли тель ные фо каль ные

при пад ки, ино гда с ос та точ ны ми нев ро ло ги че ски ми сим пто ма ми

• Воз ни ка ют как изо ли ро ван ный при па док, не по вто ря ю щий ся в по -

с ле ду ю щем в 70% слу ча ев

• Риск раз ви тия по с ле ду ю щей эпи леп сии на блю да ет ся в 2–5% слу ча ев

• Про фи ла к ти че ское ле че ние про ти во су до рож ны ми пре па ра та ми

обыч но не тре бу ет ся.

Ин фан тиль ные спаз мы (син дром Ве с та)

Для них свой ст вен ны три ком по нен та:

• Рез кие спаз мы, на чи на ю щи е ся в пер вые ме ся цы жиз ни; ти пич но

сги ба ние рук, го ло вы и шеи с под тя ги ва ни ем ко ле ней (са ла а мо -
ва су до ро га)

• На ра с та ю щие тру д но сти обу че ния

• Ха ра к тер ные из ме не ния элек т ро эн це фа ло грам мы (гип са рит мия).

У небольшого числа па ци ен тов за бо ле ва ние но сит иди о па ти че -

ский ха ра к тер, обыч но при чи ной яв ля ет ся пе ре не сен ная пе ри на -

таль ная ас фи к сия, эн це фа лит, ме та бо ли че ские на ру ше ния и но во -

об ра зо ва ния в го лов ном моз ге.

Боль шин ст во об ще при ня тых про ти во су до рож ных средств не эф фе -

к тив ны (хо тя при ме не ние вальп ро а та на трия и ви га ба т ри на мо жет дать

по ло жи тель ный ре зуль тат). Про во дит ся ле че ние кор ти ко сте ро и да ми.

Аб сан сы (petit mal)

• Обыч но на чи на ют ся в дет ст ве (4–8 лет, ча ще встре ча ет ся у де во чек)

• При сту п (ти пич ный аб санс) на сту па ет без пред вест ни ков. Ре бе нок

пе ре ста ет го во рить, не от рыв но смо т рит в пу с то ту. Воз вра ще ние
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со з на ния про ис хо дит в те че ние не сколь ких се кунд, при сту пы мо -

гут по вто рять ся не сколь ко раз день

• При аб сан сах на блю да ют ся ха ра к тер ные из ме не ния на ЭЭГ: ге не -

ра ли зо ван ные сим мет рич ные ком п ле к сы ча с то той 3 Гц (рис.10.1)

• Ле че ние про во дит ся вальп ро а том на трия, это су к си ми дом или обо -

и ми препаратами

• У па ци ен тов воз мож но раз ви тие дру гих ти пов при пад ков, ве ро ят ность

раз ви тия эпи леп сии во взрос лом воз рас те со ста в ля ет око ло 10%.

Юве ниль ная ми о кло ни че ская эпи леп сия (син дром Ян ца)

Дан ная фор ма ге не ра ли зо ван ной эпи леп сии рас по з на ет ся все ча ще;

на ча ло за бо ле ва ния обыч но в под ро ст ко вом воз рас те.
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Рис.10.1. ЭЭГ. а — нор ма; б — ти пич ный при мер дет ских аб сан сов (petit mal)

а

бНачало судорожной активности
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Ха ра к тер на сле ду ю щая кли ни че ская три а да:

• Не ча с тые ге не ра ли зо ван ные при пад ки, обыч но при про бу ж де нии

• Аб сан сы в днев ное вре мя

• Рез кие не про из воль ные по дер ги ва ния (ми о кло нии), ча ще по ут -

рам, вслед ст вие это го па ци ен ты мо гут про ли вать зав т рак,

разбрасывать его по комнате (эпилепсия Келлогга).

На ЭЭГ вы яв ля ют ся мно же ст вен ные вол но об раз ные раз ря ды и по -

ло жи тель ная про ба фо то сти му ля ци ей. Ле че ние вальп ро а том на трия

обыч но ус пеш ное, од на ко воз мож ны ре ци ди вы при от ме не пре па -

ра та. Это до б ро ка че ст вен ное со сто я ние долж но быть свое вре мен но

рас по з на но с уче том су ще ст ву ю щих дет ских син дро мов, для ко то -

рых ха ра к тер ны со че та ние ми о кло ний и эпи леп сии на фо не пер -

вич но го де ге не ра тив но го по ра же ния го лов но го моз га (про грес си -

ру ю щая ми о кло ни че ская эпи леп сия). Пра виль ная ди аг но сти ка

дет ской ми о кло ни че ской эпи леп сии очень важ на, так как при не аде -

к ват ном при ме не нии кар ба ме зе пи на воз мож но ухуд ше ние.

Ди аг но сти ка
Ди аг ноз эпи леп сии в пер вую оче редь кли ни че ский, ос но ван ный на

опи са нии при пад ков, за ча с тую со слов оче вид цев, так как па ци ент

мо жет ам не зи ро вать при па док. За бо ле ва ния, тре бу ю щие про ве де -

ния диф фе рен ци аль ной ди аг но сти ки с при пад ка ми, при ве де ны в

табл. 10.3; наи бо лее важ ный из воз мож ных ди аг но зов — син ко паль -

ные со сто я ния (гл. 2) и псев до при пад ки (гл. 19; си му ли руемые

эпи леп ти че ские при пад ки — бес со з на тель но в слу чае ис те рии, или

осоз нан но — при ис тин ной си му ля ции).
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Таб ли ца 10.3. Диф фе рен ци аль ная ди аг но сти ка эпи леп сии

Син ко пы

Сер деч ная арит мия

Псев до при пад ки

Ги пер вен ти ля ция/па ни че ские ата ки

Транзиторные ишемические атаки

Ми г рень

Нар ко леп сия

Ги пог ли ке мия

Ве с ти бу ляр ные на ру ше ния
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Обс ле до ва ние па ци ен та с по до з ре ни ем на эпи леп сию пре сле ду ет

сле ду ю щие це ли:

• под твер жде ние кли ни че ско го ди аг но за

• клас си фи ка ция эпи леп ти че ско го син дро ма

• вы яв ле ние при чи ны.

ЭЭГ иг ра ет осо бую роль при ре ше нии пер вых двух за дач, осо бен -

но в дет ском воз рас те. У взрос лых па ци ен тов встре ча ют ся как лож -

но по ло жи тель ные, так и лож но о т ри ца тель ные ре зуль та ты. Уме рен -

ные не спе ци фи че ские из ме не ния ЭЭГ мо гут встре чать ся у

боль шин ст ва здо ро вых людей, то г да как у мно гих па ци ен тов с эпи -

леп си ей от кло не ния на ЭЭГ ме ж ду при пад ка ми от сут ст ву ют. Ди аг -

но сти че ская зна чи мость ЭЭГ по вы шает ся при уве ли че нии вре ме ни

за пи си, при ре ги ст ра ции по с ле де при ва ции сна. Для не ко то рых па -

ци ен тов един ст вен ным под твер жде ни ем ди аг но за яв ля ет ся ЭЭГ, заре-

гистрированная ам бу ла тор но или те ле ме т рически с од но вре мен ной

ви део за пи сью при сту пов.

Для вы яс не ния при чи ны за бо ле ва ния полезно определение со дер -

жа ния глю ко зы и каль ция в сы во рот ке крови. Нам но го бо лее важ ное

значение имеет ви зу а ли за ция го лов но го моз га при по мо щи КТ или

МРТ. Эти ис сле до ва ния необходимы при позд ней эпи леп сии с пар -

ци аль ны ми при пад ка ми, с на ли чи ем или от сут ст ви ем оча го вой нев -

ро ло ги че ской сим пто ма ти ки и от кло не ний на ЭЭГ. Ней ро ви зу а ли -

за ци он ное ис сле до ва ние по ка за но боль шин ст ву взрос лых боль ных

с изо ли ро ван ны ми при пад ка ми, хо тя да ле ко не все гда оно по з во ля -

ет вы явить оча го вые из ме не ния.

Ле че ние

Ме ди ка мен тоз ное ле че ние

Боль шин ст во нев ро ло гов не на зна ча ют про ти во су до рож ные пре па -

ра ты в ка че ст ве про фи ла к ти ки по с ле по я в ле ния пер во го изо ли ро -

ван но го при пад ка, а ле че ние на чи на ют по с ле вто ро го при сту па. Вы -

бор пре па ра та ос но вы ва ет ся на ти пе эпи леп ти че ско го син дро ма (табл.

10.4). Обыч но для оп ре де ле ния ми ни маль ной эф фе к тив ной до зи ров -

ки и мо ни то рин га по боч ных эф фе к тов тре бу ет ся ам бу ла тор ное на -

блю де ние. Мо жет быть по лез ным оп ре де ле ние кон цен т ра ции про -

ти во су до рож ных средств в кро ви. У боль шин ст ва па ци ен тов (70%)

при сту пы аде к ват но кон т ро ли ру ют ся при е мом од но го пре па ра та (мо -
но те ра пия). У ос тальных боль ных тре бу ет ся под клю че ние вто ро го
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сред ст ва. Ко г да па ци ент при ни ма ет три и бо лее пре па ра та од но вре -

мен но, ве ро ят ность эффективного ле че ния очень ма ла.

При чи ны реф ра к тер ной эпи леп сии сле ду ю щие:

• Не чув ст ви тель ность к на зна ча е мым пре па ра там

• Не эпи леп ти че ский ха ра к тер при сту пов (изолированные или со в -

ме ст но с ис тин ны ми эпи леп ти че ски ми)

• Со пут ст ву ю щее ор га ни че ское по ра же ние го лов но го моз га (на при -

мер, ано ма лии раз ви тия), ко то рое мо жет быть доступно или недо -

с туп но для хи рур ги че ско го ле че ния (см. ни же)

• Зло упо т реб ле ние ал ко го лем и не пра виль ный об раз жиз ни.

Если не учитывать немногих па ци ен тов с реф ра к тер ной эпи леп си -

ей, дол го сроч ный про гноз ос та ет ся хо ро шим; у боль шин ст ва па ци ен -

тов воз мож но до с ти же ние пя ти лет ней ре мис сии, после чего мно гие
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Таб ли ца 10.4. Противосудорожные препараты и типы припадков

Тип при пад ка                        Пре па ра ты вы бо ра

Парциальная                           Кар ба ма зе пин
эпилепсия                               Вальп ро ат на трия
                                                      Фе ни то нин
                                                      Ла мо т рид жин

Аб сансы                                    Это су к си мид
                                                      Вальп ро ат на трия
                                                      Ла мо т рид жин

Ми о кло ни че ская                   Вальп ро ат на трия
эпилепсия                               Ла мо т рид жин
                                                      Кло назе пам

Ге не ра ли зо ва нные               Вальп ро ат на трия
то ни ко-кло ни че ские           Фе ни то ин
припадки                                 Кар ба ма зе пин
                                                      Ла мо т рид жин

Кро ме ла мо т рид жи на, дру гие бо лее со в ре мен ные
про ти во су до рож ные сред ст ва не име ют ли цен зии
на применение в ка че ст ве средств мо но те ра пии,
но они, тем не ме нее, иг ра ют су ще ст вен ную роль
в ка че ст ве до пол ни тель ных средств, в ча ст но сти
при пар ци аль ных при пад ках, не чув ст ви тель ных к
пре па ра там пер во го ря да. (К мо мен ту вы хо да на -
сто я ще го из да ния в кли ни че скую пра к ти ку был
вне дрен це лый ряд но вых про ти во эпи леп ти че ских
пре па ра тов. — Прим. ред.)
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пре кра ща ют ле че ние. Ре ше ние о пре кра щении при ема пре па ра тов во

взрос лом воз рас те ос но вы ва ет ся на сле ду ю щих по ка за те лях:

• Дли тель ность ре мис сии

• Тип эпи леп сии

• Сте пень ут ра ты тру до спо соб но сти, на при мер спо соб ность во ж де -

ния ав то мо би ля и ис пол не ние слу жеб ных обя зан но стей (см. ни же)

• По боч ные эф фе к ты ле че ния.

Спе ци фи че ские про б ле мы эпи леп сии и эпи леп ти че ско го ста ту са

у бе ре мен ных об су ж да ют ся в гл. 19 и 20 со от вет ст вен но.

Важ ные фар ма ко ло ги че ские осо бен но сти дей ст вия ос нов ных про -

ти во су до рож ных пре па ра тов при ве де ны в таб л. 10.5. Пре па ра ты с

бо лее уз кой об ла стью при ме не ния при ве де ны в таб л. 10.6.

Хи рур ги че ское ле че ние

Па ци ен там с тру д но ку ра бель ной эпи леп си ей, не чув ст ви тель ным к

аде к ват ной про ти во су до рож ной те ра пии, все ча ще ре ко мен ду ет ся

ней ро хи рур ги че ское вме ша тель ст во. В этой связи оп ре де лен ный ин -

те рес пред ста в ля ют па ци ен ты, у ко то рых чет ко вы де лен очаг, вы зы -

ва ю щий при пад ки. Скле роз ви соч ных до лей, раз ви ва ю щий ся вслед -

ст вие га мар то мы, ра нее не вы яв ляв шей ся на КТ, те перь лег ко

ви зу а ли зи ру ет ся при МРТ (рис. 10.2). У па ци ен тов, у ко то рых па то -
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Рис. 10.2. МРТ го лов но го моз га
(ко ро наль ный срез), по ра же ние ви -
соч ной до ли (ука за но стрел кой) иг -
ра ет роль эпи леп то ген но го оча га
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Таб ли ца 10.6. Дру гие про ти во су до рож ные пре па ра ты

Давно известные про ти во су до рож ные пре па ра ты, которые
назначают в особых слу ча ях

Фе но бар би тал (и при ми дон):
• Мно гие па ци ен ты, дли тель но стра да ю щие эпи леп си ей, про дол жа ют

при ни мать эти пре па ра ты
• Ме та бо лизм при ми до на уси ли ва ет ся фе но бар би та лом
• Воз мож но уча ще ние при пад ков при рез кой от ме не фе но бар би та лов
• Фе но бар би тал сохранил свое значение при ле че нии эпи леп ти че ско го

ста ту са (гл. 20)

Это су к си мид
• Ис поль зу ет ся при ле че нии дет ских аб сан сов (ма лые при пад ки)
• Мо жет усу губ лять кло ни ко-то ни че ские при пад ки

Кло на зе пам
• Эф фе к ти вен при ми о кло нии и аб сан сах
• Мо жет вво дить ся вну т ри вен но при эпи леп ти че ском ста ту се

Кло ба зам
Сред ст во до пол ни тель ной те ра пии при то ни ко-кло ни че ских

и пар ци аль ных при пад ках, осо бен но свя зан ных с менструальным ци к лом

Но вые сред ст ва, ис поль зу е мые в ос нов ном как до пол ни тель ные,
при ле че нии пар ци аль ных при пад ков:

Ви га ба т рин
• Ис поль зу ет ся также в мо но те ра пии при юве ниль ных спаз мах

(син дром Ве с та)
• Не ре ко мен ду ет ся па ци ен там с пси хи че ски ми рас строй ства ми
• При ем ас со ци и ро ван с не об ра ти мы ми де фе к та ми пе ри фе ри че ско го

зре ния у тре ти па ци ен тов
• По этим при чи нам в на сто я щее вре мя при ме ня ет ся толь ко

в ис клю чи тель ных слу ча ях (для боль ных с син дро мом Ве с та)

Га ба пен тин
• При ме ня ет ся так же для ле че ния ней ропатической бо ли
• В от ли чие от дру гих про ти во су до рож ных средств вы во дит ся поч ка ми,

а не пе че нью

То пи ра мат
• Ис поль зу ет ся как пре па рат вто ро го ря да при пер вич но-ге не ра ли зо ван -

ных то ни ко-кло ни че ских при пад ках
• Не ре ко мен ду ет ся па ци ен там с по чеч но ка мен ной бо лез нью

Тиагабин

Ок скар ба зе пин
По ка за ния для назначения схо жи с кар ба ма зе пи ном; воз мож но, вызывает

менее частые по боч ные эф фе к ты

Леветирацетам
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ло ги че ский очаг не вы яв ля ет ся ме то да ми ней ро ви зу а ли за ции, из ме -

не ния мо гут быть вы яв ле ны при элек т ро фи зио ло ги че ском иссле до -

ва нии. Это по з во ля ет в даль ней шем ре шать во п рос о хи рур ги че ском

ле че нии (раз ру ше нию оча га па то ло ги че ской ак тив но сти). В слу ча -

ях с ме нее спе ци фи че ски ми кли ни че ски ми син дро ма ми мо жет быть

по ка за но хи рур ги че ское вме ша тель ст во, вклю чая ге ми сфе рэ к то мию

и раз ру ше ние мо зо ли сто го те ла. В лю бом слу чае хи рур ги че ское вме -

ша тель ст во про во дит ся в ис клю чи тель ных слу ча ях и только у па ци -

ен тов, ко то рые на блю да ют ся в на уч ных нев ро ло ги че ских цен т рах.

Опе ра тив ное вме ша тель ст во воз мож но лишь по с ле оп ре де ле ния

функ ци о наль ной зна чи мо сти тка ни, под ле жа щей уда ле нию.

За ме ча ния

Спе ци фи че ские фа к то ры, вы зы ва ю щие при пад ки, вы яв ля ют ся ред -

ко. Боль ным с эпи леп си ей сле ду ет из бе гать упо т реб ле ния ал ко го ля.

На до учи ты вать, что у не ко то рых боль ных при пад ки мо гут быть спро -

во ци ро ва ны ча с тым рит мич ным мерцанием, на при мер при фи к са -

ции взо ра на эк ра не те ле ви зо ра или мо ни то ре. Эф фект дру гих форм

ле че ния эпи леп сии, вклю чая ди е ту (на при мер, ке то ген ную), не под -

твер жден. Пси хо ло ги че ские по с лед ст вия ди аг но за эпи леп сия обыч -

но не до оце ни ва ют ся и мо гут вклю чать в се бя де прес сию и лич но ст -

ные на ру ше ния. Да лее об су ж да ют ся со ци аль ные ас пе к ты эпилепсии.

Эпи леп сия и во ж де ние ав то мо би ля

В Ве ли ко б ри та нии, как пра ви ло, боль ные с эпи леп си ей мо гут быть

допущены к во ждению ав то мо биля только по прошествии не ме -

нее од но го го да с мо мен та по с лед не го при пад ка; при этом па ци -

ен ты обя за ны ин фор ми ро вать со от вет ст ву ю щие ин стан ции о на -

ли чии у них при пад ков. Бо лее стро гие пра ви ла ка са ют ся во ди те лей

гру зо ви ков и пас са жир ско го транс пор та. Осо бый подход для

ограничения — эпи леп сия, свя зан ная со сном. Па ци ент мо жет во -

дить ав то транс порт в слу чае, ес ли на про тя же нии трех лет у не го

были толь ко ноч ные при пад ки.

Тру до ус т рой ст во

В Ве ли ко б ри та нии су ще ст ву ют ус та но в лен ные за ко ном ог ра ни че -

ния на профессию для па ци ен тов, стра да ю щих эпи леп си ей, в ча ст -
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но сти такие люди не могут приниматься на работу, свя зан ную с но -

ше ни ем ору жия, работать в экс тре маль ных ус ло ви ях, уп ра в лять авиа -

транс пор том и со ста ва ми по ез дов.

От дых

Пла ва ние и за ня тия аль пи низ мом боль ными эпи леп си ей долж ны

про во дить ся под кон т ро лем.

Клю че вые положения
• При эпи леп сии па ро ксиз маль ные раз ря ды, воз ни ка ю щие в ко ре го -

лов но го моз га, при во дят к сте рео тип ным при сту пам, обыч но про яв -
ля ю щим ся из ме не ни ем со з на ния, по ве де ния, эмо ций, на ру ше ни ем
дви га тель ных и чув ст ви тель ных функ ций

• При пад ки мо гут быть пар ци аль ны ми или ге не ра ли зо ва нны ми; эпи -
леп сия мо жет быть иди о па ти че ской или сим пто ма ти че ской

• Диф фе рен ци аль ный ди аг ноз эпи леп сии сле ду ет про во дить с син ко -
паль ны ми со сто я ни я ми и псев до при пад ка ми

• Ле че ние про ти во су до рож ны ми сред ст ва ми на чи на ет ся по с ле вто ро -
го при пад ка

• У мно гих па ци ен тов сни же ние ча с то ты при пад ков достигается при -
ме не ни ем од но го пре па ра та (мо но те ра пия)

• Не ко то рые па ци ен ты с эпи леп си ей, не под да ю щей ся ле че нию, мо гут
быть под верг ну ты ней ро хи рур ги че ско му вме ша тель ст ву

• К во ж де нию ав то транс пор та допускаются лица, у которых пе ри од без
при пад ков продолжается не ме нее од но го го да.

Юве ниль ная ми о кло ни че ская эпи леп сия
Ис то рия бо лез ни. 16-лет няя па ци ент ка пе ре не сла при па док с ге не ра ли зо -
ван ны ми су до ро га ми с при ку сом язы ка. За 6 ме ся цев до это го у нее на блю -
да лись не про из воль ные по дер ги ва ния верх них ко неч но стей по ут рам, во вре -
мя еды про ли ва ла ко фе за зав т ра ком. Ле ча щий врач ре ко мен до вал
кар ба ма зе пин, од на ко ука зан ные эпи зо ды уча сти лись. Ра нее при пад ков не
бы ло. В се мье дво ю род ный брат стра да ет эпи леп си ей. Нев ро ло ги че ское об -
сле до ва ние нев ро ло ги че ско го де фи ци та не вы яви ло.
Ком мен та рии. Ди аг ноз юве ниль ной ми о кло ни че ской эпи леп сии ос но вы ва -
ет ся на кли ни че ской три а де — ге не ра ли зо ван ные су до ро ги (обыч но ред кие),
ут рен ние ми о кло нии и днев ные аб сан сы. За ча с тую про сле жи ва ет ся также
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на след ст вен ная отя го щен ность. У па ци ент ки ра нее не бы ло аб сан сов, од на -
ко со че та ние еди нич но го ге не ра ли зо ван но го при пад ка и ут рен них ми о кло -
ний под твер жда ет ди аг ноз с вы со кой ве ро ят но стью. Дан ное со сто я ние обыч -
но хо ро шо под да ет ся ле че нию вальп ро а том на трия, од на ко вра чи ста ра ют ся
из бе гать ле че ния мо ло дых па ци ен ток про ти во эпи леп ти че ски ми сред ст ва ми
пер вого ряда из-за ри с ка те ра то ген но сти и раз ви тия дру гих по боч ных эф фе -
к тов. Кар ба ма зе пин мо жет ухуд шать те че ние за бо ле ва ния; кло на зе пам и ла -
мо т рид жин за ча с тую не так эф фе к тив ны, как вальп ро ат на трия. Не ред ко раз -
ви тие юве ниль ной ми о кло ни че ской эпи леп сии на блю да ет ся в бо лее позд нем
воз рас те, что мо жет по тре бо вать про дол же ния ле че ния на про тя же нии всей
жиз ни. Пре кра ще ние те ра пии со пря же но с вы со ким ри с ком во зоб но в ле ния
при пад ков.

Слож ные пар ци аль ные при пад ки с оча гом в ви соч ной до ле
Ис то рия бо лез ни. 23-лет няя па ци ент ка в дет ст ве пе ре не сла не сколь ко фе -
б риль ных при пад ков. С 11 лет де бю ти ро ва ли при пад ки, ко то рым пред ше ст -
во ва ло ощущение го ло во кру же ния и серд це би е ние. Впоследствии развился
ге не ра ли зо ван ный су до рож ный при па док с при ку сом язы ка. При пад ки не
кон т ро ли ро ва лись при е мом ни фе но бар би та ла, ни фе ни то и на, од на ко улуч -
ше ние на сту пи ло по с ле при е ма кар ба ма зе пи на. При при ме не нии дан но го
пре па ра та ге не ра ли зо ван ные су до ро ги пре кра ти лись, од на ко бы ло 3–4 эпи -
зо да в ме сяц, ко гда по сло вам боль ной, она «от клю ча лась» на не сколь ко се -
кунд. Сви де те лей этих эпи зо дов не бы ло. Се мей но го анам не за эпи леп сии не
за фи к си ро ва но. Нев ро ло ги че ское об сле до ва ние не вы яви ло от кло не ний.
Ком мен та рии. Не смо т ря на то что сим пто мы не но си ли спе ци фи че ско го ха -
ра к те ра, анам не за бы ло до с та точ но для то го, что бы ус та но вить на ли чие ау -
ры, пред ше ст ву ю щей су до ро гам, что го во рит в поль зу вто рич но-ге не ра ли зо -
ван но го ха ра к те ра при пад ков. Ле че ние на чи на лось с пре па ра тов, ко то рые не
счи та ют ся пре па ра та ми пер вого ряда в раз ви тых стра нах. Не с мо т ря на улуч -
ше ние на фо не при ме не ния кар ба ма зе пи на, про дол жа лись ча с тые слож ные
пар ци аль ные при пад ки, что по слу жи ло по во дом для об сле до ва ния. МРТ го -
лов но го моз га вы яви ла пра во сто рон ний скле роз гип по кам па — воз мож ная
при чи на эпи леп сии. ЭЭГ под твер ди ла на ли чие оча га па то ло ги че ской ак тив -
но сти в пра вой ви соч ной до ле. Дру гие про ти во су до рож ные пре па ра ты бы ли
не эф фе к тив ны. По ста в лен во п рос о хи рур ги че ском ле че нии.
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Гла ва 11

Ин сульт

Оп ре де ле ния
Ин сульт — син дром, ха ра к те ри зу ю щий ся ост ро воз ни ка ю щей

оча го вой сим пто ма ти кой (обыч но раз ви ва ет ся на про тя же нии се -

кунд или ми нут) и/или при зна ков гло баль ной ди с функ ции ЦНС.

Сим пто мы со хра ня ют ся более 24 ч или при во дят к ле таль но му

ис хо ду.

Па то ге не ти че ские ме ха низ мы воз ник но ве ния ин суль та:

• Ин фаркт (эм бо ли че ский или тром бо ти че ский)

• Кро во из ли я ние.

Тран зи тор ные ише ми че ские ата ки (ТИА) — ост рое раз ви -

тие оча го во го нев ро ло ги че ско го де фи ци та (вклю чая по ра же ние

сет чат ки), для ще е ся ме нее 24 ч, име ю щее эм бо ли че скую, тром бо -

ти че скую или ге мо ди на ми че скую при ро ду. Не ко то рые эпи зо ды

про дол жа ют ся бо лее 24 ч, од на ко в по с ле ду ю щем на блю да ет ся пол -

ное вос ста но в ле ние (об ра ти мый ише ми че ский нев ро ло ги че -
ский де фи цит — ОИНД).

Эпи де мио ло гия

В раз ви тых стра нах ин сульт стоит на тре тьем ме с те по чис лу

летальных исходов по с ле за бо ле ва ний серд ца и он ко ло ги че ских

за бо ле ва ний. Инсульт наступает у каждых двух человек из 1000 в

год. Боль шин ст во ин суль тов пред ста в ля ют со бой ин фаркт го лов -

но го моз га.

Ин фаркт го лов но го моз га

Этио ло гия и па то ге нез

Тром боз ар те рий (или вен) ЦНС мо жет быть обу сло в лен од ним из

пун к тов три а ды Вир хо ва:

• На ру ше ния со сто я ния сте нок со су да, обыч но де ге не ра тив ное за -

бо ле ва ние, вос па ли тель ный про цесс (ва с ку лит) или трав ма

(диссекция)

• Ано ма лии со ста ва кро ви, на при мер по ли ци те мия

• Рас строй ства ге мо ди на ми ки.
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Эм бо лия мо жет быть след ст ви ем де ге не ра тив но го по ра же ния ар -

те рий или воз ни кать при за бо ле ва ни ях серд ца:

• По ра же ние кла па нов

• Мер ца тель ная арит мия

• Не дав ний ин фаркт ми о кар да.

На и бо лее рас про стра нен ные при чи ны ин суль та — за бо ле ва ния

ар те рий: ате ро скле роз круп ных со су дов (с по с ле ду ю щи ми тром бо -

эм бо ли я ми) или за бо ле ва ния мел ких со су дов (ли по ги а ли ноз). Ве ро -

ят ность раз ви тия тя же ло го сте но зи ру ю ще го ар те ри аль но го по ра же -

ния воз рас та ет при на ли чии оп ре де лен ных фа к то ров ри с ка

(табл. 11.1).

Па то фи зио ло гия

При ост рой за ку пор ке ар те рии тром бом или эм бо лом, кро во снаб -

жа е мая ею об ласть ЦНС под вер га ет ся ин фарк ту в от сут ст вие аде к -

ват но го кол ла те раль но го кро во снаб же ния. Зо на во к руг оча га не к ро -

за ок ру же на «ише ми че ской по лу те нью» и на про тя же нии

не ко то ро го вре ме ни ос та ет ся жиз не спо соб ной, т. е. мо жет во зоб но -

вить свои функ ции при вос ста но в ле нии кро во то ка.

Ише мия ЦНС со про во ж дается оте ком, который формируется двумя

путями:

• Ци то то к си че ский отек — на ко п ле ние во ды в по вре ж ден ных

ней ро нах

• Ва зо ген ный отек — вне кле точ ное нако п ле ние жид ко сти вслед -

ст вие на ру ше ния ге ма то эн це фа ли че ско го барь е ра.
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Таб ли ца 11.1. Со су ди стые фа к то ры ри с ка

Воз раст

Нас лед ст вен ность, отя го щен ная
сер деч но-со су ди сты ми за бо ле ва ни я ми

Ги пер тен зия

Са хар ный ди а бет

Ку ре ние

Ги пер хо ле сте ри не мия

Зло упо т реб ле ние ал ко го лем

При ем ораль ных кон т ра цеп ти вов

Ги пер фи б ри но ге не мия
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В моз ге ло каль ный отек мо жет при ве с ти к ухуд ше нию со сто я ния

в те че ние не сколь ких дней по с ле раз ви тия об шир но го ин суль та в

ре зуль та те по вы ше ния вну т ри че реп но го да в ле ния и сда в ле ния со -

сед них стру к тур.

Кли ни че ские про яв ле ния и клас си фи ка ция

Про я в ле ния ин фарк та головного моз га за ви сят от об ла с ти по ра же -

ния (рис. 11.1).

• То таль ный ин фаркт в зо не кортикоидной системы:
• ге ми п ле гия (по вре ж де ние верх не го от де ла кор ти кос пи наль но го

тра к та)
• ге ми а ноп сия (по вре ж де ние зри тель но го тра к та)
• кор ко вый де фи цит, на при мер ди с фа зия (до ми нант ное по лу ша -

рие), зри тель но-про стран ст вен ное на ру ше ние (суб до ми нант ное

по лу ша рие).

• Ча с тич ный ин фаркт в зо не кортикоидной системы:
• два пун к та из вы ше на зван ных или толь ко кор ко вый де фи цит от -

дель но.

• Ла ку нар ный ин фаркт:
• по ра же ние (ли по ги а ли ноз) мел ких глу бин ных (про бо да ю щих)

ар те рий — при чи на ха ра к тер ных син дро мов; изо ли ро ван ный дви -
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Рис. 11.1. Рас пре де ле ние зон кро во снаб же ния пе ред ней (А), сред ней (М) и зад -
ней (Р) моз го вых ар те рий. Пе ред нее (ка ро тид ное) кро во об ра ще ние вклю ча ет в
се бя А + М, зад нее — Р и вет ви, пи та ю щие ствол го лов но го моз га и моз же чок
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га тель ный или чув ст ви тель ный син дром, а также ата к ти че ский

ге ми па рез. Мно жествен ные ла ку нар ные ин фарк ты мо гут вы зы -

вать ку му ля тив ный нев ро ло ги че ский де фи цит, вклю чая рас строй -

ства ког ни тив ных функ ций (муль ти ин фарк т ная де мен ция) и

на ру ше ния по ход ки, ко то рая ха ра к те ри зу ет ся мел ки ми ша га ми

(семенящая походка) и тру д но стью на ча ла дви же ния (ап ра к сия
ходь бы).

• Ин фаркт в вер те б ро-ба зи ляр ной си с те ме:
• по ра же ние ство ла го лов но го моз га (го ло во кру же ние, ди п ло пия,

из ме нен ное со з на ние)
• го мо ним ная ге ми а ноп сия.

• Ин фаркт спин но го моз га (гл. 15).

Обс ле до ва ние и ди аг но сти ка

Ин сульт — ди аг ноз кли ни че ский. Обс ле до ва ния на пра в ле но на:

• ус та но в ле ние при чи ны ин суль та

• пре дот вра ще ние по втор но го ин суль та и вы яв ле ние фа к то ров,

которые могут спо соб ст вовать ухуд ше нию функ ций ЦНС у не ко -

то рых па ци ен тов.

Стан дарт ный на бор иссле до ва ний для боль но го с ин суль том:

• клинический ана лиз кро ви и СОЭ

• оп ре де ле ние кон цен т ра ции мо че ви ны, элек т ро ли тов, глю ко зы, ли -

пи дов кро ви

• рент ге но гра фия ор га нов груд ной клет ки и ЭКГ

• КТ го ло вы (рис 11.2).

КТ не все гда обя за тель на, осо бен но ес ли ди аг ноз оче ви ден, од на -

ко по лез на при диф фе рен ци аль ной ди аг но сти ки це ре б раль но го ин -

фарк та и кро во из ли я ния, что ока зы ва ет вли я ние на ран нее ле че ние.

При ме не ние КТ спо соб но ис клю чить не ко то рые тяжелые заболевания

(вну т ри че реп ная опу холь, суб ду раль ная ге ма то ма).

Ос лож не ния и ле че ние

Па ци ен ты с тя же лым ин суль том, в ча ст но сти с ге ми п ле ги ей, име ют

вы со кий риск раз ви тия сле ду ю щих ос лож не ний, которые могут при -

ве с ти к ле таль но му ис хо ду:

• Пнев мо ния, сеп сис (вслед ст вие про леж ней или ин фек ции мо че -

ис пу с ка тель но го ка на ла)

• Тром боз глу бо ких вен и эм бо лия ле гоч ной ар те рии
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• Ин фаркт ми о кар да, арит мия и сер деч ная не до с та точ ность

• На ру ше ния ки с лот но-ос нов но го рав но ве сия.

При мер но 10% па ци ен тов с це ре б раль ным ин фарк том уми ра ют в

пер вые 30 дней. До 50% вы жив ших ос та ют ся ин ва ли да ми. Сле ду ю щие

фа к то ры яв ля ют ся воз мож ны ми при чи на ми стой кой ин ва лид но сти:

• Про леж ни

• Эпи леп сия

• По втор ные па де ния и пе ре ло мы

• Спа стич ность с бо лью, кон т ра к ту ра ми и син дро мом «за мо ро жен -

но го пле ча»

• Де прес сия.

Ле че ние

Па ци ен ты с вы ра жен ны ми нев ро ло ги че ски ми рас строй ства ми долж -

ны на блю дать ся в ста ци о на ре, же ла тель но в спе ци а ли зи ро ван ном

от де ле нии. Ран няя КТ мо жет по мочь от ли чить кро во из ли я ние от
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Рис. 11.2. КТ при ин фарк те го лов но го моз га
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ише мии. Ле че ние сле ду ет на чать с при е ма 300 мг ас пи ри на в день

(см. ни же). Есть све де ния, что ас пи рин в со че та нии с ди пи ри да мо -

лом на мно го эф фе к тив нее, чем ас пи рин в от дель но сти. По э то му

при ем ди пи ри да мо ла сле ду ет на чи нать как мож но рань ше по с ле раз -

ви тия ише ми че ско го ин суль та, на чи ная с 25 мг два раза в день, по -

сте пен но уве ли чи вая до зу (от 7 до 14 дней) до 200 мг два ж ды в день

в ви де мед лен но  выс во бо ж да ю щей ся формы пре па ра та. Мо но те ра -

пия кло пи до г ре лем (75 мг в день) долж на при ме нять ся у па ци ен тов

с не пе ре но си мо стью ас пи ри на.

В на сто я щее вре мя не су ще ст ву ет убе ди тель но до ка зан но го спо -

со ба ме ди ка мен тоз но го ле че ния для вос ста но в ле ния нев ро ло ги че -

ско го де фи ци та у боль шин ст ва боль ных с ише ми че ским ин суль том.

Ши ро кое ис поль зо ва ние ге па ри на не ре ко мен ду ет ся в ви ду вы со ко -

го ри с ка вну т ри- и вне че реп ных кро во из ли я ний, пре вы ша ю ще го по -

тен ци аль ную поль зу. Вну т ри вен ное вве де ние ге па ри на ис поль зу ет -

ся толь ко в от дель ных слу ча ях, на при мер при про грес си ру ю щем

тром бо зе ос нов ной ар те рии. Роль тром бо ли ти че ской те ра пии тре -

бу ет уточ не ния. В США ре ко мен ду ет ся ис поль зо ва ние ре ком би нант -

но го ак ти ва то ра плаз ми но ге на (аль те пла за) в пер вые 3 ч (воз мож -

но, до 6 ч) по с ле раз ви тия ише ми че ско го ин суль та. В Ве ли ко б ри та нии

медицинские цен т ры не все гда име ют тех ни че ские воз мож но сти для

ран не го ус та но в ле ния точ но го ди аг но за, зна чи тель ное вре мя тра -

тит ся на транс пор ти ров ку па ци ен та в цен т раль ный гос пи таль для

про ве де ния ней ро ви зу а ли за ци он но го об сле до ва ния моз га. При ме -

не ние тром бо ли ти че ских средств в ос нов ном раз ре ше но толь ко при

тща тель но кон т ро ли ру е мом кли ни че ском на блю де нии в спе ци а ли -

зи ро ван ных ле чеб ных уч ре ж де ни ях.

Про фи ла к ти ка

Пов тор ный ин фаркт моз га мо жет быть пре дот вра щен умень ше ни -

ем воз дей ст вия фа к то ров ри с ка (в осо бен но сти следует от ка заться

от ку ре ния и со блю дать ра ци о наль ную ди е ту — уменьшить по т реб -

ление жи вот ных жи ров, со ли, боль ших ко ли честв ал ко го ля) и при -

е мом пре па ра тов, сни жа ю щих уро вень хо ле сте ри на (ста ти ны). Ва -

жен так же по сто ян ный кон т роль уров ня ар те ри аль но го да в ле ния.

Од на ко в пер вые 2 не де ли по с ле ише ми че ско го ин суль та па ци ен там

не сле ду ет на зна чать гипотен зив ные пре па ра ты сверх тех, что они

по лу ча ли до ин суль та; ес ли ги пер тен зия ста но вит ся уг ро жа ю щей,

мож но пе ре смо т реть при ме ня е мую ги потен зив ную те ра пию. Та кой
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ре жим важ но со блю дать, по то му что рез кое сни же ние кро вя но го да -

в ле ния мо жет усу гу бить ише мию в об ла с ти уже на ру шен но го кро во -

об ра ще ния (см. ни же).

По ка зан по жиз нен ный при ем ан ти аг ре ган тов, что по с ле ин фарк -

та моз га сле ду ет на чать как мож но рань ше. На чаль ная до за ас пи ри -

на (300 мг в день) мо жет быть сни же на до 75 мг в день по с ле ме ся -

ца при е ма. Ан ти ко а гу лян ты (вар фа рин) — эф фе к тив ное сред ст во

про фи ла к ти ки ин суль та при фи б рил ля ции пред сер дий и на ли чии

дру гих кар ди о ген ных ис точ ни ков эм бо лии.

Ре а би ли та ция

Ран нее на ча ло ле че ния в ин сульт ных от де ле ни ях мо жет быть жиз -

не спа са ю щим фактором (гл. 21). Необходим тщательный контроль

показателей, критичных для исхода заболевания (следует в частности

контролировать гематокрит, температуру тела, уровень глюкозы в

крови); следует также проводить коррекцию глотательных рас-

стройств и принимать меры профилактики венозной тромбоэмболии.

К полезным назначениям относятся лечебная физкультура (ЛФК),

мероприятия по двигательной и речевой реабилитации и прикреп-

ление социального работника, что помогает выжившим пациентам

приобрести независимость в повседневной жизни.

Ги по тен зия и ги пер тен зия

В норме при из ме не нии систолического ар те ри аль но го да в ле ния в

пре де лах 80–180 мм рт. ст. кро во ток в го лов ном моз ге под дер жи ва -

ет ся на от но си тель но по сто ян ном уров не по ме ха низ му ау то ре гу ля -

ция (рис. 11.3): ре гу ли ру ется про свет ар те рий мозга в от вет на из ме -

не ния пер фу зи он но го да в ле ния (раз ность ме ж ду кро вя ным да в ле ни ем

и вну т ри че реп ным да в ле ни ем), па де ние да в ле ния вы зы ва ет рас ши -

ре ние со су дов и уве ли че ние при то ка кро ви к моз гу.

Ес ли ар те ри аль ное да в ле ние па да ет ни же по ро га ау то ре гу ля ции,

как это про ис хо дит при ги по во ле ми че ском шо ке, воз мо жен ин фаркт

моз га вслед ст вие чрез мер но го па де ния да в ле ния, не воз мож но сти рас -

ши ре ния кро ве нос ных со су дов и сни же ния кро во то ка. На и бо лее уяз -

ви мы зо ны смеж но го кро во снаб же ния ме ж ду об ла с тя ми ва с ку -

ля ри за ции раз лич ных ар те рий, так как пер фу зия в них ми ни маль ная.

Так, на при мер, у па ци ен та мо гут воз ни кать де фе к ты зри тель ных по -

лей и бо лее слож ные зри тель ные рас строй ства (на при мер, зри тель -
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ная аг но зия) в ре зуль та те ин фарк та по гра нич ной зо ны ме ж ду тер ри -

то ри я ми кровоснабжения зад ней и сред ней моз го вых ар те рий.

При вы ра жен ной (уг ро жа ю щей) ги пер тен зии по рог ау то ре гу ля -

ции мо жет быть пре вы шен, что при во дит к уве ли че нию кро во то ка

с по вре ж де ни ем сте нок со су да (фи б ри но ид ный не к роз) с по с ле -

ду ю щим оте ком моз га. У па ци ен тов раз ви ва ют ся сим пто мы по вы -

шен но го вну т ри че реп но го да в ле ния — го лов ная боль, рво та, сон ли -

вость, отек зри тель но го нер ва, воз мож ны также су до ро ги и оча го вые

нев ро ло ги че ские сим пто мы.

Ле че ние ги пер то ни че ской эн це фа ло па тии за клю ча ет ся в сни же -

нии ди а сто ли че ско го да в ле ния до уров ня 100–110 мм рт. ст. (бо лее зна -

чи тель ное сни же ние мо жет при ве с ти к ин фарк ту моз га, ес ли при дли -

тель ной ги пер тен зии рез ко сдви нуть кри вую ау торегуля ции впра во).

Ве ноз ный ин фаркт

Тром боз вну т ри че реп ных ве ноз ных си ну сов вы зы ва ет кли ни че ские

син дро мы, от лич ные от ар те ри аль но го ин фарк та. Так, тром боз верх -
не го са гит таль но го си ну са (рис. 11.4) мо жет вы зы вать:

• Го лов ную боль, отек дис ка зри тель но го нер ва и дру гие сим пто мы,

при су щие вну т ри че реп ной ги пер тен зии (гл. 9)

• Ран ние эпи леп ти че ские при пад ки

• Дву сто рон ний нев ро ло ги че ский де фи цит, обыч но про грес си ру ю -

щий, с уг не те ни ем со з на ния.
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Рис.11.3. Це ре б раль ная ау то ре гу ля ция у лю дей с нор маль ным и по вы шен -
ным артериальным да в ле ни ем
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Возможные при чи ны тромбоза:

• По с ле ро до вый пе ри од

• Де гид ра та ция

• Ка хе к сия

• Ко а гу ло па тия

• При ем ораль ных кон т ра цеп ти вов.

На и бо лее ча с то на блю да ет ся тром боз пе ще ри сто го синуса (ха ра -

к те ри зу ет ся ги пе ре ми ей и оте ком глаз но го яб ло ка и век, па ре зом III,

IV, VI и V че реп ных нер вов, а так же оте ком дис ка зри тель но го нер -

ва) и ла те раль но го си ну са (по вы шен ное вну т ри че реп ное да в ле ние,

су до ро ги и сон ли вость). Тром боз этих си ну сов может быть след ст -

ви ем рас про стра не ния ин фек ции (от по верх но сти ли ца и ор биты к

пе щер исто му си ну су и от уха к ла те раль но му си ну су).

Ле че ние тром бо за вну т ри че реп но го си ну са на пра в ле но на уст ра -

не ние его при чи ны, в ча ст но сти на ле че ние ин фек ции с по мо щью
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Рис. 11.4. Тром боз верх не го са гит таль но го си ну са. На КТ вид ны зо ны ише мии
(ин фаркт) — зо ны по ни жен ной плот но сти и зо ны кро во из ли я ния — зо ны вы со -
кой плот но сти в обо их по лу ша ри ях
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со от вет ст ву ю щих ан ти био ти ков. Ран нее на ча ло вну т ри вен но го
вве де ния ге па ри на мо жет при ве с ти к улуч ше нию в слу ча ях не ин -

фек ци он но го про ис хо ж де ния за бо ле ва ния, од на ко су ще ст ву ют раз -

но гла сия по по во ду обос но ван но сти ис поль зо ва ния ан ти ко а гу лян -

тов при ве ноз ном ин фарк те моз га.

Тран зи тор ные ише ми че ские ата ки

Этио ло гия

Тран зи тор ные ише ми че ские ата ки (ТИА) ча ще все го вы зы ва ют ся

тром бо эм бо ли ей из по ра жен ных ате ро скле ро зом со су дов шеи. Дру -

ги ми при чи на ми мо гут стать ли по ги а ли ноз не боль ших вну т ри че -

реп ных со су дов и кар ди о ген ная эм бо лия. Ре же при чи ной яв ля ет ся

ва с ку лит или ге ма то ло ги че ское за бо ле ва ние.

Кли ни че ские сим пто мы

От ли чи тель ной чер той ТИА яв ля ет ся вне зап ное раз ви тие оча го во -

го нев ро ло ги че ско го де фи ци та, по э то му та кие сим пто мы как син -

ко пы, спу тан ность со з на ния и го ло во кру же ние не до с та точ ны для

постановки дан но го ди аг но за. ТИА длят ся по не сколь ко ми нут, но

не ча сов. Зо на ар те ри аль но го по ра же ния оп ре де ля ет сле ду ю щие сим -

пто мы:

• Ка ро тид ные (наи бо лее ча с тые):
• ге ми па рез
• ге ми ги пе сте зия
• ди с фа зия
• мо но ку ляр ная по те ря зре ния (пре хо дя щая сле по та), вы зван -

ная ише ми ей сет чат ки.

• Вер те б ро-ба зи ляр ные:
• дву сто рон ний или альтернирующий па рез
• ост рая дву сто рон няя по те ря зре ния
• ди п ло пия, ата к сия, го ло во кру же ние, ди с фа гия — как ми ни мум два

из этих симптомов, воз ни ка ю щих од но вре мен но.

Не ко то рые сим пто мы точ но не соответствуют оп ре де лен ному ар -

те ри аль ному бас сей ну (на при мер, ге ми а ноп сия или изо ли ро ван ная

диз арт рия), од на ко обыч но они возникают как след ст ви е по ра же -

ния вер те б ро-ба зи ляр ной си с те мы.
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При ос мо т ре нев ро ло ги че ская сим пто ма ти ка обыч но от сут ст ву -

ет, од на ко хо ле сте ри но вая эм бо лия мо жет быть вы яв ле на при

оф таль мо ско пии у па ци ен тов с пре хо дя щей сле по той. Шум над
сон ной ар те ри ей мо жет быть свя зан с ка ро тид ной ТИА. Сер деч -

ная арит мия и шу мы сердца мо гут ука зы вать на кар ди о ген ную при -

чи ну эм бо лии. Ред кие слу чаи ТИА в вер те б ро-ба зи ляр ной си с те -

ме вы зы ва ют ся син дро мом под клю чич но го об кра ды ва ния.

В этом слу чае сте ноз про кси маль но го от де ла под клю чич ной ар -

те рии (ино гда с шу мом над ее про ек ци ей, умень ше ни ем кро вя но -

го да в ле ния и на пря же ния пуль са на ип си ла те раль ной ру ке) мо -

жет при ве с ти к ре т ро град но му кро во то ку по по зво ноч ной ар те рии,

в осо бен но сти при со вер ше нии ак тив ной ра бо ты од но имен ной

ру кой.

Обс ле до ва ние и ди аг но сти ка

Вы я в ле ние ТИА ос но вы ва ет ся на ре зуль та тах тща тель но со б ран но -

го анам не за. На пра в ле ния диф фе рен ци аль ной ди аг но сти ки при ве -

де ны в таб л. 11.2. Сле ду ю щие об сле до ва ния на пра в ле ны на оп ре де -

ле ние при чи ны и пре дот вра ще ние ТИА и такого тяжелого со сто я ния,

как ин суль т:

• Пол ный ана лиз кро ви, СОЭ

• Уро вень глю ко зы и хо ле сте ри на в кро ви

• Вы яв ле ние си фи ли са

• ЭКГ.
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Таб ли ца 11.2. Диф фе рен ци аль ная ди аг но сти ка ТИА

Ми г рень с ау рой

Пар ци аль ная эпи леп сия

Вну т ри че реп ные опу хо ли, со су ди стые маль фор ма ции
или хро ни че ская суб ду раль ная ге ма то ма

Рас се ян ный скле роз

Ве с ти бу ляр ные рас строй ства

По ра же ние пе ри фе ри че ских нер вов и ко реш ков
(на при мер, па рез лу че во го нер ва)

Ги пог ли ке мия

Син дром ги пер вен ти ля ции и дру гие пси хо ген ные
син дро мы
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В за ви си мо сти от ре зуль та тов анализов и со сто я ния па ци ен та мо -

гут по тре бо вать ся даль ней шие об сле до ва ния:

• Рент ге но гра фия ор га нов груд ной клет ки, эхо кар дио графия — при

по до з ре нии на кар ди о ген ную эм бо лию

• КТ го ло вы для вы яв ле ния до к ли ни че ско го це ре б ро ва ску ляр но го

за бо ле ва ния, а так же для ис клю че ния воз мож но сти стру к тур но го

по ра же ния моз га, та ко го как опу холь, с сим пто ма ми, по хо жи ми на

сим пто мы ТИА

• Ульт ра зву ко вое или ан гио гра фи че ское об сле до ва ние сон ных ар -

те рий для вы яв ле ния сте но за у па ци ен тов с ТИА в ка ро тид ной си -

с те ме (рис. 11.5)

• По сев кро ви при по до з ре нии на ин фек ци он ный эн до кар дит.

Прог ноз и ле че ние

Риск раз ви тия ин суль та в течение первых 5 лет по с ле ТИА со ста -

в ля ет 7% в год, при чем наи боль ший риск от ме ча ет ся в пер вый год.

Воз рас та ет также риск ин фарк та ми о кар да по с ле ТИА, сум мар ный

риск ин фарк та, ин суль та или смер ти от со су ди сто го за бо ле ва ния

со ста в ля ет 9%. До 15% па ци ен тов с впер вые раз вив шим ся ин суль -

том пе ре не сли пред ше ст ву ю щую ТИА. Эти фа к ты под чер ки ва ют
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Рис. 11.5. Выраженый стеноз внутренней сонной артерии (показано стрелкой)
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зна чи мость пра виль ной ди аг но сти ки ТИА. Для пре дот вра ще ния

ин суль та следует обеспечить:

• Умень ше ние фа к то ров ри с ка:
• ле че ние ги пер тен зии
• от каз от ку ре ния
• умень ше ние уровня хо ле сте ри на в кро ви путем приема ле кар ств

и со блю де ни я ди е ты.

• Ан ти аг ре ган ты (ма лые до зы ас пи ри на):
• про ти во по ка за ны ли цам с яз венной болезнью же луд ка и две на д -

ца ти пер ст ной киш ки
• на блю де ния по ка зы ва ют, что ас пи рин в со че та нии с ди пи ри да -

мо лом бо лее эф фе к ти вен, чем эти сред ст ва по от дель но сти
• кло пи до г рель — аль тер на тив ный ан ти аг ре гант, при ме ня ет ся у па -

ци ен тов с не пе ре но си мо стью ас пи ри на.

• Ан ти ко а гу лян ты (вар фа рин):
• при вы яв лен ном ис точ ни ке кар ди о ген ной эм бо лии, вклю чая не -

рев ма ти че скую фи б рил ля цию пред сер дий.

• Ка ро тид ная эн дар те рэ к то мия:
• хи рур ги че ское вме ша тель ст во для уда ле ния ате росклеротической

бляшки вну т рен ней сон ной ар те рии; по ка за но при тя же лых сим -

птом ных сте но зах вну т рен ней сон ной ар те рии (су же ние бо лее

70%) по с ле ТИА и ма ло го ин суль та. Значение хи рур ги че ско го

ле че ния при ме нее серь ез ных или асим п том ных сте но зах не ус та -

но в ле но. В на сто я щее вре мя не су ще ст ву ет стандартного хи рур ги -

че ско го ме то да для боль шин ст ва вер те б ро-ба зи ляр ных ТИА (за ред -

ким ис клю че ни ем син дро ма под клю чич но го об кра ды ва ния).

Вну т ри че реп ное кро во из ли я ние
Вну т ри че реп ные кро во из ли я ния трав ма ти че ско го про ис хо ж де ния

рас сма т ри ва ют ся в гл. 13.

Су ба рах но и даль ное кро во из ли я ние
Этио ло гия
На и бо лее ча с тые при чи ны суб арах но и даль но го кро во из ли я ния:

• Раз рыв анев риз мы — вро ж ден ная ано ма лия, обыч но в со су дах вил -

ли зи е ва кру га (рис. 11.6)

• Ар те рио ве ноз ные мальформации (ан ги о мы) — сосудистые ано -

малии также вро ж ден но го ха ра к те ра, ко то рые уве ли чи ва ют ся в

объ е ме с те че ни ем жиз ни.
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Бо лее ред кие при чи ны:

• Трав ма

• Ис тон че ние стен ки со су дов вслед ст вие ин фек ци он но го по ра же -

ния, на при мер — сеп ти че ская эм бо лия как по с лед ст вие ин фек ци -

он но го эн до кар ди та (гриб ко вая анев риз ма)

• Ко а гу ло па тии.

Кли ни че ские про яв ле ния

Из-за раз дра же ния кро вью обо ло чек моз га па ци ент ис пы ты ва ет рез -

кие (на ра с та ю щие на про тя же нии не сколь ких се кунд) силь ные го -

лов ные бо ли с фо то фо би ей, тош но той, рво той и ме нин ге аль ны ми

сим пто ма ми (ри гид ность мышц за тыл ка, сим птом Кер ни га; гл. 9).

При об шир ных кро во из ли я ни ях вну т ри че реп ное да в ле ние мо жет

зна чи тель но по вы шать ся, что со про во ж да ет ся уг не те ни ем со з на ния.

При оф таль мо ско пии вы яв ля ют ся отек дис ка зри тель но го нер ва и

кро во из ли я ния в сет чат ку.

Оча го вые нев ро ло ги че ские сим пто мы обусловлены:

• Осо бен но стями ло ка ли за ции кро во из ли я ния, в си лу чего по вы ша -

ет ся вну т ри че реп ное да в ле ние

• Со пут ст ву ю щим вну т ри моз го во му кро во из ли я нию спаз му со су дов

с по с ле ду ю щей ише ми ей.

Мо гут на блю дать ся бра ди кар дия, ги пер тен зия с по вы ше ни ем вну -

т ри че реп но го да в ле ния и ли хо рад ка, ко то рая мо жет быть вы зва на

по вре ж де ни ем ги по та ла му са. Ино г да суб арах но и даль ное кро во из -

ли я ние ас со ци и ро ва но с оте ком лег ких и сер деч ной арит ми ей.
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Рис. 11.6. Расположение аневризм артерий виллизиева круга
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Обс ле до ва ние

• КТ мо жет вы явить в боль шин ст ве слу ча ев кровь в суб арах но и даль -

ном про стран ст ве (рис. 11.7).

• Ма лые кро во из ли я ние мо гут быть не вы яв ле ны на КТ. Для под твер -

жде ния ди аг но за мо жет по тре бо вать ся люм баль ная пунк ция. Про -

ти во по ка за ний к этой про це ду ре нет в слу чае ис клю че ния сме ще -

ния моз га (методами КТ или МРТ) и ге мор ра ги че ско го ди а те за.

• Спин но моз го вая жид кость у боль ных с суб арах но и даль ным кро -

во из ли я ни ем име ет рав но мер ную крас ную или жел то ва тую ок ра -

ску (ксан то хро мия), с те че ни ем вре ме ни цвет ли к во ра не из ме -

ня ет ся. Цвет ли к во ра в не сколь ких про бир ках ос та ет ся не из мен ным.

Пос ле цен т ри фу ги ро ва ния ос та ет ся крас но ва тая или жел тая ок ра -

ска ли к во ра вслед ст вие присутствия в нем ге мо гло би на. На ли чие

кро ви в спин но моз го вой жид ко сти оп ре де ля ет ся че рез 3 ч по с ле

на ча ла за бо ле ва ния.
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Рис. 11.7. КТ боль но го с суб арах но и даль ным кро во из ли я ни ем. Об ласть по вы -
шен ной плот но сти, рас про стра ня ю ща я ся в раз лич ные от де лы, ха ра к те ри зу ет
кровь и ло ка ли зо ва на, в ча ст но сти, в ме ж по лу шар ной ще ли (по ка за но стрел -
кой), что ха ра к тер но для анев риз мы пе ред ней со еди ни тель ной ар те рии
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• При рент ге но гра фии ор га нов груд ной клет ки мо гут быть вы яв ле -

ны отек лег ких, на ЭКГ — арит мия.

• Обя за тель но долж ны быть ис клю че ны рас строй ства си с те мы ге -

мо ста за.

• У не ко то рых боль ных име ет ся глю ко зу рия.

Ле че ние и про гноз

Су ба рах но и даль ное кро во из ли я ние из ра зо рвав шей ся анев риз мы

со пря же но с вы со ким ри с ком ле таль но го ис хо да; 30–40% па ци ен -

тов уми ра ют в пер вые дни за бо ле ва ния. Риск по втор но го, не ред ко

бо лее обиль но го кро во из ли я ния, зна чи тель но по вы шен в пер вые

6 не дель. Ле че ние на пра в ле но на ре а ни ма цию па ци ен та и пре дот -

вра ще ния по втор но го кро во из ли я ния.

Боль но му по ка за ны по стель ный ре жим и на зна че ние обез бо ли ва -

ю щих пре па ра тов. Бло ка тор каль ци е вых ка на лов ни мо ди пин сни -

жа ет ран нюю смерт ность у боль ных с вто рич ной ише ми ей. Од ним

из ран них ос лож не ний суб арах но и даль но го кро во из ли я нии яв ля ет -

ся гид ро це фа лия вслед ст вие за ку пор ки ли к воропро во дя щих пу -

тей сгу ст ком кро ви. Дан ное ос лож не ние мо жет по я вить ся в бо лее

позд ние сро ки (со об ща ю ща я ся гид ро це фа лия; гл. 13). Же ла тель -

но в крат чай шие сро ки вы явить ме с то кро во из ли я ния при по мо щи

це ре б раль ной ан гио гра фии (рис. 11.8). Обс ле до ва ние про во дит -

ся у па ци ен тов, на хо дя щих ся в яс ном со з на нии или с его не гру бы -

ми рас строй ства ми. Вы я в ле ние анев риз мы яв ля ет ся ос но ва ни ем для

ран не го хи рур ги че ско го вме ша тель ст ва. Опе ра тив ная тех ни ка вклю -

ча ет, в иде аль ном ва ри ан те, кли пи ро ва ние анев риз мы, при не воз -

мож но сти — ук ре п ле ние ее стен ки с це лью умень ше ния ри с ка

раз ры ва.

Сро ки и це ле со об раз ность про ве де ния ан гио гра фии и опе ра тив -

но го ле че ния у боль ных с тя же лым субарах но и даль ным кро во из ли -

я ни ем и уг не те ни ем со з на ния оп ре де ля ют ся спе ци а ли ста ми в ин ди -

ви ду аль ном по ряд ке вслед ст вие слож но го про гно за и вы со кой

ве ро ят но сти опе ра ци он ных ос лож не ний.

Ле таль ность при ар те рио ве ноз ных маль фор ма ци ях ни же, чем при

анев риз мах. Ди аг ноз ус та на в ли ва ет ся ан гио гра фи че ски, ле че ние мо -

жет вклю чать при ме не ние ме то дов хи рур гии, лу че вой те ра пии, ин -

тервен ци он ной ра дио ло гии (гл. 8). При не ра зо рвав ших ся ар те рио -

ве ноз ных маль фор ма ци ях, про яв ля ю щих ся, на при мер, при пад ка ми,

ле че ние, как пра ви ло, кон сер ва тив ное.
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Спонтанное внутримозговое кровоизлияние

Причины кровоизлияния в ткань мозга следующие:

• Артериальная гипертензия с формированием микроаневризм

(аневризмы Шарко–Бушара)

• Кровоизлияние в опухоль

• Травма

• Гематологические заболевания

• Поражения сосудистой стенки (артериовенозные мальформации,

васкулиты, амилоидоз).

Вну т ри моз го вые кро во из ли я ния со ста в ля ют око ло 10% всех слу ча -

ев ин суль та.

Кли ни че ская кар ти на ха ра к те ри зу ет ся оча го вым нев ро ло ги че ским

де фи ци том, за ви ся цим от ло ка ли за ции кро во из ли я ния, при пад ка -

ми, при зна ка ми по вы ше ния вну т ри че реп но го да в ле ния. Ди аг ноз под -

твер жда ет ся при по мо щи КТ.

Ос лож не ни я ми кро во из ли я ния яв ля ют ся гид ро це фа лия и вкли -
не ние (гл. 13). Об шир ные ге ма то мы, как и кро во из ли я ния в ствол

го лов но го моз га, яв ля ют ся пло хим про гно сти че ским при зна ком

(смерт ность вы ше 50%).

Ме ди ка мен тоз ное ле че ние вклю ча ет при ме не ние ан ти ги пер тен -

зив ных средств, про ти во су до рож ных пре па ра тов (при на ли чии при -

пад ков), кор рек ции на ру ше ний си с те мы ге мо ста за и ман ни то ла (при

по вы шен ном вну т ри че реп ном да в ле нии).
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Рис. 11.8. Каротидная ангиограмма; аневризма задней соединительной артерии
(показано стрелкой)
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Воз мож ны сле ду ю щие ва ри ан ты хи рур ги че ско го вме ша тель ст ва:

• Уда ле ние ге ма то мы при мозжечковых или до ле вых кро во из ли я ни -

ях с про грес си ру ю щим ухуд ше ни ем

• На руж ное вен т ри ку ляр ное дре ни ро ва ние при ост рой гид ро це фа -

лии (гл. 13).

Клю че вые положения
• Ин сульт ха ра к те ри зу ет ся ост ро раз ви ва ю щи ми ся кли ни че ски ми сим -

пто ма ми с на ру ше ни ем функ ций го лов но го (или спин но го) моз га. Сим -
пто мы со хра ня ют ся на про тя же нии более 24 ч или при во дят к смер -
ти

• По механизму развития ин сульт мо жет быть ише ми че ским или ге мор -
ра ги че ским

• Ин сульт за ни ма ет тре тье ме с то по уров ню смерт но сти в раз ви тых
стра нах

• Кли ни че ские сим пто мы ин фарк та моз га за ви сят от области по ра -
жения. Ос нов ные кли ни че ские от ли чия су ще ст ву ют ме ж ду синдромами
поражения пе ред ни х (ка ро тид ны х) и зад ней (вер те б ро-ба зи ляр ной)
си с те м кро во об ра ще ни я

• КТ го лов но го моз га по з во ля ет раз ли чать ин фаркт моз га и кро во из -
ли я ние

• Про фи ла к ти ка ин фарк та мозга вклю ча ет умень ше ние вли я ния фа к -
то ров ри с ка, в ча ст но сти ку ре ния и ги пер тен зии

• Ан ти аг ре гант ная те ра пия долж на быть на ча та как мож но рань ше по -
с ле раз ви тия ин фарк та моз га

• ТИА ча ще все го вы зы ва ет ся эм бо ли ей из ма ги ст раль ных ар те рий
шеи (артерио-артериальные эмболии. — Прим. ред.). Ле че ние за -
клю ча ет ся в сни же нии воз дей ст вия фа к то ров ри с ка, про ве де нии ан -
ти аг ре гант ной те ра пии (или при ме не нии не пря мо го ан ти ко а гу лян -
та вар фа ри на при кар ди о ген ной эм бо лии) и эн да те рэ к то мии при
сим птоматическом ка ро тид ном сте но зе

• Суб арах но и даль ное кро во из ли я ние ха ра к те ри зу ет ся ме нин ге аль ным
син дро мом и обыч но вы яв ля ет ся на КТ.

Тран зи тор ная ише ми че ская ата ка
вслед ст вие кар ди о ген ной эм бо лии
Ис то рия бо лез ни. 73-лет ний муж чи на пе ре нес эпи зод сла бо сти в ле вой ру -
ке и, в мень шей сте пе ни, в ле вой но ге. Его же на за ме ти ла, что ле вая сто ро -
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на ли ца по вис ла и речь ста ла нев нят ной. Сим пто ма ти ка ре г рес си ро ва ла в
те че ние не сколь ких ча сов и по с ле ду ю щее нев ро ло ги че ское об сле до ва ние
не вы яви ло от кло не ний, од на ко пульс был арит мич ным и ЭКГ под твер ди ла
фи б рил ля цию пред сер дий.
Ком мен та рии. С уче том анам не за у па ци ен та с фи б рил ля ций пред сер дий
мож но пред по ло жить эм бо лию в си с те ме пра вой вну т рен ней сон ной ар те -
рии. В от сут ст вие кро во из ли я ния по ре зуль та там ней ро ви зу а ли за ции и иных
исследований боль но му по ка зан по сто ян ный при ем не пря мых ан ти ко а гу лян -
тов. Труд но од но знач но вы ска зать ся о том, свя за на ли дан ная ТИА с по ра же -
ни ем со су да ма ло го ка ли б ра или обу сло в ле на арит ми ей, ко то рая мог ла от -
сут ст во вать во вре мя дан но го эпи зо да. Од на ко в дан ном слу чае ана лиз
по тен ци аль но го ри с ка и эф фе к тив но сти, не со м нен но, скло ня ет ся в поль зу
при ме не ния ан ти ко а гу лян тов. При ле че нии этого па ци ен та сле ду ет вни ма -
тель но от но сить ся также к про чим фа к то рам со су ди сто го ри с ка.

Су ба рах но и даль ное кро во из ли я ние
Ис то рия бо лез ни. 47-лет няя жен щи на вне зап но ощутила силь ную при сту -
по об раз ную го лов ную боль. В от де ле ние не от лож ной по мо щи боль ная до с -
та в ле на в со з на нии, тем пе ра ту ра те ла — в нор ме. При ос мо т ре от ме ча лись
уме рен ная ри гид ность за ты лоч ных мышц и све то бо язнь, бы ла од но крат ная
рво та. Оча го вый нев ро ло ги че ский де фи цит от сут ст во вал. КТ че ре па па то ло -
гии не вы яви ла. Из ста ци о на ра бы ла вы пи са на с пред по ло жи тель ным ди аг -
но зом ми г рень (до это го в анам не зе не бы ло слу ча ев го лов ной бо ли) и был
ре ко мен до ван при е м аналь ге ти ков. Две не де ли спу с тя слу чил ся эпи зод по -
те ри со з на ния на не из вест ное вре мя (боль ная жи вет од на); боль ная при шла
в се бя ле жа на по лу в ван ной. Бы ла од но крат ная рво та.
Боль ная бы ла гос пи та ли зи ро ва на для об сле до ва ния в нев ро ло ги че ский ста -
ци о нар. В свя зи с позд ним сро ком от мо мен та де бю та за бо ле ва ния от про -
ве де ния люм баль ной пунк ции бы ло ре ше но воз дер жать ся. Пов тор ная КТ го -
ло вы опять бы ла в нор ме. Па ци ент ке бы ла про ве де на экстренная ан гио гра фия,
ко то рая вы яви ла анев риз му ле вой зад ней со еди ни тель ной ар те рии и по з во -
ли ла свое вре мен но ее уда лить.
Ком мен та рии. Не га тив ные ре зуль та ты стан дарт ной КТ не ис клю ча ют суб -
арах но и даль ное кро во из ли я ние. При по до з ре нии на кро во из ли я ние, как в
дан ном слу чае, сле ду ет не мед лен но про ве с ти люм баль ную пунк цию. Па ци -
ент ку не сле до ва ло было от пу с кать до мой, и лишь по сча ст ли во му сте че нию
об сто я тельств она вы жи ла по с ле по втор но го суб арах но и даль но го кро во из -
ли я ния, со про во ж дав ше го ся ут ра той со з на ния.
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Гла ва 12

Бо лезнь Пар кин со на и дру гие
дви га тель ные рас строй ства

Бо лезнь Пар кин со на
Бо лезнь Пар кин со на — де ге не ра тив ное за бо ле ва ние с пре и му ще ст -

вен ным по ра же ни ем эк с т ра пи ра мид ных до фа ми нер ги че ских ней -

ро нов, ха ра к те ри зу ет ся кли ни че ской три а дой:

• Аки не зия — обед нен ность дви же ний

• Мы шеч ная ри гид ность

• Тре мор, преимущественно в верх них ко неч но стях.

Этио ло гия и па то ге нез

Не с мо т ря на то что при чи ны бо лез ни Пар кин со на не из вест ны, ус -

та но в ле на этио ло гия бо лее ред ких аки не ти ко-ри гид ных син дро -
мов (таб л. 12.1).

Установление того факта, что по боч ный про дукт син те за ге ро и на

N-МФТП (N-ме тил-4-фе нил-1,2,3,6-те т ра гид ро пи ри дин), по-ви ди мо -

му, вы зы ва ет син дром пар кин со низ ма, при ве ло к не ко то ро му по ни -

ма нию этио ло гии это го за бо ле ва ния (рис. 12.1). Если эк зо ген ный то -

к син мо жет при ве с ти к по вре ж де нию ЦНС и раз ви тию син дро ма

пар кин со низ ма, т. е. быть при чи ной бо лез ни Пар кин со на, этот факт

вы дви га ет на пер вый план от ри ца тель ное воз дей ст вие раз лич ных

при род ных факторов, хотя этот во п рос до кон ца и не  изу чен, од на -

ко здесь воз мож ны те же ме ха низ мы, что и при дей ст вии

N-МФТП. Име ют ся и дру гие до ка за тель ст ва па то ген но го воз дей ст вия

ок ру жа ю щей сре ды:

• За бо ле ва ние встре ча ет ся ча ще у по жи лых лю дей (сред ний воз раст

де бю та око ло 60 лет)

• Ге н, от вет ст вен ный за раз ви тие бо лез ни Пар кин со на, не выявлен.

Да ле ко не все гда за бо ле ва ние носит се мей ный ха ра к тер. Тем не

ме нее опи са ны слу чаи се мей ной фор мы за бо ле ва ния и вы яв ле ны

му та ции не ко то рых до ми нант ных и ре цес сив ных ге нов, свя зан -

ных с раз ви ти ем за бо ле ва ния

• Име ет ся сла бая взаимосвязь ме ж ду раз ви ти ем бо лез ни Пар кин со -

на и воз дей ст ви ем внеш них фа к то ров (на при мер, был кон такт с

продуктами переработки древесины, пе с ти ци да ми).
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Эпи де мио ло гия

Бо лезнь Пар кин со на ши ро ко рас про стра не на и по ра жа ет 1–2% на -

се ле ния в воз рас те стар ше 60 лет. Не ус та но в ле но су ще ст вен ных раз -

ли чий частоты за бо ле ва е мо сти в за ви си мо сти от по ла. Бо лезнь Пар -

кин со на встре ча ет ся по все му ми ру, хо тя не сколь ко ча ще в Ев ро пе

и Се вер ной Аме ри ке.

Гла ва 12. Бо лезнь Пар кин со на и дру гие дви га тель ные рас строй ства 165

Таб ли ца 12.1. При чи ны аки не ти ко-ри гид но го син дро ма

Нас лед ст вен ные факторы
Бо лезнь Виль со на; гл. 18

Трав мы
Пов тор ные трав мы го ло вы у бо к се ров — у па ци ен тов име ют ся сим пто мы

пар кин со низ ма в ком би на ции с по вре ж де ни я ми моз га и ког ни тив ны ми
рас строй ства ми (dementia pugilistica)

Вос па ли тель ные процессы
По с тэн це фа ли ти че ский пар кин со низм — по с лед ст вия эпи де мии

ле тар ги че ско го эн це фа ли та по с ле Первой ми ро вой вой ны; у па ци ен тов
раз ви вал ся хро ни че ский аки не ти ко-ри гид ный син дром с ха ра к тер ны ми
сим пто ма ми, в ча ст но сти с оку ло гир ны ми кри за ми (см. текст)

Новообразования
Очень ред кие слу чаи опу хо лей ба заль ных ган г ли ев с про ти во по лож ным

ге ми пар кин со низ мом

Со су ди стые заболевания
Мно го чис лен ные ла ку нар ные ин фарк ты мо гут вы звать сим пто мы

псев до пар кин со низ ма, как пра ви ло, од но вре мен но с пи ра мид ны ми
на ру ше ни я ми и ког ни тив ны ми рас строй ства ми

Прием ле кар ст в
Ней ро леп ти ки
Про ти вор вот ные сред ст ва
Ами о да рон

Отравление то к си нами
N-МФТП (англ. МРТР)
Мар га нец
Хро ни че ское от ра в ле ние моноок си дом уг ле ро да (угарным газом)

Иди о па ти че ские заболевания
Бо лезнь Пар кин со на
(Дру гие иди о па ти че ские син дро мы при ве де ны в таб л. 12.2)
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Па то морфоло гия

При бо лез ни Пар кин со на в ос нов ном по ра жа ют ся до фа ми нер ги че -

ские ней ро ны, бе ру щие на ча ло в чер ной суб стан ции и на пра в ля ю -

щи е ся в стри а тум. По ме ре про грес си ро ва ния бо лез ни Пар кин со на

бо лее вы ра жен ной ста но вит ся ат ро фия чер ной суб стан ции, что мор -

фо ло ги че ски про яв ля ет ся ут ра той ха ра к тер ной ме ла ни но вой пиг -

мен та ции этой области (рис. 12.2). При ми к ро ско пи че ском ис сле -

до ва нии гру бые по ра же ния ней ро нов на блю да ют ся в чер ной

суб стан ции, ос тав ши е ся ней ро ны обыч но со дер жат раз ли чи мые кле -

точ ные вклю че ния — тель ца Ле ви (рис. 12.3). Сим пто мы бо лез ни

Пар кин со на по я в ля ют ся при по те ре 60–80% ниг ро ст ри ар ных до фа -

ми нер ги че ских ней ро нов.

Пов ре ж де ние до фа ми нер ги че ских пу тей при во дит к ди с ба лан су в

эк с т ра пи ра мид ной си с те ме с ак ти ва ци ей хо ли нер ги че ских и дру -

гих ней ро транс мит тер ных си с тем (рис. 12.4).
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Рис. 12.1. N-МФТП и бо лез нь Пар кин со на. То к син N-МФТП про хо дит ге ма то -
эн це фа ли че ский барь ер и в гли аль ных клет ках под действием фермента мо но -
ами но о к си да зы В (МАО-В) пре об ра зу ет ся в ак тив ный ме та бо лит МФП+ (или
англ. МРР+). МФП+ — сво бод ный ра ди кал, на ка п ли ва ю щий ся в до фа ми нер ги -
че ских ней ро нах, куда он по сту па ет по ме ха низ му об рат но го за хва та до фа ми -
на; он вызывает избирательное по вре ж дение нейронов. МФП+ яв ля ет ся ми то -
хон д ри аль ным ядом, ин ги би ру ю щим ком п лекс I рес пи ра тор ной це пи и тем
са мым снижающим вы ра бот ку энер гии

Кровеносный
сосуд

Глиальная
клетка

До фа ми нер ги че ский
ней ро н
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Кли ни че ские сим пто мы

Аки не зия

Па ци ен ты, стра да ю щие бо лез нью Пар кин со на, жа лу ют ся на «за тор -

мо жен ность» при дви же нии (бра ди ки не зия), ис пы ты ва ют за труд -

не ния при вы пол не нии слож ных мо тор ных за дач, та ких как оде ва ние,

бри тье, пись мо (по черк ста но вит ся мел ким — ми к ро гра фия).

Не до ста ток спон тан ных (самопроизвольных) дви же ний мо жет

про яв лять ся как:

• Скуд ность ми ми ки, ма с ко об раз ное ли цо

• Затруднения при сме не по ло же ния (на при мер, при по во ра чи ва -

нии в кро ва ти)

• Ти хая и мо но тон ная речь

• Изменения по ход ки и осан ки, ча с тич но из-за аки не зии и ут ра ты

нор маль но го по сту раль но го кон т ро ля.

Рис. 12.2. Утрата пигмента черной субстанцией. а — норма; б — болезнь
Паркинсона

Рис. 12.3. Тель це Ле ви ука за но
стрел кой

ба
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По ход ка

Осан ка па ци ен тов ха ра к те ри зу ет ся су ту ло стью (рис. 12.5), ино гда

ос кор би тель но на зы ва е мая обезь янь ей осанкой. Боль ные не мо -

гут под дер жи вать ус той чи вое вер ти каль ное по ло же ние в от вет на

лег кий тол чок сза ди, при этом па ци ент па да ет впе ред (про пуль сия)

или назад (ре тро пуль сия). Воз мож ны за труд не ния при на ча ле дви -

же ния («за мо ро жен ность») и при по во ро та х. Па ци ен ты мо гут ис -

поль зо вать ком пен са тор ные при е мы, та кие как пе ре ша ги ва ние че -

рез па лоч ку, что бы по вер нуть ся во к руг сво ей оси или вой ти в двер ной

про ем. Ша ги обыч но мел кие и шар ка ю щие. По ход ка опи сы ва ет ся

как уча щен ная, как ес ли бы па ци ент пы тал ся дог нать свой центр

тя же сти. Обыч ное рит мич ное по ка чи ва ния рук при ходь бе от сут ст -

ву ют. С вы ра жен ной по сту раль ной неустойчивостью со пря жен риск

па де ний при позд них фор мах бо лез ни Пар кин со на.

Ри гид ность

По вы ше ние мы шеч но го то ну са при бо лез ни Пар кин со на от ли ча ет -

ся от спа стич но сти (гл. 5) тем, что он от но си тель но по сто ян ный при

всех на пра в ле ни ях дви же ний в су с та ве (ри гид ность по типу свин -
цо вой труб ки).
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Рис. 12.4. Кон цеп ция ней ро хи ми че ско го ба лан са в эк с т ра пи ра мид ной си с те ме

Нор маль ная до фа ми нер ги че ская пе ре -
да ча обес пе чи ва ет ся ней ро транс мит те -
ра ми, в ос нов ном аце тил хо ли на (АХ).

До фа ми нер ги че ский де фи цит или из бы -
ток ве ществ, улуч ша ю щих хо ли нер ги че -
скую пе ре да чу — в ре зуль та те воз ни ка ет
аки не ти ко-ри гид ный син дром при бо лез -
ни Пар кин со на или ле кар ст вен ном пар -
кин со низ ме.
NB! Фе но ти а зи ны и род ст вен ные пре па -
ра ты — ан та го ни сты до фа ми на.

Из бы ток до фа ми на или де фи цит аце тил -
хо ли на вы зы ва ет не про из воль ные из бы -
точ ные дви же ния — дис ки не зию (на при -
мер, при пе ре до зи ров ке до фа ми н-
ер ги че ских пре па ра тов), де ге не ра цию
не до фа ми нер ги че ских про во дя щих пу -
тей — бо лезнь Ген тингто на.

Дофамин

Дофамин

Дофамин
АХ

АХ

АХ

а

б

в
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Ри гид ность по типу зуб ча то го ко ле са мо жно рассматривать как

след ст вие тре мо ра при бо лез ни Пар кин со на, на ло жен но го на ри гид -

ность по типу свин цо вой труб ки. За ча стую это вы яв ля ет ся при по вто -

рных сги ба ниях–раз ги ба ни ях в запястье. Ри гид ность од ной ру ки

мо жет быть уси ле на, если просить па ци ен та од но вре мен но не сколь -

ко раз подряд под нять и опу с тить про ти во по лож ную ру ку (син-
ки не зия).

Тре мор

Мо жет быть опи сан как не про из воль ные, по вто ря ю щи е ся, рит мич -

ные си ну со и даль ные дви же ния, во вле ка ю щие обыч но од ну и бо лее

ко неч но стей или го ло ву, ли цо, че люсть, ту ло ви ще (титубация).

• Тремор по ра жа ет в ос нов ном ру ки, од на ко воз мож но по ра же ние

и ниж них ко неч но стей, ре же — че лю стей и губ, го ло вы и шеи

• Тре мор рук опи сы ва ет ся как «ка та ние пи люль»

• Ча с то та тре мо ра 3–6 Гц

• Тремор в со сто я нии по коя, который уси ли ва ет ся при тре во ге или

стрес се

• Тремор умень ша ет ся или во все ис че за ет при ак тив ном дви же нии.
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Рис. 12.5. Ха ра к тер ная по за па ци -
ен та с бо лез нью Пар кин со на

Брадикинезия

Ригидность

Тремор

Постуральная
неустойчивость
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На ран ней ста дии бо лез ни Пар кин со на тре мор и дру гие при зна -

ки обыч но вы ра же ны асим мет рич но. По да в ля ю щие боль шин ст во

па ци ен тов с бо лез нью Пар кин со на стра да ют толь ко от аки не зии и

ри гид но сти без тре мо ра. У некоторых па ци ен тов мо жет на блю дать -

ся по сту раль ный тре мор (см. ни же) ско рее, чем клас си че ский тре -

мор в по кое.

Дру гие сим пто мы и про яв ле ния

• Че реп ные нер вы. Обс ле до ва ние дви же ний глаз ных яб лок мо жет

вы явить не грубые на ру ше ния взгля да вверх. Ве ки мо гут по дер ги -

вать ся (бле фа ро кло нус), вы яв ля ет ся над бров ный реф лекс. У здо -

ро вых лю дей реф ле к тор ное ми га ние бы ст ро ис че за ет, а при бо -

лез ни Пар кин со на ми га ю щий от вет без за ту ха ния вы яв ля ет ся при

ка ж дом при кос но ве нии ко лбу. Од на ко это неспе ци фи чный при-

знак бо лез ни Пар кин со на.

• Ко неч но сти. Мы шеч ная си ла, су хо жиль ные реф ле к сы и чув ст ви -

тель ность в нор ме, по дош вен ные реф ле к сы сни же ны. Боль или ло -

мо та в мыш цах — ча с тый при знак; мно гие боль ные по сту па ют в

клинику с син дро мом «за мо ро жен но го пле ча» или дан ный син -

дром раз ви ва ет ся в по с ле ду ю щем.

• Ве ге та тив ные на ру ше ния. Кож ные по кро вы саль ные, воз мож на се -

бо рея. Не ред ко на блю да ют ся за по ры. Дру гие ве ге та тив ные

нарушения, та кие как по сту раль ная ги пер тен зия, от но си тель но

уме рен но вы ра же ны по срав не нию с син дро мом Шая–Дрейдже -
ра (табл. 12.2).

• За труд не ния гло та ния (вклю чая сгла ты ва ние слю ны) мо гут при ве -

с ти к вы те ка нию слю ны (си а лор рея).

• Ин сом ния, де прес сия и де мен ция (гл. 3 и 8) ча с то со про во ж да ют

бо лезнь Пар кин со на.

Те че ние за бо ле ва ния и про гноз

Те че ние бо лез ни Пар кин со на про грес си ру ю щее. У па ци ен тов, не по -

лу ча ю щих ле че ния, раз ви ва ют ся тя же лые фор мы с ин ва ли ди за ци ей

вслед ст вие обезд виж енно сти, с уг ро зой для жиз ни вслед ст вие брон -

хоп нев мо нии, сеп ти це мии или ле гоч ной эм бо лии, в сре д нем че рез

7–10 лет от де бю та бо лез ни. Сов ре мен ные ме то ды ле че ния по боль -

шей ча с ти сим пто ма ти че ские, мо гут уве ли чить сред нюю про дол жи -

тель ность жиз ни.
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Ди аг но сти ка

• Ди аг но сти ка бо лез ни Пар кин со на ос но ва на на три а де кли ни че -

ских сим пто мов. Очень важна асим мет рия при зна ков в на ча ле за -

бо ле ва ния.

• Ска ни ро ва ние моз га стан дарт ны ми тех но ло ги я ми (КТ и МРТ) ма -

ло ин фор ма тив но.

• ПЭТ (см. гл. 8, с. 107) в на сто я щее вре мя ис поль зу ет ся как ис сле до -

ва тель ский ин ст ру мент; для боль шин ст ва па ци ен тов не до с ту пен.

Ви зу а ли за ция транс пор те ра до фа ми на методом ОФЭКТ мо жет об -

на ру жить по ра же ние ниг ро ст ри ар ных до фа ми нер ги че ских ней -

ро нов, но из ме не ния неспе ци фич ны для бо лез ни Пар кин со на и

мо гут быть вы яв ле ны при дру гих аки не ти ко-ри гид ных син дро мах.

• В слу ча е со м ни тель но го ди аг но за до пол ни тель ную ин фор ма цию

мо жет пре до с та вить ре ак ция па ци ен та на пре па рат (см. ни же).

В боль шин ст ве слу ча ев диф фе рен ци аль ная ди аг но сти ка аки не ти -

ко-ри гид но го син дро ма (табл. 12.1) и бо лез ни Пар кин со на не вы зы -

ва ет осо бых за труд не ний, для это го важ ны анам нез, где от ра же ны

осо бен но сти раз ви тия сим пто ма ти ки, и ре зуль та ты со ответ ст ву ю -

щих об сле до ва ний (наи бо лее ча с то ле кар ст вен но ин ду ци ро ван ный
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Таб ли ца 12.2. Иди о па ти че ские аки не ти ко-ри гид ные син дро мы, от лич ные
от бо лез ни Пар кин со на

Муль ти си стем ная ат ро фия (МСА)
Экс тра пи ра мид ные нарушения в со че та нии с од ним или не сколь ки ми

сле ду ю щи ми признаками:
• ве ге та тив ная не до с та точ ность (син дром Шая–Дрейдже ра)
• моз жеч ко вая ди с функ ция
• пи ра мид ные на ру ше ния

Ко г да пар кин со низм до ми ни ру ет, син дром на зы ва ют МСА–П, в от ли чие
от МСА–М, ко гда до ми ни ру ют моз жеч ко вые сим пто мы.

Про г рес си ру ю щий надъ ядер ный па ра лич
(ПНП, син дром Сти ла–Ри чард со на–Оль шев ско го)

На ру ше ние про из воль но го взо ра — сна ча ла взгляда вниз, за тем вверх,
за тем в го ри зон таль ном на пра в ле нии — ас со ци и ровано
с эк с т ра пи ра мид ны ми рас строй ства ми (с ран ней по сту раль ной
неустойчивостью) и де мен ци ей.

Син дро мы, со че та ю щие сим пто мы пар кин со низ ма и це ре б раль ной
кор ти каль ной ди с функ ции

Кор ти ко ба заль ная де ге не ра ция (КБД) — край не ред ко
Де мен ция с тель ца ми Ле ви (ДТЛ)
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пар кин со низм). Су ще ст ву ют и дру гие аки не ти ко-ри гид ные син -

дро мы (табл. 12.2), ко то рые мо гут ус лож нить ус та но в ле ние ди аг -

но за; при этом низ кая эф фе к тив ность ан ти пар кин со ни че ских пре -

па ра тов мо жет быть важ ным ди аг но сти че ским кри те ри ем (вме сте

с тем у не ко то рых па ци ен тов с муль ти си стем ной ат ро фи ей ре -

зуль тат это го те с та по ло жи тель ный, по край ней ме ре в на ча ле при -

е ма пре па ра тов).

Бо лезнь Пар кин со на сле ду ет от ли чать от дру гих при чин тре мо ра

(см. ни же), та ких как це ре б ро ва ску ляр ные за бо ле ва ния и нор мо тен -

зив ная гид ро це фа лия (гл. 13 и 18).

Ле че ние

Ме ди ка мен тоз ное ле че ние

Ос нов ное ле че ние сим пто ма ти че ское, и на пра в ле но оно на вос ста -

но в ле ние ба лан са ме ж ду ней тро транс мит те ра ми (рис. 12.4) с по мо -

щью ан ти хо ли нер ги че ских средств или, что бо лее важ но, пре па ра -

тов, улуч ша ю щих до фа ми нер ги че скую пе ре да чу (рис. 12.6). Ле че ние

сле ду ет на чи нать по с ле по я в ле ния чет кой сим пто ма ти ки.

Леводопа (L-ДО ФА)
Пре па ра т пер во го ря да в ле кар ст вен ной те ра пии бо лез ни Пар кин -

со на — болезни, при во дя щей к зна чи тель ной ин ва ли ди за ции па ци -

ен та. Это ес те ст вен ный суб страт для син те за до фа ми на (рис. 12.7).

В от ли чие от са мо го до фа ми на, L-ДО ФА мо жет пре одо ле вать ге ма -

то эн це фа ли че ский барь ер и по э то му по сту па ет в ЦНС при пер-

ораль ном при е ме.

Боль шая часть при ни ма е мо го L-ДО ФА ме та бо ли зи ру ет ся в до фа -

мин пе ри фе ри че ской ДО ФА-де кар бо к си ла зой до то го, как пре па рат

до с тиг нет моз га. По э то му леводопа на зна ча ет ся вме сте с ин ги би то -

ром пе ри фе ри че ской ДО ФА-де кар бо к си ла зы (бен се ра зид или кар -

би до па). Бла го да ря это му умень шается вы ра жен но сть по боч ных эф -

фе к тов леводопы (тош но та, рво та).

Ком би ни ро ван ные пре па ра ты, со дер жа щие леводопу с кар би -

до пой или бен се ра зи дом, так же мо гут вы зы вать по боч ные эф фе к ты

(по сту раль ная ги по тен зия, спу тан ность со з на ния, гал лю ци на ции,

бред), од на ко боль шин ст во па ци ен тов с бо лез нью Пар кин со на чув -

ст ву ют улуч ше ние после их при е ма, в осо бен но сти на ран них ста -

ди ях за бо ле ва ния.
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Рис. 12.6. Дей ст вия ле кар ст вен ных средств, улуч ша ю щих до фа ми нер ги че -
скую ней ро транс мис сию при бо лез ни Пар кин со на. Аман та дин — сла бый про -
ти во пар кин со ни че ский пре па рат; фармакологический эф фект обусловлен не -
сколь ки ми механизмами. В до ба в ле ние к тем эф фе к там, ко то рые показаны на
рисунке, су ще ст ву ют также ко с вен ные механизмы, ис поль зу ю щие дру гие ней -
ро транс мит те ры, та кие как глу та мат

Рис. 12.7. Пу ти ме та бо лиз ма до фа ми на. На ря ду с де гра да ци ей под дей ст ви ем
ферментов МАО-В и ка те хол-О-ме тил транс фе ра зы (КОМТ) до фа мин так же уда -
ля ет ся из си нап ти че ской ще ли путем се ле к тив но го об рат но го за хва та ней ро нами

                                 Син тез                                                            Де гра да ция
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Ос лож не ния дли тель ного при е ма L-ДО ФА
К со жа ле нию, по с ле 2–5 лет при е ма леводопы эф фе к тив ность ог -

ра ни чи ва ет ся ос лож не ни я ми мо тор ных флю к ту а ций и дис ки -
не зий.

Дви га тель ные флю к ту а ции:
• «из на ши ва ние» («wearing-off») — при выч ные до зы пре па ра та

ока зы ва ют лишь крат ко вре мен ный эф фект

• «вклю че ние/вы клю че ние» — па ци ент пе ре хо дит из со сто я ния

улуч ше ния по с ле при е ма пре па ра та («вклю че ние») к аки не ти ко-

ри гид но му со сто я нию («вы клю че ние»). Сме на со сто я ний мо жет

на сту пать вне за ви си мо сти от ре жи ма при е ма пре па ра та.

Ди с ки не зии — не про из воль ные дви же ния, по я в ля ю щи е ся при

при е ме пре па ра тов, на при мер вра ща тель ные дви же ния при вы со -

ком уров не до фа ми на (дис ки не зия пи ка до зы) или бо лез нен ные

мы шеч ные со кра ще ния, обыч но в мыш цах ног, при низ ком уров не

до фа ми на (ди с то ния из на ши ва ния до зы).

Вы ра жен ность мо тор ных флю к ту а ций и дис ки не зий мо жет быть

не сколь ко смяг че на у не ко то рых па ци ен тов сле ду ю щи ми спо со ба ми:

• ча с тым при е мом ма лых доз пре па ра тов, со дер жа щих L-ДО ФА

• при ме не ни ем пре па ра тов с кон т ро ли ру е мым вы сво бо ж де ни ем

• со в ме ст ным ис поль зо ва ни ем пре па ра тов L-ДО ФА и се ле ги ли на
(ин ги би то р мо но ами но о к си да зы ти па В (МАО-В); бло ки ру ет ме -

та бо лизм до фа ми на), эн та ка по на (ин ги би то р КОМТ, за мед ля ю -

ще го ка та бо лизм L-ДО ФА), а также пря мых аго ни стов до фа ми -
но вых ре цеп то ров, таких как бро мо к рип тин, ка бер го лин,
перголид, ро пи ни рол, пра ми пе к сол, апо мор фин (последний

вво дит ся под кож но дроб ны ми до за ми или вну т ри вен но мед лен но

по сред ст вом спе ци а ли зи ро ван ной си с те мы).

Дру гие по боч ные эф фе к ты L-ДО ФА ку пи ру ют ся пре па ра та ми с ми -

ни маль ным эф фе к та ми цен т раль но го ан та го ни ста до фа ми на, на -

при мер дом пе ри дон — при тош но те и ати пич ные ней ро леп ти ки

(рис пе ри дон, олан за пин, кло за пин) или ин ги би то ры хо ли -
не сте ра зы (до не пе зил и ри ва стиг мин; гл. 18) — у па ци ен тов с

ког ни тив ным сни же ни ем.

Дру гие пре па ра ты
Се ле ги лин мо жет иг рать важную роль в ка че ст ве сред ст ва для ле -

че ния бо лез ни Пар кин со на на ран них ста ди ях за бо ле ва ния, когда

мо жет при ме нять ся в ка че ст ве мо но те ра пии. Пре па рат дол жен на -
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зна чать ся при мед лен но про грес си ру ю щей фор ме за бо ле ва ния с уче -

том ос нов но го фар ма ко ло ги че ско го эф фе к та — уг не те ния ак тив но -

сти МАО-В и, как следствие, умень ше ния об ра зо ва ния пред по ла га е -

мых про то к си нов (ана ло гич ных N-МФТП), в сво ей ак ти ви ро ван ной

фор ме об ла да ю щих свой ст ва ми сво бод ных ра ди ка лов. Де та ли функ -

ци о ни ро ва ния это го ней ро про те к тив но го ме ха низ ма ос та ют ся не

до кон ца вы яс нен ны ми. Мно гие нев ро ло ги на зна ча ют на ран них

ста ди ях бо лез ни Пар кин со на с де фи ци том L-ДО ФА се ле ги лин в ка -

че ст ве мо но те ра пии. Та кое ле че ние по з во ля ет от сро чить при ем пре -

па ра тов L-ДО ФА на оп ре де лен ный пе ри од вре ме ни.

Аго ни сты до фа ми но вых ре цеп то ров иг ра ют зна чи тель ную

роль в ле че нии ран них ста дий бо лез ни Пар кин со на, по тен ци аль но

отдаляя по треб ность в L-ДО ФА, тем са мым сни жая ве ро ят ность воз -

ник но ве ния дви га тель ных ос лож не ний. В на сто я щее вре мя ши ро ко

об су ж да ет ся воз мож ность при ме не ние аго ни стов до фа ми но вых ре -

цеп то ров в ка че ст ве мо но те ра пии. Та кой под ход обос но ван у боль -

ных мо ло до го воз рас та, при вы со ком ри с ке L-ДО ФА-ин ду ци ро ван -

ных дис ки не зий и дви га тель ных флю к ту а ций.

Аман та дин, не смо т ря на по тен ци аль ную воз мож ность до с ти же -

ния хо ро ше го ре зуль та та, ос но вы ва ю щу ю ся на ме ха низ ме дей ст вия

(рис. 12.6), при но сит лишь сла бое улуч ше ние на ран них ста ди ях бо -

лез ни Пар кин со на. В по с ле ду ю щем его на зна че ние мо жет умень шать

вы ра жен ность дис ки не зий, вы зван ных при е мом L-ДО ФА.

Ан ти хо ли нер ги че ские пре па ра ты, та кие как три ге к си фе ни -

дил, ор фе над рин и бенз тро пин, так же об ла да ют лишь уме рен ной

эф фе к тив но стью, хо тя счи та ет ся, что они мо гут умень шать вы ра -

жен ность тре мо ра, то г да как в дан ной си ту а ции пре па ра ты L-ДО ФА

ме нее эф фе к тив ны. Ан ти хо ли нер ги че ские пре па ра ты об ла да ют серь -

ез ны ми по боч ны ми эф фе к та ми, та ки ми как за держ ка мо че ис пу с ка -

ния, су хость во рту, рас плыв ча тость зре ния и, ко неч но, ча с тич ная

спу тан ность со з на ния и гал лю ци на ции у по жи лых.

Ле кар ст вен ные про бы

Ре ак ция на ле че ние при бо лез ни Пар кин со на име ет ди аг но сти че -

ское зна че ние, так как у боль шин ст ва па ци ен тов с иди о па ти че -

ским про цес сом от ме ча ет ся улуч ше ние при ак ти ва ции до фа ми -

нер ги че ской пе ре да чи. Это мо жет быть лег ко вы яв ле но у

ам бу ла тор но го боль но го, ко то рый ве дет днев ник обо ст ре ний и

ре мис сий, свя зан ных с при ме не ни ем пре па ра тов L-ДО ФА. Ве де -
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ние днев ни ка так же по лез но при из ме не нии ре жи ма при е ма и до -

зи ро вок дру гих пре па ра тов. Сле ду ю щий под ход к ус та нов ке ди аг -

но за за клю ча ет ся в на блю де нии за дви га тель ны ми функ ци я ми па -

ци ен та (на при мер, за ско ро стью ходьбы) до и че рез не сколь ко

ча сов по с ле при е ма од ной до зы L-ДО ФА-со дер жа ще го пре па ра та

или аго ни ста до фа ми но вых ре цеп то ров (для этих це лей мо жет

ока зать ся по лез ным уве ли че ние до зы вво ди мо го под кож но апо -

мор фи на).

Хи рур ги че ское ле че ние

Сте ре о та к ти че ская та ла мо то мия — хи рур ги че ское раз ру ше ние

та ла му са при на ли чии эф фе к та от ме ди ка мен тоз ной те ра пии про -

во дит ся ред ко; по ка за на па ци ен там с тя же лым тре мо ром, не под да -

ю щим ся ле кар ст вен ному лечению. Пал ли до то мия (раз ру ше ние

блед но го ша ра) ис поль зу ет ся при ле че нии ле кар ст вен ных дис ки не -

зий. Но вые тех но ло гии вклю ча ют сти му ля цию оп ре де лен ных моз -

го вых цен т ров вме сто их ис се че ния и раз ра бот ку хи рур ги че ских до -

с ту пов к суб та ла ми че ско му яд ру.

Пе ре сад ка кле ток чер ной суб стан ции эм б ри о на яв ля ет ся экс пе -

ри мен таль ной тех но ло ги ей. Эф фе к тив ность при бо лез ни Пар кин -

со на не ус та но в ле на, хо тя у па ци ен тов с N-МФТП -ин ду ци ро ван ным

пар кин со низ мом от ме че но за мет ное улуч ше ние.

Дру гие на ру ше ния дви же ния — дис ки не зии
Эти нарушения объединяют все рас стройства дви же ний, про ти во -

по лож ные аки не ти ко-ри гид но му син дро му. Из бы точ ные не про из -

воль ные дви же ния мо гут встре чать ся как по с лед ст вия ме ди ка мен -

тоз ной те ра пии бо лез ни Пар кин со на, как бы ло опи са но вы ше, но

су ще ст ву ют и дру гие при чины.

Хо рея

Хо ре е по доб ные дви же ния, не рит мич ные, без чет кой по с ле до ва тель -

но сти, мо гут опи сы вать ся как «тан цу ю щие», ино гда про из во дят впе -

чат ле ние псев до це ле со об раз ных. В дви же ние мо жет быть во вле че -

на лю бая часть те ла, нор маль ные дви га тель ные ак ты пре ры ва ют ся

хо ре и че ским ги пер ки не зом. При чи ны при об ре тен ной хо реи (кро -

ме хро ни че ской те ра пии пре па ра та ми L-ДО ФА):
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• Пост ин фек ци он ные (хо рея Си ден га ма, ас со ци и ро ван ная с рев -

ма тиз мом, в на сто я щее вре мя встре ча ет ся ред ко)

• Ис тин ная по ли ци те мия

• Си с тем ная крас ная вол чан ка

• Ти ре о то к си коз

• Бе ре мен ность и при ем ораль ных кон т ра цеп ти вов

• При ем не аде к ват ных доз фе ни то и на, ал ко го ля, ней ро леп ти ков.

Хо рея на блю да ет ся при бо лез ни Ген тинг то на (гл. 18), она ас со -

ци и ро ва на с де мен ци ей, но мо жет про яв лять ся при дру гих ред ких

на след ст вен ных заболеваниях.

Улуч ше ние при хо рее до с ти га ет ся на зна че нием те т ра бе на зи на
(в Российской Федерации не применяется. — Прим. ред.), умень ша -

ю ще го за па сы мо но ами нов, од на ко его при ме не ние свя за но с ри с -

ком раз ви тия тя же лой де прес сии. Аль тер на ти вой мо гут слу жить ней -

ро леп ти ки, та кие как суль пи рид или га ло пе ри дол.

При ге ми бал лиз ме дви же ния бо лее рез кие и гру бые и ог ра ни че -

ны од ной сто ро ной туловища, воз ни ка ют вслед ст вие по ра же ния кон -

т ра ла те раль но го суб та ла ми че ско го яд ра.

Ате тоз

На силь ст вен ные дви же ния зна чи тель но мед лен нее и бо лее вы чур -

ные, чем при хо рее. Ате тоз пред ста в ля ет со бой пе ре ход от од ной ди -

с то ни че ской по зы к дру гой (см. ни же). Обыч но ас со ци и ро ван с вро -

ж ден ным по вре ж де ни ем го лов но го моз га (це ре б раль ный па ра лич;

гл. 18), про те ка ю щим, в ча ст но сти, с не она таль ной ги пер би ли ру би -

не ми ей (ядерная желтуха).

Тре мор

При чи ны тре мо ра, по ми мо бо лез ни Пар кин со на, при ве де ны в табл. 12.3.

Эс сен ци аль ный тре мор — рас про стра нен ное со сто я ние, которое

ха ра к те ри зу ет ся:

• На ли чи ем се мей но го анам не за

• По сту раль ным тре мо ром обе их рук, и поэтому слож но стью дер жа ния

пред ме тов (кру жка, лож ка и пр.), нарушением пись ма и т. д., ино гда во -

вле ка ют ся и дру гие ча с ти те ла, вклю чая го ло ву; в по кое от сут ст ву ет

• От сут ст ву ют эк с т ра пи ра мид ные или моз жеч ко вые на ру ше ния

• Тре мор мо жет умень шать ся под дей ст ви ем ал ко го ля

• Воз мож но улуч ше ние при ле че нии про пра но ло лом или при ми до -

ном.
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Ди с то ния

Не про из воль ные мы шеч ные со кра ще ния — при чи на не нор маль ных

поз:

• Бле фа рос пазм — не про из воль ное за кры ва ние глаз

• Оку ло гир ный криз — гла за за ка ты ва ют ся как при по стэн це фа -

ли ти че ском пар кин со низ ме

• Спа сти че ская кри во шея — бо лез нен ное со кра ще ние гру ди но-

клю чич но-со с це вид ной мыш цы, ко то рая мо жет быть ги пер тро фи -

ро ва на (как и дру гие мыш цы шеи), что при во дит к не про из воль -

но му по во ро ту шеи в од ну сто ро ну, ино гда — впе ред (ан те кол лис)

или на зад (ре т ро кол лис)

• Ла рин гос пазм — спазм мышц гор та ни, со про во ж да ю щий ся

хри пом

• Тризм — спазм же ва тель ных мышц
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Таб ли ца 12.3. При чи ны тре мо ра

Тре мор по коя
Бо лезнь Пар кин со на
Другие аки не ти ко-ри гид ные син дро мы

По с ту раль ный тре мор (ма к си маль ный
при под дер жа нии по зы)

Эссенциальный тремор
Фи зио ло ги че ский тре мор, ко то рый мо жет уси ли вать ся при:

• вол не нии
• ти ре о то к си ко зе
• при е ме ал ко го ля
• приеме пре па ра тов (на при мер, брон хо ли ти ков)

Ки не ти че ский тре мор (уси ли ва ет ся при це ле на пра в лен ных
дви же ни ях, при при бли же нии к объ е к ту — ин тен ци он ный
тре мор)

По ра же ние моз жеч ка
• рас се ян ный скле роз
• ге ре ди тар ные ата к сии

Но во об ра зо ва ния, ин фаркт, кро во из ли я ние в моз жечок

По с ту раль ный и ки не ти че ский тре мор мо жет быть
ас со ци и ро ван с ди с то ни ей, не ко то ры ми пе ри фе ри че ски ми
по ли нейро па ти я ми
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• «Пи с чий» спазм — бо лез нен ное, не нор маль ное по ло же ние ки с -

ти, обыч но про во ци ру ет ся оп ре де лен ной на груз кой

• Ге не ра ли зо ван ная ди с то ния сход на с на след ст вен ной пер вич -
ной тор си он ной ди с то ни ей (бо лее из вест на как де фор ми ру ю -

щая мы шеч ная ди с то ния), так же встре ча ет ся как ре ак ция на при -

ем ле кар ст вен ных пре па ра тов и как про яв ле ние по вре ж де ния

го лов но го моз га, вы зван но го мно го чис лен ны ми при чи на ми, на -

при мер ги по к си ей.

Ме ди ка мен тоз ное ле че ние обыч но малоэффективно, хо тя ге не -

ра ли зо ван ные ди с то нии мо гут ку пи ро вать ся при ме не ни ем вы со -

ких доз ан ти хо ли нер ги че ских средств (три ге к си фе ни дин). Ред -

кая фор ма на след ст вен ной ди с то нии обыч но про яв ля ет ся в

ниж них ко неч но стях в ран нем воз рас те и хо ро шо ре а ги ру ет на

ма лые до зы L-ДО ФА. Оча го вые ди с то нии мо гут ус пеш но ку пи ро -

вать ся вве де ни ем в по ра жен ную мыш цу бо ту ли ни че ско го то к -
си на. Ред кие па ро ксиз маль ные ди с то нии чув ст ви тель ны к

про ти во су до рож ным сред ст вам.

Ми о кло нии

Рез кие, бы ст рые по дер ги ва ния мышц, ко то рые в ря де слу ча ев мо -

гут со от вет ст во вать па то ло ги че ским элек т ри че ским раз ря дам в

ко ре го лов но го моз га, что по з во ля ет их ас со ци и ро вать с эпи леп -

си ей (гл. 10). При чи ной ми о кло ни че ских су до рог мо жет быть по -

ра же ние дру гих от де лов ЦНС, вклю чая спин ной мозг, вслед ст вие

де ге не ра тив ных и ме та бо ли че ских рас стройств. Вальп ро ат на трия

и кло на зе пам яв ля ют ся пре па ра та ми вы бо ра при ми о кло ни че ской

эпи леп сии.

Ти ки

Ред кие, на вяз чи вые, по вто ря ю щи е ся, сте рео тип ные дви же ния. Мо -

гут про из воль но сдер жи вать ся в те че ние оп ре де лен но го вре ме ни,

но обыч но уси ли ва ют ся сра зу по с ле то го, как че ло век пе ре ста ет им

со про ти в лять ся.

При син дро ме Жи ля де ля Ту рет та слож ные ти ки ас со ци и ро -

ва ны с на силь ст вен ной ре чью, ко то рая но сит ха ра к тер по вто ре ния

(эхо ла лия) или про из но ше ния не при стой но стей (ко про ла лия).

Эф фект от ме ди ка мен тоз но го ле че ния не все гда хороший, улуч ше -

ние мо жет на сту пить при при е ме ней ро леп ти ков.
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На ру ше ния дви же ний, ин ду ци ро ван ные
ле кар ст вен ны ми пре па ра та ми

Мно гие ле кар ст вен ные пре па ра ты мо гут ин ду ци ро вать тре мор

(табл. 12.3).

При ем ней ро леп ти ков — ан та го ни стов до фа ми но вых ре цеп то-

ров — мо жет быть ас со ци и ро ван с мно го чис лен ны ми по боч ны ми

дви га тель ны ми эф фе к та ми, вклю чая:

• Ост рые ди с то ни че ские ре ак ции

• Ака ти зия — дви га тель ное воз бу ж де ние, со че та ю ще е ся с не про -

из воль ны ми дви же ни я ми в но гах и на ру ше ни ем ноч но го сна

• Пар кин со низм, вы зван ный при е мом ле кар ст вен ных пре па ратов

• Поздняя дис ки не зия — у па ци ен та раз ви ва ют ся не про из воль -

ные дви же ния мышц ли ца че рез дли тель ный пе ри од по с ле при е -

ма ней ро леп ти ков, которые мо гут со хра нять ся да же по с ле их от -

ме ны.

На и бо лее вы ра жен ные дви га тель ные на ру ше ния при при е ме ней -

ро леп ти ков пред ста в ля ют уг ро зу раз ви тия зло ка че ст вен но го ней -
ро леп ти че ско го син дро ма, ко гда у па ци ен та по я в ля ют ся ге не ра ли -

зо ван ная мы шеч ная ри гид ность, тре мор, из ме нен ное со з на ние и

вы ра жен ные кар ди о ва ску ляр ные расстройства. Ри гид ность на столь -

ко вы ра же на, что спо соб на при ве с ти к повреждению му с ку ла ту ры и

со про во ж да ет ся по вы ше ни ем ак тив но сти КФК и, ино гда, ми ог ло би -

ну ри ей. Ле че ние вклю ча ет вос ста но ви тель ные ме ро при я тия и от ме -

ну пре па ра тов, эф фект ока зы ва ет при ме не ние аго ни ста до фа ми но -

вых ре цеп то ров — бро мо к рип ти на и ми о ре ла к сан та дан т ро ле на.

Раз лич ные мы шеч ные рас строй ства

• Син дром бес по кой ных ног (син дром Эк бо ма) — ча с то встре -

ча ю ще е ся рас строй ство, ха ра к те ри зу ю ще е ся му чи тель ным, не пре -

одо ли мым же ла ни ем дви гать но га ми (ака ти зия), с не при ят ны ми

ощу ще ни я ми в но гах. Со с то я ние ухуд ша ет ся в ве чер нее вре мя или

но чью, сим пто мы уси ли ва ют ся в по кое и ис че за ют при дви же нии.

Ран нее на ча ло бо лез ни сви де тель ст ву ет о ее на след ст вен ном ха -

ра к те ре. Ча с то встре ча ет ся у по жи лых жен щин без отя го щен ной

на след ст вен но сти, но у ко то рых име ет ся пе ри фе ри че ская нев ро -

па тия, что по з во ля ет пред по ла гать связь ме ж ду эти ми со сто я ни я -

ми (гл. 17). Воз мож ны также ас со ци и ро ван ные за бо ле ва ния: по ра -

же ния по яс нич ных ко реш ков (гл. 15), же ле зо де фи цит ные со сто я ния

и по чеч ная не до с та точ ность. Ес ли вы ра жен ность нев ро ло ги че ско -
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го де фи ци та зна чи тель на, на зна ча ют ся до фа ми нер ги че ские пре -

па ра ты или аго ни сты ре цеп то ров до фа ми на. Ис поль зу ют ся также

опиаты, кло на зе пам, га ба пен тин и же ле зо за ме ща ю щая те ра пия.

Син дром «болезнен ных ног и дви жу щих ся паль цев» встре ча ет ся

на мно го ре же, чем син дром бес по кой ных ног и ху же под да ет ся ле -

че нию. Боль у та ких па ци ен тов на мно го силь нее, от ме ча ют ся по -

сто ян ные сво дя щие дви же ния паль цев.

• Син дром ри гид но го че ло ве ка — очень ред кое со сто я ние, ха -

ра к те ри зу ю ще е ся мед лен но про грес си ру ю щей ри гид но стью ту ло -

ви ща и ди с таль ных от де лов ко неч но стей с бо лез нен ны ми мы шеч -

ны ми спаз ма ми. Имеется связь с ди а бе том и эпи леп си ей. Ди аг ноз

мо жет быть под твер жден ЭМГ, на ли чи ем спе ци фи че ских ан ти тел,

в не ко то рых слу ча ях — по я в ле ни ем оли го кло наль ных ан ти тел в

СМЖ (гл. 16). С учетом пред по ла га е мой ау то им мун ной при чи ны

за бо ле ва ния по ло жи тель ный эф фект у не ко то рых па ци ен тов

достигается назначением им му но мо ду ля то ров (сте ро и ды, вну т ри -

вен ное вве де ние гам маг ло бу ли на, плаз ма фе рез). Воз мо жен эф фект

сим пто ма ти че ской те ра пии, на при мер при ме не ние бен зо ди а зе -

пи нов. Су ще ст ву ют бы ст ро про грес си ру ю щие фор мы спи наль ной

ри гид но сти, не ко то рые из них име ют па ра не опла сти че ское про -

ис хо ж де ние.

• Ли це вой ге мис пазм опи сан в гл. 4.

• Пси хо ген ные рас строй ства дви же ния долж ны быть тща тель -

но ис клю че ны. Пси хо ген ный ба зис мо жет рас сма т ри вать ся как

при чи на, ес ли ги пер ки не зы име ют ва ри а бель ный ха ра к тер, ис че -

за ют при от вле че нии вни ма ния и ас со ци и ро ва ны с дру ги ми кли -

ни че ски ми сим пто ма ми пред по ло жи тель но «не ор га ни че ско го»

про ис хо ж де ния (гл. 19).

Клю че вые положения
• Бо лезнь Пар кин со на

• Ха ра к те ри зу ет ся клинической триадой — аки не зия, ри гид но сть и
тре мо р; мо жет раз вить ся по сту раль ная не ус той чи вость

• При чи на — де ге не ра ция ниг ро ст ри ар ных до фа ми нер ги че ских ней -
ро нов, вы яв ля ют ся вклю че ния (тель ца Ле ви).

• Ос нов ное ле че ние — пре па ра ты L-ДО ФА, воз мож ны ос лож не ния во
вре мя ле че ния

• Дис ки не зия (на при мер, хо рея) противоположны дви га тель ным рас -
строй ствам типа аки не ти ко-ри гид ного син дро ма.
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Бо лезнь Пар кин со на
Ис то рия бо лез ни. 61-лет ний па ци ент от ме ча ет тре мор,пре и му ще ст вен но
в пра вой ру ке, на про тя же нии 6 ме ся цев. При об сле до ва нии вы яв ля ют ся ги -
по ми мия, тре мор по коя в ле вой ру ке по ти пу «ка та ния пи люль», ис че за ю щий
при дви же нии, а так же ри гид ность по ти пу «зуб ча то го ко ле са» в ле вой ки с ти.
У боль но го су ту лая осан ка с умень шен ным раз ма хом ле вой ру ки при по ход -
ке (ахей ро ки нез).
Ком мен та рии. На ли чие всех трех ком по нен тов клас си че ской кли ни че ской
три а ды — тре мо ра в по кое, ри гид но сти и бра ди ки не зии (ги по ми мия, ахей -
ро ки нез), ука зы ва ет на ран нюю ста дию бо лез ни Пар кин со на. Асим мет рич -
ное рас пре де ле ния сим пто мов да ет до пол ни тель ное под твер жде ние дан но -
му ди аг но зу. Кли ни че ские сим пто мы, в до пол не ние к сим мет рич но му на ча лу,
ука зы ва ю ще му на аки не ти ко-ри гид ный син дром, от лич ный от бо лез ни Пар -
кин со на, вклю ча ет в се бя зна чи тель ную по сту раль ную ги по тен зию. Хо тя па -
ци ен ты с бо лез нью Пар кин со на мо гут иметь уме рен но сни жен ное ар те ри -
аль ное да в ле ние, оно ско рее сви де тель ст ву ет о муль ти си стем ной ат ро фии
(син дром Шая–Дрей дже ра). Сле ду ет так же тща тель но ис сле до вать дви же -
ния глаз ных яб лок. Хо тя у па ци ен тов с бо лез нью Пар кин со на мо гут вы яв лять -
ся лег кие на ру ше ния взгля да вверх, бо лее чет ким при зна ком яв ля ет ся вер -
ти каль ный па ра лич гла зо дви га тель ных нер вов, вклю чая па рез взо ра вниз,
по з во ля ю щий пред по ла гать про грес си ру ю щий надъ ядер ный па ра лич (син -
дром Сти ла–Ри чард со на–Оль шев ско го).
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Гла ва 13

Ней ро хи рур гия.
Трав мы го ло вы и опу холи моз га

Ос нов ные положения

По вы шен ное вну т ри че реп ное да в ле ние

Кли ни че ские сим пто мы стой ко по вы шен но го вну т ри че реп но го

да в ле ния (го лов ная боль, рво та, отек со ска зри тель но го нер ва)

под роб но опи са ны в гл. 9. При резком повышении да в ле ния по -

я в ля ют ся до пол ни тель ные при зна ки, за ви ся щие от рас по ло же -

ния объ ем но го воз дей ст вия (рис. 13.1). Рез кое по вы ше ние

внутричерепного давления на блю да ет ся при трав ма ти че ской вну -

т ри че реп ной ге ма то ме, ухуд ше нии те че ния хро ни че ско го за бо -

ле ва ния, на при мер при опу хо ли, до с тиг шей кри ти че ско го раз -

ме ра (рис. 13.2). На ко нец, ги пер тен зия мо жет быть свя за на с

фор ми ро ва ни ем гры жи моз га в на ме те моз жеч ка или в боль шом

за ты лоч ном от вер стии с раз ви ти ем син дро ма вкли не ния со

сда в ле ни ем моз го во го ство ла.

Гид ро це фа лия

По вы шен ное вну т ри че реп ное да в ле ние, вы зван ное объ ем ным

воз дей ст ви ем в за кры той по ло с ти че ре па, уве ли чи ва ет ся при за -

труд не нии от то ка СМЖ (рис. 13.3). При чи на этого состоит в том,

что область вы ра бот ки СМЖ (хо рио и даль ное спле те ние же лу -

доч ков го лов но го моз га) ста но вит ся от ре зан ной от ме с та по гло -

ще ния (арах но и даль ные вор син ки по до бо ло чеч но го про стран -

ст ва), вследствие чего развивается рас ши ре ние же лу доч ков моз га

(рис. 13.4).

Гид ро це фа лия, или уве ли че ние объ е ма СМЖ, мо жет быть

• Ок к лю зи он ной, при ко то рой о тток СМЖ бло ки ру ет ся вну т ри же -

лу доч ков. При чи ной мо гут быть вро ж ден ные ано ма лии (на при -

мер, сте ноз силь ви е ва во до про во да, маль фор ма ция Ар ноль да–Ки -

а ри; гл. 18), а так же но во об ра зо ва ния (опу хо ли или ге ма то мы).

Ос т рая ок к лю зи он ная гид ро це фа лия тре бу ет сроч но го хи рур ги -

че ско го вме ша тель ст ва, из бы ток СМЖ вы во дит ся при по мо щи
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Рис. 13.1. Пос лед ст вия ост ро го по вы ше ния вну т ри че реп но го да в ле ния, за -
ви ся щие от ло ка ли за ции по ра же ния. а — но во об ра зо ва ние в по лу ша рии го -
лов но го моз га из на чаль но вы зы ва ет ла те раль ную тен то ри аль ную гры жу
(показана боль шой изогнутой стрел кой в левой части рисунка), а так же сме -
ще ние сре дин ных стру к тур (показано боль шой стрел кой вверху). При ла те -
раль ной тен то ри аль ной гры же ви соч ная до ля про ла би ру ет че рез тен то -
риальное от вер стие. Сда в ле ние ре ти ку ляр ной фор ма ции вы зы ва ет уг не те ние
со з на ния. Па ра лич III нер ва (гла зо дви га тель ный) из-за сда в ле ния как нер ва,
так и его яд ра в сре д нем моз ге, про яв ля ет ся от сут ст ви ем ре ак ции ип си ла те -
раль но го зрач ка на свет и его стой ким мид ри а зом. Воз мож ны также при зна -
ки по ра же ния длин ных про во дя щих пу тей в ви де па то ло ги че ских стоп ных реф -
ле к сов; б — цен т раль ная тен то ри аль ная гры жа; диф фуз ный отек моз га или
фор ми ро ва ние ла те раль ной гры жи мо жет при ве с ти к из ме не нию вер ти каль -
ной стру к ту ры моз га (пока за но стрел кой). Уро вень со з на ния сни жа ет ся, зрач -
ки из на чаль но су же ны, ре ак ция на свет от сут ст ву ет, впо с лед ст вии на блю да -
ет ся уме рен ный мид ри аз. Дру гие сим пто мы вклю ча ют в се бя ус та нов ку взо ра
вверх (из-за ком прес сии верх ней ча с ти сре д не го моз га и со сед них стру к тур),
а так же не са хар ный ди а бет из-за рас тя же ния стеб ля ги по фи за и ги по та ла му -
са; в — вкли не ние мин да ли ны моз жеч ка; при чи ной яв ля ет ся суб тен то ри аль -
ный объ ем ный про цесс. Гры жа вы хо дит че рез боль шое за ты лоч ное от вер стие
(боль шая стрел ка, направленная вниз). Объ ем ное об ра зо ва ние в зад ней че -
реп ной ям ке так же мо жет вы зы вать про ла би ро ва ние гры жи че рез тен то ри -
аль ное от вер стие (боль шая стрел ка, направленная вверх). Тон зи ляр ная гры -
жа вы зы ва ет ри гид ность шеи и ино гда на клон го ло вы (в ча ст но сти, у де тей).
Уро вень со з на ния снижается, в край них слу ча ях воз мож на ос та нов ка ды ха -
ния. Воз мож но по ра же ние жиз нен но важ ных цен т ров с бра ди кар ди ей и ар те -
ри аль ной ги пер тен зи ей
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а б в

вен т ри ку ляр но го дре на жа или в ка че ст ве по сто ян но го ле че ния

пе ре на пра в ля ет ся в дру гую по лость (вен т ри ку ло- пе ри то неаль -
ное шун ти ро ва ние)

• Со об ща ю щей ся, при ко то рой от ток СМЖ бло ки ру ет ся ни же же -

лу доч ко вой си с те мы, на при мер в ре зуль та те по вре ж де ния мягкой
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мозговой обо лоч ки и, со от вет ст вен но, са мих вор си нок. При чи ны

ее мо гут быть сле ду ю щие:

• Ме нин гит (гл. 14)

• Суб арах но и даль ное кро во из ли я ние (гл. 11).

(Оба этих за бо ле ва ния так же мо гут вы звать ок к лю зи он ную гид ро -

це фа лию.)

Кро ме то го, со об ща ю ща я ся гид ро це фа лия мо жет быть след ст ви -

ем по вы ше ния вяз ко сти СМЖ (на при мер, из-за вы со кой кон цен т ра -

ции бел ка).
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Рис. 13.2. Де ком пен са ция на -
ра с та ю ще го вну т ри че реп но го
объ ем но го по ра же ния. В на ча -
ле рас ши ре ние объемного
образования не ока зы ва ет
зна чи мо го воз дей ст вия на вну -
т ри че реп ное да в ле ние из-за
де я тель но сти ком пен са тор ных
ме ха низ мов (уча сток А). В по -
с ле ду ю щем, од на ко, да же не -
боль шое уве ли че ния объ е ма
со про во ж да ет ся зна чи тель -
ным по вы ше ни ем да в ле ния
(уча сток В)
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Рис. 13.3. Пу ти нор маль ной про дук ции, от то ка и аб сорб ции СМЖ. Вы де ля е -
мая хо рио и даль ны ми спле те ни я ми СМЖ от те ка ет из же лу доч ко вой си с те мы
в суб арах но и даль ное про стран ст во че рез от вер стия в чет вер том же лу доч ке.
В по с ле ду ю щем СМЖ аб сор би ру ет ся арах но и даль ны ми вор син ка ми

Боковой желудочек

Третий желудочек

Четвертый желудочек

Абсорбция СМЖ в веноз-
ные синусы через арахно-
идальные ворсинки

Продукция СМЖ хорио-
идальными сплетениями
желудочков

Сильвиев водопровод
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Дру гие фор мы гид ро це фа лии пред ста в ле ны ча ст ны ми кли ни че -

ски ми слу ча я ми, тре бу ю щи ми специальных ле чеб ных под хо дов:

• Дет ская гид ро це фа лия (гл. 18)

• Нор мо тен зив ная гид ро це фа лия (гл. 18).

Отек моз га

Тен ден ция к на ко п ле нию жид ко сти в го лов ном моз ге во к руг оча га

по ра же ния мо жет со про во ж дать ся до пол ни тель ным объ ем ным эф -

фе к том. Отек моз га мо жет быть вне кле точ ным (ва зо ген ный) или

вну т ри кле точ ным (ци то то к си че ский); см. гл. 11.

Че реп но-моз го вая трав ма

Этио ло гия и па то морфоло гия

При чи ны травм го ло вы при ве де ны в табл. 13.1. На и бо лее тя же лые

трав мы про ис хо дят во вре мя ДТП (до 60% слу ча ев ле таль но го ис хо -

да во вре мя ДТП обусловлены че реп но-моз го вой трав мой); ал ко голь -

ная ин то к си ка ция яв ля ет ся со пут ст ву ю щим фа к то ром.

Пов ре ж де ние го лов но го моз га в ре зуль тате че реп но-моз го вой трав -

мы наступает в дву х случаях:
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Рис. 13.4. КТ при ок к лю зи он ной
гид ро це фа лии. Ра с ши рен ные
ла те раль ные же лу доч ки с пе -
ри вен т ри ку ляр ной по ни жен ной
плот но стью (по ка за ны стрел кой)
сви де тель ст ву ют об оте ке ве ще -
ст ва моз га. Объ ем ное по ра же -
ние на уров не тре тье го же лу доч -
ка бло ки ру ет от ток из ла те-
раль ных же лу доч ков
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• По вре ж де ние из-за уда ра:
• кон ту зия или раз ру ше ние ко ры го лов но го моз га, обыч но лоб -

ных или ви соч ных до лей в ме с те уда ра или на про ти во по лож ной

сто ро не (про ти во удар)
• диф фуз ное по ра же ние бе ло го ве ще ст ва с мно же ст вен ным раз ры -

вом ак со нов (диф фуз ное ак со наль ное по вре ж де ние).

• Вто рич ные ос лож не ния:
• ге ма то ма (эпи ду раль ная, суб ду раль ная, ин т ра це ре б раль ная)
• отек моз га
• це ре б раль ная ише мия
• вкли не ние
• ин фек ция.

В от ли чие от по вре ж де ния при уда ре, вто рич ные ос лож не ния мо гут

быть по тен ци аль но ку ра бель ны.

Кли ни че ские про яв ле ния

Че реп но-моз го вые трав мы при ДТП ча с то воз ни ка ют в со че та нии с

мно же ст вен ным трав ма ти че ским по ра же ни ем дру гих ор га нов, ко -

то рые в боль шей сте пе ни, чем по вре ж де ние са мо го моз га, мо гут оп -

ре де лять тя жесть со сто я ния боль но го, ис ход за бо ле ва ния и ле чеб -

ную та к ти ку. Кон т роль за со сто я ни ем боль но го с тя же лой

че реп но-моз го вой трав мой с целью оп ре де ле ния по ка за ний к про -

ве де нию ре а ни ма ци он ных ме ро при я тий учи ты ва ет

• Ды ха тель ные пу ти; осо бое вни ма ние уде ля ет ся со сто я нию шей -

но го от де ла по зво ноч ни ка в слу чае со пут ст ву ю щей трав мы и/или

сме ще ния по звон ков друг от но си тель но дру га

• Ды ха ние
• Кро во об ра ще ние
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Таб ли ца 13.1. При чи ны трав мы го ло вы

Дорожно-транспортные происшествия (ДТП)

Па де ния

На па де ния с уда ром по го ло ве

Трав мы на ра бо те

Бытовые трав мы

Спор тив ные трав мы

Бо е вые трав мы — пу ли и ос кол ки от взры ва
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• Тяжелое по вре ж де ние органов груд ной клет ки (ге мо то ракс, пнев -

мо то ракс)

• Мас сив ное аб до ми наль ное кро во те че ние.

Толь ко по с ле про ве де ния оцен ки состояния больного и осу ще ст в -

ле ния долж ной кор рек ции воз мож но об сле до ва ние го ло вы, по зво -

ноч ни ка и ко неч но стей.

Анам нез че реп но-моз го вых травм со би ра ет ся за ча с тую по по ка -

за ни ям сви де те лей. При этом сле ду ет учи ты вать сле ду ю щие фа к ты:

• Об сто я тель ст ва трав мы; при эпи леп ти че ском при пад ке па ци ент

может по лу чить трав му с по те рей со з на ния

• Про дол жи тель ность на хо ж де ния без со з на ния и по сттрав ма ти че -

ской ам не зии. На ли чие «свет ло го про ме жут ка» ме ж ду мо мен -

том по лу че ния трав мы и по с ле ду ю щим уг не те ни ем со з на ния мо -

жет сви де тель ст во вать о ку ра бель ном ха ра к те ре про цес са, на при мер

в случае ге ма то мы

• Го лов ная боль и тош но та мо гут быть при зна ка ми вну т ри че реп ной

ге ма то мы.

Ос нов ные ком по нен ты нев ро ло ги че ско го об сле до ва ния па ци ен -

тов с че реп но-моз го вой трав мой:

• Внеш ние признаки трав мы:
• кро во под те ки и сса ди ны

• При зна ки пе ре ло ма ос но ва ния че ре па:
• дву сто рон ние пе ри ор би таль ные ге ма то мы, ге ма то ма в верх ней

ча с ти со с це вид но го от ро ст ка (сим птом Батт ла)
• под конъ юн к ти валь ные кро во из ли я ния — ско п ле ние кро ви под

конъ юн к ти вой без зад ней гра ни цы, рас про стра ня ю щееся из по -

ло с ти ор би ты кпе ре ди
• ис те че ние СМЖ из на руж ных слу хо вых про хо дов или но со вых

хо дов (про зрач ная, бес цвет ная жид кость с вы со ким со дер жа ни -

ем глю ко зы)
• кро во те че ние из на руж ных слу хо вых про хо дов

• Уро вень со з на ния (оце ни ва ет ся по шка ле ко мы Глаз го)

• Обя за тель ное нев ро ло ги че ское об сле до ва ние, в ча ст но сти ис сле -

до ва ние зрач ко вых реф ле к сов, вы яв ле ние сим пто мов на чи на ю ще -

го ся тен то ри аль но го вкли не ния.

Обс ле до ва ние
• Рент ге но гра фия че ре па для вы яв ле ния ко ст ных трав ма ти че ских из -

ме не ний, ес ли у па ци ен та име ют ся пре хо дя щие или стой кие на ру -

ше ния со з на ния по с ле трав мы, внеш ние фи зи че ские при зна ки пе -
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ре ло ма костей ос но ва ния или сво да че ре па, ли це во го ске ле та, а так -

же оча го вые нев ро ло ги че ские сим пто мы. Пе ре лом ко с тей че ре па

в ви соч но-те мен ной об ла с ти у па ци ен та, на хо дя ще го ся в бес со з на -

тель ном со сто я нии, по з во ля ет за по до з рить эпи ду раль ную ге ма то -

му, вы зван ную по вре ж де ни ем сред ней ме нин ге аль ной ар те рии.

• КТ го лов но го моз га (рис. 13.5) сроч но тре бу ет ся, ес ли уро вень со -

з на ния сни жа ет ся или пе ре лом ко с тей че ре па со че та ет ся со спу -

тан но стью, эпи леп ти че ски ми при пад ка ми или оча го вы ми нев ро -

ло ги че ски ми сим пто ма ми.

Ле че ние

Боль но го с че реп но-моз го вой трав мой же ла тель но гос пи та ли зи ро -

вать с целью ди на ми че ско го на блю де ния. Гос пи та ли за ция не об хо -

ди ма, ес ли име ют ся:

• Уг не те ние со з на ния

• Пе ре лом ко с тей че ре па

• Оча го вые нев ро ло ги че ские сим пто мы.
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Рис. 13.5. КТ при ост рых трав ма ти че ских вну т ри че реп ных ге ма то мах (по ка за ны
стрел ка ми). (а) Эпи ду раль ная гематома. Име ют ся мел кие, очень низ кой ин тен сив -
но сти сиг на лы в про ек ции ге ма то мы, пред ста в ля ю щие со бой пу зырь ки воз ду ха,
свя зан ные с пе ре ло мом ко с тей че ре па. (б) Суб ду раль ная гематома. Трав ма так же
мо жет ве с ти к раз ви тию суб арах но и даль но го и вну т ри че реп но го кро во из ли я ния

а б
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У боль ных с лег кой че реп но-моз го вой трав мой до с та точ но нев ро -

ло ги че ско го на блю де ния, об ра бот ки ран и, при не об хо ди мо сти, на -

ло же ния швов. При бо лее серь ез ных трав мах сразу по с ле про ве ден -

ия жиз не спа са ю щих ме ро при я тий тре бу ет ся ней ро хи рур ги че ское

вме ша тель ст во.

Спе ци фи че ское ле че ние боль ных с тя же лой че реп но-моз го вой

трав мой вклю ча ет в се бя сле ду ю щие методы.

Хи рур ги че ское ле че ние

• Вну т ри че реп ные ге ма то мы — сроч ное ней ро хи рур ги че ское уда -

ле ние.

• Вне че реп ные повреждения — ис клю че ние от кры то го пе ре ло ма ко -

с тей че ре па, которое могло быть при чи ной по вре ж де ния скаль па.

При на ли чии пе ре ло ма тре бу ет ся сроч ное ней ро хи рур ги че ское

вме ша тель ст во (в те че ние 24 ч) с це лью са на ции ра ны и уда ле ния

ко ст ных фраг мен тов для пре дот вра ще ния ло каль но го ин фек ци -

он но го про цес са и ме нин ги та.

Ме ди ка мен тоз ное ле че ние

• Вну т ри вен ное бо люс ное вве де ние ман ни то ла (100 мл 20%-го рас -

тво ра) при по вы шен ном вну т ри че реп ном да в ле нии. Это мо жет по -

тре бо вать ся как экс трен ная ме ра пе ред уда ле ни ем вну т ри че реп -

ной ге ма то мы у па ци ен та с угнетением со з на ния. Па ци ен там с

оте ком моз га, но без вы яв лен ной ге ма то мы мо жет по тре бо вать ся

по втор ное вве де ние ман ни то ла и, воз мож но, ис кус ст вен ная ги -
пер вен ти ля ция в со че та нии с про дол жи тель ным мо ни то рин гом

вну т ри че реп но го да в ле ния.

• Про фи ла к ти че ское при ме не ние ан ти био ти ков при пе ре ло -

ме ос но ва ния че ре па.

• Про ти во су до рож ные пре па ра ты при эпи леп ти че ских при -

пад ках.

• Се да тив ные и нар ко ти че ские пре па ра ты про ти во по ка за ны, так как

мо гут вы зы вать уг не те ние со з на ния.

Ос лож не ния и по с лед ст вия че реп но-моз го вой трав мы

• Ос лож не ния тя же лой че реп но-моз го вой трав мы. Да же по с ле

по втор ных травм боль шин ст во па ци ен тов ос та ет ся не за ви си мы ми
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в по все днев ной жиз ни, од на ко у не ко то рых раз ви ва ет ся оча го вый

нев ро ло ги че ский де фи цит (ди с фа зия, ге ми па рез, на ру ше ния функ -

ций че реп ных нер вов) и ког ни тив ные на ру ше ния (рас строй ства

па мя ти, из ме не ния лич но сти). Не боль шое чис ло боль ных на все г да

ос та ют ся в ве ге та тив ном со сто я нии. Трав ма го ло вы — рас про -

стра нен ная при чи на смерт но сти (9 слу ча ев на 100 000 че ло век в

год), в осо бен но сти сре ди мо ло де жи.

• Ис те че ние СМЖ (ли к во рея). Наб лю да ет ся при тя же лой че реп -

но-моз го вой трав ме. Вме сте с тем, ес ли вслед ст вие пе ре ло ма ко с -

тей ос но ва ния че ре па раз ру шен барь ер ме ж ду суб арах но и даль ным

про стран ст вом и сред ним ухом или при да точ ны ми па зу ха ми но -

са, но об ра зо вав ше е ся отверстие при кры то тка нью моз га, яв ная ли -

к во рея мо жет от сут ст во вать. В этой си ту а ции воз рас та ет риск раз -

ви тия ме нин ги та. Ос нов ной ме тод ле че ния — при ме не ние

ан ти ба к те ри аль ных средств. При вы ра жен ной ли к во рее по ка за но

до обс ле до ва ние с ус та но в ле ни ем ме с та ис те че ния ли к во ра и хи -

рур ги че ское вос ста но в ле ние це ло ст но сти ду раль но го меш ка.

• По ст трав ма ти че ская эпи леп сия. Риск уве ли чи ва ет ся, ес ли воз -

ни ка ют ран ние при пад ки (в пер вую не де лю по с ле трав мы), име -

лись дли тель ная по сттрав ма ти че ская ам не зия (бо лее 24 ч), вда в -

лен ный пе ре лом или вну т ри че реп ная ге ма то ма.

• По ст кон ту зи он ный син дром. Ха ра к те ри зу ет ся го лов ной бо -

лью, го ло во кру же ни ем, де прес си ей и рас се ян но стью, ко то рые мо -

гут возникать после лег кой че реп но-моз го вой трав мы. Го ло во к ру -

же ние си с тем но го ха ра к те ра мо жет быть след ст ви ем кон ту зии

ла би рин та.

• Хро ни че ская суб ду раль ная ге ма то ма. Позд нее ос лож не ние че -

реп но-моз го вой трав мы (са мо по вре ж де ние мо жет быть не зна чи -

тель ным) бо лее под роб но опи са но в ка че ст ве со сто я ния, тре бу ю -

ще го диф фе рен ци аль ной ди аг но сти ки с де мен ци ей (гл. 18).

Опу хо ли моз га

Па то ло ги че ская ана то мия

Вну т ри че реп ные но во об ра зо ва ния под раз де ля ют ся на до б ро ка че -

ст вен ные и зло ка че ст вен ные.

• До б ро ка че ст вен ные, ча ще все го про из ра ста ю щие из обо ло чек

моз га, че реп ных нер вов или дру гих стру к тур, вы зы ва ю щие сда в ле -

ние моз го во го ве ще ст ва. Хо тя ги с то ло ги че ски эти опу хо ли до б ро -
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ка че ст вен ны е, они мо гут пред ста в лять уг ро зу для жиз ни боль но го,

так как рас по ла га ют ся в по ло с ти че ре па.

• Зло ка че ст вен ные, обыч но раз ви ва ю щи е ся из па рен хи мы моз га:

• пер вич ные; про из ра ста ют из гли аль ных кле ток (гли о мы) (та кие

опу хо ли клас си фи ци ру ют ся как зло ка че ст вен ные из-за их ин ва -

зив ных свойств, ме та ста зы вне че ре па слу ча ют ся ред ко, вы де ля ют

не сколь ко ги с то ло ги че ских под ви дов и сте пе ней гли ом)

• вто рич ные; ме та ста зы зло ка че ст вен ных опу хо лей дру гих органов.

Бо лее по ло ви ны вну т ри че реп ных но во об ра зо ва ний яв ля ют ся пер -

вич ны ми опу хо ля ми моз га, ме та ста зы в мозг со ста в ля ют 15–20% от

всех вну т ри че реп ных опу хо лей.

Кли ни че ские про яв ле ния и диагностика

Зло ка че ст вен ные опу хо ли моз га про яв ля ют ся тре мя ос нов ны ми син -

дро ма ми, ко то рые мо гут со че тать ся:

• Эпи леп сия

• По вы ше ние вну т ри че реп но го да в ле ния — обыч но хро ни че ское, с

го лов ной бо лью, рво той и оте ком дис ка зри тель но го нер ва с ост -

рым ухуд ше ни ем со сто я ния при вкли не нии

• Оча го вый нев ро ло ги че ский де фи цит (ди с фа зия, ге ми па рез, моз -

жеч ко вая ата к сия, де фе к ты зри тель ных по лей, рас строй ства со з -

на ния, на ру ше ния лич но сти).

Про рыв в ди аг но сти ке опу хо лей моз га со вер шен вне дре ни ем ме -

то дов КТ и МРТ (рис. 13.6). Дру гие ди аг но сти че ские методы, в

частности рент ге но ско пия груд ной клет ки, на пра в ле ны на поиск

первичной опухоли у па ци ен тов с ме та ста за ми в мозг.

Спе ци фи че ские син дро мы
при до б ро ка че ст вен ных опу хо лях

Ме нин ги о ма

До б ро ка че ст вен ная опу холь (в том слу чае, ес ли раз ви ва ет ся из кон -

ве к си таль но рас по ло жен ных обо ло чек моз га; рис. 13.7); может про -

яв лять ся сим пто ма ми зло ка че ст вен но го но во об ра зо ва ния (эпи леп -

сия, по вы ше ние вну т ри че реп но го да в ле ния, ди с фа зия, ге ми па рез и

де мен ция). Ме нин ги о мы спе ци фи че ской ло ка ли за ции име ют со от -

вет ст ву ю щие кли ни че ские про яв ле ния:

• Обо ня тель ная ям ка — од но сто рон няя, а за тем дву сто рон няя анос -

мия, отек со ска зри тель но го нер ва, ди с функ ция лоб ной до ли
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Рис. 13.6. Це ре б раль ная гли о ма Рис. 13.7. Вну т ри че реп ная ме нин гио ма

• Па ра са гит таль ная об ласть — спа сти че ский ниж ний па ра па рез, тре -

бу ю щий про ве де ния диф фе рен ци аль ной ди аг но сти ки с по ра же -

ни ем спин но го моз га

• Ка вер ноз ный си нус — го мо ла те раль ная оф таль мо п ле гия (па ра -

лич III, IV и VI нер вов) и ут ра та чув ст ви тель но сти в зо не ин нер -

ва ции глаз ной (ино гда — верх не че лю ст ной) вет вей трой нич но -

го нер ва

• Зри тель ный нерв — не ко то рые ме нин ги о мы кры ла кли но вид ной

ко с ти мо гут сда в ли вать зри тель ный нерв, что сопровождается ат -

ро фи ей зри тель но го нер ва и го мо ла те раль ной сле по той. Пос ле -

ду ю щее раз ра с та ние опу хо ли, приводящее к по вы ше ни ю вну т ри -

че реп но го да в ле ния, мо жет вы звать отек дис ка про ти во по лож но го

зри тель но го нер ва (син дром Фо с те ра–Кен не ди)

• Ино гда ме нин ги о ма мо жет рас про стра нять ся в ви де тон ко го ли -

с та над по верх но стью твер дой моз го вой обо лоч ки, не фор ми -

руя ком пакт ное ог ра ни чен ное но во об ра зо ва ние (meningioma
en plaque).

Нев ри но ма слу хо во го нер ва

До б ро ка че ст вен ная опу холь, по сво ей ги с то ло ги че ской стру к ту ре

яв ля ет ся шван но мой. Про из ра ста ет из кле ток обо лоч ки VIII че -
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реп но го нер ва в об ла с ти вну т рен не го слу хо во го про хо да. Ти пич -

ное на чаль ное про яв ле ние — по сте пен но на ра с та ю щая од но сто -

рон няя ней ро сен сор ная ту го ухость, вы зван ная по вре ж де ни ем нер -

ва в ка на ле (вну т ри ка наль ное по ра же ние). Пос ле ду ю щее

уве ли че ние опу хо ли в мос то моз жеч ко вом уг лу (рис. 13.8) при -

во дит к по ра же нию рас по ло жен ных ря дом V и VII че реп ных нер -

вов. Даль ней ший рост опу хо ли вы зы ва ет ип си ла те раль ную ата к -

сию вслед ст вие сда в ле ния ство ла го лов но го моз га и моз жеч ка, а

так же па ра лич ниж ней (буль бар ной) груп пы че реп ных нер вов. Раз -

ви ва ют ся сим пто мы по вы шен но го вну т ри че реп но го да в ле ния, в

осо бен но сти при ок к лю зии ли к воропро во дя щих пу тей на уров не

чет вер то го же лу доч ка. Дру гие опу хо ли (ме нин ги о мы, ме та ста зы)

так же мо гут при во дить к по ра же нию стру к тур мос томоз жеч ко во -

го уг ла.

Аде но ма ги по фи за

При раз ра с та нии аде но ма ги по фи за мо жет по ра жать стру к ту ры,

на хо дя щи е ся вы ше и ни же ги по фи зар ной ям ки (су п ра сел ляр -
ный и па ра сел ляр ный рост). Клас си че ское нев ро ло ги че ское

про яв ле ние та ко го по ра же ния — би тем по раль ная ге ми а ноп сия

(гл. 4) вслед ст вие ком прес сии зри тель ной хи аз мы фраг мен та ми

аде но мы, име ю щи ми су п ра сел ляр ный рост (рис. 13.9). Дру гие па -

то ло ги че ские со сто я ния, вы зы ва ю щие сда в ле ние хи аз мы и на по -
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ми на ю щие по сво им кли ни че ским про яв ле ни ям со сто я ния, сход -

ные с аде но мой:

• Анев риз ма сон ной ар те рии

• Су п ра сел ляр ная ме нин ги о ма

• Кра ниофа рин ги о ма — опу холь, про ис хо дя щая из раз ви ва ю щих ся

кле ток ру ди мен тар но го ро ст ка, рас по ло жен ных вбли зи стеб ля ги -

по фи за (кар ман Рат ке).

Аде но мы ги по фи за ха ра к те ри зу ют ся со че та ни ем эн до к рин ных

рас стройств и де фе к тов по лей зре ния. Клет ки опу хо ли мо гут вы -

ра ба ты вать гор мо ны пе ред ней до ли ги по фи за, про яв ля ю щи е ся со -

от вет ст ву ю щи ми сим пто ма ми (из бы ток гор мо на ро с та — ак ро ме -

га лия, избыток ад ре но кор ти ко троп но го гор мо на — бо лезнь

Ку шин га). В то же время у па ци ен тов мо жет раз вить ся ги по пи ту -

и та ризм из-за по ра же ния опу хо лью нор маль ных кле ток ги по фи -

за. Ино г да аде но ма при во дит к ост ро му ин фарк ту гипофиза. У па -

ци ен та воз ни ка ют рез кая го лов ная боль, рво та (сход ная с

суб арах но и даль ным кро во из ли я ни ем) и ост рый ги по пи ту и та ризм

(ги по фи зар ная не до с та точ ность). Отек не к ро ти зи ро ван ной

тка ни опу хо ли бы ст ро при во дит к би тем по раль ной ге ми а ноп сии

с дву сто рон ней оф таль мо п ле ги ей в ре зуль та те па ра сел ляр но го

рас ши ре ния аде но мы в ка вер ноз ные си ну сы.

Де фе к ты зри тель но го по ля, вы зван ные аде но мой ги по фи за, сна -

ча ла вклю ча ют верх ние ви соч ные квад ран ты, так как хи аз ма под да -

в ли ва ет ся сни зу. На про тив, кра ни о фа рин ги о ма обыч но сда в ли ва ет
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Рис. 13.9. МРТ, са гит таль ная
про ек ция. Аде но ма ги по фи за,
ги пе рин тен сив ная тень обу -
сло в ле на кро во из ли я ни ем в
опу холь
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хи аз му свер ху, вы зы вая тем са мым ран нее по ра же ние ниж них ви -

соч ных квад ран тов. Кра ни о фа рин ги о мы обыч но от ли ча ют ся от аде -

ном ги по фи за нев ро ло ги че ски ми про яв ле ни ями:

• На ру ше ние ро с та в дет ст ве (опу хо ли мо гут проявляться в дет ст ве,

юно сти или во взрос лом воз рас те)

• Не са хар ный ди а бет

• Ок к лю зи он ная гид ро це фа лия, вы зван ная про ра с та ни ем опу хо ли

в тре тий же лу до чек.

Дру гие опу хо ли и ки с ты

Бо лее ред кие син дро мы:

• Кол ло ид ные ки с ты — ки с тоз ные опу хо ли, про ис хо дя щие из эм б -

рио нальных ос тат ков в тре ть ем же лу доч ке; спо соб ны вы звать ост -

рую ок к лю зи он ную гид ро це фа лию

• Опу хо ли пи не аль ной об ла с ти; вы зы ва ют на ру ше ния дви же ния глаз,

осо бен но взгля да вверх из-за бли зо сти по ра же ния к верх ней ча с -

ти сре д не го моз га и ок к лю зи он ную гид ро це фа лию на уров не тре -

тье го же лу доч ка

• Ге ман ги об ла сто ма — со су ди стая опу холь, раз ви ва ю ща я ся в моз -

жеч ке и ино гда в дру гих от де лах моз га

• Опу хо ли ос но ва ния че ре па мо гут рас про стра нять ся ин т ра кра ни -

аль но, вы зы вая мно же ст вен ные по ра же ния че реп ных нер вов.

Ле че ние опу хо лей моз га

Хи рур ги че ское лечение

До б ро ка че ст вен ные опу хо ли обыч но под ле жат пол но му уда ле нию,

опе ра ция спо соб на при ве с ти к излечению. При зло ка че ст вен ных

или метастатических опу хо лях эф фе к тив ность ле че ния в боль шин -

ст ве слу ча ев зна чи тель но ни же.

При пер вич ных опу хо лях опе ра тив ное вме ша тель ст во по ка за но

для установления ги с то ло ги че ско го ди аг но за и, по воз мож но сти, ча -

с тич но го об лег че ния сим пто мов пу тем уда ле ния тка ни опу хо ли. Ги -

с то ло ги че ское ис сле до ва ние опу хо лей слу жит для под твер жде ния

то го, что дан ная опу холь яв ля ет ся гли о мой, а не дру гим но во об ра -

зо ва ни ем, на при мер лим фо мой или абс цес сом. Это по з во ля ет вве -

сти гра да цию уров ня диф фе рен ци а ции опу хо ли, ко рел ли ру ю щую с

про гно зом. Так, па ци ен ты с гли о ма ми I–II сте пе ни мо гут жить в те -
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че ние дли тель но го вре ме ни, то г да как сред няя про дол жи тель ность

жиз ни у па ци ен тов с са мы ми опас ны ми опу хо ля ми (IV сте пень) со -

ста в ля ет 9 ме с.

Ино г да хи рур ги че ское ле че ние не це ле со об раз но, так, на при мер,

в случае гли ом I–II сте пе ни, про яв ля ю щих ся толь ко эпи леп ти че ски -

ми при пад ка ми. Опе ра ция так же не це ле со об раз на при мно же ст вен -

ных ме та ста зах, ко гда ди аг ноз ус та но в лен, хо тя не ко то рые со ли тар -

ные ме та ста зы под да ют ся уда ле нию.

Лу че вая те ра пия

Гли о мы мо гут быть под вер же ны на пра в лен ной лу че вой те ра пии, в

то вре мя как при ле че нии ме та ста зов ис поль зу ет ся об лу че ние всей

го ло вы. Лу че вая те ра пия так же ис поль зу ет ся для ле че ния не ко то рых

до б ро ка че ст вен ных опу хо лей, на при мер аде ном ги по фи за.

Ме ди ка мен тоз ное ле че ние

• Про ти во су до рож ные пре па ра ты при эпи леп тических припадках

• Кор ти ко сте ро и ды (де к са ме та зон) при по вы шен ном вну т ри че реп -

ном да в ле нии. Кор ти ко сте ро и ды мо гут вре мен но умень шать оча -

го вый нев ро ло ги че ский де фи цит, уст ра няя отек моз га

• Хи ми о те ра пия — мо жет быть по ка за на не ко то рым па ци ен там с гли -

о ма ми в до пол не ние к хи рур ги че ско му вме ша тель ст ву и лу че вой

те ра пии под на блю де ни ем в ней ро он ко ло ги че ских цен т рах.

Клю че вые положения
• По вы ше ние вну т ри че реп но го да в ле ния мо жет иметь фа таль ные по -

с лед ст вия в ре зуль та те сда в ле ния ство ла го лов но го моз га.
• По вы шен ное вну т ри че реп ное да в ле ние при но во об ра зо ва ни ях мо -

жет при во дить к гид ро це фа лии в том слу чае, ес ли нор маль ный от ток
СМЖ за труд нен и имеется оте к моз га.

• Край не важ ное значение имеет транс пор ти ров ка боль но го с че реп -
но-моз го вой трав мой в ме ди цин ское уч ре ж де ние в слу чае уг не те ния
со з на ния, пе ре ло мах ко с тей че ре па, на ли чии оча го во го нев ро ло ги -
че ско го де фи ци та.

• Опу хо ли го лов но го моз га мо гут со про во ж дать ся эпи леп ти че ски ми
при пад ка ми, по вы шен ным вну т ри че реп ным да в ле ни ем или нев ро ло -
ги че ским де фи ци том.
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Го лов ная боль вслед ст вие опу хо ли
Ис то рия бо лез ни. У 15-лет не го маль чи ка раз ви лась боль в за ты лоч ной об -
ла с ти, ко то рая на ра с та ла в те че ние 6 не дель. Боль на чи на лась при про бу ж -
де нии и по сте пен но спа да ла в те че ние дня. За не де лю до ви зи та к вра чу боль
бы ла очень силь ная и боль но му при шлось ос та но вить ся по до ро ге до мой из-
за при сту па рво ты. Нев ро ло ги че ское об сле до ва ние па то ло гии не вы яви ло.
Ком мен та рии. Не смо т ря на от ри ца тель ные ре зуль та ты нев ро ло ги че ско го
ос мо т ра, па ци ен ту тре бу ет ся не мед лен ное ста ци о нар ное об сле до ва ние. Рво -
та бы ла не про яв ле ни ем от ка за ид ти в шко лу, как пред по ло жил врач, но край -
не важ ным сим пто мом но во об ра зо ва ния в зад ней че реп ной ям ке. Это бы ло
под твер жде но МРТ, где вы явлено боль шое ки с тоз ное об ра зо ва ние в ле вом
по лу ша рии моз жеч ка с ком прес си ей чет вер то го же лу доч ка и ок к лю зи он ной
гид ро це фа ли ей. В хо де опе ра ции бы ла уда ле на ки с тоз ная ас т ро ци то ма моз -
жеч ка. Это срав ни тель но бла го при ят ное по ра же ние, и уда ле ние но во об ра -
зо ва ния за ча с тую при во дит к вы здо ро в ле нию.
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Гла ва 14

Ней ро ин фек ции

Ба к те ри аль ный (гной ный) ме нин гит

Этио ло гия
В боль шин ст ве слу ча ев ба к те ри аль ный ме нин гит вы зы ва ет ся од ним

из следующих трех ми к ро ор га низ мов:

• Neisseria meningitidis (ме нин го кокк)

• Haemophilus influenzae (тип В) (с началом вакцинации ред ко на -

блю да ет ся)

• Streptococcus pneumoniae (пнев мо кокк).

Дру гие ор га низ мы, осо бен но Mycobacterium tuberculosis, мо гут быть

най де ны у па ци ен тов груп пы ри с ка, т. е. с им мун ной не до с та точ но -

стью (таб л. 14.1).

Эпи де мио ло гия

В раз ви тых стра нах за бо ле ваемость ме нин ги том составляет 5–10 че -

ло век из 100 000 в год.

Вышеуказанные три ми к ро ор га низ ма име ют ха ра к тер ные осо бен -

но сти кли ни че ских про яв ле ний:

• Ме нин гит, вы зван ный ме нин го кок ком, мо жет но сить эпи де ми че -

ский ха ра к тер

• H. influenzae ча ще по ра жа ет де тей млад ше 5 лет

• Пнев мо кок ко вая ин фек ция бо лее рас про стра не на сре ди по жи лых

па ци ен тов и ас со ци и ро ва на с ал ко го лиз мом и спле нэ к то ми ей. Она

может вы звать ме нин гит, рас про стра ня ясь с то ком кро ви из со сед -

них органов (уши, но со глот ка) или из лег ких.

Таб ли ца 14.1. Ред ко встречающиеся при чи ны ба к те ри аль но го ме нин ги та в
груп пах ри с ка

Ки шеч ная па лоч ка, стреп то кок ки груп пы В (но во ро ж ден ные)

Listeria monocytogenes (но во ро ж ден ные; люди с им му но де фи цитом)

Ту бер ку лез ная ми ко ба к те рия (люди с им му но де фи цитом; жи те ли
раз ви ва ю щих ся стран)

Ста фи ло кок ки (больные с от кры той че реп но-моз го вой трав мой, частая
инфекция по с ле ней ро хи рур ги че ских опе ра ций шунтирования)
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Кли ни че ские про яв ле ния

Го лов ная боль мо жет быть ас со ци и ро ва на с ри гид но стью мышц шеи

и спи ны, рво той и све то бо яз нью. Го лов ная боль на ра с та ет бы ст ро

(от ми нут до ча сов), хо тя не на столь ко бы ст ро, как при суб арах но -

и даль ном кро во из ли я нии (гл. 11). Воз мож ны уг не те ние со з на ния и

эпи леп ти че ские при пад ки.

Кли ни че ское об сле до ва ние вы яв ля ет при зна ки ин фек ции, вклю -

чая ли хо рад ку, та хи кар дию, шок. У ря да боль ных вы яв ля ет ся пер вич -

ный ис точ ник ин фек ции (пнев мо ния, эн до кар ди т, си ну сит, отит сре -

д не го уха). У мно гих па ци ен тов с ме нин го кок ко вым ме нин ги том

име ют ся пе те хи аль ные вы сы па ния.

Нев ро ло ги че ская сим пто ма ти ка вклю ча ет:

• Ме нин ге аль ный син дром — про яв ле ние раз дра же ния обо лочек

мозга: ри гид ность мышц шеи при по пыт ках ее пас сив но го сги ба ния,

вы со кий «ме нин ге аль ный» крик у де тей, сим птом Кер ни га (гл. 9)

• Уг не те ние со з на ния

• По вы шен ное вну т ри че реп ное да в ле ние — отек дис ка зри тель но -

го нер ва, на пря жен ный род ни чок у де тей

• По ра же ние че реп ных нер вов и дру гие оча го вые сим пто мы.

Обс ле до ва ния и ди аг но сти ка

• Люм баль ная пунк ция при не ле чен ном ост ром ба к те ри аль ном

ме нин ги те по з во ля ет вы явить:
• по мут не ние СМЖ
• по вы шен ное да в ле ние
• по ли морф но- я дер ный лей ко ци тоз (сот ни или ты ся чи кле ток в

ми к ро ли т ре)
• по вы шен ное со дер жа ние бел ка (бо лее 1 г/л)
• сни же ние кон цен т ра ции глю ко зы (ме нее по ло ви ны от со дер жа -

ния в кро ви, не все гда рас по з на ет ся).

Воз бу ди тель ме нин ги та иден ти фи ци ру ет ся при ок ра ске по Граму,

при куль ти ви ро ва нии в спе ци аль ной сре де, при по мо щи по ли ме раз -

ной цеп ной ре ак ции.

• Про ти во по ка за ния к люм баль ной пунк ции у па ци ен тов с по до з -

ре ни ем на ме нин гит: отек дис ка зри тель но го нер ва, уг не те ние со -

з на ния и оча го вый нев ро ло ги че ский де фи цит. У та ких па ци ен тов

пе ред про ве де ни ем пунк ции тре бу ет ся КТ, для ис клю че ния но во -

об ра зо ва ния, на при мер в зад ней че реп ной ям ке, ко то рое мо жет

давать сход ную с менингитом кар ти ну.
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• Дру гие об сле до ва ния:
• раз вер ну тый кли ни че ский ана лиз кро ви (вы яв ля ет ся ней тро фи лия)
• ста дии ко а гу ля ции (на ли чие син дро ма дис се ми ни ро ван но го вну -

т ри со су ди сто го свер ты ва ния)
• уровень элек т ро ли тов (воз мож на ги по на т рие мия)
• по сев кро ви для вы яв ле ния ми к ро фло ры (ре зуль та ты мо гут быть

по ло жи тель ны ми да же при сте риль ной СМЖ)
• рент ге но гра фия груд ной клет ки и че ре па (при да точ ные па зу хи

но са) для вы яв ле ния пер вич но го ис точ ни ка ин фек ции.

Ос лож не ния

Ос т рые ос лож не ния ме нин ги та: эпи леп ти че ские при пад ки, фор ми -

ро ва ние абс цес са, гид ро це фа лия, из бы точ ная се к ре ция ан ти ди у ре -

ти че ско го гор мо на и сеп ти че ский шок.

Тя же лое про яв ле ние сеп ти че ско го шо ка с раз ви ти ем син дро ма

дис се ми ни ро ван но го вну т ри со су ди сто го свер ты ва ния и кро во из ли -

я ни ем в над по чеч ни ки мо жет быть ос лож не ни ем ме нин го кок ко во -

го ме нин ги та (син дром Уотер ха у за–Фри де ри к се на). Ме нин го кок ко -

вый ме нин гит так же мо жет ос лож нять ся раз ви ти ем сеп ти че ско го

арт ри та или арт ро па тии, опо сре до ван ной им мун ны ми рас строй -

ства ми.

Ле че ние

• Ба к те ри аль ный ме нин гит мо жет при ве с ти к ле таль но му ис хо ду в

те че ние не сколь ких ча сов, по э то му важ на ран няя ди аг но сти ка и

внутривенное введение высоких до з ан ти био ти ков.

• Бен зил пе ни цил лин — пре па рат вы бо ра при ле че нии ин фек ци -

он ных за бо ле ва ний, вы зы ва е мых ме нин го кок ком или пнев мо кок -

ком (хо тя и по я в ля ет ся зна чи тель ное чис ло штам мов, не чув ст ви -

тель ных к пе ни цил ли ну). Пер вая до за со ста в ля ет 2,4 г, по с ле ду ю щие

до зы (1,2 г) вво дят ся че рез ка ж дые 2 ч. При на сту п ле нии кли ни че -

ско го улуч ше ния на про тя же нии 48–72 ч, ча с то та вве де ния мо жет

быть сни же на до од но го раза в 4–6 ч, но с той же днев ной до зой

(14,4 г). Ле че ние долж но про во дить ся на про тя же нии 7 дней по с -

ле нор ма ли за ции тем пе ра ту ры (14 дней при пнев мо кок ко вой ин -

фек ции).
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• При ме нин ги те, вы зван ном H. Influenzae, эф фе к тив но вну т ри вен -

ное вве де ние вы со ких доз хло рам фе ни ко ла, це фо та к си ма или цеф -

три а к со на.

• При не из вест ной природе воз бу ди те ля долж на ис поль зо вать ся ком -

би на ция бен зил пе ни цил ли на с це фо та к си мом или цеф три а к соном.

• При по до з ре нии на ме нин го кок ко вый ме нин гит врач об щей пра -

к ти ки дол жен вве сти пер вую до зу бен зил пе ни цил ли на вну т ри вен -

но или вну т ри мы шеч но и гос пи та ли зи ро вать боль но го.

• В слу чае, ес ли люм баль ная пунк ция от ло же на до про ве де ния КТ,

ле че ние ан ти био ти ка ми сле ду ет на чать до про ве де ния ней ро ви зу -

а ли за ции, сра зу по с ле то го как взя та кровь на по сев.

• Дру гие об щие тре бо ва ния к ле че нию: по стель ный ре жим, аналь ге -

ти ки, жа ро по ни жа ю щие, про ти во су до рож ные при при пад ках и

под дер жи ва ю щие ме ро при я тия при ко ма тоз ном со сто я нии, шо ке,

по вы шен ном вну т ри че реп ном да в ле нии, на ру ше ни ях элек т ро лит -

но го ба лан са и рас строй ствах кро во об ра ще ния. Счи та ет ся, что ран -

нее при ме не ние кор ти ко сте ро и дов на ря ду с ан ти био ти ка ми умень -

ша ет смерт ность при ба к те ри аль ном ме нин ги те.

Про фи ла к ти ка

• Ли цам, находившимся в кон та к те с боль ны ми ме нин го кок ко вым

ме нин ги том, по ка за но про фи ла к ти че ское назначение ри фам -
пи ци на или ци проф ло к са ци на

• Им му ни за ция про тив ин фек ции, вы зы ва е мой H. Influenzae, ре -

ко мен до ва на де тям в воз рас те 2, 3 и 4 мес (вак ци ны H. Influenzae
ти па В); при ме не ние вак ци ны зна чи тель но сни жа ет риск

заболевания.

Прог ноз

Смерт ность от ост ро го ме нин ги та со ста в ля ет око ло 10%, при чем

боль шая часть — при за ра же нии Streptococcus pneumoniae.

Пнев мо кок ко вая ин фек ция вы зы ва ет боль шое ко ли че ст во ос лож -

не ний (до 30% па ци ен тов), вклю чая гид ро це фа лию, по ра же ние че -

реп ных нер вов, зри тель ные и дви га тель ные на ру ше ния, а так же эпи -

леп сию. У де тей с ост рым ба к те ри аль ным ме нин ги том мо гут

раз вить ся рас строй ства по ве де ния, тру д но сти в уче бе, по те ря слу ха

и эпи леп сия.
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Дру гие ба к те ри аль ные ин фек ции

Абс цесс моз га

Этио ло гия

Абс цесс моз га ме нее рас про стра нен по срав не нию с ба к те ри аль ным

ме нин ги том, мо жет быть ос лож не ни ем сре д не го оти та (в ча ст но сти,

абс цесс ви соч ной до ли и моз жеч ка) и дру гих ло каль ных ин фек ци он -

ных про цес сов (на при мер, при па ра на заль ном си ну си те). Воз мож но

также его раз ви тие при отда лен ных оча гах вос па ле ния, ло ка ли зо ван -

ных в лег ких (брон хо э к та зы), почечной ло хан ке или серд це (ба к те -

ри аль ный эн до кар дит и вро ж ден ные за бо ле ва ния серд ца).

Кли ни че ские про яв ле ния

Ло каль ное ско п ле ние гноя со про во ж да ет ся впол не ожи да е мы ми сим -

пто ма ми объ ем но го воз дей ст вия на го лов ной моз г:

• по вы ше ние вну т ри че реп но го да в ле ния

• оча го вый нев ро ло ги че ский де фи цит (ди с фа зия, ге ми па рез, ата к сия)

• эпи леп ти че ские при пад ки.

Воз мож на высокая температура, од на ко ее по я в ле ние не яв ля ет ся об -

ли гат ным при зна ком. Раз ви тие сим пто мов про ис хо дит в те че ние не -

сколь ких дней, а ино гда и не дель, что мо жет на по ми нать но во об ра -

зо ва ние моз га.

Ди аг но сти ка

• При по до з ре нии на абс цесс обя за тель ны КТ или МРТ (рис. 14.1).

• Люм баль ная пунк ция про ти во по ка за на (риск вкли не ния; гл. 13).

• Раз вер ну тый ана лиз кро ви (ней тро фильный лей ко ци тоз) и по сев

для вы я в ления ми к ро фло ры.

Ле че ние

• Ней ро хи рур ги че ское вме ша тель ст во про во дит ся с це лью

умень ше ния сда в ле ния моз га и опо рож не ния абс цес са, а так же для

установления ба к те рио ло ги че ско го ди аг но за.

• Ан ти би о ти ки ши ро ко го спек т ра (це фо та к сим с ме т ро ни да зо -

лом) на зна ча ют ся в ран ние сро ки и вво дят ся до ус та но в ле ния ха -

ра к те ра ми к ро фло ры.
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• Кор ти ко сте ро и ды (при ме ня ют ся на ря ду с ан ти био ти ка ми) могут

по тре бо вать ся для борь бы с оте ком моз га.

Па ра ме нин геаль ные ин фек ции

Гной мо жет ска п ли вать ся в эпи ду раль ном про стран ст ве, осо бен но

в спи наль ном ка на ле. Ос нов ной воз бу ди тель — Staphilococcus aureus,
по па да ю щий из ин фи ци ро ван ных ран. Воз мо жен ос тео ми е лит по -

звон ков и ин фек ция меж по звон ко вых дис ков в со че та нии с эпи ду -

раль ным абс цес сом. У па ци ен тов на блю да ет ся силь ная боль в спи -

не, жар (од на ко мо жет быть вы ра же н очень уме рен но) и бы ст ро

на ра с та ю щий па ра па рез. Обс ле до ва ние вклю ча ет про ве де ние МРТ

со от вет ст ву ю ще го от де ла по зво ноч ни ка и по се вов кро ви. Ле че ние

про из во дит ся ан ти ста фи ло кок ко вы ми ан ти био ти ка ми, при на ли чии

при зна ков ком прес сии не в раль ных стру к тур по ка за но ран нее хи -

рур ги че ское вме ша тель ст во.

Ло каль ные ин фек ции в об ла с ти ли ца и скаль па мо гут рас про стра -

нять ся в суб ду раль ное про стран ст во (суб ду раль ная эм пи е ма) и

во вну т ри че реп ные ве ноз ные си ну сы, вы зы вая гной ный си ну сит и

тром боз кор ти каль ных вен (гл. 11).

Ту бер ку лез

Ту бер ку лез ный ме нин гит обыч но про те ка ет не так ост ро, как ба к те -

ри аль ный, по э то му кли ни че ский ди аг ноз ус та но вить до с та точ но
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Рис. 14.1. МРТ, са гит таль ный срез. Мно го ка мер ный абс цесс моз га. От ме ча -
ет ся ха ра к тер ное сни же ние ин тен сив но сти сиг на ла в цен т ре и его уси ле ние по
пе ри фе рии оча гов по с ле в/в вве де ния кон т ра ст но го ве ще ст ва (пре па рат га до -
ли ния). Вы я в ля ет ся ок ру жа ю щая зо на оте ка (ги по ин тен сив ная тень)
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слож но. Па ци ен ты с на ру ше ни я ми им мун ной си с те мы, пред ста ви -

те ли эт ни че ских мень шинств и эми г ран ты со ста в ля ют груп пу ри с -

ка. Ос нов ные кли ни че ские сим пто мы: стойкая го лов ная боль, ли хо -

рад ка, эпи леп ти че ские при пад ки и оча го вый нев ро ло ги че ский

де фи цит, раз ви ва ю щи е ся на про тя же нии не сколь ких не дель. СМЖ

вы те ка ет под по вы шен ным да в ле ни ем и со дер жит не сколь ко со тен

лейкоцитов в ми к ро ли т ре (пре об ла да ют лим фо ци ты), со дер жа ни е

бел ка по вы ше но, а глю ко зы — сни же но. Микроор га низ мы мо гут быть

вы яв ле ны при ок ра ши ва нии ау ра ми ном или по Цилю–Ниль се ну,

однако чаще всего они не об на ру жи ва ют ся и тре бу ются мно го чис -

лен ные по втор ные пробы СМЖ и по се вы. Цен ный ди аг но сти че ский

те с т — об на ру же ние ми к о ба к те ри аль ной ну к ле и но вой ки с ло ты с по -

мо щью по ли ме раз ной цеп ной ре ак ции. Ле че ние не долж но от кла -

ды вать ся, да же при по до з ре нии на ту бер ку лез ную природу;

назначают изо ни а зи д (с од но вре мен ным при е мом пи ри до к си на),

ри фам пи ци н, пи ра зи на ми д, а также чет вер тый пре па ра т — обыч -

но этам бу то л или стреп то ми ци н. Про ти во ту бер ку лез ное ле че ние

долж но про дол жать ся до 12 ме с или боль ше под на блю де ни ем спе -

ци а ли ста. Кор ти ко сте ро и ды обыч но ис поль зу ют ся в со че та нии с

про ти во ту бер ку лез ны ми сред ст ва ми для по да в ле ния вос па ли тель -

но го про цес са и воз мож но го оте ка моз га.

Mycobacterium tuberculosis так же мо жет вы зы вать хро ни че ские ка -

зе оз ные гра ну ле мы (ту бер ку ло мы), ко то рые, как и вну т ри че реп ные

но во об ра зо ва ния, ока зы ва ют объ ем ное воз дей ст вие на мозг. Ту бер -

ку ло мы мо гут раз ви вать ся как след ст вие пе ре сен но го ту бер ку лез но -

го ме нин ги та или как изо ли ро ван ное за бо ле ва ние. Спи наль ный ту -

бер ку лез мо жет при ве с ти к ком прес сии спин но го моз га (бо лезнь

Пот та).

Си фи лис

В на сто я щее вре мя ней ро си фи лис встре ча ет ся от но си тель но ред ко,

в ос нов ном у го мо се к су а ли стов. Су ще ст ву ют не сколь ко чет ко очер -

чен ных кли ни че ских форм.

• Уме рен но тя же лый, са мо ог ра ни чи ва ю щийся ме нин гит, воз ни ка -

ю щий как след ст вие вто рич но го си фи ли са.

• Ме нин го ва ску ляр ный си фи лис: вос па ле ние мозговых обо ло чек

и це ре б рос пи наль ных ар те рий при тре тич ном си фи ли се, про яв ля -

ю ще е ся по до ст рым ме нин ги том с оча го вым нев ро ло ги че ским де -
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фи ци том в ви де по ра же ния че реп ных нер вов, ге ми па ре за или па ра -

па реза, ат ро фией мышц рук (си фи ли ти че ская амио тро фия).

• Гум ма — оча го вое ме нин го ва ску ляр ное по ра же ние, про те ка ю щее

как вну т ри че реп ное но во об ра зо ва ние и кли ни че ски про яв ля ю -

ще еся эпи леп ти че ски ми при пад ка ми, оча го вы ми сим пто ма ми, по -

вы шен ным вну т ри че реп ным да в ле ни ем.

• Спин ная су хот ка (tabes dorsalis) — по ра же ние зад них ко реш -

ков спин но го моз га (рис. 14.2).

• Про грес си ру ю щий па ра лич — па рен хи ма тоз ное за бо ле ва ние

моз га (рис. 14.2).

• Вро ж ден ный ней ро си фи лис.
Ди аг ноз нейроси фи лиса ус та на в ли ва ет ся при по ло жи тель ных се -

ро ло ги че ских про бах в кро ви и СМЖ. В СМЖ мо жет быть вы яв -
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Спин ная су хот ка Про грес си ру ю щий па ра лич

Де мен ция
Бред ве ли чия
Лоб ные на ру ше нии по ве де ния
Эпи леп сия

Ат ро фия зри тель ных нер вов
Син дром Ар гайль–Ро берт со на

Диз арт рия

Мы шеч ные по дер ги ва ния

Спа сти че ский па ра па рез

Па то ло ги че ские стоп ные
реф ле к сы

Рис. 14.2. Кли ни че ские про яв ле ния ней ро си фи ли са

Ат ро фия зри тель ных нер вов
Син дром

Ар гайль–Ро берт со на

Бо лез нен ные
аб до ми наль ные кри зы

Ту ло вищ ная анал ге зия

Ре жу щая боль
в ниж них ко неч но стях

От сут ст вие ко лен ных
и ахил ло вых реф ле к сов

Ата к ти че ская
(штам пу ю щая) по ход ка

Не ус той чи вость в про бе
Ром бер га

От сут ст вие па то ло ги че ских стоп ных
реф ле к сов

Ут ра та глу бо кой чув ст ви тель но сти
• Глу бо кие пер фо ри ру ю щие

изъ язв ле ния кож ных по кро вов
• Су с та вы Шар ко (ги пер мо биль ные,

без бо лез нен ные су с та вы)

Без бо лез нен ная за держ ка
мо че ис пу с ка ния
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ле но до 100 лим фо ци тов/мкл, по вы шен ное со дер жа ние бел ка и оли -

го кло наль ных бел ков (гл. 8 и 16). Ле че ние вклю ча ет вну т ри мы шеч -

ное вве де ние прокаинпе ни цил ли на по 1 млн ед. в сутки в те че ние

14–21 дня. Ре ко мен ду ет ся од но вре мен ное на зна че ние кор ти ко сте -

ро и дов в на ча ле ле че ния пе ни цил ли ном для пре ду пре ж де ния ре ак -
ции Яри ша–Герц хай ме ра — тя же лой то к си че ской ре ак ции на

мас сив ную ги бель спи ро хет под воз дей ст ви ем ан ти био ти ка.

Болезнь Лайма

За ра же ние спи ро хе той Borrelia burgdorferi, пе ре да ю щей ся при уку -

се кле ща, мо жет вы звать нев ро ло ги че ские про яв ле ния в со че та нии

с си с тем ным про яв ле ни я ми за бо ле ва ния. В ост рой фа зе, на про тя -

же нии пер во го ме ся ца по с ле уку са, мо жет раз вить ся ме нин гизм вме -

сте с ли хо рад кой, сы пью и бо лью в су с та вах. Хро ни че ское за бо ле ва -

ние раз ви ва ет ся в те че ние не сколь ких не дель или ме ся цев по с ле

уку са, ха ра к те ри зу ет ся ме нин ги том, эн це фа ли том, па ра ли чом че -

реп ных нер вов (осо бен но ли це вых), по ра же ни ем спи наль ных ко -

реш ков и пе ри фе ри че ских нер вов. Се ро ло ги че ские про бы под твер -

жда ют кли ни че ский ди аг ноз. Микроор га низм обыч но чув ст ви те лен

к це фо та к си му или цеф три а к со ну.

Про ка за

Mycobacterium leprae — один из не мно гих ми к ро ор га низ мов, ко -

то рые вне дря ют ся не по сред ст вен но в пе ри фе ри че ские нер вы. Па -

ци ен ты с «ту бер ку ло ид ной про ка зой», бо лее мяг кой и наи ме нее

конта ги оз ной фор мой за бо ле ва ния, стра да ют от ча с тич ной сен -

сор ной нев ро па тии с паль пи ру е мы ми утол щен ны ми нер ва ми и де -

пиг мен ти ро ван ны ми не чув ст ви тель ны ми уча ст ка ми ко жи. В Ев ро -

пе и Се вер ной Аме ри ке это за бо ле ва ние очень ред кое; во всем мире

про ка за яв ля ет ся од ной из ос нов ных при чин муль ти фо каль ной

ней ро па тии (гл. 17).

Ба к те ри аль ные то к си ны

По ра же ние нер в ной си с те мы мо жет раз ви вать ся под дей ст ви ем то -

к си нов, вы ра ба ты ва е мых не ко то ры ми ми к ро ор га низ ма ми.

• Столб няк вы зы ва ет ся то к си на ми, вы ра ба ты ва е мы ми Clostridium
tetani, по па да ю щими в ра ну. Признаки: то ни че ские спаз мы мышц
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че лю стей (тризм) и ту ло ви ща (опи сто то нус), жар с бо лез нен ны -

ми па ро ксиз маль ны ми спаз ма ми всей му с ку ла ту ры и вы ги ба ни ем

спи ны и вы тя ну тыми ко неч но стя ми. Ле че ние, про во ди мое в бло -

ке ин тен сив ной те ра пии, вклю ча ет при ме не ние ми о ре ла к сан тов,

ис кус ст вен ную вен ти ля цию лег ких, вве де ние че ло ве че ско го про -

ти во столб няч но го им му ног ло бу ли на, пе ни цил ли на и ту а лет ра ны.

Это за бо ле ва ние мо жет быть ис ко ре не но ак тив ной им му ни за ци -

ей на се ле ния.

• Бо ту лизм вы зы ва ет ся то к си ном, вы ра ба ты ва е мым Clostridium
botulinum, — от ра в ля ю щим ве ще ст вом, по па да ю щим в ор га низм

при упо т реб ле нии в пи щу пло хо сте ри ли зо ван ных кон сер ви ро -

ван ных про ду к тов и ре же — из ин фи ци ро ван ных ран. У па ци -

ен тов на блю да ют ся рво та и ди а рея, по с ле че го в те че ние двух

дней по с ле от ра в ле ния раз ви ва ет ся па ра лич. Сла бость обыч но

«спу с ка ет ся» в сво ем раз ви тии — сна ча ла воз ни ка ют птоз, ди п -

ло пия и па ра лич ак ко мо да ции, за тем сла бость буль бар ных мышц

и мышц ко неч но стей. Обыч но тре бу ет ся ис кус ст вен ная вен ти -

ля ция лег ких; вос ста но в ле ние за тя ги ва ет ся на ме ся цы и да же

го ды.

• Диф те рий ный то к син мо жет вы зы вать по ли ней ро па тию; к сча -

стью, с при хо дом им му ни за ции (вакцинации), в раз ви тых стра нах

дан ное со сто я ние встре ча ет ся очень ред ко.

Ви рус ные ин фек ции

Ви рус ные ме нин ги ты

Вызываемое не ко то ры ми ви ру са ми (вирус эпи де ми че ско го па ро -

ти та, энте  ро ви ру с и др.) заболевание имеет до б ро ка че ст вен ное,

са мо ог ра ни чи ва ю ще е ся течение, не со про во ж да ю ще е ся серь ез ны -

ми ос лож не ни я ми, при су щи ми ост ро му ба к те ри аль но му ме нин -

ги ту. Воз мож но по вы ше ние да в ле ния СМЖ и на ли чие не сколь ких

со тен лейкоцитов в ми к ро ли т ре, в боль шин ст ве слу ча ев вы яв ля -

ют ся лим фо ци ты с еди нич ны ми ней тро фи ла ми, за ис клю че ни ем

ран них ста дий за бо ле ва ния. Со дер жа ние бел ка мо жет быть не -

сколь ко уве ли че но, уро вень глю ко зы в нор ме. Диф фе рен ци аль ный

ди аг ноз про во дит ся с ме нин гиз мом — так же ши ро ко рас про стра -

нен ным со сто я ни ем асеп ти че ско го ме нин ги та, при ко то ром

воз мож ны обо ло чеч ные сим пто мы и уме рен ный лим фо ци тоз в

СМЖ (табл. 14.2).
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Ви рус ные эн це фа ли ты

Этио ло гия и па то ге нез

Ви рус ная ин фек ция го лов но го моз га мо жет вы звать лим фо ци тар -

ную вос па ли тель ную ре ак цию с не к ро зом ней ро нов и глии.

Ви рус про сто го гер пе са — наи бо лее рас про стра нен ная при чи -

на спо ра ди че ско го эн це фа ли та. Дру гие ви рус ные возбудители: вирус

опо я сы ва ю щего гер песа, ци то ме га ло ви рус и ви рус Эп штей на–Барр

(гер пес ви ру сы ча ще при во дят к раз ви тию эн це фа ли та у па ци ен тов

с на ру ше ни я ми им мун ной си с те мы), аде но ви ру сы и ви рус ин фек -

ци он но го па ро ти та. Эн це фа лит мо жет но сить эпи де ми че ский ха ра -

к тер как след ст вие ар бо ви рус ной ин фек ции в ре ги о нах, где пе ре но -

с чи ка ми болезни могут быть мос ки ты.
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Таб ли ца 14.2. Диф фе рен ци аль ная ди аг но сти ка асеп ти че ских ме нин ги тов

Ча с тич но из ле чен ный бактериальный менингит

Вирусный менингит и менингоэнцефалит

Туберкулезный менингит

Сифилис

Лептоспироз, бруцеллез — в группах риска

Церебральная форма малярии

Грибковый менингит

Параменингеальная инфекция — спинальный или внутричерепной абсцесс,
тромбоз венозных синусов, скрытое инфекционное поражение
параназальных синусов

Эндокардит

Злокачественное новообразование с менингеальным синдромом —
карцинома, лимфома, лейкемия

Субарахноидальное кровоизлияние

Химический менингит — состояние после миелографии, применения
некоторых препаратов

Саркоидоз

Аутоиммунное заболевание, васкулит, болезнь Бехчета

Менингит Молларе — повторяющаяся лихорадка, менингеальный синдром
и лимфоцитоз в СМЖ, воз мож но, ас со ци и ро ван ный с гер пе ти че ской
ин фек ци ей.

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



Кли ни че ские сим пто мы

У па ци ен тов на блю дают ся го лов ная боль и уг не те ние со з на ния на

про тя же нии ча сов и су ток, воз мож ны эпи леп ти че ские при пад ки и

оча го вый нев ро ло ги че ский де фи цит, что сви де тель ст ву ет о ди с функ -

ции боль ших по лу ша рий или ство ла го лов но го моз га. По лу шар ные

сим пто мы (ди с фа зия, па ра па рез) де ла ют обос но ван ным пред по ло -

же ние о том, что эн це фа лит вы зван ви ру сом простого гер пе са.

Ди аг но сти ка

• КТ и МРТ го лов но го моз га по з во ля ют ис клю чить но во об ра зо ва ние

и ус та но вить на ли чие оте ка моз га. Ха ра к тер ные про яв ле ния эн це -

фа ли та, вы зван но го вирусом простого гер пе са (рис. 14.3), мо гут

раз ви вать ся в те че ние не сколь ких дней.

• Да в ле ние СМЖ обыч но по вы ше но, вы яв ля ют ся лим фо ци тоз, по -

вы шен ное со дер жа ние бел ка при нор маль ном уров не глю ко зы.

При ди аг но сти ке эн це фа ли та, вы зван но го ви ру сом простого гер -

пе са, оп ре де ле ние ти т ра ви рус ных ан ти тел мо жет иметь толь ко ре -

т ро спе к тив ное зна че ние. Ран няя ди аг но сти ка воз мож на с помощью

им му но анализа с целью вы яв ле ния ан ти ге на и с помощью по ли -

ме раз ной цеп ной ре ак ции для вы яв ле ния ДНК ви ру са.

• При ре ги ст ра ции ЭЭГ вы яв ля ют ся вы ра жен ные диф фуз ные из ме -

не ния. При эн це фа ли те, вы зван ном ви ру сом простого гер пе са, ха -

ра к тер ным при зна ком яв ля ют ся пе ри о ди че ские ком п ле к сы,

при сут ст ву ю щие в ви соч ных об ла с тях.
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Рис. 14.3. Эн це фа лит, вы зван ный
вирусом простого гер пе са. Об ра ти те
вни ма ние на ас и ммет рич ное умень -
шение плот ности в ви соч ных до лях
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Ле че ние

При ме не ние аци к ло ви ра (10 мг/кг вну т ри вен но ка ж дые 8 ч в

те че ние 14 дней) со вер ши ло ре во лю цию в ле че нии эн це фа ли та,

вы зван но го вирусом простого гер пе са, зна чи тель но сни зив ле -

таль ность. Смерть и тя же лые ос та точ ные яв ле ния (эпи леп сия, ди -

с фа зия и ам не сти че ский син дром) все еще встре ча ют ся, осо бен -

но при позд нем на ча ле ле че ния. При ем аци к ло ви ра при

по до з ре нии на гер пе ти че ский эн це фа лит дол жен быть на чат не -

мед лен но, не до жи да ясь ре зуль та тов ана ли за СМЖ; ино гда тре бу -

е тся био псия моз га.

Спе ци фи че ско го ле че ния при дру гих ти пах эн це фа ли та не

су ще ст ву ет; толь ко при эн це фа ли те, вы зван ном ци то ме га ло ви ру -

сом, при ме ня ют ган ци к ло вир. Па ци ен там на зна ча ют под дер жи -

ва ю щие ме ро при я тия и сим пто ма ти че ское ле че ние, вклю чая

про ти во су до рож ные пре па ра ты при эпи леп ти че ских при пад ках и

вве де ние де к са ме та зо на или ман ни то ла при на ра с та нии оте ка моз -

га.

Опо я сы ва ю щий гер пес

Ви рус ве т ря ной ос пы, в не ак тив ном со сто я нии на хо дя щий ся в зад -

нем ро ге спин но го моз га на про тя же нии мно гих лет по с ле за ра -

же ния, мо жет ре а к ти ви ро вать ся и кли ни че ски про яв лять ся в ви де

опо я сы ва ю ще го ся гер пе са. При этом больной, как пра ви ло, ис пы -

ты ва ет ло каль ную боль и жже ние, ко то рые пред ше ст ву ют по я в ле -

нию ха ра к тер ной од но сто рон ней сы пи, рас про стра ня ю щей ся в

зоне од но го от дель но го дер ма то ма или ря да рас по ло жен ных ря -

дом дер ма то мов. У боль шин ст ва боль ных высыпания рас по ла га -

ют ся на ту ло ви ще. Пос ле ис чез но ве ния сы пи мо жет ос та вать ся

пло хо под да ю ща я ся ле че нию боль (по стгер пе ти че ская нев рал -
гия; гл. 9).

Вирус может вызвать различные заболевания:

• Оф таль ми че ский опо я сы ва ю щий гер пес — сыпь по ра жа ет

глаз ную ветвь трой нич но го нер ва, что со пря же но с ри с ком по вре -

ж де ния ро го ви цы и уг ро зой по стгер пе ти че ской нев рал гии.

• Син дром Рам сея–Хан та — с од но сто рон ним ли це вым пе ри фе -

ри че ским па ра ли чом ми ми че ской му с ку ла ту ры и вы сы па ни я ми в

на руж ном слу хо вом про хо де или в ро тог лот ке. Воз мож ны также

силь ная боль в слу хо вом про хо де, системное го ло во кру же ние и ут -

ра та слу ха (уш ной опо я сы ва ю щий гер пес).
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• Дви га тель ный опо я сы ва ю щий ли шай — мы шеч ная сла бость,

вклю ча ю щая по ра же ние ми о то мов на од ном уров не с дер ма то ма -

ми, по ра жен ны ми сы пью. Так, на при мер, раз ви тие од но сто рон не -

но го па ре за диа фраг мы с го мо ла те раль ны ми вы сы па ни я ми на шее

и на пле че (дер ма то мы С3, С4, С5).

Не с мо т ря на то что опо я сы ва ю щий гер пес обыч но про хо дит без

ле че ния, для ус ко ре ния вы здо ро в ле ния, умень ше ния бо ли и сни же -

ния ри с ка воз ник но ве ния ос лож не ний тре бу ет ся ораль ное при ме -

не ние бо’ ль ших доз аци к ло ви ра, чем это требуется при лечении

инфекции простого герпеса.

Гер пе ти че ская ин фек ция мо жет иметь раз лич ные кли ни че ские

про яв ле ния, в осо бен но сти у па ци ен тов с на ру ше ни ем им мун ной

си с те мы, вклю чая ге не ра ли зо ван ные вы сы па ния и раз ви тие эн це -

фа ли та. У не ко то рых па ци ен тов на блю да ет ся из би ра тель ное по ра -

же ние спин но го моз га (гер пе ти че ский ми е лит) или ар те рий моз га,

вы зы ва ю щее ге ми п ле гию.

Ре т ро ви рус ные ин фек ции

Ин фек ции у лю дей с ВИЧ мо гут при ве с ти к нев ро ло ги че ским ос лож -

не ни ям по двум при чи нам. Во-пер вых, этот ви рус име ет срод ст во к

нер в ной тка ни, т. е. он ней ро троп ный, рав но как и лим фо троп ный.

За бо ле ва ние ме нин ги том мо жет про изой ти в условиях се ро кон вер -

сии. В даль ней шем мо гут раз ви вать ся мед лен но про грес си ру ю щая

де мен ция и во вле че ние дру гих от де лов нер в ной си с те мы, в ча ст но -

сти спин но го моз га и пе ри фе ри че ских нер вов. Во-вто рых, риск слу -

чай но го за ра же ния и не обыч ных ин фек ци он ных по ра же ний нер в -

ной си с те мы мо жет быть ре зуль та том на ру ше ния им мун ной си с те мы

при раз вер ну той кли ни че ской кар ти не СПИ Да.

• Це ре б раль ный то к со плаз моз у боль ных СПИ Дом ха ра к те ри зу -

ет ся по ра же нием боль ших по лу ша рий (ге ми па рез, ди с фа зия, эк с -

т ра пи ра мид ные на ру ше ния), моз жеч ка (ата к сия), че реп ных нер -

вов. Не ред ко со про во ж да ет ся го лов ной бо лью, эпи леп ти че ски ми

при пад ка ми, а на КТ и МРТ — при зна ка ми фо каль но го или муль -

ти фо каль но го эн це фа ли та. Про во дит ся ан ти то к со плаз моз ная те -

ра пия пи ри ме та ми ном, суль фа ди а зи ном или клин да ми ци ном. Би -

оп сия моз га по ка за на па ци ен там с от сут ст ви ем эф фе к та от

про во ди мой те ра пии.

• Крип то кок ко вый ме нин гит — гри бок Cryptococcus neoformans;
наи бо лее рас про стра нен ная при чи на крип то кок ко во го ме нин ги -
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та у боль ных СПИ Дом. Кли ни че ски про яв ля ет ся ост ро или по до -

ст ро на ра с та ю щи ми го лов ны ми бо ля ми, лихорадкой, ино гда эпи -

леп ти че ски ми при пад ка ми, од на ко оча го вые нев ро ло ги че ские сим -

пто мы вы яв ля ют ся ред ко. Ана лиз СМЖ (по с ле КТ, ис клю ча ю щей

вну т ри че реп ное но во об ра зо ва ние) выявляет лим фо ци тоз, обыч -

но с по вы шен ным со дер жа ни ем бел ка и сни жен ным — глю ко зы.

Крип то кок ки мо гут быть вы яв ле ны про бой со спе ци фи че ским ок -

ра ши ва ни ем или на ос но ва нии на ли чия ан ти ге на в СМЖ или кро -

ви. Ле че ние ком би на ци ей про ти во гриб ко вых средств (ам фо те ри -

цин В или флю ци то зин) мо жет ока зать ся не эф фе к тив ным.

Крип то кок ко вый ме нин гит мо жет ока зать ся ос лож не ни ем дру гих

на ру ше ний им мун ной си с те мы, на при мер со сто я ни ем по с ле транс -

план та ции ор га нов, тре бу ю щей при ме не ния им му но су прес со ров.

• Гер пес ви ру сы — ци то ме ла го ви рус ная ин фек ция; ча ще — у па ци -

ен тов со СПИ Дом. Спо соб ны вы звать эн це фа лит и по ра же ние спин -

но го моз га (ми е лит). Дру гие гер пес ви ру сы, на при мер ви ру сы

простого и опо я сы ва ю ще го гер пе са, мо гут вы звать ог ра ни чен ный

или диф фуз ный эн це фа лит.

• Про г рес си ру ю щая муль ти фо каль ная лей ко эн це фа ло па тия
(ПМЛ) вы зы ва ет ся ус лов но-па то ген ны ми паповави ру са ми (JC и др.)

и проявляется мно же ст вен ным по ра же нием бе ло го ве ще ст ва по лу -

ша рий го лов но го моз га. За бо ле ва ние про те ка ет с про грес си ру ю щей

де мен ци ей и оча го вым нев ро ло ги че ским де фи ци том, на при мер ге -

ми па ре зом и ди с фа зи ей. Смерть на сту па ет в те че ние ме ся цев. ПМЛ

раз ви ва ет ся в со сто я ни ях, ко гда им мун ная си с те ма на ру ше на, на -

при мер при за бо ле ва ни ях кро ве тво ре ния, ту бер ку ле зе, сар ко и до зе.

• Це ре б раль ная лим фо ма — фо каль ное или муль ти фо каль ное

поражение в по лу ша ри и го лов но го моз га или зад ней че реп ной ям -

ке; имеет чет кую кли ни че скую кар ти ну, вы яв ляется при про ве де -

нии КТ или МРТ. В от сут ст вие эф фе к та от про во ди мой про ти во -

то к со плаз мен ной те ра пии ди аг ноз мо жет быть ус та но в лен при

био псии моз га.

В раз ви тых стра нах все пе ре чис лен ные ос лож не ния ста ли встре -

чать ся ре же в свя зи с вне дре ни ем вы со ко ак тив ной ан ти ре т ро ви рус -

ной те ра пии (ВААРТ или англ. HAART).

Ре т ро ви ру сы, от лич ные от ВИЧ, так же ха ра к те ри зу ют ся ней ро -

троп ны ми свой ст ва ми. Так, ви рус НTLV-1, рас про стра нен ный в

определенных регионах, на при мер на Ка рибах, ас со ци и ро ван с тро -
пи че ским спа сти че ским па ра па ре зом (HTLV-1-ас со ци и ро ван -

ная ми е ло па тия, НАМ).
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Дру гие ви ру сы

• По ли о ми е лит в раз ви тых стра нах встре ча ет ся ред ко в свя зи с

вве де ни ем вакцинации. Во вре мя эпи де мии боль шин ст во больных

ис пы ты ва ют лег кое не до мо га ние с го лов ной бо лью, ли хо рад кой

и рво той через 7–14 дней с мо мен та про ник но ве ния ви ру са в

ор га низм че рез ки шеч ник или ды ха тель ные пу ти. Не ко то рые

больные на хо дятся в пре па ра ли ти че ском со сто я нии, ко то рое

про яв ля лось ме нин ги том, бо лью в спи не и ко неч но стях, при этом

ви рус по лу чает до с туп к СМЖ. Из-за тро пности к клет кам пе ред -

не го ро га спин но го моз га и го мо ло гич ным клет кам ство ла го -

лов но го моз га в те че ние не сколь ких дней раз ви ва ет ся па ра ли -

ти че ское по ра же ние с про грес си ру ю щей мы шеч ной сла бо стью.

Кли ни че ские сим пто мы та кие же, как при по вре ж де нии пе ри фе -

ри че ско го мо то ней ро на, с той раз ни цей, что по ра же ние мышц

ча с тич ное и аси ммет рич ное, при сут ст ву ют фа с ци ку ляр ные по -

дер ги ва ния на ран них ста ди ях за бо ле ва ния и по с ле ду ю щие ат -

ро фия и ареф ле к сия. У немногих па ци ен тов раз ви ва ют ся буль -

бар ные на ру ше ния и рес пи ра тор ная не до с та точ ность. Не с мо т ря

на то что по с ле па ра ли ти че ской стадии име ет ся ча с тич ное вос -

ста но в ле ние, у мно гих па ци ен тов ос та ют ся стой кие па ре зы и па -

ра ли чи и им тре бу ет ся дли тель ная ис кус ст вен ная вен ти ля ция

лег ких. По ст по ли о ми е ли ти че ский син дром яв ля ет ся до с та точ -

но не од но знач но ха ра к те ри зу е мым со сто я ни ем, так как при позд -

нем ухуд ше нии со сто я ния боль ных по ли о ми е ли том при чи ной

на ра с та ния нев ро ло ги че ско го де фи ци та яв ля ет ся вли я ние дру -

гих за бо ле ва ний.

• Бе шен ст во ис ко ре не но в Ве ли ко б ри та нии и не ко то рых дру гих

стра нах, од на ко в ми ре встре ча ет ся не ред ко. За бо ле ва ние обыч -

но пе ре да ет ся при уку се за ра жен ной со ба ки, но мо жет так же пе -

ре да вать ся че рез укус дру гих мле ко пи та ю щих. Ви рус рас про стра -

ня ет ся от ме с та уку са к ЦНС мед лен но (на про тя же нии

не сколь ких дней или не дель) и вы зы ва ет вос па ли тель ную ре ак -

цию с ди аг но сти ру е мы ми ин т ра ци то плаз ми че ски ми вклю че ни -

я ми (тель ца Нег ри), об на ру жи ва е мы ми в ней ро нах по с ле смер -

ти. Ес ли вос па ли тель ным про цес сом пре и му ще ст вен но по ра жен

ствол го лов но го моз га, бе шен ст во но сит мол ни е нос ное те че ние,

за бо ле ва ние раз ви ва ет ся по с ле пе ри о да пред вест ни ков в ви де

ли хо рад ки и пси хи че ских рас стройств. За бо лев шие ис пы ты ва -

ют ла рин гос пазм и страх при пи тье во ды — во до бо язнь. Ес ли

вос па ле ние по ра жа ет глав ным об ра зом спин ной мозг, име ют ся
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вя лые па ра ли чи. При ус та но в ле нии сим пто мов бе шен ст ва ис ход

бо лез ни все гда фа та лен. Про фи ла к ти че ская им му ни за ция воз -

мож на для жи вот ных — по тен ци аль ных пе ре но с чи ков ин фек -

ции, кро ме то го, ак тив ная и пас сив ная им му ни за ция долж на быть

пред при ня та сра зу по с ле уку са та ким жи вот ным, на ря ду с про -

мы ва ни ем и хи рур ги че ской об ра бот кой ра ны.

По ст ви рус ные яв ле ния

• По до ст рый скле ро зи ру ю щий па нэн це фа лит — позд нее

и пра к ти че ски все гда смер тель ное ос лож не ние ко ри, к сча стью

ред кое в на сто я щее вре мя бла го да ря до с туп но сти им му ни за ции.

• Ос т рый рас се ян ный эн це фа ло ми е лит — ред кое про дол же ние

ви рус ной ин фек ции (гл. 16).

• Син дром Гий е на–Бар ре у боль шин ст ва па ци ен тов ас со ци и ро -

ван с пред ше ст ву ю щей ин фек ци ей, часто ви рус ной (гл. 20).

• Дру гие нев ро ло ги че ские и пси хи а т ри че ские сим пто мы, в ча ст но -

сти сла бость, ухуд ше ние вни ма ния и па мя ти, мо гут ос лож нять про -

цесс вы здо ро в ле ние по с ле ви рус ных ин фек ций. В ча ст но сти, ин -

фек ция, вы зы ва е мая ви ру сом Эп штей на–Бар р, со про во ж да ет ся

син дро мом по стви рус ной сла бо сти (гл. 19).

Дру гие ин фек ци он ные
и кон та ги оз ные заболевания

Про то зоа

• Ма ля рию сле ду ет предполагать у боль ных с ли хо рад кой не яс но -

го ге не за, воз вра ща ю щихся из эн де мич ных для дан но го за бо ле ва -

ния рай онов. За бо ле ва ние хо ро шо ди аг но сти ру ет ся по ре зуль та -

там ис сле до ва ния кро ви. За ра же ние Plasmodium falciparum вы зы ва ет

ге мор ра ги че ский эн це фа лит.

• То к со плаз моз, упо мя ну тый в ка че ст ве при чи ны муль ти фо каль -

но го эн це фа ли та при СПИ Де, так же мо жет раз ви вать ся in utero,

вы зы вая гид ро це фа лию, вну т ри че реп ной каль ци ноз и хо рио ре -

ти нит.

• Три па но со моз рас про стра нен в африканских тро пи че ских

странах; протекает как от но си тель но лег кая форма эн це фа лита с

из бы точ ной сон ли во стью и эпи леп ти че ски ми при пад ка ми («сон -

ная бо лезнь»).
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Ме та зоа

Ин кап су ли ро ван ная ли чин ка лен точ но го чер вя спо соб на вы зы вать

це ре б раль ные по ра же ния:

• При на ли чии эхи но кок ко вой ки с ты за бо ле ва ние мо жет про те -

кать как вну т ри че реп ное но во об ра зо ва ние, раз рыв ки с ты мо жет

при ве с ти к хи ми че ско му ме нин ги ту;

• При ци с ти церко зе мно го чис лен ные ки с ты при во дят к эпи леп -

сии, по вы шен но му вну т ри че реп но му да в ле нию, оча го во му или

мно гоча го во му нев ро ло ги че ско му де фи ци ту или гид ро це фа лии.

Ле че ние прово дит ся при по мо щи пра зи к ван те ла при од но вре мен -

ном на зна че нии сте ро и дов.

При о но вые болезни

Рас смо т ре ны в гл. 18.

Клю че вые положения
• Ба к те ри аль ный ме нин гит мо жет при ве с ти к смер ти в те че ние не сколь -

ких ча сов
• Па ци ен ту с по до з ре ни ем на ме нин го кок ко вый ме нин гит вра ч об щей

пра к ти ки должен од но крат но вве сти бен зил пе ни ци лли н и сроч но до -
с та вить в гос пи таль

• Ту бер ку лез ный ме нин гит дол жен быть за по до з рен у пред ста ви те лей
груп пы ри с ка (па ци ен ты с на ру ше ни ем им мун ной си с те мы, эт ни че -
ские мень шин ст ва и им ми гран ты)

• Асеп ти че ский ме нин гит возникает по разным причинам — из-за
инфекций и в отсутствии инфекций

• Нев ро ло ги че ские ос лож не ния у ВИЧ-инфицированных мо гут быть вы -
зва ны как са мим ви ру сом, так и другими ус лов но-па то ген ны ми
бактериями при на ру ше ниях им мун ной си с те мы.
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Вос па ли тель ный (ост рый ба к те ри аль ный) ме нин гит
Ис то рия бо лез ни. 56-лет ний муж чи на был до с та в лен без со з на ния в от де -
ле ние ско рой по мо щи. При ос мо т ре ус та но в ле но: тем пе ра ту ра 38,5° С, ри -
гид ность шей ных мышц без оча го во го нев ро ло ги че ско го де фи ци та. Глу би на
на ру ше ний со з на ния оце не на в 6 бал лов по шка ле Глаз го. Пред ва ри тель ный
ди аг ноз — ме нин гит. Из-за из ме нен но го со з на ния до про ве де ния люм баль -
ной пунк ции ре ко мен до ва на КТ го лов но го моз га. По с коль ку в гос пи та ле не
бы ло ком пь ю тер но го то мо гра фа, ре ше но бы ло свя зать ся с ре ги о наль ным
нев ро ло ги че ским цен т ром.
Сра зу по с ле гос пи та ли за ции боль но го де жур ный нев ро лог на зна чил в/в вве -
де ние ан ти био ти ков (бен зил пе ни цил лин и це фо та к сим), это ле че ние бы ло
на ча то еще до пе ре во да боль но го в спе ци а ли зи ро ван ное уч ре ж де ние. Бы ли
взя ты ана ли зы кро ви на ми к ро био ло ги че ские ис сле до ва ния (по сев). Затем
в нев ро ло ги че ском цен т ре бы ло про ве де но КТ го ло вы, ко то рое не вы яви ло
па то ло гии и люм баль ная пунк ция. СМЖ ока за лась мут ной, со дер жа ла 2000
ней тро фи лов/мкл, 2,8 г/л бел ка при от сут ст вии глю ко зы. Ми к ро ор га низ мов
при ок ра ске СМЖ по Гра му об на ру же но не бы ло, но при по се ве кро ви бы ли
вы яв ле ны ме нин го кок ки. Ми к ро ор га низм ока зал ся чув ст ви те лен к пе ни цил -
ли ну, вво ди мо му вну т ри вен но в ан ти ме нин гит ных до зах, и па ци ент пол но -
стью вы здо ро вел.
Ком мен та рии. Ме нин го кок ко вый ме нин гит обыч но встре ча ет ся в дет ском
и под ро ст ко вом воз рас те, од на ко мо жет за тра ги вать и по жи лой воз рас т, при -
чем на ли чие кож ных вы сы па ний у больного не обя за тель но. При от ло жен ном
ле че нии ба к те ри аль но го ме нин ги та рез ко воз рас та ет риск на сту п ле ния ле -
таль но го ис хо да. КТ го ло вы до про ве де ния люм баль ной пунк ции по ка за но
па ци ен там с из ме нен ным уров нем со з на ния, од на ко в дан ном слу чае сле до -
ва ло как мож но рань ше на чи нать ле че ние ан ти био ти ка ми. Не с мо т ря на са -
на цию СМЖ на фо не ле че ния, ди аг ноз был по ста в лен с по мо щью аль тер на -
тив ных ме то дов.

Эн це фа лит, вы зван ный ви ру сом про сто го гер пе са
Ис то рия бо лез ни. У 47-лет не го па ци ен та в те че ние 4 дней развивалась на -
ра с тающая го лов ная боль. На чет вер тые су тки на ча лась тош но та и рво та. На
сле ду ю щий день в со сто я нии спу тан но го со з на ния и со зри тель ны ми гал лю -
ци на ци я ми был до с та в лен род ст вен ни ка ми в гос пи таль. При по сту п ле нии
тем пе ра ту ра те ла — 38,3° С. При сут ст во ва ла лег кая ди с фа зия с затруднениями
при подборе сло в. Оча го вый нев ро ло ги че ский де фи цит от сут ст во вал. Су хо -
жиль ные реф ле к сы бы ли сим мет рич ны ми, па то ло ги че ские стоп ные реф ле -
к сы отсутствовали. В при ем ном от де ле нии у боль но го раз вил ся ге не ра ли зо -
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ван ный судорожный при па док. КТ головы вы яви ла оча ги по ни жен ной плот но -
сти в ви соч ных до лях, боль ше сле ва (см. рис. 14.3). На ЭЭГ ре ги ст ри ро ва лись
вы со ко ам п ли туд ные мед лен ные вол ны в ле вой пе ред не ви соч ной об ла с ти, но
без ха ра к тер ных па ро ксиз маль ных раз ря дов. При ана ли зе СМЖ вы яв ле но на -
ли чие 165 мо но ядерных клеток/мкл, ней тро фи лы и эри т ро ци ты отсутствуют.
Кон цен т ра ция бел ка в СМЖ бы ла не зна чи тель но по вы ше на, глю ко за в нор ме.
С по мо щью по ли ме раз ной цеп ной ре ак ции бы ла вы яв ле на ДНК ви ру са про -
сто го гер пе са. В день гос пи та ли за ции был на чат курс вве де ния аци к ло ви ра
по 10 мг/кг ка ж дые 8 ча сов в те че ние 14 дней, на ря ду с под дер жи ва ю щей про -
ти во су до рож ной те ра пи ей. Со с то я ние боль но го зна чи тель но улуч ши лось, но
вслед ст вие ухуд ше ния крат ко вре мен ной па мя ти и слож но сти на хо ж де ния нуж -
ных слов, он не смог вер нуть ся к преж ней ра бо те.
Ком мен та рии. Ост рое на ча ло за бо ле ва ния с го лов ной бо лью, ли хо рад кой,
ди с фа зи ей и при пад ка ми— все это сви де тель ст ву ет с вы со кой до лей ве ро -
ят но сти  о воз мож но сти эн це фа ли та, вы зван но го ви ру сом про сто го гер пе са.
Ди аг ноз был под твер жден ха ра к тер ны ми из ме не ни я ми на КТ, на ли чи ем мед -
лен ных волн на ЭЭГ (пе ри о ди че ские ком п ле к сы раз ви ва ют ся не у всех па ци -
ен тов), лим фо ци тар ных из ме не ний в СМЖ и, на ко нец, на ли чи ем ви рус ной
ДНК в СМЖ. Ле че ние ан ти ви рус ны ми сред ст ва ми долж но быть на ча то без
про мед ле ния, до ус та но в ле ния окон ча тель но го ди аг но за. Не с мо т ря на сни -
же ние ле таль но сти при вве де нии аци к ло ви ра, мно гие па ци ен ты по с ле пе ре -
не сен но го за бо ле ва ния име ют по сто ян ный нев ро ло ги че ский де фи цит или
ког ни тив ные рас строй ства.
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Гла ва 15

Спинальные за бо ле ва ния

За бо ле ва ния спин но го моз га (ми е ло па тия)

Кли ни че ская ней ро а на то мия
На ри сун ке 15.1 пред ста в лен по пе реч ный раз рез по зво ноч ни ка, на ко -

то ром показано рас по ло же ние ос нов ных пу тей нейропередачи. Глав -

ный про во дя щий дви га тель ный путь — кор ти кос пи наль ный тракт бе -

рет на ча ло в про ти во по лож ном по лу ша рии, в по с ле ду ю щем боль шая

часть во ло кон пе ре хо дит на про ти во по лож ную сто ро ну. Сход ным об -

ра зом со вер ша ет пе ре крест спи но та ла ми че ский тракт, пе ре да ю щий

сен сор ную ин фор ма цию от про ти во по лож ной сто ро ны те ла, в то вре -

мя как зад ние стол бы пе ре да ют ип си ла те раль ную ин фор ма цию о по -

ло же нии эле мен тов те ла в про стран ст ве и чув ст ве ви б ра ции.

Сим пто мы по ра же ния
Из-за осо бен но стей рас пре де ле ния боль шин ст ва про во дя щих пу тей

в спин ном моз ге у боль шин ст ва па ци ен тов обыч но име ет ся со че та -

ние дви га тель ных, чув ст ви тель ных и ве ге та тив ных на ру ше ний.

Двигательные нарушения
У большинства пациентов про яв ля ют ся сим пто мы по ра же ния цен -

т раль но го мо то ней ро на обеих ног (спа сти че ский па ра па рез) или

при по ра же нии верх не го шей но го от де ла всех че ты рех ко неч но стей

(спа сти че ский те т ра па рез). По ра же ние  шей но го от де ла спин но го

моз га мо жет при ве с ти к раз ви тию ниж не го спа сти че ско го па ра па -

ре за в ком би на ции со сме шан ны ми сим пто ма ми по ра же ния цен т -

раль но го и пе ри фе ри че ско го мо то ней ро нов в верх них ко неч но стях

Рис. 15.1. По пе реч ный
срез спин но го моз га

Зад ние стол бы

Ла те раль ный кор ти -
кос пи наль ный тракт

Спи но та ла ми че ский
тракт
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из-за од но вре мен но го по ра же ния про во дя щих пу тей и ко реш ков в

шей ном от де ле спин но го моз га.

На ру ше ния чувствительности

При зна ком по ра же ния спин но го моз га яв ля ет ся на ли чие уров ня
на ру ше ний чув ст ви тель но сти, на при мер на ту ло ви ще кож ная

чув ст ви тель ность на ру ше на ни же не ко то ро го уров ня, а вы ше она в

нор ме (см. рис. 6.1,д). У па ци ен та со спа сти че ским па ра па ре зом уро -
вень на ру ше ния чув ст ви тель но сти пред ста в ля ет оп ре де лен ную

цен ность для под твер жде ния на ли чия по ра же ния спин но го моз га,

но ди аг но сти че ская зна чи мость это го при зна ка ог ра ни че на имен -

но ана то ми че ской ло ка ли за ци ей по ра же ния. Так, уро вень на ру ше -

ния чув ст ви тель но сти на сег мен те Тh10 не все гда го во рит о по ра -

же нии не по сред ст вен но Тh10, но, ско рее, о по ра же нии на уров не

или вы ше Тh10. Это име ет су ще ст вен ное зна че ние в кли ни че ской

пра к ти ке. На при мер, при об сле до ва нии ме то да ми ней ро ви зу а ли за -

ции па ци ен та с ост рым сда в ле ни ем спин но го моз га, что тре бу ет

сроч но го ле че ния, и уров нем чув ст ви тель но сти на Тh10 (об ласть

ви зу а ли за ции ог ра ни че на груд ным от де лом) мо гут быть не об на ру -

же ны ни же ле жа щие оча ги по ра же ния, под да ю щи е ся хи рур ги че ско -

му ле че нию.

Ве ге та тив ные на ру ше ния

Во в ле че ние мо че во го пу зы ря яв ля ет ся ран ним при зна ком по ра же -

ния спин но го моз га, па ци ен ты жа лу ют ся на не от лож ные по зы вы на

мо че ис пу с ка ние и ча с тые слу чаи не дер жа ния мо чи (гл. 7). Сим пто -

мы, свя зан ные с пи ще ва ри тель ным тра к том, в на чаль ной ста дии за -

бо ле ва ния по я в ля ют ся ре же, хо тя па ци ен ты мо гут жа ло вать ся на не -

дер жа ние сту ла. Ча с то встре ча ет ся также половая ди с функ ция, в

ча ст но сти на ру ше ние эрек ции.

Дру гие про яв ле ния по ра же ния спин но го моз га вклю ча ют в се бя

бо ле вые син дро мы в об ла с ти шеи или по яс ни цы или ука за ния на пе -

ре не сен ную трав му.

Спе ци фи че ские спин но моз го вые син дро мы
Син дро мы эк с т ра ме дул ляр но го
и ин т ра ме дул ляр но го по ра же ния

Внеш нее сда в ле ние спин но го моз га — эк с т ра ме дул ляр ное по ра же -

ние (опу хо лью или вы пав шим меж по звон ко вым дис ком), вы зы ва ет
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по те рю чув ст ви тель но сти в кре ст цо вых дер ма то мах (сед ло вид ная
ане сте зия). При чи ной это го яв ля ет ся то, что часть спи но та ла ми че -

ско го тра к та, наи бо лее близ кая к по верх но сти спин но го моз га (пе -

ре да ю щая ин фор ма цию из люм бо са краль ных дер ма то мов), наи бо -

лее уяз ви ма для внеш не го сда в ле ния (рис. 15.2). При вну т рен нем

(ин т ра ме дул ляр ном) по ра же нии, на про тив, в пер вую оче редь, стра -

да ют во лок на, рас по ло жен ные в цен т ре спи но та ла ми че ско го тра к та,

то г да как во лок на от кре ст цо во го от де ла ос та ют ся на про тя же нии

оп ре де лен но го вре ме ни ин такт ны ми (кре ст цо вое осво бо ж де ние),

хо тя это и не яв ля ет ся стро гим пра ви лом (рис. 15.2).

Син дром Бро ун–Се ка ра
При од но сто рон нем по ра же нии спин но го моз га раз ви ва ет ся ха ра -

к тер ный син дром дви га тель ных и чув ст ви тель ных рас стройств. В

сво ей наи бо лее пол ной фор ме, воз ни ка ю щей при пол ном од но сто -

рон нем поражении спин но го моз га, дан ное со сто я ние но сит на зва -

ние син дро ма Бро ун–Се ка ра (рис. 15.3). Дан ный слу чай пред ста в ля -

ет со бой как раз ту си ту а цию, при ко то рой уро вень на ру ше ний

чув ст ви тель но сти не пре до с та в ля ет точ ной ин фор ма ции о ло ка ли -

за ции по ра же ния.
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Рис. 15.2. Экс тра- и ин т ра ме дул ляр ное по ра же ние спин но го моз га. При ве де -
но рас по ло же ние про во дя щих пу тей в спи но та ла ми че ском тра к те — во лок на
от са краль ных дер ма то мов (S) рас по ло же ны наи бо лее ла те раль но, да лее сле -
ду ют во лок на от по яс нич ных (L), груд ных (T), и, наи бо лее цен т раль но, — от шей -
ных дер ма то мов. Внеш няя ком прес сия (А) со про во ж да ет ся по ра же ни ем во ло -
кон от са краль ных дер ма то мов, то г да как при ин т ра ме дул ляр ном по ра же нии
(B) эти во лок на мо гут ос та вать ся ин такт ны ми

Спино-
таламический

тракт
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Си рин го ми е лия

Ред кое за бо ле ва ние, при ко то ром в спин ном моз ге фор ми ру ет ся по -

лость, за пол нен ная СМЖ (syrinx — тро ст ник) (рис. 15.4). Про я в ля -

ет ся раз ви ти ем ха ра к тер но го дви га тель но го и чув ст ви тель но го нев -

ро ло ги че ско го де фи ци та (рис. 15.5). Обыч но вна ча ле по лость

раз ви ва ет ся в ниж нем шей ном от де ле спин но го моз га, с те че ни ем

вре ме ни мо жет рас про стра нить ся по все му длин ни ку спин но му моз -

га. У па ци ен тов раз ви ва ет ся ниж ний спа сти че ский па ра па рез с при -

зна ка ми по ра же ния пе ри фе ри че ско го мо то ней ро на в верх них ко -

неч но стях (вслед ст вие по ра же ния как кор ти кос пи наль но го тра к та,
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Рис. 15.3. Син дром Бро ун–Се ка ра. По ра же ние цен т раль но го мо то ней ро на на
од но имен ной сто ро не (так как ни с хо дя щие кор ти кос пи наль ные пу ти уже со вер -
ши ли пе ре крест в про дол го ва том моз ге). По те ря глу бо кой чув ст ви тель но сти и
чув ст ва ви б ра ции так же на блю да ет ся на од но имен ной сто ро не по от но ше нию к
оча гу по ра же ния (вслед ст вие то го, что под ни ма ю щи е ся в зад них стол бах во лок -
на не пе ре кре щи ва ют ся, по ка не до с тиг нут про дол го ва то го моз га). Ут ра та бо ле -
вой и тем пе ра тур ной чув ст ви тель но сти на блю да ет ся на сто ро не, про ти во по лож -
ной оча гу по ра же ния (так как про во дя щие пу ти пе ре кре щи ва ют ся в спин ном моз ге
на уров не вхо ж де ния ко реш ков в спин ной мозг или не сколь ко вы ше). Воз мож на
также по ло с ка ги пе сте зии (ино гда — в со че та нии со спон тан ной бо лью) на уров -
не оча га по ра же ния вслед ст вие по вре ж де ния во ло кон, ко то рые еще не со вер ши -
ли пе ре кре ста в кон т ра ла те раль ном спи но та ла ми че ском тра к те

Кон т ра ла те раль ная
ут ра та по верх но ст ной

чув ст ви тель но сти

Ип си ла тераль ная ут ра та
по верх но ст ной
чув ст ви тель но сти

По ра же ние цен т раль но го
мо то ней ро на и ут ра та
глу бо кой и ви б ра ци он ной
чув ст ви тель но сти
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Рис. 15.4. Си рин го ми е лия. МРТ шей -
но го от де ла спин но го моз га, са гит таль -
ная про ек ция. За пол нен ная жид ко стью
по лость (об ласть ги по ин тен сив но го
сиг на ла — боль шая стрел ка) и ас со ци -
и ро ван ная ано ма лия Ар ноль да–Ки а ри
(ма лая стрел ка)

Рис.15.5. Си рин го ми е лия — кли ни че ские про яв ле ния

Ут ра та бо ле вой
и тем пе ра тур ной
чув ст ви тель но сти

По ра же ние
пе ри фе ри че ско го
мо то ней ро на

Спа сти че ский
па ра па рез
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так и пе ред них ро гов шей но го от де ла спин но го моз га). Глу бо кая чув -

ст ви тель ность, про во дя щие во лок на ко то рой рас по ла га ют ся в зад -

них стол бах спин но го моз га, как пра ви ло, со хра не на, то г да как бо -

ле вая чув ст ви тель ность на ру ше на вслед ст вие по ра же ния

пе ре кре щи ва ю щих ся во ло кон в об ла с ти рас по ло же ния по ло с ти (дис -
со ци и ро ван ная ане сте зия). Ут ра та по верх но ст ной (бо ле вой и

тем пе ра тур ной) чув ст ви тель но сти обыч но рас про стра ня ет ся по ти -

пу «курт ки» — зо ны ане сте зии с верх ним и ниж ним уров ня ми, оп ре -

де ля е мы ми объ е мом по ло с ти. У не ко то рых па ци ен тов по лость мо -

жет рас про стра нять ся в про дол го ва тый мозг (си рин го буль бия) с

раз ви ти ем дву сто рон не го по ра же ния ниж них че реп ных нер вов и

син дро ма Гор не ра.

Па то ге нез си рин го ми е лии изу чен не до с та точ но, ско рее все го, раз -

ви тие за бо ле ва ния свя за но с на ру ше ни ем гид ро ди на ми ки СМЖ. У

мно гих па ци ен тов име ют ся на ру ше ния раз ви тия ство ла го лов но го

моз га и моз жеч ка (ано ма лия Ар ноль да–Ки а ри), при ко то рых мин -

да ли ны моз жеч ка вы тя ну ты и про ла би ру ют в боль шое за ты лоч ное

от вер стие (моз жеч ко вая эк то пия). Не ко то рым боль ным по ка за -

ны хи рур ги че ская де ком прес сия боль шо го за ты лоч но го от вер стия

и дре наж по ло с ти че рез си рин го сто му.

Дру гие рас про стра нен ные син дро мы

Рас про ст ра нены син дро мы по ра же ния спин но го моз га в ре зуль та -

те ней ро си фи ли са (спинная су хот ка) и де фи ци та ви та ми на В12 (по -

до ст рая де ге не ра ция спин но го моз га), рас смо т ре ные в гл. 14 и 19.

При ин фарк те спин но го моз га, вы зван ном тром бо зом пе ред ней спи -

наль ной ар те рии, зад ние стол бы обыч но ос та ют ся ин такт ны ми.

При чи ны по ра же ния спин но го моз га

У па ци ен тов стар ше 50 лет наи бо лее ча с той при чи ной ми е ло па тии яв -

ля ет ся спон ди лез шей но го от де ла по зво ноч ни ка. В дан ном слу -

чае де ге не ра тив ное за бо ле ва ние (ос тео арт роз) шей ных по звон ков мо -

жет при ве с ти к ком прес сии спин но го моз га вслед ст вие воз дей ст вия:

• Каль ци фи ка ции, де ге не ра ции и про тру зии меж по звон ко вых дис ков

• Ко ст ных раз ра с та ний (ос тео фи ты)

• Каль ци фи ка ции и утол ще ния про доль ной связ ки.

У па ци ен тов в воз рас те до 40 лет наи бо лее ча с той при чи ной по -

ра же ния спин но го моз га яв ля ет ся рас се ян ный скле роз (гла ва 16).

Бо лее ред кие при чи ны при ве де ны в таб ли це 15.1.
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Таблица 15.1. Причины поражения спинного мозга

Наследственная предрасположенность
Наследственная спастическая параплегия — дегенерация центрального

двигательного нейрона (гл. 18)
Спиноцеребеллярная дегенерация

Врожденные патологии
Дизрафизм (гл. 18)
Аномалия Арнольда–Киари и сирингомиелия

Травмы
Переломы и смещение позвонков
Протрузии дисков — чаще спонтанные,

реже — следствие травмы
Радиационное поражение

Инфекции
Эпидуральный абсцесс
Туберкулезный абсцесс и болезнь Потта
Сифилис
ВИЧ
Тропический спастический парапарез (гл. 14)

Воспаление
Рассеянный склероз
Поствирусный поперечный миелит
Саркоидоз, волчанка, другие васкулиты
Спондилез со сдавлением спинного мозга — ревматологическое

заболевание, анкилозирующий спондилит

Новообразования
Метастазы в позвоночник, сдавливающие спинной мозг (гл. 19)
Доброкачественные экстрамедуллярные опухоли — нейрофиброма,

менингиома
Интрамедуллярные опухоли спинного мозга — эпендимома, глиома,

метастазы

Сосудистые нарушения
Инфаркт спинного мозга
Артеровенозная мальформация
Эпидуральная гематома, вызывающая сдавление спинного мозга

Метаболические расстройства
Подострые сочетанные дегенерации (гл. 19)
Сдавление при болезни Педжета

Дегенеративные расстройства
В спинном мозге — заболевание периферического мотонейрона
Экстрамедуллярные — спондилез со сдавлением спинного мозга

со сдавлением спинного мозга

со сдавлением спинного мозга
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Ле че ние

При об сле до ва нии па ци ен та с ост рой ми е ло па ти ей пер вым де лом сле -

ду ет ис клю чить сда в ле ние спин но го моз га — МРТ или ми е ло гра фия

(гл. 8) (рис. 15.6). Это по з во ля ет вы явить за бо ле ва ние, тре бу ю щее сроч -

но го хи рур ги че ско го вме ша тель ст ва, или в слу чае зло ка че ст вен но го

но во об ра зо ва ния оп ре де лить по ка за ния для лу че вой те ра пии и при -

ме не ния кор ти ко сте ро и дов с це лью умень ше ния оте ка. Пос ле умень -

ше ния вы ра жен но сти сда в ле ния спин но го моз га про во дит ся ле че ние,

на пра в лен ное на уст ра не ние при чи ны за бо ле ва ния (табл. 15.1).

По ра же ние спи наль ных ко реш ков (ра ди ку ло па тия)
Кли ни че ская ней ро а на то мия и клас си фи ка ция

Ко реш ки нер вов вы хо дят сле ва и спра ва от спин но го моз га че рез

меж по зво ноч ные от вер стия, где дор саль ные (сен сор ные) и вен т раль -

ные (мо тор ные) ко реш ки объ е ди ня ют ся, фор ми руя спи наль ные нер -

вы. Спи наль ные нер вы ну ме ру ют ся в со от вет ст вии с по ряд ко вым но -

ме ром по звон ков, ме ж ду ко то ры ми они вы хо дят из ка на ла (рис. 15.7).

В шей ном от де ле но мер ка ж до го ко реш ка со от вет ст ву ет но ме ру по -

звон ка, рас по ло жен но го ни же вы ход но го от вер стия. Та ким об ра зом,

ко ре шок С7, вы хо дя щий ме ж ду по звон ка ми С6 и С7, мо жет быть по -

вре ж ден про тру зи ей меж по звон ко во го дис ка С6/С7. Од на ко нерв ме -

ж ду по звон ка ми С7 и Тh1 ну ме ру ет ся как С8. Ко реш ки в груд ном, по -

яс нич ном и кре ст цо вом от де лах ну ме ру ют ся в со от вет ст вии с
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Рис. 15.6. На са гит таль ном сре зе
МРТ ви зу а ли зи ро ва на ме нин ги о ма,
вы зы ва ю щая сда в ле ние спин но го
моз га. До б ро ка че ст вен ные опу хо ли
от но си тель но ред ко вы зы ва ют сда в -
ле ние, од на ко ран няя ди аг но сти ка
по вы ша ет ве ро ят ность ус пеш но го хи -
рур ги че ско го вме ша тель ст ва
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Рис. 15.7. Вза и мо рас по ло же ние сег мен тов спин но го моз га, ко реш ков и
по звон ков

Th1

Th2

Th3

Th4

Th5

Th6

Th7

Th8

Th9

Th10

Th11

Th12

Крестцовый
корешок

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



по ряд ко вым но ме ром по звон ка над ме с том вы хо да. Не с мо т ря на это,

при про лап се по яс нич но го меж по звон ко во го дис ка обыч но по вре -

ж да ет ся ко ре шок с тем же но ме ром, что и ни же ле жа щий по зво нок.

На при мер, при про лап се дис ка L4/L5 по вре ж да ет ся нерв L5, не смо -

т ря на то что L4 вы хо дит из от вер стия ме ж ду L4/L5. При чи ной это -

го яв ля ет ся трех мер ная ин т рас пи наль ная ор га ни за ция по яс нич но-

кре ст цо вых ко реш ков (кон ский хвост).

Шей ная ра ди ку ло па тия
Про лапс из ме нен но го меж по звон ко во го дис ка в шей ном от де ле кза -

ди от но си тель но па ры нор маль но рас по ло жен ных по звон ков мо жет

при ве с ти к ком прес сии нер ва у его вы хо да из от вер стия. Дру ги ми при -

чи на ми сда в ле ния яв ля ют ся спон ди лез и на мно го ре же — опу хо ли.

Кли ни че ски ми про яв ле ни я ми та ко го по ра же ния яв ля ют ся боль в

шее, ир ра ди и ру ю щая по ру ке, обыч но в зо не ин нер ва ции со от вет -

ст ву ю ще го ми о то ма, ре же — дер ма то ма. Воз мож ны также сла бость

мышц, ин нер ви ру е мых из со от вет ст ву ю ще го сег мен та спин но го моз -

га (см. табл. 5.2), ут ра та су хо жиль ных реф ле к сов и на ру ше ние чув -

ст ви тель но сти в со от вет ст ву ю щих дер ма то мах.

У боль шин ст ва па ци ен тов с за бо ле ва ни я ми меж по звон ко вых дис -

ков в ре зуль та те кон сер ва тив но го ле че ния на сту па ет улуч ше ние со -

сто я ния. При ме ня ют ся не сте ро ид ные про ти во вос па ли тель ные сред -

ст ва и ми о ре ла к сан ты, от дель ным боль ным по ка за но но ше ние

во рот ни ка и вы пол не ние ре ко мен да ций фи зи о те ра пев та для ку пи -

ро ва ния бо ли. Немногим боль ным по ка за но про ве де ние МРТ с це -

лью оп ре де ле ния це ле со об раз но сти опе ра тив но го вме ша тель ст ва.

Опе ра ции по рас ши ре нию вы ход но го от вер стия или уда ле нию гры -

жи меж по звон ко во го дис ка бо лее эф фе к тив ны при на ли чии нев ро -

ло ги че ско го де фи ци та и функ ци о наль ных ог ра ни че ний, чем ис клю -

чи тель но для ку пи ро ва ния бо ле во го син дро ма.

В не ко то рых слу ча ях про тру зия меж по звон ко во го дис ка или из -

ме не ния, воз ник шие как ос лож не ние спон ди ле за, мо гут вы зы вать

од но вре мен но сда в ле ние спи наль но го ко реш ка и не по сред ст вен но

спин но го моз га (ми е ло ра ди ку ло па тия). Ес ли сда в ле ние на блю да -

ет ся на уров не за мы ка ния су хо жиль ных реф ле к сов верх ней ко неч -

но сти, цен ным ди аг но сти че ским кри те ри ем уров ня по ра же ния яв -

ля ет ся вы яв ле ние ин вер сии реф ле к сов. На при мер, при от сут ст вии

у па ци ен та реф ле к са с би цеп са пер кус сия по су хо жи лию би цеп са

вы зы ва ет сги ба ние паль ца (ин вер ти ро ван ный реф лекс с би цеп са),

ко то рое мо жет быть пред ста в ле но сле ду ю щим об ра зом:
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Би цепс 0

Су пи на тор ±

Три цепс ++

Па лец ++

Это под ра зу ме ва ет на ли чие по ра же ния на уров не С5, вы зы ва ю щего

пре ры ва ние реф ле к тор ной ду ги с би цеп са, од на ко в си лу то го, что

од но вре мен но в па то ло ги че ский про цесс во вле ка ет ся и спин ной

мозг, ис че за ет над сег мен тар ное ин ги би ро ва ние реф ле к тор ной ду -

ги и по я в ля ет ся сги ба тель ный реф лекс паль цев ки с ти, ду га ко то ро -

го за мы ка ет ся на уров не сег мен та С8.

Кон ский хвост
Спин ной мозг за кан чи ва ет ся ко ну сом (conus medullaris) на уров не ниж -

ней гра ни цы по звон ка L1. Да лее по яс нич ные и кре ст цо вые ко реш ки

сле ду ют вну т ри спи наль но го ка на ла, пе ред тем как до с тичь вы ход но -

го от вер стия и сфор ми ро вать кон ский хвост. Па то ло ги че ские про цес -

сы в дан ной об ла с ти, на при мер — опу хо ли, обыч но при во дят к од но -

вре мен но му мно же ст вен но му асим мет рич но му по ра же нию ко реш ков,

что про яв ля ет ся на ру ше ни я ми функ ций пе ри фе ри че ско го мо то ней -

ро на и ут ра той чув ст ви тель но сти. Не ред ко также на блю да ет ся на ру -

ше ние функ ций мо че во го пу зы ря, про яв ля ю щие ся хро ни че ской за -

держ кой мо че ис пу с ка ния с не дер жа ни ем мо чи при его пе ре пол не нии

и ин фек ци я ми мо че ис пу с ка тель но го ка на ла. Сход ные сим пто мы раз -

ви ва ют ся при по вре ж де нии ниж не го от де ла са мо го спин но го моз га

(«по ра же ние ко ну са»), кли ни че ской осо бен но стью та ко го по ра же -

ния яв ля ет ся од но вре мен ное на ли чие при зна ков по ра же ния цен т раль -

но го и пе ри фе ри че ско го мо то ней ро нов. Так, у па ци ен та мо гут от сут -

ст во вать ахил ло вы реф ле к сы в со че та нии с дву сто рон ни ми

раз ги ба тель ны ми па то ло ги че ски ми стоп ны ми реф ле к са ми.

Пе ре ме жа ю ща я ся хро мо та кон ско го хво ста

Кли ни че ский син дром, воз ни ка ю щий при рас строй ствах кро во об -

ра ще ния кон ско го хво ста вслед ст вие су же ния люм баль но го спин -

ально го ка на ла при де ге не ра тив ном по ра же нии по зво ноч ни ка. Ха -

ра к те ри зу ет ся пре хо дя щей нев ро ло ги че ской сим пто ма ти кой в ви де

бо лей в яго ди цах и бед рах, дви га тель ных и чув ст ви тель ных рас строй -

ст вах в ниж них ко неч но стях, ко то рые воз ни ка ют при на груз ке и ис -

че за ют в по кое, обыч но в по ло же нии с со гну той спи ной (в этой си -

ту а ции уве ли чи ва ет ся про свет спи наль но го ка на ла). Ос нов ным

на пра в ле ни ем диф фе рен ци аль ной ди аг но сти ки яв ля ет ся ис клю че -
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ние ис тин ной пе ре ме ща ю щей ся хро мо ты, обу сло в лен ной ише ми ей

мышц го ле ней при не до с та точ но сти пе ри фе ри че ско го кро во об ра -

ще ния. От спи наль но го по ра же ния это со сто я ние от ли ча ет ся от сут -

ст ви ем сен со мо тор ных рас стройств, а так же вре ме нем ре г рес са сим -

пто ма ти ки в по кое (1–2 ми ну ты при пе ри фе ри че ской со су ди стой

не до с та точ но сти, 5–15 ми нут при пе ре ме жа ю щей ся хро мо те кон -

ско го хво ста). Де ком прес си он ная ла ми нэ к то мия при во дит к улуч ше -

нию со сто я ния при сте но зе по яс нич но го ка на ла, при этом обя -

за тель ным яв ля ет ся пред ва ри тель ное про ве де ние МРТ или КТ.

Про лапс по яс нич но го меж по звон ко во го дис ка
Про лапс из ме нен но го меж по звон ко во го дис ка в по яс нич ном от де -

ле обыч но при во дит к ком прес сии ко реш ков, ко то рые на пра в ля ют -

ся ла те раль но к меж по звон ко во му от вер стию, ча ще по ра жа ют ся ни -

же ле жа щие ко реш ки. Так, ко ре шок S1 мо жет быть сда в лен гры жей

дис ка L5/S1. Ха ра к тер ные про яв ле ния — боль в ниж ней ча с ти спи -

ны, рас про стра ня ю ща я ся по зад ней по верх но сти но ги от яго ди цы к

ло дыж ке (иши ас), па ра лич и сла бость ик ро нож ных и кам ба ло вид -

ных мышц (наи бо лее яв но за мет но, ко гда па ци ент сто ит), по те ря

чув ст ви тель но сти в зо не ин нер ва ции S1 и сни жен ный ахил лов реф -

лекс. При по ра же нии ко реш ка L5, вы зван но го про лап сом дис ка L4/L5,

боль рас про стра ня ет ся по хо ду се да лищ но го нер ва и со про во ж да -

ет ся сла бо стью раз ги ба те лей сто пы, в ча ст но сти па ре зом на руж но -

го длин но го раз ги ба те ля паль цев сто пы и на ру ше ни ем чув ст ви тель -

но сти в зо не ин нер ва ции дер ма то ма L5. Пас сив ное на тя же ние

ниж них по яс нич но-кре ст цо вых ко реш ков (под ни ма ние ра зо гну той

но ги у ле жа ще го на спи не па ци ен та) ог ра ни че но вслед ст вие воз ни -

ка ю щих при этом бо ли и мы шеч но го на пря же ния. Боль и на пря же -

ние мышц уси ли ва ют ся при пас сив ной дор зиф ле к сии ло дыж ки при

под ня той и ра зо гну той в ко лен ном су с та ве но ге. Ана ло гич ным при -

зна ком по ра же ния верх них по яс нич ных ко реш ков яв ля ет ся про ба

на вы пря м ле ние бед ра, при ко то рой воз ни ка ю щие боль и мы шеч -

ное на пря же ние ог ра ни чи ва ют пас сив ное рас пря м ле ние бед ра у па -

ци ен та, на хо дя ще го ся в по ло же нии сги ба ния или по лу сги ба ния.

Ле че ние боль но го с иши а сом на на чаль ном эта пе кон сер ва тив ное

и под ра зу ме ва ет по стель ный ре жим с по с ле ду ю щей по сте пен ной

мо би ли за ци ей. Вве де ние ане сте ти ков и кор ти ко сте ро и дов в об ласть

про хо ж де ния ко реш ка (под кон т ро лем КТ) так же мо жет спо соб ст -

во вать улуч ше нию со сто я ния. Стой кая нев ро ло ги че ская сим пто ма -

ти ка ком прес сии ко реш ка мо жет быть по ка за ни ем для хи рур ги че -
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ско го вме ша тель ст ва, на при мер де ком прес си он ной ла ми нэ к то мии

и дис ко то мии, обя за тель ным явля ет ся пред ва ри тель ное ус та но в ле -

ние уров ня по ра же ния на ос но ва нии дан ных МРТ или КТ (рис. 15.8).

Ос т рый цен т раль ный про лапс дис ка

В дан ном слу чае тре бу ет ся сроч ная ней ро хи рур ги че ская по мощь.

Диск про ла би ру ет в цен т раль ной об ла с ти, вы зы вая то таль ную ком -

прес сию кон ско го хво ста, ре же на блю да ет ся сда в ле ние от дель ных

ко реш ков. Па ци ен ты ис пы ты ва ют силь ные ост рые бо ли в спи не, ино -

гда ир ра ди ру ю щие вниз по но гам, в со че та нии с дву сто рон ней сла -

бо стью му с ку ла ту ры ниж них ко неч но стей (с от сут ст ви ем ахил ло -

вых реф ле к сов) и ост рой без бо лез нен ной за держ кой мо че ис пу с ка ния

(уве ли че ние мо че во го пу зы ря вы яв ля ет ся при паль па ции). Воз мож -

ны раз ви тие стой ких за по ров или не дер жа ние ка ла. Ут ра та чув ст ви -

тель но сти мо жет быть ог ра ни че на ниж ни ми кре ст цо вы ми дер ма то -

ма ми (сед ло вид ная ане сте зия). То нус аналь но го сфин к те ра сни жен,

аналь ные реф ле к сы от сут ст ву ют (вслед ст вие по ра же ния ко реш ков

S3 — S4 — S5). Дан ный реф лекс вы зы ва ет ся штри хо вым раз дра же -

ни ем ко жи вбли зи ану са и в нор ме при во дит к со кра ще нию сфин к -

те ра. Пос ле то го как ди аг ноз под твер жден ме то да ми ней ро ви зу а ли -

за ции, не об хо ди мо про ве де ние сроч ной де ком прес си он ной

ла ми нэ к то мии с цель ю пре ду пре ж де ния не об ра ти мой ди с функ ции

сфин к те ров.
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Рис. 15.8. Про лапс меж по звон -
ко во го дис ка по яс нич но го от де ла
по зво ноч ни ка. На КТ ви зу а ли зи -
ру ет ся ла те раль ная про тру зия
дис ка (по ка за но стрел кой). Па ци -
ент стра да ет иши а сом вслед ст -
вие ком прес сии ко реш ка
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Клю че вые по ло же ния
• Кли ни че ские сим пто мы по ра же ния спин но го моз га вклю ча ют спа сти -

че ский па ра па рез, на ли чие уров ня чув ст ви тель ных на ру ше ний и рас -
строй ства сфин к те ров.

• У по жи лых па ци ен тов ос нов ной при чи ной по ра же ния спин но го моз -
га яв ля ет ся цер ви каль ный спон ди лез, то г да как у мо ло дых — рас се -
ян ный скле роз.

• Клю че вым мо мен том ве де ния боль но го с по ра же ни ем спин но го моз -
га яв ля ет ся ис клю че ние или об на ру же ние его ком прес сии (при по мо -
щи МРТ или ми е ло гра фии).

• У па ци ен тов с про лап сом меж по звон ко во го дис ка по яс нич но го от де -
ла по зво ноч ни ка, как пра ви ло, име ет ся кли ни че ская кар ти на иши а са
и сим пто мы на тя же ния ко реш ка (на при мер, ог ра ни че ние под ни ма -
ния вы пря м лен ной но ги).

• Па ци ен там с тя же лым дву сто рон ним иши а сом и на ру ше ни ем функ -
ций та зо вых сфин к те ров тре бу ет ся сроч ное об сле до ва ние для вы яв -
ле ния про лап са меж по звон ко во го дис ка, сда в ли ва ю ще го кон ский
хвост. При вы яв ле нии та ко го по ра же ния тре бу ет ся сроч ное хи рур ги -
че ское вме ша тель ст во, це лью ко то ро го яв ля ет ся со хра не ние функ -
ций та зо вых сфин к те ров.

Ком прес сия спин но го моз га
Ис то рия бо лез ни. 78-лет ний муж чи на был до с та в лен в кли ни ку в свя зи с за -
труд не ни я ми при ходь бе на про тя же нии по с лед них 48 ча сов. Боль ной от ме -
ча ет оне ме ние в ниж них ко неч но стях и не дер жа ние мо чи. Боль в спи не от -
сут ст во ва ла. При де таль ном рас спро се вы яс ни лось, что боль ной ис пы ты вал
на ра с та ю щие за труд не ния при ходь бе и им пе ра тив ные по зы вы на мо че ис -
пу с ка ние в ноч ное вре мя на про тя же нии по с лед них 6 не дель, ра нее при зна -
ки за бо ле ва ния от сут ст во ва ли. При ос мо т ре: че реп ные нер вы и со сто я ние
верх них ко неч но стей в нор ме. В ниж них ко неч но стях от ме ча ет ся по вы шение
мы шеч но го то ну са с пи ра мид ным рас пре де ле ни ем сла бо сти в обе их но гах.
Ко лен ные и ахил ло вы реф ле к сы по вы ше ны, вы яв ля ют ся дву сто рон ние па то -
ло ги че ские стоп ные реф ле к сы. Глу бо кая и ви б ра ци он ная чув ст ви тель ность
сни же ны на го ле нях, име ет ся сни же ние бо ле вой чув ст ви тель но сти с уров ня
Th12. В при ем ном от де ле нии бы ла про ве де на МРТ, ко то рая не вы яви ла па -
то ло гии на по яс нич ном и ниж не груд ном уров нях спин но го моз га. Бы ло про -
ве де но ле че ние у нев ро ло га, так как ком прес сия спин но го моз га, ка за лось,
бы ла ис клю че на. Пов тор ная МРТ по з во ли ла вы явить эпи ду раль ное объ ем -
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ное по ра же ние, вы зы ва ю щее сда в ле ние спин но го моз га в шей но-груд ном
от де ле. Кон цен т ра ция про стат-спе ци фи че ско го ан ти ге на (ПСА) ока за лась
зна чи тель но по вы шен ной. Па ци ент был на пра в лен в от де ле ние он ко ло гии и
лу че вой те ра пии для про ве де ния кур са экс трен ной те ра пии по по во ду ком -
прес сии спин но го моз га вслед ст вие ме та ста за кар ци но мы про ста ты.
Ком мен та рии. Со че та ние сим пто мов по ра же ния цен т раль но го мо то ней ро -
на ниж них ко неч но стей, на ру ше ний функ ций мо че во го пу зы ря и на ли чие уров -
ня чув ст ви тель ных рас стройств ука зы ва ют на по ра же ние спин но го моз га.
Ошиб ка спе ци а ли стов при ем но го от де ле ния за клю ча лась в том, что бы ло
пред по ло же но рас по ло же ние оча га по ра же ния в со от вет ст вии с уров нем чув -
ст ви тель ных на ру ше ний (Тh12), хо тя, на са мом де ле, оно бы ло ло ка ли зо ва -
но вы ше. Ос т рая ком прес сия спин но го моз га тре бу ет про ве де ния сроч ного
лечения — ней ро хи рур ги че ского или лу че вого в за ви си мо сти от ха ра к те ра
про цес са. Боль в спи не — не до с та точ ный кли ни че ский при знак, хо тя ее на -
ли чие мо жет ока зать по мощь в оп ре де ле нии локализации по ра же ния.
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Гла ва 16

Рас се ян ный скле роз

Рас се ян ный скле роз (РС) — за бо ле ва ние, в наи бо лее ти пич ной фор -

ме ха ра к те ри зу ю ще е ся сим пто ма ти кой, раз не сен ной как по вре ме -

ни воз ник но ве ния, так и по сво ей ло ка ли за ции. РС — од но из самых

рас про стра нен ных хро ни че ских нев ро ло ги че ских за бо ле ва ний, ко -

то рым обыч но стра да ют ли ца мо ло до го воз рас та.

Па то мор фо ло гия и па то фи зио ло гия

Обыч но по ра жа ет ся бе лое ве ще ст во го лов но го и спин но го моз -

га, а так же зри тель ные нер вы. Как пра ви ло, вы яв ля ют ся клет ки,

ти пич ные для хро ни че ско го вос па ли тель но го про цес са, име ет ся

гру бое по вре ж де ние ми е ли но вых обо ло чек при от но си тель но со -

хран ных осе вых ци лин д рах. По ра же ние рас про стра ня ет ся ге те -

ро ген но — со хран ные уча ст ки бе ло го ве ще ст ва пе ре ме жа ют ся с

зо на ми вос па ле ния и де ми е ли ни за ции, ко то рые на зы ва ют ся бляш -
ка ми. Обыч но бляш ки рас по ла га ют ся вбли зи ве нул. Вос па ли -
тель ная де ми е ли ни за ция про во дя щих пу тей ЦНС при во дит к

умень ше нию ско ро сти про ве де ния им пуль сов, ис ка же нию сиг на -

ла, и, в кон це кон цов, по те ре ин фор ма ции, пе ре да ва е мой по по -

ра жен ным про вод ни кам.

Раз ви тие бля шек — про грес си ру ю щий про цесс. На ран них ста -

ди ях на блю да ет ся ло каль ное на ру ше ние ге ма то эн це фа ли че ско го

барь е ра, за тем по я в ля ют ся при зна ки вос па ле ния и оте ка, ут ра та

ми е ли на, и, в ко неч ном ито ге, про цесс за кан чи ва ет ся гли о зом,

ко то рый в ЦНС яв ля ет ся эк ви ва лен том раз ви тия руб цо вой тка ни.

Скле ро зи ро ван ная по ра жен ная об ласть мо жет быть ас со ци и ро -

ва на с уме рен ным кли ни че ским де фи ци том, то г да как его ма к си -

маль ная вы ра жен ность на блю да ет ся при наи боль шей ак тив но сти

бляш ки. При чи ной это му от ча с ти слу жит ре ми е ли ни за ция, для

ко то рой в ЦНС име ет ся оп ре де лен ный по тен ци ал, кро ме то го,

улуч ше ние со сто я ния мо жет быть свя за но с раз ре ше ни ем вос па -

ле ния и оте ка. Та кая ди на ми ка за бо ле ва ния ха ра к тер на для те че -

ния РС, при ко то ром сим пто ма ти ка со хра ня ет ся не ко то рое вре -

мя, по с ле че го мо жет ис че зать ча с тич но или пол но стью.

Пос ле ду ю щее раз ви тие вос па ли тель но го про цес са про ис хо дит

вбли зи от мест пре ды ду ще го обо ст ре ния и мо жет при ве с ти к усу -
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губ ле нию нев ро ло ги че ско го де фи ци та. Бляш ки не все гда про яв -

ля ют ся кли ни че ски, на при мер, ес ли они име ют не боль шой раз -

мер или рас по ло же ны в «не мых» зо нах ЦНС вда ли от функ ци о -

наль но зна чи мых пу тей.

Этио ло гия и па то ге нез

Со глас но су ще ст ву ю щей на се го д няш ний день ра бо чей ги по те зе

воз ник но ве ния РС, при чи ной за бо ле ва ния яв ля ет ся внеш ний воз -

бу ди тель, на при мер ви рус, ко то рый за пу с ка ет ком п лекс па то ге не -

ти че ских ме ха низ мов у ге не ти че ски пред рас по ло жен но го ин ди -

ви ду у ма.

Роль им мун ной си с те мы в па то ге не зе РС под твер жда ет ся на ли чи -

ем хро ни че ских вос па ли тель ных кле ток в ак тив ных бляш ках и су -

ще ст во ва ни ем свя зи за бо ле ва ния со спе ци фи че ским на бо ром ге нов

ос нов но го ком п ле к са ги с то сов ме сти мо сти (ОКГ). Мно гие дру гие ау -

то им мун ные за бо ле ва ния так же свя за ны с эти ми ге на ми.

Связь с ОКГ яв ля ет ся под твер жде ни ем ро ли ге не ти че ско го фа к то -

ра в раз ви тии РС, в ча ст но сти при се мей ных фор мах за бо ле ва ния и

по вы шен ной кон кор дант но сти дан но го со сто я ния у од но яй цо вых

близ не цов по срав не нию с раз но яй цо вы ми. Сле ду ет, од на ко, под -

черк нуть, что не бы ло вы яв ле но еди но го ге на, до с та точ но го для раз -

ви тия РС.

Эпи де мио ло гия

РС бо лее рас про стра нен на тер ри то ри ях с уме рен ным кли ма том,

чем в тро пи че ских ре ги о нах. Эт ни че ские раз ли чия так же сви де -

тель ст ву ют в поль зу пред по ло же ния о ге не ти че ской пред рас по ло -

жен но сти к дан но му за бо ле ва нию. В то же вре мя его гео гра фи че -

ская пред ста в лен ность мо жет сви де тель ст во вать о ро ли вли я ния

фа к то ров ок ру жа ю щей сре ды, на при мер ви ру сов. В ча ст но сти, это

под твер жда ет ся вспыш ка ми «эпи де мий» РС в Ис лан дии и на Фа рер -

ских ост ро вах. Су ще ст ву ет мне ние, что че ло век, ро див ший ся в зо -

не вы со ко го ри с ка и пе ре ехав ший в зо ну низ ко го ри с ка, со хра ня -

ет вы со кий риск раз ви тия за бо ле ва ния, и на обо рот, но дан ная

за ви си мость су ще ст ву ет толь ко в том слу чае, ес ли пе ре езд был осу -

ще ст в лен в под ро ст ко вом воз рас те. Это сви де тель ст ву ет о том, что

ги по те ти че ский ви рус спо со бен ока зы вать свое вли я ние на про тя -

же нии пер во го-вто ро го де ся ти ле тия жиз ни.
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За бо ле ва ние ча ще встре ча ет ся у жен щин, чем у муж чин (при мер -

ное со от но ше ние 1,5 : 1). Раз вить ся РС мо жет в лю бом воз рас те, од -

на ко де бют за бо ле ва ни я ред ко на блю да ет ся у де тей или у по жи лых

лю дей. Обыч ный воз раст на ча ла за бо ле ва ния варь и ру ет в пре де лах

ме ж ду 20 и 40 го да ми. В Ве ли ко б ри та нии рас про стра нен ность РС

оце ни ва ет ся как 1:1000.

Кли ни че ские про яв ле ния

Дебют заболевания

Первые про яв ле ни я  РС:

• Зри тель ные рас строй ства

• Сла бость в ко неч но стях

• На ру ше ния чув ст ви тель но сти.

Зри тель ные рас строй ства

Нев рит зри тель но го нер ва (ре т ро буль бар ный нев рит) —

ти пич ный ва ри ант на ру ше ний зре ния, спо соб ный сви де тель ст -

во вать о де бю те или обо ст ре нии РС. При чи ной яв ля ет ся вос па ли -

тель ная де ми е ли ни за ция од но го (ре же — обо их) зри тель ных нер -

вов. Про я в ле ния од но сто рон не го нев ри та зри тель но го нер ва

вклю ча ют:

• Боль в об ла с ти глаз ни цы, ко то рая уси ли ва ет ся при дви же нии глаз -

но го яб ло ка

• Не чет кое ви де ние, ко то рое в те че ние дней или не дель мо жет на -

ра с ти до пол ной сле по ты

• Ут ра та цвет но го зре ния.

При об сле до ва нии вы яв ля ют ся сле ду ю щая сим пто ма ти ка:

• При оф таль мо ско пии диск зри тель но го нер ва ро зо вый, отеч ный,

в осо бен но сти, ес ли зо на вос па ли тель ной де ми е ли ни за ции рас по -

ло же на не по сред ст вен но вбли зи дис ка зри тель но го нер ва

• Оп ре де ля ет ся де фект по лей зре ния, обыч но в ви де цен т раль ной

ско то мы на сто ро не по ра жен но го гла за

• При кли ни че ском ос мо т ре об на ру жи ва ет ся на ру ше ние аф фе рент -

но го зве на зрач ко вых ре ак ций (гл. 4).

Обо ст ре ние нев ри та зри тель но го нер ва ре г рес си ру ет в те че ние

не сколь ких не дель или ме ся цев, од на ко у не ко то рых па ци ен тов на -

блю да ют ся стой кое ухуд ше ния зре ния и при оф таль мо ско пии — по -
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блед не ние дис ка зри тель но го нер ва вслед ст вие его ат ро фии. Отек

дис ка зри тель но го нер ва в ост рой фа зе, в осо бен но сти при дву сто -

рон нем по ра же нии, сле ду ет от ли чать от оте ка зри тель но го нер ва,

вы зван но го по вы шен ным вну т ри че реп ным да в ле ни ем, так как при

оф таль мо ско пи че ском ис сле до ва нии они мо гут иметь сход ную кар -

ти ну. В по с лед нем слу чае ост ро та зре ния бо лее со хран на и един ст -

вен ным след ст ви ем ран ней ста дии оте ка зри тель но го нер ва яв ля ет -

ся уве ли че ние раз ме ров фи зио ло ги че ско го сле по го пят на. Раз ви тие

нев ри та зри тель но го нер ва необя за тель но яв ля ет ся де бю том РС, это

мо жет быть од но фаз ное за бо ле ва ние, в ча ст но сти у де тей и при его

дву сто рон ней ло ка ли за ции.

Дру гие зри тель ные рас строй ства во вре мя обо ст ре ний РС вклю ча -

ют ди п ло пию, ча с то ас со ци и ро ван ную с го ло во кру же ни ем и тош -

но той, что сви де тель ст ву ет о на ли чии бляш ки в ство ле го лов но го

моз га. Кли ни че ское об сле до ва ние в дан ном слу чае мо жет вы явить

межъ я дер ную оф таль мо п ле гию (гл. 4). Воз мож на также ас со ци и ро -

ван ная моз жеч ко вая ата к сия.

Сен со мо тор ные на ру ше ния

Сен сор ные и мо тор ные на ру ше ния обыч но пред по ла га ют по ра же -

ние спин но го или го лов но го моз га. На при мер, у па ци ен та мо жет вы -

яв лять ся ас и ммет рич ный спа сти че ский па ра па рез и/или тем пе ра -

тур ная ане сте зия и ди зе сте зия в ко неч но стях. По ра же ние зад них

стол бов спин но го моз га мо жет со про во ж дать ся воз ник но ве ни ем ост -

рой бо ли, рас про стра ня ю щей ся по ру кам или но гам при сги ба нии

го ло вы (син дром Лер мит та). У не ко то рых па ци ен тов мо тор ные,

сен сор ные и зри тель ные сим пто мы на ра с та ют по с ле при е ма го ря -

чей ван ны (син дром Ут хоф фа).

Дру гие про яв ле ния

Боль — нети пич ный сим пто м РС, од на ко у не ко то рых па ци ен тов

на блю да ет ся нев рал гия трой нич но го нер ва вслед ст вие на ли чия

бляш ки в ство ле го лов но го моз га, у от дель ных боль ных воз ни ка -

ют бо ли в ко неч но стях. В по с лед нее вре мя по я в ля ет ся все боль ше

со об ще ний о по вы шен ном ри с ке раз ви тия эпи леп сии у боль ных

с РС. У мно гих па ци ен тов на блю да ют ся рас строй ства функции мо -

че во го пу зы ря (им пе ра тив ные по зы вы к мо че ис пу с ка нию или его

за держ ка) и импотенция.
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Те че ние за бо ле ва ния

Как пра ви ло, вы ше опи сан ные сим пто мы на ра с та ют в те че ние дней

или не дель, по с ле че го со сто я ние боль но го ста би ли зи ру ет ся и по -

сте пен но, в те че ние не дель или ме ся цев, ча с тич но или пол но стью

ре г рес си ру ют. Воз мож ны по втор ные обо ст ре ния, раз ви ваю щи е ся

че рез не оп ре де лен ные ин тер ва лы вре ме ни, с во вле че ни ем тех же

или дру гих от де лов ЦНС. Роль та ких фа к то ров, как трав ма, ин тер -

кур рент ные ин фек ции, бе ре мен ность или эмо ци о наль ный стресс, в

раз ви тии обо ст ре ний РС не од но знач на.

В на ча ле за бо ле ва ния воз мож но пол ное или поч ти пол ное са мо -

про из воль ное уст ра не ние сим пто мов (ре ми тти ру ю щее те че ние,

на блю да ет ся у 80% па ци ен тов). Од на ко по с ле ду ю щие эпи зо ды де-

ми е ли ни за ции мо гут со про во ж дать ся ос та точ ной ин ва ли ди за ци -

ей — вто рич но про грес си ру ю щее те че ние за бо ле ва ния без вос -

ста но в ле ния. У не ко то рых па ци ен тов (до 10%), осо бен но у лиц

сре д не го воз рас та со спа сти че ским па ра па ре зом, нет чет ко очер -

чен ных эпи зо дов обо ст ре ний и ре мис сий (пер вич но про грес -
си ру ю щее те че ние) (рис. 16.1).

Те че ние за бо ле ва ния у раз лич ных па ци ен тов силь но от ли ча ет ся.

У не ко то рых боль ных имел ся один или не сколь ко пер вых эпи зо дов,

за тем в те че ние мно гих лет сим пто ма ти ка от сут ст во ва ла (до 10%). У

дру гих ин ва лид ность на ка п ли ва ет ся с те че ни ем вре ме ни, но боль -

ные со хра ня ют тру до спо соб но стью на про тя же нии мно гих лет. Зна -

чи тель ное число боль ных (до тре ти) име ют бо лее тя же лое по ра же -

ние. На дан ный мо мент тру д но про гно зи ро вать те че ние за бо ле ва ния,

но раз ви тие дви га тель ных на ру ше ний и моз жеч ко вой сим пто ма ти -

ки в де бю те за бо ле ва ния ча с то сви де тель ст ву ют о пло хом про гно зе.

Кли ни че ская кар ти на у мо ло дых па ци ен тов с про грес си ру ю щим

РС край не тре вож на для ок ру жа ю щих и обес пе чи ва ю щих уход. Ино -

г да бо лезнь но сит мол ни е нос ное те че ние и смерть на сту па ет по про -

ше ст вии не сколь ких ме ся цев, хо тя сред няя про дол жи тель ность жиз -

ни па ци ен тов пре вы ша ет 25 лет от мо мен та на ча ла за бо ле ва ния. У

па ци ен тов с пер вич ным про грес си ру ю щим те че ни ем РС ин ва ли ди -

за ция на ра с та ет по сте пен но, без чет ких ре мис сий, по э то му дол го -

сроч ный про гноз у та ких боль ных не бла го при ят ный.

Ди аг но сти ка

Дол гое вре мя ди аг но сти ка РС бы ла ис клю чи тель но кли ни че ской и

ос но вы ва лась на на ли чии как ми ни мум двух очагов по ра же ния ЦНС,
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Рис. 16.1. Ва ри ан ты те че ния рас се ян но го скле ро за. а — ре ми тти ру ю щее те -
че ние; б — вто рич но про грес си ру ю щее те че ние (у боль но го, у ко то ро го ра нее
на блю да лось ре ми тти ру ю щее те че ние); в —пер вич но про грес си ру ю щее те че -
ние; г — про грес си ру ю щие обо ст ре ния (ред кие)

а

Фаза вторичного прогрессирования
(периоды ремиссий могут присутствовать

или отсутствовать)

Темпы прогрессирования
заболевания
не всегда постоянны

Годы с момента дебюта заболевания

б

в

г

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



раз не сен ных во вре ме ни и по ло ка ли за ции. В на сто я щее вре мя су -

ще ст ву ют ла бо ра тор ные ме то ды, ко то рые по з во ля ют под твер дить

ди аг ноз. Це ли об сле до ва ния па ци ен та с пред по ла га е мым РС:

• Об на ру же ние ана то ми че ских сви де тельств по ра же ния ЦНС

• Под твер жде ние на ру ше ния им му но ло гии ЦНС

• Ис клю че ние дру гих ди аг но зов

• МРТ го лов но го и спин но го моз га по з во ля ет об на ру жить об ла с ти по -

ра же ния, со от вет ст ву ю щие бляш кам де ми е ли ни за ции (рис. 16.3).

Эти на ру ше ния не спе ци фич ны для РС (ва с ку ли ты го лов но го моз га

вы гля дит сход ным об ра зом) и у не ко то рых па ци ен тов с РС на МРТ

не вы яв ля ют ся из ме не ния. Не с мо т ря на эти не до с тат ки, в на сто я щее

вре мя сфор му ли ро ва ны ди аг но сти че ские кри те рии, и име ет ся воз -

мож ность ус та но в ле ния ди аг но за РС по с ле пер во го кли ни че ско го

про яв ле ния на ос но ва нии чет ко оп ре де лен ных особенностей МРТ

• Ре ги ст ра ция зри тель ных вы зван ных по тен ци а лов по з во ля ет вы -

явить за мед ле ние про во ди мо сти в зри тель ных про во дя щих пу тях,

вслед ст вие, на при мер, пе ре не сен но го суб кли ни че ско го нев ри та

оп ти че ско го нер ва

• Ис сле до ва ние СМЖ по з во ля ет вы явить не спе ци фи че ские из ме не -

ния, вклю чая лим фо ци тоз в ак тив ной фа зе за бо ле ва ния, по вы шен -
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Рис. 16.2. Кли ни че ские сим пто мы про грес си ру ю ще го РС. Смерть на сту па ет
за ча с тую не из-за са мо го за бо ле ва ния, а в ре зуль та те по с лед ст вий дли тель -
ной им мо би ли за ции с ри с ком сеп си са (от про леж ней или ин фек ции мо че ис пу -
с ка тель но го ка на ла), пнев мо нии или эм бо лии ле гоч ной ар те рии
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ную кон цен т ра цию бел ка (в ча ст но сти им му ног ло бу ли нов). Бо лее

де таль ный ана лиз СМЖ при РС — вы яв ле ние оли го кло наль ных бел -

ков по сред ст вом элек т ро фо ре за, от ра жа ет про цес сы ло каль но го

син те за им му ног ло бу ли нов в ЦНС. Од на ко и этот тест не яв ля ет ся

аб со лют но точ ным, дру гие им му но ло ги че ские и ин фек ци он ные

рас строй ства да ют лож но-по ло жи тель ный ре зуль тат и ино гда у па -

ци ен тов с РС ре зуль тат ис сле до ва ния лож но-не га тив ный.

Ча с тич но из-за то го, что эти про бы спе ци фич ны и чув ст ви тель ны

для РС не на 100%, их ре зуль та ты сле ду ет тра к то вать с ос то рож но -

стью. Обс ле до ва ние па ци ен та с не зна чи тель но вы ра жен ны ми сен -

сор ны ми сим пто ма ми луч ше от ло жить. Ведь да же ес ли нет чет ких

объ е к тив ных при зна ков за бо ле ва ния, па ци ент мо жет ис пы ты вать

дан ные сим пто мы и на чать бес по ко ить ся о воз мож ном РС, да же без

ве с ких ос но ва ний для тре во ги по по во ду сво его здо ро вья.

Обс ле до ва ния на мно го важ нее у па ци ен тов с про грес си ру ю щим

те че ни ем за бо ле ва ния и не при ме ни мо стью клас си че ских кли ни че -

ски кри те ри ев ди аг но сти ки РС. Обыч но у та ких па ци ен тов на блю -

да ет ся спа сти че ский па ра па рез. На и бо лее цен ным спо со бом об сле -

до ва ния для та ких па ци ен тов яв ля ет ся МРТ спин но го моз га для

ис клю че ния его ком прес сии (на при мер, при опу хо ли), ко то рая яв -
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Рис. 16.3. МРТ при рассеянном склерозе. а — множественные очаги поражения,
расположенные перивентрикулярно в веществе больших полушарий.
б — сагиттальное изображение шейного отдела спинного мозга; стрелкой
показана бляшка, на этом уровне — атрофия спинного мозга
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б
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ля ет ся глав ным на пра в ле ни ем диф фе рен ци аль ной ди аг но сти ки по -

тен ци аль но ку ра бель ных за бо ле ва ний. Дру гие на пра в ле ния диф фе -

рен ци аль ной ди аг но сти ки:

• При ре ми тти ру ю щем те че нии:
• сар ко и доз
• си с тем ная крас ная вол чан ка
• ТИА;

• При про грес си ру ю щем те че нии:
• за бо ле ва ние мо то ней ро на
• спи но це ре бел ляр ные де ге не ра ции.

Ле че ние

Как правило, ко гда ди аг ноз не вы зы ва ет со м не ний, па ци ент дол жен

быть ин фор ми ро ван о на ли чии у не го РС. Не ко то рые па ци ен ты мо гут

пря мо спра ши вать о на ли чии у них РС по с ле од но го эпи зо да, ко гда ди -

аг ноз но сит толь ко пред по ло жи тель ный ха ра к тер. В та ких си ту а ци ях

наи луч ший вы хо д — де таль но об су дить про б ле му. Не сле ду ет от ри цать

воз мож ность РС, па ци ен т должен быть информирован о воз мож но сти

за бо ле ва ния. Па ци ен ту мо жет быть по лез но чте ние ли те ра ту ры о РС и

об ще ние с ор га ни за ци я ми со ци аль ной под держ ки. Од на ко врач дол -

жен про дол жать про све ти тель скую ра бо ту, в ча ст но сти для пре до с те -

ре же ния па ци ен та от до ро го сто я ще го ле че ния с не яс ным ре зуль та том

(ди е ты, ис поль зо ва ние ги пер ба ри че ской ок си ге на ции и пр.).

По ка излечение РС не воз мож но, су ще ст ву ют три ос нов ных на пра -

в ле ния ле че ния:

• Ле че ние обо ст ре ния

• Мо ди фи ка ция те че ния за бо ле ва ния

• Кон т роль вы ра жен но сти сим пто мов.

Ле че ние обо ст ре ния

Не ко то рые тя же лые обо ст ре ния, ог ра ни чи ва ю щие де я тель ность па ци -

ен та, на при мер из-за сла бо сти в ко неч но стях или про б лем со зре ни -

ем, тре бу ют при ме не ния кор ти ко сте ро и дов. В на сто я щее вре мя ре ко -

мен ду ют ся вы со кие до зы ме тил пред ни зо ло на вну т ри вен но или ораль но

(от 500 мг до 1 г в день, на про тя же нии 3-5 дней). Дан ные ме ры по з во -

ля ют уве ли чить ско рость ку пи ро ва ния обо ст ре ния, но не из ме ня ет сте -

пень по ра же ния моз го во го ве ще ст ва. Вли я ние дол го сроч ных кур сов

сте ро и дов на ес те ст вен ную ди на ми ку за бо ле ва ния не до ка за но.
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Мо ди фи ка ция те че ния за бо ле ва ния

Учи ты вая тот факт, что в ос но ве РС ле жат ау то им мун ные на ру ше -

ния, бы ло пред ло же но при ме не ние им му но по да в ля ю щих средств,

та ких как аза ти о прин, ме то т ре к сат и ци к ло фос фа мид, для улуч ше -

ния дол го сроч но го про гно за. По ло жи тель ный ре зуль тат при их при -

ме не нии пе ре ве ши ва ет ся боль шим ко ли че ст вом по боч ных эф фе к -

тов. В на сто я щее вре мя име ют ся но вые им му но те ра пев ти че ские

сред ст ва, ко то рые при ме ня ют ся с це лью из ме нить тем пы раз ви тия

РС и сни зить ча с то ту обо ст ре ний без серь ез ных по боч ных эф фе к -

тов. К та ким сред ст вам от но сят ся бе та-ин тер фе рон и гла ти ра ме ра

аце тат. Их при ме не ние по з во ля ет до бить ся не ко то ро го сни же ния

(на 30%) ве ро ят но сти на сту п ле ния обо ст ре ния и не ко то ро го за мед -

ле ния раз ви тия за бо ле ва ния.

Кон т роль вы ра жен но сти сим пто мов

Ме ди ка мен тоз ное ле че ние про яв ле ний РС вклю ча ет:

• Уст ра не ние спа стич но сти — бал ко фен (ораль но или ин т ра те каль -

но), дан т ро лен, ти за ни дин, од на ко эти пре па ра ты мо гут вы зы вать

сла бость и сон ли вость. Су ще ст ву ют и дру гие под хо ды, вклю чая

вве де ние бо ту ли ни че ско го то к си на в по ра жен ную мыш цу

• Моз жеч ко вый тре мор — в не тя же лых слу ча ях мо жет ку пи ро вать -

ся при ме не ни ем кло на зе па ма или га ба пен ти на

• По вы шен ная уто м ля е мость (ча с то встре ча ет ся при обо ст ре ни -

ях) — аман та дин, се ле ги лин или мо да фи нил

• Рас строй ства функ ций мо че во го пу зы ря — хо ли но ли ти ки (ок си -

бу тин, тол те ро дин); па ци ен там мо жет по тре бо вать ся обу че ние пе -

ри о ди че ской са мо сто я тель ной ка те те ри за ции мо че во го пу зы ря.

Ин фек ция мо че ис пу с ка тель но го ка на ла долж на ле чить ся со от вет -

ст вующими препаратами

• Де прес сия — три ци к ли че ские антидепрессанты и сход ные пре па -

ра ты в ма лых до зи ров ках, на при мер ами т рип ти лин или до ти е пин,

се ле к тив ные ин ги би то ры обратного за хва та се ро то ни на (СИОЗС),

та кие как сер тра лин

• Эре к тиль ная ди с функ ция — ин ги би то ры фо с фо ди сте ра зы 5, сил -

де на фил, вну т ри ка вер ноз ное вве де ние па па ве ри на или про стаг -

лан ди на (по с лед ний пре па рат так же ис поль зу ет ся в фор ме уре т -

раль ной ап п ли ка ции)

• Боль, па ро ксиз маль ные на ру ше ния, вклю чая эпи леп ти че ские при -

пад ки мо гут по тре бо вать при ме не ния кар ба мазепи на, га ба пен -
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ти на. Роль ма риху а ны в ле че нии бо ли и спа стич но сти не од но -

знач на.

Па ци ен ты с раз вер ну той кли ни че ской кар ти ной РС ну ж да ют ся в

ней ро ре а би ли тации (гл. 21). Па ци ен ты с тя же лы ми по ра же ни я ми

ну ж да ют ся в об щих ме рах ухо да, пред при ни ма е мых при па ра пле -

гии, в ча ст но сти не об хо ди мы тща тель ный уход и ту а лет зон сда в ле -

ния. Ухуд ше ние рас стройств мо че ис пу с ка ния мо жет по тре бо вать

уре т раль ной или над лоб ко вой ка те те ри за ции.

Дру гие хи рур ги че ские ме то ды ле че ния:

• Те но то мия при спа стич но сти

• Сти му ля ция зад них стол бов для ку пи ро ва ния бо ли

• Сте рео та к си че ская та ла мо то мия при моз жеч ко вой ата к сии.

Дру гие де ми е ли ни зи ру ю щие
за бо ле ва ния

Нас лед ст вен ные за бо ле ва ния

Ге не ти че ски де тер ми ни ро ван ные рас строй ства ме та бо лиз ма ми -

е ли на ве дут к на ру ше нию его син те за (ди с ми е ли ни за ция, от -

лич ная от де ми е ли ни за ции). Эти за бо ле ва ния так же из вест ны как

лей ко ди ст ро фии, на блю да ют ся в дет ском воз рас те. Ред ко встре -

ча ют ся фор мы за бо ле ва ния, ко то рые раз ви ва ют ся во взрос лом воз -

рас те и ха ра к те ри зу ют ся де мен ци ей, ата к си ей, спа стич но стью,

эпи леп ти че ски ми при пад ка ми, ат ро фи ей зри тель но го нер ва и ино -

гда — во вле че ни ем пе ри фе ри че ской нер в ной си с те мы (по ли ней -

ро па ти ей). К сча стью, эти про грес си ру ю щие и фа таль ные рас -

строй ства встре ча ют ся ред ко. На на сто я щий мо мент не су ще ст ву ет

спе ци фи че ско го ле че ния, хо тя есть пред по сыл ки к за ме ще нию

ферментов путем транс план та ции ко ст но го моз га или ген ной те -

ра пи ей.

При о б ре тен ные за бо ле ва ния

Ос т рый рас се ян ный эн це фа ло ми е лит (ОРЭМ)

Ред кое за бо ле ва ние, ха ра к те ри зу ет ся ост рой муль ти фо каль ной вос -

па ли тель ной де ми е ли ни за ци ей ЦНС. Мо жет быть след ст ви ем ви рус -

ной ин фек ции или при вив ки, от ку да возникло на зва ние пост ин -
фек ци он ный эн це фа ло ми е лит.
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Про я в ля ет ся ли хо рад кой, го лов ной бо лью и ме нин ге аль ным син -

дро мом. Воз мож ны на ру ше ния со з на ния, оча го вые нев ро ло ги че ские

сим пто мы и при зна ки во вле че ния по лу ша рий го лов но го моз га, ство -

ла го лов но го моз га, моз жеч ка, спин но го моз га и зри тель ных нер вов.

Воз мож но, что у па ци ен тов с пост ин фек ци он ным дву сто рон ним

нев ри том зри тель но го нер ва или изо ли ро ван ным по ра же ни ем спин -

но го моз га (по пе реч ный ми е лит) име ет ся ло ка ли зо ван ная фор -

ма ОРЭМ.

Исс ле до ва ние СМЖ по з во ля ет вы явить лим фо ци тоз (свы ше не -

сколь ких со тен кле ток) и по вы шен ное со дер жа ние бел ка. Из ме не -

ния ЭЭГ не спе ци фи че ские, при КТ из ме не ния не име ют об ли гат но -

го ха ра к те ра. При МРТ об на ру жи ва ют ся из ме не ния, сход ные с

та ко вы ми при РС.

Диф фе рен ци аль ный ди аг ноз про во дит ся с ост рым ви рус ным эн -

це фа ли том (ча ще с ин фек ци он ным, чем с пост ин фек ци он ным,

гла ва 14) и обо ст ре ни ем РС. От ли чить ОРЭМ от эпи зо да по с ле ду -

ю ще го РС мо жет быть слож но, од на ко ин тен сив ная го лов ная боль,

ли хо рад ка, ме нин ге аль ный син дром и на ру ше ния со з на ния, а так -

же лим фо ци тар ный лей ко ци тоз в СМЖ сви де тель ст ву ют в поль зу

ОРЭМ.

Ле че ние вклю ча ет при ме не ние кор ти ко сте ро и дов, обыч но вве де -

ние вы со ких доз ме тил пред ни зо ло на. Не с мо т ря на то что не ко то -

рые па ци ен ты уми ра ют в ост рой фа зе за бо ле ван ия, дол го сроч ный

про гноз ос та ет ся бла го при ят ным с пол ным вос ста но в ле ни ем и без

ре ци ди вов.

Оп ти ко ми е лит (бо лезнь Де ви ка)

Ха ра к те ри зу ет ся со че та ни ем нев ри та зри тель но го нер ва (ча ще од -

но сто рон ним) и по пе реч но го ми е ли та (см. ком мен та рии к

клиническому слу чаю, описанному в кон це гла вы).

Цен т раль ный пон тин ный ми е ли но лиз

За бо ле ва ние, ас со ци и ро ван ное с ал ко го лиз мом и ги по на т ри е ми -

ей (а так же со слиш ком рез кой кор рек ци ей это го со сто я ния),

протекает ост ро, раз ви ва ет ся в те че ние не сколь ких дней с сим -

пто ма ми пон тин но го и ство ло во го по ра же ния, т. е. с буль бар ным

па ра ли чом, те т ра па ре зом и на ру ше ни ем дви же ния глаз ных яб лок,

а так же тя же лым уг не те ни ем со з на ния. Ле че ние вклю ча ет по сте -
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пен ную кор рек цию на ру ше ний ме та бо лиз ма и де фи ци та ви та ми -

нов; про гноз не бла го при ят ный.

Про г рес си ру ю щая муль ти фо каль ная лей ко эн це фа ло па тия

См. гл. 14.

Клю че вые положения
Рас се ян ный скле роз:
• Ха ра к те ри зу ет ся на ли чи ем двух и бо лее оча гов по ра же ния ЦНС, раз -

не сен ных по вре ме ни и ло ка ли за ции
• Яв ля ет ся наи бо лее рас про стра нен ной при чи ной хро ни че ской нев ро -

ло ги че ской ин ва лид но сти у мо ло дых лю дей в раз ви тых стра нах
• Мор фо ло ги че ски ха ра к те ри зу ет ся на ли чи ем бля шек вос па ли тель ной

де ми е ли ни за ции
• Мо жет со про во ж дать ся зри тель ны ми и чув ст ви тель ны ми на ру ше ни -

я ми, а так же сла бо стью в ко неч но стях
• Те че ние мо жет но сить ре ми тти ру ю щий или про грес си ру ю щий

ха ра к тер
• Обо ст ре ния мо гут ку пи ро вать ся при ме не ни ем вы со ких доз ме тил -

пред ни зо ло на, в осо бен но сти по ка зан но го при вы ра жен ном на ра с -
та нии сим пто ма ти ки

• Ес те ст вен ное те че ние за бо ле ва ния мо жет быть по тен ци аль но мо ди -
фи ци ро ва но при ме не ни ем им му но су прес со ров, бе та-ин тер фе ро на.

Рас се ян ный скле роз
Ис то рия бо лез ни. У 22-лет ней жен щи ны ост ро раз ви лась по те ря зре ния с
ле вой сто ро ны на 48 ча сов, с бо лью во к руг ле во го глаз но го яб ло ка, ко то рая
уси ли ва лась при дви же нии. Ми ни маль ная ост ро та зре ния ле вым гла зом со -
ста в ля ла 0,1, ос та ва ясь нор маль ной спра ва. От ме ча лись также ут ра та цвет -
но го зре ния сле ва и аф фе рент ный зрач ко вый де фект. В по с ле ду ю щем име -
ло ме с то улуч ше ние на про тя же нии 4 ме ся цев. Че рез два го да оне ме ла ле вая
но га. За не де лю оне ме ние рас про стра ни лось на пра вую но гу и под ня лось до
уров ня по яс ни цы, вклю чая про меж ность. Обс ле до ва ние вы яви ло на ли чие по -
сто ян но го, аф фе рент но го зрач ко во го де фе к та, хо тя ост ро та зре ния вос ста -
но ви лась, а так же блед ность дис ка зри тель но го нер ва при оф таль мо ско пии.
Па то ло ги че ские дви га тель ные рас строй ства от сут ст во ва ли, од на ко бо ле вая
и тем пе ра тур ная чув ст ви тель ность бы ла на ру ше на до уров ня Тh10.
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Ком мен та рии. У боль ной име ют ся кли ни че ские про яв ле ния, свой ст вен ные
рас се ян но му скле ро зу, ди аг ноз ко то ро го не вы зы ва ет со м не ний да же без
про ве де ния ла бо ра тор ных ис сле до ва ний. Нев рит зри тель но го нер ва вна ча -
ле и по с ле ду ю щее во вле че ние спин но го моз га со от вет ст ву ют ди аг но сти че -
ско му кри те рию двух очагов по ра же ния, раз не сен ных во вре ме ни и по ло ка -
ли за ции. Име ет ся также ред кое со сто я ние — оп ти ко ми е лит (болезнь Де ви ка),
при ко то ром у па ци ен та на блю да ют ся по вто ря ю щи е ся эпи зо ды нейро па тии
зри тель но го нер ва и по ра же ний спин но го моз га, то г да как про чие от де лы
ЦНС ос та ют ся ин такт ны ми. Дан ное за бо ле ва ние име ет от ли чия от РС, ко то -
рые за клю ча ют ся, в ча ст но сти, в том, что при бо лез ни Де ви ка, по ра же ние
зри тель но го нер ва и спин но го моз га зна чи тель но бо лее вы ра жен ное, то г да
как пе ри о ды ре мис сий пра к ти че ски от сут ст ву ют.
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Гла ва 17

Нер вно-мыш ечные заболевания

За бо ле ва ния пе ри фе ри че ских нер вов

Оп ре де ле ния

Мо но ней ро па тия. Изо ли ро ван ное по ра же ние пе ри фе ри че ских

нер вов, на при мер, при сда в ле нии, трав ме, на ру ше нии кро во снаб же -

ния (по ра же ние vasa nervorum).

Си с тем ные за бо ле ва ния, по ра жа ю щие нер вы, чув ст ви тель ные к

сда в ле нию, на при мер са хар ный ди а бет, или па то ло ги че ские со сто -

я ния, вы зы ва ю щие диф фуз ные на ру ше ния со су ди сто го рус ла (ва с -

ку ли ты), спо соб ны вы зы вать муль ти фо каль ную ней ро па тию
(или множественную полинейропатию).

Поли ней ро па тия. Од нов ре мен ное мно же ст вен ные по ра же ние

пе ри фе ри че ских нер вов вслед ст вие вос па ли тель ных про цес сов, ме -

та бо ли че ских на ру ше ний или то к си че ских воз дей ст вий. Кли ни че ски

про яв ля ет ся диф фуз ным, сим мет рич ным по ра же ни ем пе ри фе ри че -

ских нер вов. В пер вую оче редь стра да ют ди с таль ные от де лы ко неч -

но стей, при чем ниж ние ко неч но сти по ра жа ют ся рань ше верх них.

Мо но ней ро па тии

На и бо лее ча с то встре ча ют ся сле ду ю щие мо но ней ро па тии.

Син дром за пя ст но го ка на ла

Ком прес сия сре дин но го нер ва в об ла с ти за пя стья при его про хо ж -

де нии че рез ка нал мо жет про изой ти:

• Изо ли ро ван но; на при мер, у па ци ен тов с из бы точ ны ми фи зи че -

ским на груз ка ми (свя зан ны ми с ха ра к те ром тру до вой де я тель но -

сти)

• При за бо ле ва ни ях, ха ра к те ри зу ю щих ся по вы шен ной чув ст ви тель -

но стью нер в ных ство лов к внеш не му воз дей ст вию (сда в ле нию)

• При сда в ле нии нер в но го ство ла в об ла с ти за пя ст но го ка на ла ги -

пер тро фи ро ван ны ми тка ня ми (таб л. 17.1).
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Кли ни че ские про яв ле ния син дро ма за пя ст но го ка на ла:

• Боль в ки с ти или пред пле чье, осо бен но но чью или при на пря же -

нии

• Па рез (па ра лич) и ги по тро фия мышц воз вы ше ния боль шо го паль -

ца (thenar) (см. рис. 5.2)

• Сни же ние чув ст ви тель но сти в зо не ин нер ва ции сре дин но го нер -

ва (рис. 17.1)

• Па ре сте зии по хо ду сре дин но го нер ва, ко то рые воз ни ка ют при по -

сту ки ва нии в об ла с ти запястного ка на ла (сим птом Ти не ля)

• Как пра ви ло, дву сто рон нее по ра же ние.
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Таб ли ца 17.1. Со с то я ния, ас со ци и ро ван ные с син дро мом за пя ст но го ка на ла

Бе ре мен ность

Са хар ный ди а бет

Ло каль ные де фор ма ции вслед ст вие
ос тео арт ри та, пе ре ло мов ко с тей

Рев ма то ид ный арт рит

Ми к се де ма

Ак ро ме га лия

Ами ло и доз

Рис. 17.1. Рас пре де ле ние зон ин нер ва ции сре дин но го, ло к те во го и лу че во го
нер вов на по верх но сти пле ча и пред пле чья

срединный локтевой лучевой

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



Ди аг ноз мо жет быть под твер жден при по мо щи элек т ро фи зио ло -

ги че ских ис сле до ва ний (гл. 8). Оп ре де ле ние со дер жа ния в кро ви

глю ко зы, гор мо нов щи то вид ной же ле зы, СОЭ, мо гут по мочь в ус та -

но в ле нии пра виль но го ди аг но за.

Ле че ние оп ре де ля ет ся тя же стью со сто я ния боль но го. Ос нов ные

ле чеб ные ме ро при я тия:

• Фи к са ция мышц, осо бен но но чью, в ча с тич но вы тя ну том со сто я -

нии, кисть долж на при этом на хо дить ся в со сто я нии раз ги ба ния

• Мо че гон ные сред ст ва — эф фект не ясен

• Вве де ние кор ти ко сте ро и дов в про свет за пя ст но го ка на ла

• Хи рур ги че ская де ком прес сия сре дин но го нер ва.

Ней ро па тия ло к те во го нер ва

Ло к те вой нерв мо жет быть по двержен сда в ле нию на раз лич ном

уров не, од на ко наи бо лее ча с то это слу ча ет ся в об ла с ти ло к те во го су -

с та ва.

Кли ни че ские про яв ле ния:

• Бо ли и/или па ре сте зии (по ка лы ва ю ще го ха ра к те ра), рас про -

стра ня ю щиеся от ло к тя вниз по ло к те вой по верх но сти к пред -

пле чью

• Па ра лич или сла бость вну т рен них мышц ки с ти (по ра же ние мышц

воз вы ше ния боль шо го паль ца; гл. 5)

• Сни же ние чув ст ви тель но сти в зоне ин нер ва ции ло к те во го нер ва

(рис. 17.1)

• При хро ни че ском по ра же нии фор ми ру ет ся ког ти стая кисть
(см. рис. 5.2).

Оп ре де ле ние ско ро сти про ве де ния им пуль са при по мо щи элек т -

ро ней ро гра фи че ско го ис сле до ва ния по з во ля ет точ но ус та но вить

ло ка ли за цию по ра же ния ло к те во го нер ва.

При не тя же лом по ра же нии мо жет быть эф фе к тив на фи к са ция ру -

ки на ночь, вы пря м лен ной в ло к те вом су с та ве, что обес пе чи ва ет

умень ше ние сда в ле ния нер в но го ство ла. При бо лее тя же лом по ра -

же нии по ло жи тель ный ре зуль тат обес пе чи ва ет хи рур ги че ская де -

ком прес сия или транс по зи ция ло к те во го нер ва, од на ко пол ный

ре г ресс нев ро ло ги че ской сим пто ма ти ки на блю да ет ся не все гда. Опе -

ра тив ное вме ша тель ст во по ка за но при по сто ян ной трав ма ти за ции

ло к те во го нер ва, ко то рая со про во ж да ет ся по сто ян ным бо ле вым син -

дро мом и/или про грес си ру ю щи ми дви га тель ны ми на ру ше ни я ми

(па рез).
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Па рез лу че во го нер ва

Сда в ле ние лу че во го нер ва в верх ней ча с ти пред пле чья мо жет при -

ве с ти к ост ро му раз ви тию син дро ма «сви са ю щей ки с ти» (гл. 5),

при этом ино гда на блю да ет ся ут ра та чув ст ви тель но сти в зо не ин -

нер ва ции лу че во го нер ва (рис. 17.1). Как пра ви ло, дан ное по ра же -

ние яв ля ет ся след ст ви ем дли тель но го пре бы ва ния пред пле чья в не -

при выч ном по ло же нии, на при мер при сви са ю щей в не удоб ном

по ло же нии ру ке с по руч ня крес ла при ал ко голь ном опь я не нии («па -
ра лич суб бот не го ве че ра»).

Па рез пле че во го спле те ния

По ми мо ост рой трав мы пле че во го спле те ния (на при мер, в ре зуль та те

ро до вой трав мы или до рож но-транс порт но го про ис ше ст вия у мо то -

ци к ли стов) по ра же ние пле че во го спле те ния мо жет быть обу сло в ле но

дру ги ми при чи на ми. По ра же ние верх не го от де ла спле те ния но сит на -

зва ние па ра ли ча Эр ба, а ниж не го — па ра ли ча Клюмп ке.

До ба воч ное ре б ро
До ба воч ное ре б ро или ги пер тро фи ро ван ная со еди ни тель ная ткань

мо жет быть при чи ной ком прес сии пле че во го спле те ния в об ла с ти

верх ней апер ту ры груд ной клет ки. На оп ре де лен ном эта пе раз ви тия

нев ро ло гии и ней ро хи рур гии име ла ме с то ги пер ди аг но сти ка дан -

но го со сто я ния и, как след ст вие, вы со кая ча с то та не обос но ван ных

хи рур ги че ских вме ша тельств. На се го д няш ний день счи та ет ся, что

опе ра тив ное вме ша тель ст во по ка за но па ци ен там с на ра с та ю щим па -

ре зом вну т рен них мышц пред пле чья, вы ра жен ной ут ра той чув ст ви -

тель но сти (по хо ду ло к те во го нер ва) и с ди аг но зом, под твер жден -

ным элек т ро фи зио ло ги че ски ми ме то да ми об сле до ва ния.

Ви зу а ли за ция пле че во го спле те ния при по мо щи МРТ обыч но не эф -

фе к тив на. При рент ге но гра фи че ском об сле до ва нии воз мо жно вы -

яв ле ние до ба воч но го ре б ра, но сда в ле ние нер в но го ствола фи б роз -

ной тка нью ви зу а ли зи ро вать не уда ет ся.

Опу холь Пан ко ста
Брон хо ген ная кар ци но ма вер хуш ки лег ко го мо жет про ра с тать в ниж -

ние ко реш ки пле че во го спле те ния, вы зы вая уси ли ва ю щу ю ся боль в

од но имен ной ру ке, ди с таль ный па ра лич и ги по тро фию, а так же сни -

же ние чув ст ви тель но сти в дер ма то мах С7, С8 и Тh1. Воз мо жен также

син дром Гор не ра вслед ст вие по ра же ния пре ган г ли о нар ных ве ге -
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та тив ных во ло кон. Сим пто ма ти ка имеет сход ство с пер вич ными и

ме та ста ти че скими опу хо лями.

Ди аг но сти че ские тру д но сти воз ни ка ют при по ра же нии спле те ния

у боль ных с кар ци но мой мо лоч ной же ле зы по с ле про ве ден но го кур -

са лу че вой те ра пии, так как нев ро ло ги че ский де фи цит мо жет быть

след ст ви ем рас про стра не ния опу хо ли или ра ди а ци он ной пле к -
со па тии.

Иди о па ти че ская пле че вая пле к со па тия (нев рал ги че ская
амио тро фия или ней ро па тия пле че во го нер ва)
Со с то я ние ха ра к те ри зу ет ся ост рой бо лью в пле че и пред пле чье.

Оче вид ных при чин это му нет, хо тя за бо ле ва ние мо жет воз ник нуть

по с ле при вив ки или опе ра ции. Пос ле ре г рес са бо лей (че рез не сколь -

ко дней или не дель) по я в ля ет ся ча с тич ный па ра лич и сла бость око -

ло ло па точ ной груп пы мышц, а так же бо лее уда лен ных мы шеч ных

групп верх ней ко неч но сти. Осо бен но под вер же на по ра же нию пе -

ред няя ле ст нич ная мыш ца, ат ро фия ко то рой со про во ж да ет ся раз -

ви ти ем кры ло вид ных ло па ток (рис. 17.2). По ра же ние, как пра -

ви ло, од но сто рон нее, с ми ни маль ны ми чув ст ви тель ны ми

на ру ше ни я ми. Элек т ро фи зио ло ги че ские ис сле до ва ния за ча с тую ма -

ло эф фе к тив ны, хо тя мо гут вы яв лять ся при зна ки де нер ва ции по ра -

жен ных мышц. Со с тав СМЖ не из ме нен. Спе ци фи че ско го ле че ния

не су ще ст ву ет, у боль шин ст ва боль ных че рез 1,5–2 го да на сту па ет

спон тан ное вы здо ро в ле ние.
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Рис. 17.2. Кры ло вид ные ло пат ки
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Па ре сте ти че ская ме рал гия

Ком прес сия ла те раль но го кож но го нер ва бед ра, про хо дя ще го под па -

хо вой связ кой; ха ра к те ри зу ет ся по те рей чув ст ви тель но сти в со от вет -

ст ву ю щей об ла с ти (рис. 17.3). На ча ло за бо ле ва ния свя за но, в ча ст но -

сти, с из ме не ни ем ве са па ци ен та (уве ли че ние или умень ше ние).

Ла те раль ный под ко лен ный па ра лич

Под ко лен ный нерв под вер жен ком прес си он ным по вре ж де ни ям в

об ла с ти, где он оги ба ет шей ку ма ло бер цо вой ко с ти. Про я в ля ет ся

син дро мом сви са ю щей сто пы (вслед ст вие па ре за раз ги ба те ля сто -

пы). Од нов ре мен но по я в ля ют ся сла бость при тыль ном раз ги ба нии

и от ве де нии сто пы с ут ра той чув ст ви тель но сти раз ной сте пе ни вы -

ра жен но сти. Дан ное со сто я ние ча с то встре ча ет ся у им мо би ли зо ван -

ных па ци ен тов и у па ци ен тов с по вы шен ной чув ст ви тель но стью нер -

в ных ство лов к сда в ле нию, на при мер при са хар ном ди а бе те.

Сви са ю щая сто па мо жет быть след ст ви ем по ра же ния по яс нич но го

ко реш ка (обыч но L5). Следует от ли чать дан ный син дром от по ра же -
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Рис. 17.3. Па ре сте ти че ская ме рал гия. Схе ма рас пре -
де ле ния на ру ше ний чув ст ви тель но сти при по ра же нии
ла те раль но го кож но го бед ренного нерва
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ния ма ло бер цо во го нер ва, для ко то ро го ха ра к тер на со хран ная вну -

т рен няя ро та ция сто пы, так как зад няя боль ше бер цо вая мыш ца ин -

нер ви ру ет ся боль ше бер цо вым нер вом, а не ма ло бер цо вым. Од на ко

тре бу ет ся элек т ро фи зио ло ги че ское ис сле до ва ние для уточ не ния ло -

ка ли за ции по ра же ния нер ва. Пов ре ж де ние ма ло бер цо во го нер ва

обыч но об ра ти мо, так как вы зы ва ет ся на ру ше ни ем про во ди мо сти

(нейрапраксия). По ло жи тель ный эф фект ока зы ва ет фи к са ция
сто пы лон ге той.

Муль ти фо каль ная ней ро па тия

При чи ны муль ти фо каль ной ней ро па тии (мно же ст вен ный мо но -

нев рит):

• Зло ка че ст вен ная ин фильт ра ция (кар ци но ма или лим фо ма)

• Ва с ку лит или за бо ле ва ние со еди ни тель ной тка ни:

• рев ма то ид ный арт рит

• си с тем ная крас ная вол чан ка

• узел ко вый пе ри артериит

• гра ну ле ма тоз Ве ге не ра;

• Сар ко и доз

• Ди а бет

• Ин фек ци он ные за бо ле ва ния:

• про ка за

• опо я сы ва ю щий гер пес

• ВИЧ

• болезнь Лайма;

• На след ст вен ная ней ро па тия со склон но стью к па ра ли чам от сда -

в ле ния.

На и бо лее ча с той при чи ной муль ти фо каль ной нейро па тии яв ля -

ет ся ва с ку лит с бо ля ми, сла бо стью и ги пе сте зи ей в зо нах ин нер ва -

ции не сколь ких пе ри фе ри че ских нер вов. Ча ще по ра жа ют ся ниж ние

ко неч но сти. По ра же ния от дель ных нер вов по сте пен но на ка п ли ва -

ют ся, про яв ля ясь ас и ммет рич ным по ра же ние ко неч но стей.

По ли ней ро па тии

Диф фуз ное по ра же ние пе ри фе ри че ских нер вов мо жет быть раз де -

ле но на груп пы с по ра же ни ем дви га тель ных, чув ст ви тель ных или

сме шан ных нер вов. Су ще ст ву ет па то фи зио ло ги че ская клас си фи ка -

ция полинейропатий, ос нов ным кри те ри ем ко то рой яв ля ет ся пре -
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об ла да ние по ра же ния ми е ли но вой обо лоч ки или не по сред ст вен но

нер в но го ство ла нер ва (де ми е ли ни зи ру ю щая или ак со наль ная
ней ро па тия со от вет ст вен но). При чи ны по ли ней ро па тий при ве де -

ны в таб л. 17.2.

У па ци ен тов мо гут раз вить ся оне ме ние и/или па рез ди с таль ных от -

де лов ко неч но стей. Дви га тель ные на ру ше ния ха ра к те ри зу ют ся вя лы -

ми па ре за ми и мы шеч ны ми ат ро фи я ми. Дли тель но раз ви ва ю щи е ся

нейро па тии мо гут при ве с ти к де фор ма ции стоп и ки с тей рук (по лая
сто па — рис. 17.4 и ког ти стая кисть со от вет ст вен но). Тя же лое по -

ра же ние сен сор ных во ло кон мо жет со про во ж дать ся раз ви ти ем ней -
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Таб ли ца 17.2. При чи ны по ли ней ро па тий

Нас лед ст вен ная предрасположенность
См. гл. 8

Ин фек ционные заболевания
Про ка за
Диф те рия
ВИЧ
Болезнь Лайма

Вос па ли тель ные процессы
Син дром Гий е на–Бар ре (гл. 20)
Хро ни че ская вос па ли тель ная де ми е ли ни зи ру ю щая по ли нейро па тия
Сар ко и доз
Син дром Ше г ре на
Ва с ку ли ты (на при мер, вол ча нка, полиартериит)

Но во об ра зо ва ния
Па ра не опла сти че ские процессы (гл. 19)
Па ра прот еи не ми че ские процессы

Ме та бо ли че ские рас строй ства
Ди а бет
Уре мия
Ми к се де ма
От ло же ния ами ло и да

Неправильное питание
Де фи цит ви та ми нов, в осо бен но сти ти а мина, ни а ци на и витамина В12

Отра в ле ния
Например, ал ко го лем, свин цом, мышь я ком, зо ло том, рту тью, тал ли ем,

ин се к ти ци да ми, ге к са ном

Ле кар ст вен ные пре па ра ты
Например, изо ни а зид, вин кри стин, цис пла тин, ме т ро ни да зол,

ни т ро фу ра ны, фе ни то ин, ами о дарон
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ро па ти че ских язв и де фор ма ций су с та вов (рис. 17.5). Воз мож ны

со пут ст ву ю щие ве ге та тив ные рас строй ства (гл. 7). Кли ни че ские при -

зна ки та кие же, как и при рас про стра нен ном по ра же нии пе ри фе ри -

че ских мо то ней ро нов с вя лы ми па ра ли ча ми, ги по то ни ей и сни же -

ни ем су хо жиль ных реф ле к сов. Ут ра та про при о цеп тив ной

чув ст ви тель но сти в ди с таль ных от де лах ко неч но стей мо жет со про -

во ж дать ся сен сор ной ата к си ей. Ха ра к тер но сни же ние бо ле вой,

тем пе ра тур ной и та к тиль ной чув ст ви тель но сти по ти пу «но с ков и

пер ча ток» (см. рис. 6.1, б). В ря де слу ча ев мож но об на ру жить утол ще -

ние пе ри фе ри че ских нер вов. Та к ти ка об сле до ва ния па ци ен тов с по -

ли ней ро па ти я ми при ве де на в таб л. 17.3.

Ле че ние боль ных с по ли ней ро па ти я ми оп ре де ля ет ся в пер вую

оче редь при чи на ми за бо ле ва ния. Па ци ен ты с вос па ли тель ны ми

по ли ней ро па ти я ми тре бу ют гос пи та ли за ции в спе ци а ли зи ро ван -

ные от де ле ния. Боль но му с ост рой вос па ли тель ной де ми е ли ни зи -

ру ю щей по ли ней ро па ти ей (син дром Гий е на–Бар ре) мо жет по -

тре бо вать ся ре а ни ма ци он ная помощь (гл. 20). Хро ни че ская

вос па ли тель ная деми е ли ни зи ру ю щая по ли нейро па тия (ХВДП) и

по ли нейро па тия при васкулитах тре бу ют при ме не ния кор ти ко -

сте ро и дов и/или им му но мо ду ли ру ю щих пре па ра тов, вклю чая им -

му но су прес со ры (аза ти о прин, ци к ло фос фа мид или ци к лос по рин),

вну т ри вен ное вве де ние иммуног ло бу ли на или плаз ма фе рез. Сим -

пто ма ти че ское ле че ние по з во ля ет сни зить ве ро ят ность ос лож не -

ний, вклю чая на ру ше ния ве ге та тив ных функ ций (гл. 7) и бо ле вые

син дро мы (гл. 21).
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Рис. 17.4. По лая сто па

Рис. 17.5. Ней ро па тия пра вой ло дыж-
ки (слева) и ступ ни (спра ва; ар тро па тия
Шар ко)
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Таб ли ца 17.3. Обс ле до ва ние боль но го с нейро па ти ей

Исс ле до ва ние кро ви
Кли ни че ский ана лиз с под сче том фор мен ных эле мен тов, СОЭ,

со дер жа ние глю ко зы, элек т ро ли тов, мо че ви ны, пе че ноч ных фер мен тов
и гор мо нов щи то вид ной же ле зы, ви та ми на В12, элек т ро фо рез
сы во ро точ ных бел ков, оп ре де ле ние ау то ан ти тел

Исследование мо чи
Ми к ро ско пи че ский ана лиз для под твер жде ния ва с ку ли та, оп ре де ле ние

со дер жа ния глю ко зы, пор фи ри нов, бел ка Бе нс-Джон са

Исследование СМЖ
По вы шен ное со дер жа ние бел ка, в ча ст но сти при вос па ли тель ных

ней ро па ти ях

Ней ро фи зио ло ги че ское об сле до ва ние
Изу че ние ско ро сти про ве де ния по дви га тель ным и чув ст ви тель ным

нер вам и ЭМГ

Рент ге но гра фия ор га нов груд ной клет ки
Для ис клю че ния сар ко и до за, кар ци но мы

Спе ци аль ные об сле до ва ния для от дель ных па ци ен тов

Биопсия периферических нервных волокон при неизвестном характере
нейропатии и ухудшении состояния больного. Проводится
для подтверждения наличия васкулита, проказы и хронической
воспалительной демиелинизирующей полинейропатии. Биопсия
костного мозга, обследование скелета при подозрении на миеломную
болезнь.

При оп ре де лен ных со сто я ни ях — спе ци фи че ские ана ли зы кро ви, на при мер
при на след ст вен ных ней ро па ти ях — ана лиз ДНК, при вро ж ден ных
на ру ше ни ях ме та бо лиз ма — обнаружение ферментов из лейкоцитов,
при бо лез ни Лай ма — обнаружение ан ти те л к бор ре лии.

Таб ли ца 17.4. За бо ле ва ния, при во дя щие к де ми е ли ни за ции. Клас си фи -
кация в со от вет ст вии с ло ка ли за ци ей ос нов но го оча га по ра же ния
и ха ра к те ром те че ния заболевания

                                                  Цен т раль ная                               Пе ри фе ри че ская
                                             нер в ная си с те ма                           нер в ная си с те ма

Ос т рые                 Ос т рый рас се ян ный                       Син дром Гий е на–Бар ре
                                  эн це фа ло ми е лит (ОРЭМ)            (гл. 20) — до с та точ но ча с то

(гл. 16) — ред ко                              

Хро ни че ские      Рас се ян ный скле роз                      Хро ни че ская вос па ли тель ная
                                  (гл. 16) — ча с то                                де ми е ли ни зи ру ю щая

по ли ней ро па тия (ХВДП) —
ред ко

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



Важ но от ли чать син дром Гий е на–Бар ре и ХВПД — де ми е ли ни -

зирующие заболевания периферических нервов от демиелинизации

ЦНС (табл. 17.4).

Нервно-мы шеч ный си напс

Ми а сте ния

Ау то им мун ное за бо ле ва ние, при ко то ром у боль шин ст ва па ци ен тов

вы яв ля ют ся цир ку ли ру ю щие ан ти те ла к аце ти лхо ли но вым ре цеп то -

рам нервно-мы шеч ных си нап сов (рис. 17.6). В ка че ст ве при чи ны

воз мож на па то ло гия ти му са (ги пер пла зия, атрофия или опу холь —

ти мо ма). Дан ное за бо ле ва ние встре ча ет ся от но си тель но ред ко, в

сре д нем в год ре ги ст ри ру ет ся 0,4 слу чая на 100 000, но так как боль -

шин ст во па ци ен тов вы жи ва ет, то ко ли че ст во за бо лев ших до с ти га ет

1 на 10 000. Под вер же ны все воз рас тные груп пы.

Кли ни че ские про яв ле ния

• Птоз

• Ди п ло пия с ог ра ни че ни ем дви же ния глаз ных яб лок

• Сла бость ми ми че ских мышц

• «Го лос ми а сте ни ка»
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Рис. 17.6. Нерв но- мы шеч ный си напс

Пресинаптическая
терминаль нейрона

Высвобождение ацетилхолина

Ацетилхолиновые
пузырьки

Мембрана
мышечной клетки

Ацетилхолиновый
рецептор

На т ри е вый ток, на пра в -
лен ный внутрь клет ки,
за пу с ка ет мы шеч ное
со кра ще ние

Им му но опос ре до ван -
ное по ра же ние нер в -
но- мы шеч но го
си нап са, воз ни ка ю -
щее при ми а сте нии; у
боль шин ст ва боль ных
вы яв ля ют ся цир ку ли -
ру ю щие в кро ви ан ти -
те ла к аце тил хо ли но -
вым ре цеп то рам

Ацетилхолинэстераза
— ингибируется
антихолинэстеразами
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• Сла бость при за кры ва нии глаз

• Буль бар ные на ру ше ния:

• ди с фа гия (с по па да ни ем пи щи в но со вые хо ды)

• диз арт рия (с но со вым от тен ком)

• Во вле че ние ды ха тель ных мышц (ост рые буль бар ные и ды ха тель -

ные рас строй ства, вы зван ные ми а сте ни ей, тре бу ют не от лож ной

по мо щи; гл. 20)

• Сла бость мышц шеи и ко неч но стей, уси ли ва ю ща я ся к кон цу дня и

по с ле на гру зок («па то ло ги че ская уто м ля е мость»).

Обс ле до ва ние

• Оп ре де ле ние со дер жа ния ан ти те л к аце тил хо ли но вым ре цеп то -

рам в сы во рот ке кро ви (у 15% па ци ен тов ре зуль тат ана ли за от ри -

ца тель ный)

• Про ба с вве де ни ем ан ти хо ли нэ сте раз ных пре па ра тов: пре хо дя щее

и бы ст ро на ра с та ю щее улуч ше ние со сто я ния по с ле вну т ри вен но -

го вве де ния эд ро фо ни у ма (ан ти хо ли нэсте раз ный пре па рат ко рот -

ко го дей ст вия, бло ки ру ет ка та бо лизм аце тил хо лина, вре мен но по -

вы шая его со дер жа ние). (В Российской Федерации используется

тест с прозерином. — Прим. ред.). Тест бо лее эф фе к ти вен при ис -

поль зо ва нии ме то да двой но го кон т роль но го ис сле до ва ния. Вви ду

воз мож ных холиномиметических эф фе к тов вслед ст вие по вы ше -

ния уров ня аце тил хо ли на сле ду ет обес пе чить воз мож ность экс -

трен но го вве де ния атро пи на и про ве де ния ре а ни ма ци он ных ме -

ро при я тий

• ЭМГ, вклю чая иголь ча тое ис сле до ва ние с от ве де ни ем по тен ци а ла

от от дель ных во ло кон

• Ис сле до ва ние функ ции щи то вид ной же ле зы при сопутствующем

ти рео то к си ко зе

• У па ци ен тов с ти мо мой вы яв ля ют ся ан ти те ла в тканях по пе реч но -

по ло са тых мышц

• КТ переднего сре до сте ния для выявления гиперплазии ти му са.

Ле че ние

• Ан ти хо ли нэ сте раз ные пре па ра ты, на при мер пи ри до стиг мин,

в ка че ст ве сим пто ма ти че ско го ле че ния. Па ци ен там тре бу ет ся по -

сто ян ное уве ли че ние до зи ро вок пре па ра тов, что мо жет при ве с ти

к раз ви тию холиномиметических побочных эффектов с по вы ше -
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ни ем слю но от де ле ния, рво той, бо лью в эпи га ст рии и ди а ре ей.

В ред ких слу ча ях воз мож но раз ви тие хо ли нер ги че ско го кри -
за (гл. 20)

• Кор ти ко сте ро и ды (пред ни зо лон) на зна ча ют ся при за бо ле ва нии

сред ней тя же сти, не под да ю ще му ся дру го му ле че нию. Ле че ние на -

чи на ет ся с низ ких до зи ро вок с по сте пен ным уве ли че ни ем до зы,

пре па рат применяют че рез день. В на ча ле ле че ния воз мож но на -

ра с та ние сим пто ма ти ки. Ста ци о нар ное ле че ние по ка за но в на ча -

ле при ме не ния кор ти ко сте ро и дов у па ци ен тов с ге не ра ли зо ван -

ны ми фор ма ми за бо ле ва ния. По ме ре на сту п ле ния эф фе к та до за

мо жет быть сни же на в со от вет ст вии с кли ни че ской кар ти ной

• Им му но су прес со ры (аза ти о прин) ис поль зу ют ся в ком би на ции

с кор ти ко сте ро и да ми при за бо ле ва нии сред ней тя же сти

• Ти мэ к то мия по ка за на при ти мо ме и у мо ло дых па ци ен тов на ран -

них ста ди ях за бо ле ва ния для умень ше ния по треб но сти в ле кар ст -

вен ной те ра пии и ре же — для до с ти же ния пол ной ре мис сии

• Плаз ма фе рез или вну т ри вен ное вве де ние им му ног ло бу ли на как

сред ст ва под го тов ки к ти мэ к то мии и при тя же лых фор мах за бо -

ле ва ния.

Па ци ен там с ми а сте ни ей сле ду ет из бе гать при е ма не ко то рых ан -

ти био ти ков, та ких как ами ног ли ко зи ды, вслед ст вие их бло ки ру ю ще -

го эф фе к та на уров не нервно-мы шеч но го си нап са.

Другие ми а сте ни че ские син дро мы

Реже нервно- мы шеч ный синапс мо жет стра дать в результате

на след ст вен но го за бо ле ва ния или вслед ст вие па ра не опла сти че ско -
го про цес са (ми а сте ни че ский син дром Лам бер та–Ито на; гл. 19).

Ми о па тии
Ос нов ные при чи ны раз ви тия ми о па тий при ве де ны в таб л. 17.5. Кли -

ни че ски ми о па тия про яв ля ет ся сла бо стью мышц ту ло ви ща и про -

кси маль ных от де лов ко неч но стей. Воз мож ны сла бость ми ми че ских

мышц и му с ку ла ту ры шеи, вы яв ля е мая при сги ба нии и/или раз ги -

ба нии. По ход ка ста но вит ся не ус той чи вой. При при об ре тен ном ха -

ра к те ре за бо ле ва ния мы шеч ная сла бость мо жет быть от но си тель -

но уме рен ной, по край ней ме ре на ран них ста ди ях, а су хо жиль ные

реф ле к сы на про тя же нии дли тель но го вре ме ни ос та ют ся со хран -

ны ми.
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Обс ле до ва ние боль но го с ми о па ти ей:

• Ана лиз кро ви:
• СОЭ, ау то ан ти те ла (при при об ре тен ных за бо ле ва ни ях)
• кре а тин ки на за — уро вень рез ко по вы шен вслед ст вие вы сво бо ж -

де ния из по вре ж ден ных мы шеч ных кле ток

• ЭМГ (гл. 8)

• Био псия мышц.

Клинические синдромы

Мы шеч ные дис тро фии

Ди ст ро фи но па тии

За бо ле ва ние обу сло в ле но му та ци ей ге на, свя зан но го с Х-хро мо со -

мой и от ве ча ю ще го за син тез мы шеч но го бел ка дис тро фи на. Встре -

ча ет ся у де тей, под ро ст ков и у взрос лых. Дет ская фор ма (мы шеч -
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Таб ли ца 17.5. При чи ны воз ник но ве ния ми о па тий

Нас лед ст вен ные факторы
Мы шеч ная дис тро фия
Ме та бо ли че ские ми о па тии

Ин фек ци он ные заболевания
Га зо вая ган гре на
Ста фи ло кок ко вый ми о зит
Ви рус ная ин фек ция (ви ру сы грип па, Ко к са ки, ЕС НО)
Па ра зи ты (ци с ти цер коз, три хи нел лез)

Вос па ли тель ные процессы
По ли ми о зит
Дер ма то ми о зит
Сар ко и доз

Но во об ра зо ва ния
Дер ма то миозит — мо жет быть след ст ви ем па ра не опла сти че ско го

про цес са (гл. 19)

Ме та бо ли че ские (при об ре тен ные) расстройства
Ти ре о то к си коз
Син дром Ку шин га
Ос тео ма ля ция

То к си коз (от при е ма ле кар ст вен ных пре па ра тов)
Кор ти ко сте ро и ды
Га ло тан — зло ка че ст вен ная ги пер тер мия (ред ко)
Дру гие ле кар ст вен ные пре па ра ты
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ная дис тро фия Дю ше на) про те ка ет наи бо лее тя же ло. У за бо лев -

ших маль чи ков уже в ран нем дет ст ве раз ви ва ет ся сла бость в про кси -

маль ных от де лах ко неч но стей. Ха ра к тер ным при зна ком яв ля ет ся

взби ра ние «ле сен кой» (сим птом Го вер са). Мыш цы го ле ней мо гут

ка зать ся ги пер тро фи ро ван ны ми (рис. 17.7) из-за за ме ще ния мы шеч -

ных во ло кон со еди ни тель ной тка нью (псев до ги пер тро фия). Де -

ти обыч но при ко ва ны к крес лу-ка тал ке до под ро ст ко во го воз рас та.

Бо лезнь не ук лон но про грес си ру ет, смерть на сту па ет от сер деч ных

или ды ха тель ных ос лож не ний в воз рас те до 20 лет. Ме нее тя же лое

те че ние на блю да ет ся при де бю те за бо ле ва ния в под ро ст ко вом или

взрос лом воз рас те (мы шеч ная дис тро фия Бек ке ра). За бо ле ва -

ние, как пра ви ло, не но сит уг ро жа ю ще го для жиз ни ха ра к те ра, од -

на ко за ча с тую со пря же но с про грес си ру ю щей ин ва ли ди за ци ей. В

на сто я щее вре мя име ет ся воз мож ность ди аг но сти ки ми о ди ст ро фий

при по мо щи мо ле ку ляр но го ана ли за ге на дис тро фи на.

Дру гие мы шеч ные дис тро фии

Ми о то ни че ская дис тро фия — за бо ле ва ние с ау то сом но-до ми нант -

ным ти пом на сле до ва ния, при ко то ром у па ци ен тов при сут ст ву ет

ано маль но дли тель ное на пря же ние мышц (ми о то ния). Про я в ля ет ся

не воз мож но стью рас сла бления мыш цы. Ха ра к тер ным при зна ком яв -

ля ет ся пер кус си он ная ми о то ния, ко то рая вы яв ля ет ся по сту ки ва -

ни ем мо ло точ ком по мыш це. Ми о то ния мо жет быть ди аг но сти ро ва -

на при элек т ро мио гра фи че ском иссле до ва нии.
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Ти пич ные сим пто мы:

• Дву сто рон ний птоз

• Сла бость ли це вых мышц

• Па ра лич и сла бость гру ди но-клю чич но-со с це вид ных мышц

• Ран няя ка та ра к та

• Со пут ст ву ю щие эн до к рин ные на ру ше ния (са хар ный ди а бет, об -

лы се ние и ат ро фия яи чек).

В ка че ст ве те ра пии при ми о то нии мо гут при ме нять ся фе ни то ин или

ме к си ле тин. При на след ст вен ной ми о то нии на блю да ют ся уме -

рен но вы ра жен ные ат ро фия и сла бость мышц.

Ли це -ло па точ но- п ле че вая мы шеч ная дис тро фия яв ля ет ся

ау то сом но-до ми нант ным за бо ле ва ни ем. У па ци ен тов на блю да ют -

ся дву сто рон няя сла бость ми ми че ских мышц и кры ло вид ное рас -

по ло же ние ло па ток. В до пол не ние к па ра ли чу и сла бо сти про кси -

маль ных мышц верх них ко неч но стей обыч но име ют ся сла бость

мышц спи ны и та зо во го по я са, на блю да ют ся не ус той чи вая по ход -

ка и по яс нич ный ги пер лор доз. Реже при мы шеч ных дис тро фи ях и

врожденных ми о па ти ях по ра жа ют ся мыш цы глаз но го яб ло ка и

глот ки.

Дру гие на след ст вен ные за бо ле ва ния

Ме та бо ли че ские на ру ше ния, на при мер гли ко ге но зы, мо гут со -

про во ж дать ся мы шеч ной сла бо стью, не ред ко ас со ци и ро ван ной с

ми ал ги я ми и спаз ма ми.

Ми то хон д ри аль ные ми о па тии опи сы ва ют ся в гл. 18.

При се мей ном пе ри о ди че ском па ра ли че при сту пы вы ра жен -

ной мы шеч ной сла бо сти мо гут быть спро во ци ро ва ны на пря же ни -

ем, упо т реб ле ни ем пи щи с вы со ким со дер жа ни ем уг ле во дов, дли -

тель ным пре бы ва ни ем на хо ло де. За бо ле ва ние мо жет быть свя за но

с ги по- и ги пер ка ли е ми ей.

При о б ре тен ные за бо ле ва ния

Вос па ли тель ные ми о па тии

По ли ми о зит мо жет раз ви вать ся как изо ли ро ван но, так и вме сте с

дру ги ми ау то им мун ны ми по ра же ни я ми со еди ни тель ной тка ни, на -

при мер си с тем ным скле ро зом, фи б ро зи ру ю щим аль ве о ли том и син -

дро мом Ше г ре на.
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Дер ма то ми о зит яв ля ет ся со пут ст ву ю щим за бо ле ва ни ем при

вос па ли тель ной ми о па тии с ха ра к тер ной фи о ле то вой (ге лио -
троп ной) сы пью на ли це. Яр ко-крас ная сыпь мо жет быть ло ка ли -

зо ва на в об ла с ти су с та вов, пе ред ней по верх но сти груд ной клет ки,

по верх но стях раз ги ба те лей. У не ко то рых па ци ен тов с дер ма то ми -

о зи том, в ча ст но сти у муж чин стар ше 45 лет, не ред ко име ет ся зло -

ка че ст вен ное но во об ра зо ва ние, на при мер кар ци но ма брон хов или

же луд ка.

Кли ни че ские про яв ле ния вос па ли тель ной ми о па тии та кие же,

как при про кси маль ной ми о па тии, од на ко мо гут так же при сут ст -

во вать ди с фа гия как ре зуль тат во вле че ния мышц глот ки, мы шеч -

ные бо ли и ги пе ре сте зия. Воз мож ны также арт рал гия и фе но мен

Рей но.

Пос ле ги с то ло ги че ско го под твер жде ния ди аг но за про во дит ся ле -
че ние кор ти ко сте ро и да ми и им му но су прес со ра ми (на при мер, аза -

ти о при н). Па ци ен там тре бу ет ся на блю де ние в те че ние не сколь ких

лет, у мно гих ос та ет ся мы шеч ная сла бость. Один из ги с то ло ги че -

ски диагностируемых ва ри ан тов за бо ле ва ния — ми о зит с вклю -
чен ием телец — ле че нию не под да ет ся. Дан ное со сто я ние — до -

воль но ча с тая фор ма при об ре тен ных мы шеч ных за бо ле ва ний,

по ра жа ю щая в ос нов ном по жи лых лю дей. Ха ра к тер ной осо бен но -

стью яв ля ет ся из би ра тель ное по ра же ние сги ба те лей паль цев ки с -

тей и че ты рех гла вых мышц. Не до ста точ ный эф фект при ме не ния

им му но су прес со ров по слу жил ос но вой ги по те зы о вто рич но сти

вос па ли тель ных ре ак ций по от но ше нию к де ге не ра тив ным из ме -

не ни ям мышечной ткани.

Клю че вые положения
• За бо ле ва ния пе ри фе ри че ских нер вов вклю ча ют мо но ней ро па тии,

муль ти фо каль ные ней ро па тии и по ли ней ро па тии.
• Ми а сте ния — ау то им мун ное за бо ле ва ние с по ра же ни ем нер в но -мы -

шеч ных си нап сов, ха ра к те ри зу ю ще е ся по вы шен ной уто м ля е мо стью;
наи бо лее ча с то по ра жа ют ся буль бар ные и на руж ные мыш цы гла за.

• Пер вич ные мы шеч ные за бо ле ва ния (ми о па тия) обыч но про яв ля ют ся
сла бо стью про кси маль ных от де лов ко неч но стей. Обс ле до ва ние вклю -
ча ет оп ре де ле ние со дер жа ния кре а тин ки на зы в сы во рот ке, СОЭ и
био псию мышц. За бо ле ва ние мо жет иметь на след ст вен ный (мы шеч -
ные дис тро фии) и при об ре тен ный (по ли ми о зит) ха ра к тер.
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Ми а сте ния
Ис то рия бо лез ни. 48-лет няя жен щи на по сту пи ла с жа ло ба ми на опу ще ние
век, не воз мож ность взо ра вверх и дво е ние в те че ние 6 нед с ухуд ше ни я ми
со сто я ния в ве чер нее вре мя. За не де лю до об ра ще ния к вра чу воз ни к ли за -
труд не ния при же ва нии и гло та нии, уси ли ва ю щи е ся ве че ром, а так же нару-
шение артикуляции. Уду шья не воз ни ка ло, од на ко был один эпи зод на заль -
ной ре гур ги та ции при при е ме жид ко сти. Ра нее у па ци ент ки нев ро ло ги че ских
за бо ле ва ний не бы ло. Нев ро ло ги че ских за бо ле ва ний в се мье так же не бы -
ло, у род ст вен ни ков име лись за бо ле ва ния щи то вид ной же ле зы. При об сле -
до ва нии был вы яв лен дву сто рон ний птоз, уси ли ва ю щий ся при уто м ле нии и
бо лее вы ра жен ный с ле вой сто ро ны, и не пол ная дву сто рон ня внеш няя оф -
таль мо п ле гия (т. е. бы ли по ра же ны внеш ние, а не вну т рен ние мыш цы гла -
за). При сут ст во ва ла так же дву сто рон няя сла бость кру го вых мышц гла за и в
мень шей сте пе ни сла бость дру гих ми ми че ских мышц. Сла бость воз ни ка ла
при от кры ва нии и за кры ва нии че лю стей, при сги ба нии и раз ги ба нии шеи.
Име лась пре хо дя щая диз арт рия с но со вым от тен ком и сла бо стью му с ку ла -
ту ры мяг ко го не ба. Име лась дву сто рон няя сла бость дель то вид ных мышц,
три цеп сов и мышц, раз ги ба ю щих паль цы, в от сут ст вии сим пто мов ат ро фий.
В ниж них ко неч но стях си ла ос та ва лась нор маль ной. Су хо жиль ные реф ле к -
сы сим мет рич ные, жи вые, по дош вен ные реф ле к сы со хра не ны. По ход ка и
чув ст ви тель ность в нор ме.
Ком мен та рии. У боль ной име ет ся ти пич ная для ге не ра ли зо ван ной ми а -
сте нии кар ти на с уто м ля е мо стью и во вле че ни ем глаз ных и буль бар ных
мышц, а так же мышц ко неч но стей. Сле ду ет так же об ра тить вни ма ние на
се мей ный анам нез ау то им мун ных за бо ле ва ний, спе ци фич ных к оп ре де -
лен ным ор га нам. Со че та ние оф таль мо п ле гии со сла бо стью кру го вых мышц
гла за сви де тель ст ву ет о ми а сте нии, ес ли не до ка за но об рат ное. Па ци ент -
ке тре бу ет ся сроч ная гос пи та ли за ция и по сто ян ное на блю де ние, в том чис -
ле за функ ци я ми ды ха ния. Те че ние бо лез ни име ет риск раз ви тия ми а сте -
ни че ско го кри за (гл. 20). Тре бу ет ся ле че ние, вклю ча ю щее уча стие ло го пе да,
контроль функ ци й гло та ния и курс вну т ри вен но го вве де ния им му ног ло бу -
ли на (см. текст).
См. так же разделы, посвященные муль ти фо каль ной нейро па тии при си с тем -
ном ва с ку ли те (гл. 19), а также син дрому Гий е на–Бар ре.
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Гла ва 18

Вро ж ден ные по ра же ния
нер в ной си с те мы
и ней ро де ге не ра ции

Не ко то рые нев ро ло ги че ские рас строй ства яв ля ют ся след ст ви ем

па то ло ги че ско го воз дей ст вия на нер в ную си с те му во вре мя вну т -

ри ут роб но го раз ви тия и в ран нем по ст на таль ном пе ри о де. Та кие

со сто я ния яв ля ют ся ста тич ны ми, пер вые кли ни че ские сим пто мы

мо гут про яв лять ся толь ко в дет ст ве, под ро ст ко вом воз рас те или

поз же.

Дру гая груп па за бо ле ва ний раз ви ва ет ся вслед ст вие му та ций спе -

ци фи че ских ге нов с чет ки ми фор ма ми на сле до ва ния — до ми нант -

ны ми, ре цес сив ны ми или свя зан ны ми с по лом. Дан ные за бо ле ва -

ния мо гут быть вы яв ле ны при ро ж де нии, но во мно гих слу ча ях

на ча ло за бо ле ва ния от но сит ся к дет ско му, под ро ст ко во му или

взрос ло му воз рас ту. Дан ные за бо ле ва ния име ют про грес си ру ю -

щий ха ра к тер.

К треть ей груп пе, ча с тич но пе ре кры ва ю щей ся со вто рой, от но сят -

ся про грес си ру ю щие де ге не ра ции не ко то рых от де лов нер в ной си -

с те мы при ге не ти че ской пред рас по ло жен ности, ре а ли зу ю щейся под

вли я ни ем факторов сре ды.

Вро ж ден ные за бо ле ва ния

Детский це ре б раль ный па ра лич

Оп ре де ле ние и этио ло гия

Дви га тель ные нев ро ло ги че ские рас строй ства, раз ви ва ю щи е ся глав -

ным об ра зом вслед ст вие пре- и пе ри на таль ных травм, ино гда со че -

та ют ся с тру д но стя ми обу че ния, на ру ше ни я ми по ве де ния и эпи леп -

си ей, од на ко не но сят уг ро жа ю ще го для жиз ни ха ра к те ра. Фа к то ры

ри с ка раз ви тия ДЦП при ве де ны в таб л. 18.1, из ко то рых наи бо лее

важ ным яв ля ет ся не до но шен ность.

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



Кли ни че ские про яв ле ния

Вы де ля ют раз лич ные фор мы за бо ле ва ния.

• Спа сти че ская ди п ле гия (бо лезнь Литт ла) — вро ж ден ный спа -

сти че ский па ра па рез, ино гда в со че та нии с уко ро чен ием и де -

формацией но г, со з да ющей про б ле мы при ходь бе. Верх ние ко неч -

но сти по ра же ны в мень шей сте пе ни, хо тя воз мож на не лов кость в

ру ках

• Спа сти че ская ге ми п ле гия — рас про стра нен ная фор ма, обыч -

но ас со ци и ро ва на с вы па де ни ем по лей зре ния (ге ми а ноп сия) и

на ру ше ни ем чув ст ви тель но сти на по ло ви не ту ло ви ща (ге ми ги пе -

сте зия), тру д но стя ми обу че ния и эпи леп си ей

• Ате то ид ный це ре б раль ный па ра лич — хо рео а те то ид ные дви -

же ния, раз ви ва ю щи е ся в ран нем дет ст ве, ког ни тив ные функ ции

обыч но в нор ме, име ю щи е ся у де тей за труд не ния при об ще нии

мо гут быть след ст ви ем диз арт рии. Рань ше тя же лая фор ма дан но -

го син дро ма рас сма т ри ва лась как не она таль ная ги пер би ли ру би -

не мия (ядерная желтуха)

• Дру гие фор мы мо гут но сить бо лее тя же лый ха ра к тер (те т ра п ле -

гия), про яв лять ся изо ли ро ван ной ата к си ей или иметь со че тан ные

про яв ле ния.
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Таб ли ца 18.1. Фа к то ры ри с ка детского це ре б раль но го па ра ли ча (ДЦП)

Вну т ри у т роб ный период
Ги по к сия пло да или ин фек ция
От кло не ния в раз ви тии
Близ не цо вость
Воз раст ма те ри (и от ца)

Ро ды
Пре ж дев ре мен ные ро ды
Пе ре но шен ность
Ро до вая трав ма с не она таль ным

вну т ри че реп ным кро во из ли я ни ем

Пос ле ро до вой период
У не до но шен ных — ги по к сия, ги пог ли ке мия,

це ре б раль ная ише мия или кро во из ли я ние,
ги по тер мия

У ро див ших ся в срок — ин фек ция, трав ма,
ядер ная жел ту ха
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Ле че ние

Ле че ние детского це ре б раль но го па ра ли ча под ра зу ме ва ет хи рур ги -

че скую кор рек цию ас со ци и ро ван ных ске лет ных на ру ше ний и при -

ме не ние про ти во су до рож ных средств при эпи леп сии. Не с мо т ря на

про во ди мую фи зи о те ра пию, кон т ра к ту ры и дру гие де фор ма ции мо -

гут по тре бо вать ор то пе ди че ско го вме ша тель ст ва. Мно гим де тям

необходимы спе ци аль ные обу ча ю щие про грам мы.

Спи наль ная диз ра фия

Оп ре де ле ния

На ру ше ние нор маль но го за кры тия нер в ной труб ки во вре мя эм -

б ри о наль но го раз ви тия на ря ду с де фе к та ми ко жи и ано маль ным

раз ви ти ем ко ст ных стру к тур при во дит к диз ра фии. Ес ли во вле -

чен го лов ной мозг, та кие по вре ж де ния мо гут быть не со в ме с ти мы

с жиз нью, как в слу чае анэн це фа лии, ко гда мозг и че реп ная вы -

ем ка от сут ст ву ют.

Спи наль ная диз ра фия по ра жа ет пре и му ще ст вен но по яс нич -

но-кре ст цо вый от дел и мо жет раз ли чать ся по сте пе ни тя же сти. При

спи наль ном ми е ло ме нин го це ле фраг мен ты спин но го моз га

вы да ют ся в ме нин геаль ную кап су лу в по яс нич но-кре ст цо вом от де -

ле. Обе ано ма лии ас со ци и ро ва ны с гид ро це фа ли ей (см. ни же).

Скры тое рас ще п ле ние дуж ки по звон ка — наиболее лег кая

фор ма диз ра фии, при ко то рой име ет ся не за ра ще ние ду жек по звон -

ков. Ати пич но рас по ло жен ный пу чок во лос в об ла с ти по яс ни цы,

локальное уг луб ле ние или кар ман мо гут быть рас по ло же ны на по -

верх но сти име ю ще го ся де фе к та. У мно гих здо ро вых лю дей скры -

тое рас ще п ле ние дуж ки по звон ка яв ля ет ся слу чай ной рент ге но ло -

ги че ской на ход кой.

Этиология

При чи ны скры то го рас ще п ле ния дуж ки по звон ка не из вест ны. Име -

ют ся фа к то ры ри с ка:

• Де фект нер в ной труб ки у бра та или се ст ры

• Три со мия 13-й или 18-й хро мо сом

• Де фи цит фо ли е вой ки с ло ты на ран них ста ди ях бе ре мен но сти

• Не ко то рое уве ли че ние ри с ка ас со ци и ро ва но с при ме не ни ем при

бе ре мен но сти про ти во су до рож ных пре па ра тов, в ча ст но сти вальп -

ро а та на трия.
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Ле че ние

Ле че ние но во ро ж ден ных с тя же лы ми ано ма ли я ми раз ви тия вклю -

ча ет слож ные хи рур ги че ские опе ра ции и ста вит серь ез ную эти че -

скую про б ле му, так как боль шин ст во вы жив ших де тей остаются ин -

ва ли дами. В на сто я щее вре мя ди аг ноз мо жет быть ус та но в лен пу тем

ульт ра зву ко во го иссле до ва ния за ро ды ша, а так же на ос но ва нии вы -

со ко го уров ня аль фа-фе то про те и на в сы во рот ке кро ви ма те ри и око -

ло плод ной жид ко сти.

Скры тое не за ра ще ние дуж ки по звон ка мо жет быть вы яв ле но и у

взрос лых с ре ци ди ви ру ю щим ба к те ри аль ным ме нин ги том; воз ни -

ка ет вслед ст вие на ли чия со ус тья ме ж ду уг луб ле ни ем ко жного свища

и по до бо ло чеч ным про стран ст вом. В то же время у па ци ен та мо жет

раз вить ся син дром кон ско го хво ста. Обс ле до ва ние с по мо щью МРТ

(рис. 18.1) по з во ля ет вы явить син дром «фиксированного спин но го

моз га», ин т рас пи наль ную ли по му или кро во из ли я ние, ас со ци и ро -

ван ное с ко ст ны ми де фе к та ми. В этой си ту а ции опе ра тив ное ле че -

ние мо жет пре ду пре дить про грес си ро ва ние про цес са.
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Рис. 18.1. МРТ спин но го моз га, ви ден спин ной мозг, опу с ка ю щий ся в по -
яс нич ную ци с тер ну. Спин ной мозг со дер жит по лость, за пол нен ную жид ко -
стью, — ва ри ант по яс нич ной си рин го ми е лии (s). Из-за ско ли о за при ве де -
ны два са гит таль ных сним ка
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Дет ская гид ро це фа лия

Этио ло гия

Вро ж ден ная гид ро це фа лия обыч но ас со ци и ро ва на с диз ра фи ей и

сле ду ю щи ми вро ж ден ны ми ано ма ли я ми:

• Сте ноз силь ви е ва во до про во да

• Син дром Дэн ди–Уо ке ра — за труд не ние от то ка СМЖ из чет вер -

то го же лу доч ка с ас со ци и ро ван ным на ру ше ни ем раз ви тия чер вя

моз жеч ка

• Ано ма лия Ар ноль да–Ки а ри — об ра зо ва ние моз го вой гры жи и

про ла би ро ва ние ниж ней ча с ти ство ла го лов но го моз га и моз жеч -

ка че рез боль шое за ты лоч ное от вер стие.

Та кие фа к то ры как трав ма, кро во из ли я ние, ме нин гит и ре же — опу -

хо ли мо гут спо соб ст во вать раз ви тию гид ро це фа лии у но во ро ж ден ных.

Кли ни че ские про яв ле ния

Воз мож но уве ли че ние раз ме ров го ло вы уже в ут ро бе ма те ри, что мо -

жет за труд нять про цесс ро до раз ре ше ния. Ча ще всего но во ро ж ден -

ные вы гля дят нор маль но, од на ко впо с лед ст вии выявляются:

• Про грес си ру ю щее уве ли че ние раз ме ров го ло вы (ко то рое воз мож -

но в мла ден че ст ве, ко гда еще не за рос ли че реп ные швы), на пря же -

ние род нич ка, ис тон чен ный скальп с рас ши рен ны ми ве на ми и фе -

но мен «трес ну вшего горш ка», вы яв ля е мый при пер кус сии че ре па

• Сим птом «за хо дя ще го солн ца» (на ру ше ние взгля да вверх и не пол -

ное смы ка ние век)

• От ста ва ние в ум ст вен ном раз ви тии, тру д но сти обу че ния, эпи леп -

ти че ские при пад ки, ат ро фия зри тель ных нер вов, спа сти че ский па -

ра па рез.

Ле че ние

Ес ли ди аг ноз гид ро це фа лии не оче ви ден, он мо жет быть под твер -

жден при из ме ре нии ок руж но сти го ло вы и рент ге нов ском об сле -

до ва нии или, бо лее точ но, при КТ че ре па. В тя же лых слу ча ях не -

об хо ди мо шун ти ро ва ние же лу доч ков для пре дот вра ще ния

про грес си ро ва ния за бо ле ва ния. Ха ра к тер дру гих ней ро хи рур ги че -

ских вме ша тельств за ви сит от осо бен но стей па то ло ги че ско го про -

цес са, на при мер при ано ма лии Ар ноль да–Ки а ри про во дит ся де -

ком прес сия боль шо го за ты лоч но го от вер стия. У не ко то рых де тей

270 Часть 2. Неврологические расстройства

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



с гид ро це фа ли ей уве ли че ние же лу доч ков мо жет пре кра тить ся спон -

тан но, что по з во ля ет па ци ен ту в даль ней шем об хо дить ся без ле че -

ния, од на ко воз мож ны тя же лый фи зи че ский и ум ст вен ный де фи -

циты.

Ано ма лии стро е ния го лов но го моз га

Опи са ны мно го чис лен ные ано ма лии раз ви тия го лов но го моз га, мно -

гие из ко то рых мо гут быть слу чай ны ми на ход ка ми, на при мер

по рэн це фа ли че ская ки с та, со еди нен ная с же лу доч ка ми, в то вре -

мя как дру гие мо гут быть при чи ной от ста ва ния в раз ви тии, нев ро -

ло ги че ско го де фи ци та и эпи леп ти че ских при пад ков.

Вну т ри у т роб ные ин фек ции

С ши ро ким вне дре ни ем вакцинации про тив крас ну хи и обя за тель -

но го скрин нин го во го об сле до ва ния на пред мет вы яв ле ния крас ну -

хи и си фи ли са у бе ре мен ных, вро ж ден ные ин фек ции встре ча ют ся

ред ко.

Вро ж ден ная крас ну ха про яв ля ет ся дву сто рон ней ка та ра к той,

ту го ухо стью, трудностями обу че ния и вро ж ден ны ми по ро ка ми

серд ца.

Вро ж ден ный ней ро си фи лис по до бен взрос лой фор ме (гл. 14),

но ха ра к те ри зу ет ся бы ст рым про грес си ро ва ни ем и спе ци фи че ски -

ми кли ни че ски ми про яв ле ни я ми — тя же лой ту го ухо стью, ке ра ти -

том и де фор ма ци ей зу бов.

Ге не ти че ски обу сло в лен ные за бо ле ва ния
нер в ной си с те мы
Ге не ти че ские де фе к ты по ра жа ют в ос нов ном фор ми ру ю щу ю ся нер -

в ную труб ку, нарушая раз ви тие спе ци фи че ских по пу ля ций ней ро -

нов или вы зы вая бо лее рас про стра нен ный эф фект. С раз ви ти ем мо -

ле ку ляр ной ге не ти ки ди аг ноз боль шин ст ва та ких со сто я ний мо жет

быть под твер жден ана ли зом ДНК.

Ко ра го лов но го моз га

Бо лезнь Альц гей ме ра, как и при онные бо лез ни, мо жет иметь на след -

ст вен ную пред рас по ло жен ность (см. ни же).
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Ба заль ные ган г лии

Бо лезнь Ген тинг то на

Ау то сом но-до ми нант ное за бо ле ва ние, в клас си че ском ва ри ан те ха -

ра к те ри зу ет ся про грес си ру ю щей хо ре ей и де мен ци ей, на чи на ет ся

в воз рас те 35–40 лет. Су ще ст ву ет дет ская фор ма, при ко то рой ри -

гид ность пре об ла да ет над хо ре ей (ва ри ант Вест фа ля). Не с мо т ря на

то что хо ре и че ский ги пер ки нез ку пи ру ет ся ле кар ст вен ной те ра пи -

ей, заболевание яв ля ет ся тру д но ку ра бель ным и ле таль ный ис ход на -

сту па ет в те че ние 15 лет. При мор фо ло ги че ском иссле до ва нии об -

на ру жи ва ют ся ат ро фия хво ста то го яд ра на ря ду с ге не ра ли зо ван ной

це ре б раль ной ат ро фи ей. За бо ле ва ние мо жет быть свое вре мен но

ди аг но сти ро ва но при по мо щи ана ли за ДНК. Это при ве ло к серь ез -

ным эти че ским про б ле мам из-за трав ми ру ю ще го вли я ния по ло жи -

тель но го ди аг но за на па ци ен та и его се мью. Важ но раз ли чать ди аг -
но сти че ский ана лиз для под твер жде ния предполага е мо го

за бо ле ва ния и пре ду пре ди тель ный ана лиз (вы яв ле ние по тен ци -

аль но го ри с ка у по том ст ва). Ин ди ви ду аль ный за прос на пре ду пре -

ди тель ный ана лиз дол жен быть со г ла со ван со спе ци а ли стом.

Бо лезнь Виль со на

Ред кое ау то сом но-ре цес сив ное на ру ше ние ме та бо лиз ма ме ди. Кон -

цен т ра ция сы во ро точ ной ме ди и медьтранс пор ти ру ю ще го бел ка

це руло плаз ми на в сыворотке низ кая, так как медь на ка п ли ва ет ся в

тка нях, в ча ст но сти в пе че ни и ба заль ных ган г ли ях моз га. Пер вые

сим пто мы мо гут про яв лять ся в дет ском воз рас те вме сте с цир ро -

зом пе че ни или у взрос лых, ко гда пре об ла да ют нев ро ло ги че ские

на ру ше ния, та кие как аки не ти ко-ри гид ный син дром, мы шеч ная ди -

с то ния, пси хи че ские на ру ше ния, вплоть до пси хо за. Медь так же от -

кла ды ва ет ся в ро го ви це (коль цо Кай зе ра–Флей ше ра, ко то рое

мо жет быть вы яв ле но при об сле до ва нии ще ле вой лам пой). Ди аг -

но сти ка бо лез ни Виль со на ос но вы ва ет ся на на ли чии низ ко го со -

дер жа ния сы во ро точ ной ме ди и це ру ло плаз ми на, коль ца Кай зе ра–

Флей ше ра, по вы шен но го вы де ле ния ме ди с мо чой и, при

не об хо ди мо сти, био псии пе че ни. Аде к ват ная под дер жи ва ю щая те -

ра пия на мно гие го ды со хра ня ет жизнь и да же тру до спо соб ность

па ци ен тов, од на ко без те ра пев ти че ско го вме ша тель ст ва за бо ле ва -

ние яв ля ет ся фа таль ным. Ос нов ным пре па ра том яв ля ет ся пе ни цил -

ла мин, связывающий ме дь в хелатный комплекс.
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Моз же чок

Ата к сия Фрид рей ха

Ред кое ре цес сив ное за бо ле ва ние, про яв ля ю ще е ся про грес си ру ю щей

ата к си ей, су хо жиль ной ареф ле к си ей и па то ло ги че ски ми стоп ны ми

реф ле к са ми; встре ча ет ся в дет ском воз рас те. На блю да ют ся также де -

фор ма ции ске ле та: ки фо ско ли оз и pes cavus, от кло не ния на элек т -

ро кар дио грам ме, сви де тель ст ву ю щие о кар ди о ми о па тии, яв ля ю щей -

ся при чи ной ран ней смер ти. В на сто я щее вре мя раз ра бо та на

ДНК-ди аг но сти ка.

Позд няя ата к сия

Нас ле ду ет ся по ау то сом но-до ми нант но му ти пу с со хран ны ми су хо -

жиль ны ми реф ле к са ми (что от ли ча ет от ата к сии Фрид рей ха). Де бют

за бо ле ва ния наступает, как пра ви ло, во взрос лом воз рас те, те че ние

моз жеч ко вых рас стройств про грес си ру ю щее. Для не ко то рых спи -

но моз жеч ко вых ата к сий воз мож на ДНК-ди аг но сти ка. На пра в ле ния

диф фе рен ци аль ной ди аг но сти ки моз жеч ко вых ата к сий при ве де ны

в таб л. 18.2.

Кор ти кос пи наль ный тракт

Нас лед ст вен ная спа сти че ская па ра пле гия

Ха ра к те ри зу ет ся про грес си ру ю щим спа сти че ским па ра па ре зом, обыч -

но де бю ти ру ю щим в дет ском воз рас те, с ти пич ной по ход кой «нож -

ни ца ми» и ас со ци и ро ван ны ми де фор ма ци я ми ске ле та. Нас ле ду ет ся

по ау то сом но-до ми нант но му ти пу. Рас ст рой ст ва чув ст ви тель но сти и

ди с функ ции сфин к те ров от сут ст ву ют. Су ще ст ву ют, од на ко, раз лич -

ные слож ные фор мы, ко гда спа сти че ский па ра па рез со су ще ст ву ет с

дру ги м неврологическим де фи ци том. Бо лее то го, встре ча ют ся ау то -

сом но-ре цес сив ные и свя зан ные с по лом ти пы на сле до ва ния.

Зри тель ный нерв

Нас лед ст вен ная ней ро па тия зри тель но го нер ва Ле бе ра

За бо ле ва ние обыч но встре ча ет ся в под ро ст ко вом или ран нем взрос -

лом воз рас те с по до ст рым од но- или дву сто рон ним на ру ше ни ем зре -
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ния вслед ст вие по ра же ния зри тель но го нер ва. У па ци ен тов обыч но

име ет ся тя же лый зри тель ным де фи цит. Бо лезнь, по не по нят ным при -

чи нам, бо лее рас про стра не на сре ди муж чин, хо тя ге не ти че ский де -

фект с по лом не свя зан, а яв ля ет ся му та ци ей ми то хон д ри аль ной ДНК

(см. ни же).

Клет ки пе ред них ро гов

Нас лед ст вен ные спи наль ные амио тро фии

По ра жаются клет ки пе ред них ро гов; проявляется вя лым па ра ли чом

и сла бо стью в по ра жен ных груп пах мышц. Су ще ст ву ет не сколь ко ва -
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Таб ли ца 18.2. Диф фе рен ци аль ная ди аг но сти ка моз жеч ко вых ата к сий

Нас лед ст вен ные формы
Ата к сия Фрид рей ха
Дру гие на след ст вен ные ата к сии

Вро ж ден ные поражения
Ги по пла зия моз жеч ка
Син дром Дэн ди–Уо ке ра
Аномалия Ар ноль да–Ки а ри

Формы трав матического поражения

Формы ин фек ционного происхождения
Абс цесс моз жеч ка
Ту бер ку лез
По ст ви рус ные, на при мер по с ле ве т рян ки

Формы вос па лительной природы
Рас се ян ный скле роз

Но во об ра зо ва ния
Моз жеч ко вая ас т ро ци то ма, ге ман ги об ла сто ма, ме та ста зы
Па ра нео пла сти че ские про цес сы

Поражения со су дов
Ин фаркт
Кро во из ли я ние

Ме та бо ли че ские нарушения
Ми к се де ма (ред ко)

Формы, вызываемые то к си нами
(в том чис ле — ле кар ст вами)

Ал ко голь
Фе ни то ин

Де ге не ра тив ные формы
Мультиси с тем ная ат ро фия
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ри ан тов за бо ле ва ния, на чи ная от фа таль ной дет ской фор мы (бо -
лезнь Верд ни га–Гофф ма на) до бо лее лег кой ге не ра ли зо ван ной

фор мы за бо ле ва ния, пер вые сим пто мы ко то рой по я в ля ют ся в позд -

нем дет ском или под ро ст ко вом воз рас те (бо лезнь Ку гель бер га–
Ве лан дер). Бо лее мяг кие ва ри ан ты мо гут ог ра ни чи вать ся рас про -

стра не ни ем на од ну ко неч ность или дру ги ми ти па ми фо каль но го

поражения и не пред ста в ля ют уг ро зы для жиз ни. Тип на сле до ва ния

ау то сом но-ре цес сив ный или сце п лен ный с по лом.

Пе ри фе ри че ские нер вы

Бо лезнь Шар ко–Ма ри–Ту та (ШМТ)

ШМТ — груп па кли ни че ски и ге не ти че ски ге те ро ген ных рас стройств,

а не кон крет но е за бо ле ва ние. Дан ные со сто я ния так же опи сы ва ют -

ся как на след ст вен ная мо тор ная и сен сор ная нейро па тия (НМСН).

На и бо лее рас про стра нен ный ва ри ант ШМТ1А на сле ду ет ся по

ау то сом но-до ми нант но му ти пу и мо жет быть вы яв лен ме то да ми ДНК-

ди аг но сти ки. У па ци ен тов на блю да ет ся мед лен но про грес си ру ю щий

ди с таль ный па ра лич, во вле ка ю щий вна ча ле мыш цы ан те ро ла те раль -

ной об ла с ти но ги. Это рас про стра не ние в ком би на ции с pes cavus
приводит к ха ра к тер ному виду ниж них ко неч но стей (рис. 18.2).
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Су хо жиль ные реф ле к сы обыч но от сут ст ву ют, по те ря чув ст ви тель -

но сти мо жет быть срав ни тель но лег кой. Пе ри фе ри че ские нер вы

утол ще ны и мо гут быть вы яв ле ны при паль па ции. Элек тро ней ро гра -

фия вы яв ля ет за мед ле ние рас про стра не ния импульса по нер вам.

Ги с то ло ги че ское ис сле до ва ние пе ри фе ри че ских нер вов по з во ля ет

вы явить сег мен тар ную де ми е ли ни за цию, про яв ля ю щу ю ся со от вет -

ст ву ю щи ми из ме не ни я ми при ЭМГ и ЭНМГ и ас со ци и ро ван ную ги -

пер тро фию. ШМТ2 ана ло ги чен ти пу 1, но про яв ля ет ся в бо лее позд -

нем воз рас те, ско рость про во ди мо сти нер вов ос та ет ся от но си тель но

со хран ной, от ра жая пре и му ще ст вен ное по ра же ние ак со нов, не же -

ли де ми е ли ни за цию.

Прог ноз ШМТ край ней раз но об ра зен да же в пре де лах од ной се -

мьи. Не ко то рые па ци ен ты ока зы ва ют ся при ко ван ны ми к ин ва лид -

но му крес лу уже в сре д нем воз рас те, в то вре мя как у дру гих за бо ле -

ва ние мо жет про те кать бес сим птом но.

Дру гие, бо лее ред кие при чи ны пе ри фе ри че ской нейро па тии мо -

гут быть ас со ци и ро ва ны со спе ци фи че ски ми ме та бо ли че ски ми де -

фе к та ми, та ки ми как се мей ный ами ло и доз, пор фи рия (гл. 19) , лей -

ко ди ст ро фия (гл. 16).

Мыш цы

Мы шеч ные дис тро фии

Нас ле ду ют ся по ау то сом но-до ми нант но му, ау то сом но-ре цес сив но -

му или сце п лен но му с по лом ти пу. Ос нов ные дан ные пред ста в ле ны

в гл. 17.

Дру гие ми о па тии

Су ще ст ву ют све де ния о мно го чис лен ных дру гих вро ж ден ных
ней ро па ти ях, при которых страдает глав ным об ра зом мы шеч -

ная ткань. На и бо лее ин те рес ны ми то хон д ри аль ные по ра же ния.

Ос нов ной при чи ной яв ля ют ся му та ции ми то хон д ри аль ной, а не

ядер ной ДНК. У па ци ен тов на блю да ет ся хро ни че ская про грес си -

ру ю щая на руж ная оф таль мо п ле гия (кар ти на не сколь ко по хо жа

на глаз ную фор му ми а сте нии) или ком би на ция не сколь ких дру -

гих нев ро ло ги че ских и си с тем ных про яв ле ний, та ких как ата к -

сия, де мен ция, ней ро па тия, эпи леп сия, пиг мент ный ре ти нит, ге -

не ра ли зо ван ная ми о па тия, кар ди о ми о па тия и ла к та т-аци доз.
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Ха ра к тер ные на ру ше ния мо гут быть вы яв ле ны при ги с то ло ги че -

ском ис сле до ва нии био пта тов мышц («ра зо рван ные крас ные
мышечные во лок на»). Му та ции ми то хон д ри аль ной ДНК мо гут

быть об на ру же ны при ис сле до ва нии кле ток кро ви или мышц. То -

чеч ные му та ции ми то хон д ри аль но го ге но ма сви де тель ст ву ют о

ма те рин ской фор ме на сле до ва ния, при ко то рой по то мок по лу ча -

ет всю ми хон д ри аль ную ДНК из яй це клет ки.

Ней ро ге не ти че ские опу хо ли

Му та ции ге нов с пред по ла га е мы ми функ ци я ми су прес со ров ро с -
та опу хо ли проявляются опу хо ля ми, га мар то ма ми, ки с та ми и дру -

ги ми но во об ра зо ва ни я ми, раз ви ва ю щи ми ся в раз лич ных ор га нах,

но с пре и му ще ст вен ной ло ка ли за ци ей в нер в ной си с те ме. Ос нов -

ные сим пто мы этих со сто я ний, обыч но ау то сом но-до ми нант ного

ти па на сле до ва ния, при ве де ны в таб л. 18.3.

Ней ро де ге не ра ции
Од но из наи бо лее рас про стра нен ных за бо ле ва ний — бо лезнь Пар -

кин со на — под роб но об су ж да ет ся в гл. 12. Дру гие па то ло ги че ские

со сто я ния с чет кой ге не ти че ской этио ло ги ей опи са ны вы ше. В по -

с ле ду ю щем бу дут опи са ны две ней рон ные по пу ля ции ЦНС, наи бо -

лее под вер жен ные де ге не ра тив ным за бо ле ва ни ям:

• Ко ра го лов но го моз га, в ча ст но сти ней ро ны, уча ст ву ю щие в со з -

на тель ной де я тель но сти

• Дви га тель ные ней ро ны (ЦМН и ПМН).

Де мен ция
Де мен ция оп ре де ля ет ся как зна чи тель ное на ру ше ние двух или бо -

лее ког ни тив ных функ ций, из ко то рых од на яв ля ет ся па мя тью, до с -

та точ ное для то го, что бы ог ра ни чить вы пол не ние при выч ных про -

фес си о наль ных и со ци аль ных функ ций. Это со сто я ние не долж но

быть свя за но с де ли ри ем. У боль шин ст ва па ци ен тов с де мен ци ей

име ет ся де ге не ра тив ное по ра же ние моз га, хо тя воз мож ны и дру гие

при чи ны (см. ни же).
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Бо лезнь Альц гей ме ра (БА)

БА яв ля ет ся наи бо лее ча с той при чи ной де мен ции, ча ще встре ча ет ся

у лю дей по жи ло го воз рас та. Ха ра к те ри зу ет ся фор ми ро ва ни ем вну т -

ри кле точ ных вклю че ний в виде ней ро фи б рил ляр ных клу боч ков,

со сто я щих из «пар ных спи раль ных во ло кон» и вне кле точ ных
бляшек, со дер жа щи х ами ло ид, наряду с гибелью ней ро нов (рис. 18.3).

Этио ло гия и па то ге нез

Хи ми че ский ана лиз со дер жи мо го бляш ки по з во лил ус та но вить, что

глав ный ее ком по нент бе та-ами ло ид ный про те ин — фраг мент

мо ле ку лы бо лее круп но го ами ло ид но го бел ка-пред ше ст вен ни -
ка (АБП), ко ди ру е мо го ге ном 21-й хро мо со мы. Роль ами ло ид но го

бел ка в па то ге не зе БА бы ла вы яв ле на при ред кой се мей ной фор ме,

вы зван ной му та ци ей АБП-ге на. Обс ле до ва ние па ци ен тов с син дро -

мом Да у на (три со мия 21-й хро мо со мы) так же под твер ди ло па то ге -

не ти че скую роль ами ло ид но го бел ка, учи ты вая тот факт, что у па ци -

ен тов раз ви ва ют ся ран ние сим пто мы БА и они под вер же ны ри с ку

фор ми ро ва ния ами ло ид ных от ло же ний вслед ст вие на ли чия до пол -

ни тель ной ко пии АБП-ге на. Од на ко при чи ны БА на мно го слож нее,

чем от ло же ние ами ло и да, так как боль шин ст во слу ча ев не но сит

се мей но го ха ра к те ра, а в не ко то рых се мей ных слу ча ях бы ли вы яв -

ле ны му та ции в ге нах, не свя зан ных с ко ди ро ва ни ем АБП. Спе ци фи -

че ская изо фор ма ли пид но го транс порт но го бел ка апо ли по про те -
и на Е рас сма т ри ва ет ся в ка че ст ве не за ви си мо го фа к то ра раз ви тия

как се мей ной, так и спо ра ди че ской форм БА.
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Рис. 18.3. Бо лезнь Альц гей ме ра (БА) — па то ло го ана то ми че ские кри те рии.
а — ней ро фи б рил ляр ные узел ки; б — нев ри ти че ские бляш ки

а б
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Не за ви си мо от мо ле ку ляр ных ме ха низ мов, ле жа щих в ос но ве БА,

ре зуль та том па то ло ги че ско го про цес са яв ля ет ся ги бель ней ро нов в

об ла с тях ко ры го лов но го моз га, свя зан ных с ког ни тив ны ми функ -

ци я ми, осо бен но в гип по кам пе и при ле га ю щих стру к турах, а так же

в ви соч ной до ле не окор те к са. Не ко то рые глу бин ные стру к ту ры, та -

кие как ба заль ное яд ро Мей нер та лоб ной до ли, так же во вле каются в

па то ло ги че ский про цесс. Ха ра к тер но по ра же ние хо ли нер ги че ских

ней ро нов, что тре бу ет при е ма пре па ра тов, улуч ша ю щих об мен аце -

тил хо ли на и спо соб ст ву ю щих улуч ше нию па мя ти.

Кли ни че ские про яв ле ния

На ран них ста ди ях те че ния за бо ле ва ния на блю да ет ся сни же ние па -

мя ти, осо бен но крат ко вре мен ной. У па ци ен тов от ме чают ся слож -

ности обу че ния и за по ми на ния но вой ин фор ма ции. Анам нез за ча -

с тую при хо дит ся со би рать у близ ких и род ст вен ни ков, так как

па ци ент мо жет быть не ос ве до м лен о сво их про б ле мах.

Да лее по я в ля ют ся на ру ше ния па мя ти и вни ма ния, при во дя щие к

дез ори ен та ции во вре ме ни, а так же слож но сти с под бо ром слов и

по те рей об щих зна ний. Де фи цит вос при ятия мо жет быть ас со ци и -

ро ван с гал лю ци на ци я ми и ил лю зи я ми. На ко нец, на сту па ет тя же лая

гло баль ная ут ра та ког ни тив ных функ ций — ам не зия, афа зия и аг но -

зия. Лич ность раз ру ша ет ся с рас строй ства ми по ве де ния, не дер жа -

ни ем мо чи и ка ла, нараста ю щей за ви си мо стью от ок ру жа ю щих в по -

все днев ной жиз ни и смер тью в те че ние 5–10 лет.

Ди аг но сти ка

Спе ци фи че ских те с тов для при жиз нен ной ди аг но сти ки БА не су ще -

ст ву ет. Од на ко тща тель ное при ме не ние кли ни че ских ди аг но сти че -

ских кри те ри ев да ет точ ный ре зуль тат для 80% случаев. Очень важ -

но ис ключить дру гие при чи ны де мен ции, в пер вую оче редь

по тен ци аль но ку ра бель ные (таб л. 18.4).

Ле че ние

Си с тем ные за бо ле ва ния, на при мер ин фек ции, мо гут ос лож нить те -

че ние де мен ции, по э то му сле ду ет уде лять вни ма ние об ще му со сто я -

нию па ци ен та, в том чис ле из бе гать при ме не ния се да тив ных пре па -

ра тов (без ве с ких на то по ка за ний), при е ма ал ко го ля и пе ре уто м ле ния.
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Таб ли ца 18.4. При чи ны де мен ции

Нас лед ст вен ные факторы
Се мей ные фор мы бо лез ни Альц гей ме ра
Бо лезнь Ген тинг то на
Не ко то рые моз жеч ко вые ата к сии
Бо лезнь Виль со на

Трав мы
Суб ду раль ная ге ма то ма
Дру гие фор мы тя же лой че реп но-моз го вой трав мы

Ин фек ции
Си фи лис
По до ст рый скле ро зи ру ю щий па нэн це фа лит
СПИД-ас со ци и ро ван ная де мен ция
Про г рес си ру ю щая муль ти фо каль ная лей ко эн це фа ло па тия
Це ре б раль ная фор ма бо лез ни Уип п ла (на ря ду с арт ри та ми

и ки шеч ны ми рас строй ства ми)

Вос па ли тель ные за бо ле ва ния
Рас се ян ный скле роз
Ва с ку ли ты, вол чан ка, сар ко и доз

Но во об ра зо ва ния
Опу хо ли лоб ных до лей
Мно же ст вен ные ме та ста зы в мозг
Гид ро це фа лия вслед ст вие опу хо ли в зад ней че реп ной ям ке

(Внимание! Нор мо тен зив ная гид ро це фа лия, да же
в от сут ст вии стру к тур ных по ра же ний моз га, мо жет быть
при чи ной де мен ции; см. текст)

Па ра нео пла сти че ские про цес сы

Со су ди стые за бо ле ва ния
Муль ти ин фарк т ная де менция

Ме та бо ли че ские на ру ше ния
Ми к се де ма
Де фи цит ви та ми на В12
Хро ни че ская ор ган ная не до с та точ ность (гл. 19)

Ин то к си ка ции
Бар би ту ра ты, ал ко голь, сви нец

Ней ро де ге не ра ции
Бо лезнь Альц гей ме ра
Бо лезнь Пи ка
При о нные бо лез ни (как вро ж ден ные, так и при об ре тен ные)
Бо лезнь Пар кин со на и дру гие аки не ти ко-ри гид ные

син дро мы (см. текст)
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Про стая тре ни ров ка па мя ти, ве де ние днев ни ка, ис поль зо ва ние яр -

лы ков и за пи сок для на по ми на ния — все это может быть по лез но на

ран них ста ди ях за бо ле ва ния. Сле ду ет так же по ста вить в из вест ность

о заболевании служ бу, вы да ю щую во ди тель ские пра ва.

Пре па ра тов, спо соб ных ра ди каль но из ме нить те че ние БА, сегодня

не су ще ст ву ет. Для улуч ше ния па мя ти на ран них ста ди ях за бо ле ва -

ния ис поль зу ют ся раз лич ные пре па ра ты, ак ти ви зи ру ю щие хо ли нер -

ги че скую пе ре да чу, эф фе к тив ность их ма к си маль на в пер вые ме ся -

цы при ме не ния. На и бо лее ча с то при ме ня ют ся ин ги би то ры

хо ли нэ сте ра зы — до не пе зил, ри ва стиг мин и га лан та мин (по с лед ний

так же ис поль зу ет ся как аго нист ни ко ти но вых ре цеп то ров). Ме ман -

тин уг не та ет глу та ма тер ги че скую пе ре да чу и в Ве ли ко б ри та нии ли -

цен зи ро ван для ле че ния уме рен ной и тя же лой форм БА. Сим пто ма -

ти че ское ле че ние, на при мер до не зе пи лом, долж но про дол жать ся

толь ко в том слу чае, ес ли сам па ци ент или уха жи ва ю щие за ним от -

ме ча ют улуч ше ние ка че ст ва жиз ни в ре зуль та те ле че ния. Для кор -

рек ции эмо ци о наль ных рас стройств при БА ис поль зу ют ся ан ти де -

прес сан ты, ней ро леп ти ки и ан кси о ли ти ки.

На бо лее позд них ста ди ях бо лез ни, ко то рые ха ра к те ри зу ют ся воз -

рас та ю щей за ви си мо стью боль но го от по сто рон ней по мо щи, ос нов -

ная на груз ка по уходу при хо дит ся на бли жай ших род ст вен ни ков, за -

ча с тую то же пре ста ре лых. Су ще ст ву ют амбулаторные служ бы по мо щи

боль ным, та кие как груп по вая пси хи а т ри че ская по мощь, днев ные

ста ци о на ры, ор га ни за ции по ухо ду за боль ны ми, а так же спе ци а ли -

зи ро ван ные ин фор ма ци он ные уч ре ж де ния, на при мер Об ще ст во по

изу че нию бо лез ни Альц гей ме ра.

Дру гие при чи ны де мен ции

Де ге не ра тив ные за бо ле ва ния

При о нные болезни — груп па ред ких ней ро де ге не ра тив ных рас -

стройств у жи вот ных и че ло ве ка, ра нее объ е ди ня е мых в од но

заболевание на ос но ве схо жей ги с то ло ги че ской кар ти ны («губ ча -
тый эн це фа лит»). Од но их пер вых опи сан ных за бо ле ва ний этой

груп пы — болезнь Крейц фельд та–Яко ба (БКЯ), ко то рая яв ля ет ся од -

ним из тех со сто я ний, ко то рые по тен ци аль но мо гут на след оваться

и пе ре да ваться через ин фи ци ро ван ный ма те ри а л.

Мо ле ку ляр ной ос но вой за бо ле ва ния яв ля ет ся ин фек ци он ный па -

то ген — «при он». Осо бен ность это го ми к ро ор га низ ма в том, что он
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со сто ит ис клю чи тель но из бел ка (при оно вый бе лок, PrP) и об ла -

да ет вы со кой устойчивостью к тем пе ра тур но му воз дей ст вию и фор -

маль де ги ду. В не ин фи ци ро ван ных клет ках при сут ст ву ет изо фор ма

PrP, за ко ди ро ван ная ге не ти че ским ко дом здо ро во го че ло ве ка. Точ -

ные хи ми че ские от ли чия ме ж ду па то ген ны ми и кле точ ны ми изо -

фор ма ми PrP по ка ос та ют ся не из вест ны ми.

Боль шин ст во слу ча ев БКЯ но сят спо ра ди че ский ха ра к тер, в их

ос но ве ле жит спо ра ди че ская му та ция ге на PrP. Се мей ные фор мы

БКЯ (10–15% слу ча ев) на сле ду ют ся по ау то сом но-до ми нант но му

ти пу и яв ля ют ся след ст ви ем то чеч ной му та ции ге на PrP. Транс мис -

сив ная фор ма БКЯ бы ла за фи к си ро ва на по с ле про ве ден ных хи -

рур ги че ских вме ша тельств, на при мер при пе ре сад ке ро го ви цы и

ят ро ген ной ино ку ля ции па ци ен ту при онов, а так же при ис поль -

зо ва нии гор мо нов ро с та, эк с т ра ги ро ван ных из ги по фи за боль но -

го БКЯ. Эти слу чаи сви де тель ст ву ют об очень боль ших сро ках ин -

ку ба ци он но го пе ри о да БКЯ. Ин тен сив ные ис сле до ва ния и ин те рес

средств мас со вой ин фор ма ции к дан ным за бо ле ва ни ям воз рос в

по с лед нее вре мя из-за ва ри ан та БКЯ, пе ре да ю ще го ся при упо т реб -

ле нии в пи щу за ра жен ной при она ми го вя ди ны (бы чья губ ча тая

эн це фа ло па тия).

Кли ни че ски БКЯ ха ра к те ри зу ет ся про грес си ру ю щей де мен ци ей,

ино гда ас со ци и ро ван ной с кор ко вы ми зри тель ны ми рас строй ства -

ми и дви га тель ны ми на ру ше ни я ми — ми о кло нии, ино гда па ра лич

мышц и фа с ци ку ля ции. Cмерть обыч но на сту па ет в те че ние 1–2 лет

от мо мен та по я в ле ния пер вых сим пто мов за бо ле ва ния. На ЭЭГ мо гут

ре ги ст ри ро вать ся ха ра к тер ные из ме не ния — пе ри о ди че ские ком -
п ле к сы. Дет ский ва ри ант БКЯ про яв ля ет ся пси хи че ски ми рас строй -

ства ми, на ру ше ни я ми чув ст ви тель но сти и ата к си ей, про грес си ру ю -

щей де мен ци ей. Ней ро ви зу а ли за ция и дру гие ме то ды об сле до ва ния

не вы яв ля ют спе ци фи че ских при зна ков БКЯ, хо тя ха ра к тер ные из -

ме не ния та ла му са (по дан ным МРТ) бы ли опи са ны у мно гих па ци ен -

тов с БКЯ, ди аг ноз был под твер жден только при био псии моз га или

вскры тии. Методов ле че ния губ ча той эн це фа ло па тии не раз ра бо та -

но.

Дру гие де мен ции, обу сло в лен ные де ге не ра тив ны ми по ра же ни я ми

ЦНС, от ли ча ют ся от БА ги с то ло ги че ской кар ти ной ткани головного

моз га (при бо лезни Пи ка). Кроме то го, ней ро де ге не ра ция при этих

болезнях, по край ней ме ре в на ча ле за бо ле ва ния, ог ра ни чи ва ет ся по -

ра же ни ем лоб ных и ви соч ных до лей (фрон то тем по раль ная де мен -

ция). По э то му у па ци ен тов на блю да ет ся де мен ция лоб но го ти па
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с рас строй ства ми лич но сти, со ци аль но го по ве де ния и вы с ших ис -

пол ни тель ных функ ций (гл. 3), обыч но ас со ци и ро ван ных с про грес -

си ру ю щей ди на ми че ской ди с фа зи ей (в ре зуль та те оча го вой ат ро фии

лоб ной до ли). Воз мож но раз ви тие се ман ти че ской де мен ции с тру -

д но стя ми под бо ра слов и ут ра той об щих зна ний (в ре зуль та те оча -

го вой ат ро фии ви соч ной до ли). Плав ность ре чи при про грес си ру ю -

щей ди с фа зии в дан ных слу ча ях со хра ня ет ся. Бо лезнь Пи ка ча ще

встре ча ет ся у мо ло дых па ци ен тов.

Де мен ция мо жет быть ас со ци и ро ва на с на ру ше ни я ми дви же-

ния — бо лез нью Ген тинг то на и про грес си ру ю щим надъ ядер ным

па ра ли чом (гл. 12). В этих слу ча ях де мен ция мо жет рас сма т ри -

вать ся как суб кор ти каль ная с вы ра жен ным за мед ле ни ем мыш -

ле ния (бра диф ре ния), из ме не ни я ми лич но сти и на стро е ния и

от но си тель ным от сут ст ви ем кор ти каль но го де фи ци та (афа зия, ап -

ра к сия и аг но зия), ко то рые ти пич ны для БА.

Не ко то рые де мен ции при ней ро де ге не ра ци ях ха ра к те ри зу ют ся

со че та ни ем кор ти каль ных и суб кор ти каль ных про яв ле ний. В ча ст но -

сти, де мен ция с тель ца ми Ле ви (ДТЛ) рас сма т ри ва ет ся как од на из

ча с тых нейродегенеративных при чин деменции. Тель ца Ле ви — ча с -

тый ги с то ло ги че ский при зна к бо лез ни Пар кин со на, свя зан ной с де -

ге не ра ци ей ниг ро ст ри ар ных ней ро нов (гл. 12), но при ДТЛ они рас -

пре де ле ны бо лее диф фуз но. От ли чи тель ные чер ты ДТЛ:

• Мо тор ные флю к ту а ции с ноч ной спу тан но стью

• Зри тель ные гал лю ци на ции

• Кли ни че ские про яв ле ния пар кин со низ ма

• На ра с та ние сим пто ма ти ки при при е ме про ти во пар кин со ни че ских

и ней ро леп ти че ских пре па ра тов.

У не ко то рых па ци ен тов с про грес си ру ю щей бо лез нью Пар кин -

со на де мен ция раз ви ва ет ся че рез не сколь ко лет по с ле появления

дви га тель ных на ру ше ний (бо лезнь Пар кин со на с де мен ци ей —

БПД). В та ких слу ча ях слож но от ли чить, есть ли у па ци ен та БА с

со пут ст ву ю щей бо лез нью Пар кин со на или име ет ся диф фуз ное по -

ра же ние ней ро нов го лов но го моз га с тель ца ми Ле ви. В поль зу ДТЛ

сви де тель ст ву ет раз ви тие дви га тель ных рас стройств и де мен ции,

которые произошли на про тя же нии од но го го да. Для БПД бо лее

ха ра к тер но на ча ло де мен ции че рез год и поз же по с ле раз ви тия

пар кин со низ ма.
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Не де ге не ра тив ные при чи ны де мен ции

Муль ти ин фа ркт ная де мен ция
Рас про ст ра нен ное со сто я ние, вы зван ное по вто ря ю щи ми ся тром бо -

эм бо ли я ми из вне че реп ных ис точ ни ков или, ча ще, по ра же ни ем це -

ре б раль ных ар те рий мел ко го ка ли б ра (гл. 11). Пред по ло же ние о со -

су ди стом ха ра к те ре под твер жда ет ся сле ду ю щи ми признаками:

• Ост рое на ча ло и по сте пен ное про грес си ро ва ние, в то вре мя как

при БА раз ви тие плав ное

• Со су ди стое по ра же ние дру гих ор га нов и на ли чие фа к то ров со су -

ди сто го ри с ка

• Со че тан ный кор ти каль ный и суб кор ти каль ный де фи цит

• Ноч ная спу тан ность и под кор ко вые рас строй ства

• Ла биль ность, флю к ту и ру ю щее на ру ше ние ког ни тив ных функ ций

• Эмо ци о наль ная ла биль ность и про яв ле ния псев до буль бар но го па -

ра ли ча (гл. 4).

Ле че ние муль ти ин фарк т ной де мен ции ог ра ни че но воз дей ст ви ем

на фа к то ры со су ди сто го ри с ка с це лью пре ду пре ж де ния про грес си -

ро ва ния за бо ле ва ния.

Дру гие не де ге не ра тив ные при чи ны де мен ции при ве де ны в

таб л. 18.4. Мно гие из них яв ля ют ся по тен ци аль но ку ра бель ны ми. Два

со сто я ния, при ко то рых воз мож но хи рур ги че ское вме ша тель ст во,

опи са ны ни же.

Хро ни че ская суб ду раль ная ге ма то ма
Воз ни ка ет в ос нов ном у по жи лых лю дей вслед ст вие срав ни тель но

лег кой трав мы го ло вы. Де та ли получения трав мы мо гут от сут ст во -

вать, так как до ви зи та к вра чу про хо дят ме ся цы или да же го ды. Пред -

рас по ло жен ность по жи лых па ци ен тов к фор ми ро ва нию суб ду раль -

ной ге ма то мы яв ля ет ся след ст ви ем ат ро фии моз га и ис тон че ния

сте нок ве ноз ных со су дов в суб ду раль ном про стран ст ве. Не тя же лые

трав мы го ло вы, на при мер свя зан ные со зло упо т реб ле ни ем ал ко го -

лем, мо гут вы звать обиль ное кро во те че ние, осо бен но у па ци ен тов с

на ру ше ни я ми си с те мы ге мо ста за.

Мор фо ло ги че ски суб ду раль ная ге ма то ма пред ста в ля ет со бой по -

лость, за пол нен ную жел той или ко рич не вой жид ко стью, об ра зо вы -

вав шей ся вслед ст вие раз ру ше ния фор мен ных эле мен тов кро ви;

полость ок ру жен а мем б ра ной и по сте пен но уве ли чи вает ся в объ е -

ме. Ра нее счи та лось, что де гра да ция бел ков и по вы ше ние ос мо ти че -

ско го да в ле ния вну т ри по ло с ти яв ля ют ся ос нов ны ми ме ха низ ма ми

уве ли че ния объ е ма ге ма то мы, од на ко в на сто я щее вре мя бо лее важ -
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ным фа к то ром счи та ет ся ре ци ди ви ру ю щее кро во те че ние. Кли ни че -

ская кар ти на во мно гом оп ре де ля ет ся на ли чи ем масс-эф фе к та со

сме ще ни ем стру к тур го лов но го моз га (кро ме слу ча ев дву сто рон них

суб ду раль ных ге ма том).

Кли ни че ски у па ци ен тов на блю да ет ся де мен ция, а так же флю к ту -

а ции со з на ния, эпи леп ти че ские при пад ки, при зна ки по вы шен но го

вну т ри че реп но го да в ле ния и оча го вый нев ро ло ги че ский де фи цит.

Ди аг ноз обыч но под твер жда ет ся при КТ или МРТ го ло вы

(рис. 18.4), хо тя на ран них ста ди ях мо гут воз ни кать ди аг но сти че -

ские затруднения, ес ли ге ма то ма име ет оди на ко вую с тка нью моз га

плот ность, а так же в том слу чае, ес ли име ет ся дву сто рон няя ге ма то -

ма и сме ще ние стру к тур сред ней ли нии от сут ст ву ет.

Нор мо тен зив ная гид ро це фа лия
Про я в ля ет ся клас си че ской кли ни че ской три а дой:

• Де мен ция

• На ру ше ния по ход ки

• Ран нее не дер жа ние мо чи.

На КТ об на ру жи ва ет ся вы ра жен ное рас ши ре ние же лу доч ков без кор -

ти каль ной ат ро фии. Па то ге нез ос та ет ся не яс ным. Не с мо т ря на то

что при люм баль ной пунк ции мо жет быть об на ру же но нор маль ное

да в ле ние, по сто ян ный мо ни то ринг в те че ние 1–2 дней по з во ля ет за -
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фи к си ро вать не сколь ко эпи зо дов его по вы ше ния. Ре зуль та ты хи рур -

ги че ско го вен т ри ку ло-пе ри то не аль но го шун ти ро ва ния мо гут раз -

ли чать ся, хо тя ча с то на блю да ет ся по ло жи тель ный ре зуль тат.

За бо ле ва ния дви га тель ных ней ро нов
За бо ле ва ние дви га тель ных ней ро нов (так же из вест ные как бо ко вой
амио тро фи че ский скле роз) — про грес си ру ю щее де ге не ра тив ное

по ра же ние кор ко вых, ство ло вых и спи наль ных мо то ней ро нов (на -

при мер, как ЦМН, та к и НМН).

Эпи де мио ло гия

Ча с то та за бо ле ваемости со ста в ля ет 2 случая на 100 000 в год. Име -

ет ся пред рас по ло жен ность муж чин к дан но му за бо ле ва нию

(1,5 : 1), ма к си маль ная рас про стра нен ность — сре ди лю дей сре д -

не го и по жи ло го воз рас та, пи к де бю та за бо ле ва ния при хо дит ся на

ше с тое де ся ти ле тие жиз ни. При мер но у 5–10% па ци ен тов име ет -

ся се мей ный анам нез, пред по ло жи тель но с ау то сом ным ти пом на -

сле до ва ния, при чем у та ких па ци ен тов на ча ло за бо ле ва ния

наблюдается в бо лее ран нем воз рас те. В се мей ных слу ча ях му та -

ция про ис хо дит в ге не, от ве ча ю щем за син тез фермента су пер-

ок сид дис му та зы.

Этио ло гия и па то ге нез

На и бо лее важ ны ми в па то ге не зе за бо ле ва ния счи та ют ся два ме ха -

низ ма де ге не ра ции мо то ней ро нов:

• Эк сай то то к сич ность — то к си ны вза и мо дей ст ву ют с ре цеп то ра -

ми глу та ма та, что при во дит к пе ре из быт ку вну т ри кле точ но го каль -

ция

• Сво бод ные ра ди ка лы ока зы ва ют по вре ж да ю щее дей ст вие на мо -

то ней ро ны, за пу с кая ка с кад па то ге не ти че ских ре ак ций.

Эти два ме ха низ ма мо гут дей ст во вать со в ме ст но. Так, сво бод ные

ки с ло род ные ра ди ка лы мо гут вы ра ба ты вать ся в от вет на по вы шен -

ное со дер жа ние вну т ри кле точ но го каль ция, на ко п ле ние ко то ро -

го, в свою оче редь, ин ду ци ру ет ся не ус та но в лен ны ми эк сай то -

то к си на ми.
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Кли ни че ские про яв ле ния и про гноз

Па ра лич и ат ро фия му с ку ла ту ры верх них ко неч но стей раз ви ва -

ют ся ча ще, чем ниж них. Су до ро ги и фа с ци ку ля ции мо гут пред ше -

ст во вать дру гим дви га тель ным на ру ше ни ям. Обс ле до ва ние вы яв -

ля ет со че та ние при зна ков по ра же ния ЦМН и ПМН. Ди аг ноз

оче ви ден, ко гда дан ные при зна ки со су ще ст ву ют в од ной об ла с ти

(на при мер, вя лый па ра лич и по вы шен ные су хо жиль ные реф ле к -

сы на верх них ко неч но стях), а так же при од но вре мен ном по ра -

же нии не сколь ко об ла с тей (че реп ные нер вы, верх ние и ниж ние

ко неч но сти) с при зна ка ми про грес си ро ва ния за бо ле ва ния. Ди аг -

но сти че ские тру д но сти воз ни ка ют в де бю те за бо ле ва ния, ко гда

име ют ся при зна ки изо ли ро ван но го по ра же ния ЦМН или ПМН

од ной ко неч но сти. Сле ду ет от ме тить, что у 10% па ци ен тов на про -

тя же нии все го за бо ле ва ния на блю да ют ся по ра же ние ис клю чи тель -

но ПМН (рань ше та кой ва ри ант те че ния на зы вал ся «про грес си ру -

ю щей мы шеч ной ат ро фи ей»).

Дви га тель ные на ру ше ния обыч но рас про стра ня ют ся ас и ммет рич -

но, по край ней ме ре вна ча ле. Чув ст ви тель ные рас строй ства от сут ст -

ву ют, как и сфин к тер ные на ру ше ния, кро ме за по ров, вы зван ных сла -

бо стью мышц та за и брюш ной стен ки и сни жен ным по треб ле ни ем

жид ко сти. У не ко то рых па ци ен тов раз ви ва ет ся де мен ция лоб но го

ти па.

У от дель ных па ци ен тов на блю да ет ся диз арт рия и ди с фа гия («про -

грес си ру ю щий буль бар ный па ра лич»). При сут ст ву ют при зна ки сме -

шан но го буль бар но го и псев до буль бар но го па ра ли ча — фа с ци ку ля -

ции язы ка с жи вым ниж не че лю ст ным реф ле к сом. Эти па ци ен ты

вхо дят в груп пу ри с ка ле гоч ных ин фек ций в ре зуль та те вы со ко го

ри с ка ас пи ра ции и сла бо сти ды ха тель ной му с ку ла ту ры. Та кие же ос -

лож не ния раз ви ва ют ся у па ци ен тов с пре и му ще ст вен ным по ра же -

ни ем ко неч но стей, у боль шин ст ва из ко то рых впо с лед ст вии раз ви -

ва ют ся буль бар ные сим пто мы. Дру гие сим пто мы за бо ле ва ния:

• Де прес сия с уси ли ва ю щей ся со ци аль ной изо ля ци ей

• По те ря ве са, на ру ше ние пи та ния и де гид ра та ция вслед ст вие ди с -

фа гии

• Тром бо эм бо лия ле гоч ной ар те рии в ре зуль та те дли тель ной им мо -

би ли за ции

• На ру ше ния ды ха ния как ос нов ная при чи на смер ти.

Сред няя про дол жи тель ность жиз ни при заболеваниях мо то ней ро -

нов со ста в ля ет 4 го да, ме нее бла го при ят ный про гноз у па ци ен тов с

буль бар ны ми на ру ше ни я ми в де бю те за бо ле ва ния. Лишь 10%
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па ци ен тов вы жи ва ют бо лее 5 лет, у боль шин ст ва из них при сут ст ву -

ют при зна ки изо ли ро ван но го по ра же ния мо то ней ро на.

Обс ле до ва ние и ди аг но сти ка

Исс ле до ва ние кро ви, как пра ви ло, не вы яв ля ет из ме не ний, кро ме

воз мож но го уве ли че ния со дер жа ния кре а тин ки на зы.

На ЭМГ вы яв ля ют ся при зна ки де нер ва ции вслед ст вие по вре ж де -

ния кле ток пе ред них ро гов. Исс ле до ва ние нер в ной про во ди мо сти

по з во ля ет ис клю чить мо тор ную нейро па тию, име ю щую сход ную

кли ни че скую кар ти ну с ва ри ан том за бо ле ва ния с при зна ка ми ис -

клю чи тель но го по ра же ния ПМН.

МРТ спин но го моз га тре бу ет ся в ди аг но сти че ски слож ных слу -

ча ях для ис клю че ния сда в ле ния спин но го моз га или спи наль но го

ко реш ка.

Буль бар ный син дром тре бу ет про ве де ния диф фе рен ци аль ной ди аг -

но сти ки с ми а сте ни ей (гл. 17). В от ли чие от ми а сте нии, бо лезнь мо то -

ней ро на край не ред ко рас про стра ня ет ся на дви же ния глаз ных яб лок.

Так как про гноз не бла го при ят ный, то ди аг ноз бо лез ни мо то ней ро -

на сле ду ет ус та на в ли вать на ос но ва нии чет ких кли ни че ских кри те ри -

ев, осо бен но учи ты вая воз мож ность со су ще ст во ва ния по ра же ния ЦМН

и ПМН на не сколь ких уров нях с при зна ка ми про грес си ро ва ния за бо -

ле ва ния. Учи ты вая воз мож ность на ли чия по тен ци аль но из ле чи мых

за бо ле ва ний, име ю щих сход ную кли ни че скую кар ти ну, диф фе рен ци -

аль ная ди аг но сти ка тре бу ет ис клю чи тель но тща тель но го под хо да.

Ле че ние

Ме ди ка мен тоз ное ле че ние

Боль шин ст во пре па ра тов ока зы ва ет сим пто ма ти че ское дей ст вие:

• Ан ти хо ли нер ги че ские сред ст ва — для умень ше ния слю но от де ле ния

у боль ных с за труд не ни ем гло та ния (воз мож ны дру гие под хо ды,

та кие как инъекции бо ту ли ни че ско го то к си на в слюн ные же ле зы)

• При спа стич но сти при ме ня ют ся ба к ло фен, дан т ро лен, ти за ни дин,

диазепам

• Препараты хинина при крампи

• Ан ти де прес сан ты

• Сла би тель ные сред ст ва (наряду с по вы шен ным приемом жид ко -

сти) при за по рах
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• С це лью сим пто ма ти че ско го об лег че ния дисп ноэ в наи бо лее тя -

же лых слу ча ях — опи а ты, ди а зе пам .

Эк сай то то к си че ская тео рия бо лез ни мо то ней ро на при ве ла к по я -

в ле нию пре па ра та ри лу зо ла, об ла да ю ще го ан ти глу та мат ным

эффектом. Получены дан ные о не ко то ром уве ли че нии про дол жи -

тель но сти жиз ни у не ко то рых па ци ен тов с дан ным за бо ле ва ни ем в

ре зуль та те при ме не ния ри лу зо ла.

Дру гие ле чеб ные ме ро при я тия

• Фи зи о те ра пия

• По мощь при об ще нии у боль ных с диз арт ри ей

• Адап та ция к до маш ним ус ло ви ям пре бы ва ния — по мощь спе ци а -

ли ста по тру до те ра пии

• Со ве ты ло го пе дa и ди е то ло гa при ди с фа гии

• Вы ра жен ная ди с фа гия мо жет по тре бо вать про ве де ния под кож -
ной эн до ско пи че ской га ст ро сто мии для кор рек ции де фе к та

гло та ния и обес пе че ния при е ма пи щи и жид ко сти в аде к ват ном

объ е ме

• Ис кус ст вен ная вен ти ля ция лег ких при на ру ше нии ды ха ния, на при -

мер во вре мя ноч но го сна, ко гда ос таль ные дви га тель ные функ ции

от но си тель но со хран ны, од на ко это под ни ма ет эти че скую про б -

ле му у па ци ен тов с раз вер ну той кар ти ной за бо ле ва ния — сле ду ет

ли про дле вать столь му чи тель ную жизнь

• Мо жет по тре бо вать ся по мощь хос пи са

• Ин фор ма ция и под держ ка па ци ен тов, ока зы ва е мая Ас со ци а ци ей

по борь бе с за бо ле ва ни я ми двигательных мо то ней ро нов.

Клю че вые положения
• Вро ж ден ные нев ро ло ги че ские за бо ле ва ния (например, це ре б раль ный па -

ра лич) ха ра к те ри зу ют ся ста биль ной сим пто ма ти кой, в от ли чие от про грес -
си ру ю щих за бо ле ва ний, ко то рые развиваются во взрос лом воз рас те

• Ге не ти че ски обу сло в лен ные за бо ле ва ния мо гут из би ра тель но по ра -
жать не ко то рые по пу ля ции ней ро нов

• Ней ро де ге не ра тив ные за бо ле ва ния мо гут иметь как на сле до ван ный,
так и при об ре тен ный ха ра к тер, что так же при во дит к из би ра тель но -
му по ра же нию от дель ных типов ней ро нов

• Слу чаи по тен ци аль но ку ра бель ной де мен ции долж ны быть ис клю че -
ны до ус та но в ле ния ней ро де ге не ра тив ной при ро ды за бо ле ва ния.
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Бо лезнь Альц гей ме ра
Ис то рия бо лез ни. 70-лет няя жен щи на на пра в ле на в ста ци о нар по прось бе
род ст вен ни ков. По их мне нию, у боль ной име ют ся на ру ше ния па мя ти, од на -
ко са ма боль ная ут вер жда ла, что па мять у нее ни чуть не ху же, чем у лю дей
оди на ко во го с ней воз рас та. Сын боль ной счи та ет, что рас строй ства па мя ти
и на стро е ния на ча лись у па ци ент ки два го да на зад, по с ле то го как она ов до -
ве ла. Сна ча ла со сто я ние бы ло рас це не но как си ту а ци он ная де прес сия (вслед -
ст вие ут ра ты близ ко го че ло ве ка) и был ре ко мен до ван при ем ан ти де прес сан -
тов. На стро е ние улуч ши лось, но ос та лись за быв чи вость и тру д но сти при
вы пол не нии до маш ней ра бо ты, при об ра ще нии с день га ми. Поз же боль ная
пре кра ти ла все со ци аль ные дей ст вия, в ко то рые бы ла во вле че на ра нее. Род -
ст вен ни ки за ме ти ли, что она пе ре ста ла за бо тить ся о сво ей внеш но сти и о
по ряд ке в до ме, пе ре ста ла ин те ре со вать ся ве ща ми, ко то рым рань ше при -
да ва ла боль шое зна че ние. Ре зуль та ты об ще го об сле до ва ния ока за лись нор -
маль ны ми. При ос мо т ре ус та но в ле но, что боль ная не мо жет на звать те ку щую
да ту — чис ло и ме сяц, хо тя зна ет год и день не де ли. Па ци ент ка мог ла вос -
про из ве сти 3 на зван ных вра чом сло ва, но не мог ла вспом нить ни од но го из
них 5 ми нут спу с тя. Боль ная по м ни ла имя пре мьер-ми ни ст ра, но не мог ла на -
звать ли де ра оп по зи ции, а так же по с лед ние но во сти. Не с мо т ря на то что пра -
виль но на зва ла руч ку и ча сы, не смог ла на звать ключ и пе ро, мог ла на ри со -
вать ци фер блат, но не мог ла пра виль но рас по ло жить стрел ки. При вы пол не нии
те с та крат ко го оп рос ни ка ког ни тив ных функ ций (MMSE) сум мар ный ре зуль -
тат ока зал ся рав ным 18 бал лам из 30 воз мож ных. При нев ро ло ги че ском ос -
мо т ре оча го вый де фи цит от сут ст во вал. Ре зуль та ты об сле до ва ния по з во ли -
ли пред по ло жить ве ро ят ность бо лезни Альц гей ме ра. Об щий ана лиз кро ви,
со дер жа ние гор мо нов щи то вид ной же ле зы, ви та ми на В12 бы ли в нор ме, ре -
зуль та ты се ро ло ги че ско го ис сле до ва ния на блед ную тре по не му — от ри ца -
тель ные. При КТ го лов но го моз га вы яв ле на диф фуз ная ат ро фия моз го во го
ве ще ст ва без оча го вых из ме не ний. Бы ло на ча то ле че ние до не пе зи лом и че -
рез 6 месяцев зна че ния MMSE со ста ви ли 20/30. Од на ко че рез 2 го да на рос -
ли ког ни тив ные рас строй ства, боль ная пол но стью ут ра ти ла спо соб ность к
са мо об слу жи ва нию да же при по мо щи род ст вен ни ков и бы ла по ме ще на в уч -
ре ж де ние по ухо ду за ин ва ли да ми с круг ло су точ ным над зо ром.
Ком мен та рии. В дан ном слу чае при сут ст ву ют сра зу не сколь ко ос нов ных
про яв ле ний бо лез ни Альц гей ме ра, вклю чая воз раст по я в ле ния пер вых сим -
пто мов, по сте пен ное раз ви тие за бо ле ва ния, на ру ше ния па мя ти и ре че вых
функ ций, а так же от сут ст вие оча го во го нев ро ло ги че ско го де фи ци та. Иг но -
ри ро ва ние па ци ен том сво его за бо ле ва ния яв ля ет ся од ним из ха ра к тер ных
про яв ле ний «ор га ни че ской» де мен ции. Не с мо т ря на то что свое вре мен но
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пред при ня тое ле че ние по з во ля ет на не ко то рое вре мя умень шить вы ра жен -
ность про яв ле ний бо лез ни Альц гей ме ра, оно не ока зы ва ет вли я ния на раз -
ви тие про цес сов, ле жа щих в ос но ве за бо ле ва ния.

Бо лезнь пе ри фе ри че ско го мо то ней ро на
Ис то рия бо лез ни. 65-лет ний муж чи на по сту пил с жа ло ба ми на за труд не ния
ре чи и гло та ния. Сим пто мы на ра с та ли в ве чер нее вре мя, ко гда речь ста но ви -
лась сма зан ной, боль ной не мог за вер шить на ча тый при ем пи щи. При об сле -
до ва нии бы ла об на ру же на толь ко пре хо дя щая диз арт рия с но со вым от тен ком
ре чи. Был вы не сен пред по ло жи тель ный ди аг ноз ми а сте нии. Иголь ча тая ЭМГ
под твер жда ла ди аг ноз, од на ко ан ти тел к аце тил хо ли но вым ре цеп то рам об -
на ру же но не бы ло. Эд ро фо но вый (про зе ри но вый) тест не про во дил ся вви ду
вы со ко го ри с ка кар ди аль ных ос лож не ний. Про во ди лось ле че ние пи ри до стиг -
ми ном и кор ти ко сте ро и да ми с по сте пен ным уве ли че ни ем до зы, од на ко объ -
е к тив но го улуч ше ния со сто я ния не бы ло. Три ме ся ца спу с тя же на от ме ти ла,
что боль ной стал бо лее эмо ци о наль ным, по я ви лись эпи зо ды не мо ти ви ро ван -
но го сме ха и пла ча. Пов тор ное об сле до ва ние вы яви ло рас про стра нен ные фа -
с ци ку ля ции в мыш цах всех ко неч но стей, ко то рые со хра ня лись и по с ле от ме -
ны пи ри до стиг ми на. На блю да лись также фа с ци ку ля ции и сла бость му с ку ла ту ры
язы ка. Че лю ст ные реф ле к сы бы ли жи вы ми, как и су хо жиль ные реф ле к сы ко -
неч но стей, вы зы ва лись па то ло ги че ские стоп ные реф ле к сы.
Ком мен та рии. На ли чие буль бар но го па ра ли ча тре бу ет про ве де ния диф фе -
рен ци аль ной ди аг ностики ме ж ду ми а сте ни ей и бо лез нью пе ри фе ри че ско го
мо то ней ро на. У па ци ен та с пре хо дя щей диз арт ри ей и ди с фа ги ей был пред -
по ло жен де бют ми а сте нии, од на ко от сут ст вие ан ти тел к аце тил хо ли но вым
ре цеп то рам и не эф фе к тив ность про во ди мо го ле че ния по тре бо ва ли даль ней -
ше го об сле до ва ния и ус та но в ле ния ис тин но го ди аг но за. Ре зуль та ты иголь -
ча той ЭМГ сви де тель ст во ва ли в поль зу ди аг но за ми а сте нии, од на ко вы яв -
лен ные из ме не ния не но си ли спе ци фи че ско го ха ра к те ра. В те че ние 3 ме ся цев
раз ви лись про яв ле ния псев до буль бар но го па ра ли ча — эмо ци о наль ная не -
ус той чи вость, на силь ст вен ный смех и плач, за мед ле ние дви же ний язы ка, по -
вы ше ние че лю ст ных реф ле к сов. Со во куп ность ука зан ных сим пто мов яв ля -
ет ся ха ра к тер ной для со че тан но го по ра же ния центральных и периферических
мо то ней ро нов. Ха ра к тер сим пто ма ти ки и ди на ми ка за бо ле ва ния по з во ли ли
ди аг но сти ро вать за бо ле ва ние пе ри фе ри че ско го мо то ней ро на. Фа с ци ку ля -
ции, ско рее все го, яви лись по боч ным эф фе к том при ме не ния ан ти хо ли нэ сте -
раз ных пре па ра тов.

292 Часть 2. Неврологические расстройства

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



Гла ва 19

Нев ро ло ги че ские син дро мы
при со ма ти че ских за бо ле ва ни ях

Вза и мос вязь ме ж ду за бо ле ва ни я ми нер в ной си с те мы и по ра же ни ем

дру гих ор га нов и си с тем ор га низ ма обыч но пред ста в ля ет серь ез ную

про б ле му как при по ста нов ке ди аг но за, так и при вы бо ре та к ти ки

ле че ния.

Ме та бо ли че ская эн це фа ло па тия
Ос нов ные при чи ны при об ре тен ных ост рых ме та бо ли че ских
эн це фа ло па тий, со про во ж да ю щих ся спу тан но стью и уг не те ни ем

со з на ния и ино гда — эпи леп ти че ски ми при пад ка ми, при ве де ны в

табл. 19.1.

Хро ни че ские за бо ле ва ния вну т рен них ор га нов и дру гие си с тем -

ные на ру ше ния мо гут вы зы вать стру к тур ные из ме не ния нер в ной си -

с те мы с раз лич ны ми мед лен но раз ви ва ю щи ми ся кли ни че ски ми про -

яв ле ни я ми. На и бо лее ча с то по ра жа ют ся:

• Ко ра го лов но го моз га (ам не зия, ког ни тив ный де фи цит и по ве ден -

че ские на ру ше ния, вы ра жен ность ко то рых мо жет флю к ту и ро вать)

• Ба заль ные ган г лии (дис ки не зия, аки не ти ко-ри гид ный син дром)

• Моз же чок (диз арт рия, ата к сия).

Воз мож ны также со пут ст ву ю щие ми е ло па тия, периферическая ней -

ро па тия и ми о па тия.

Ме та бо ли че ские эн це фа ло па тии мо гут иметь раз лич ную кли -

ни че скую кар ти ну, но наи бо лее ча с ты ми яв ля ют ся дви га тель ные

на ру ше ния. Так, на при мер, тре мор — ти пич ное про яв ле ни е от -

ка за от ал ко го ля (см. ни же). Ми о кло ни че ские по дер ги ва ния на -

блю да ют ся при по чеч ной не до с та точ но сти и рес пи ра тор ном ал -

ка ло зе. Астериксис, во мно гом про ти во по лож ный по сво им

про яв ле ни ям ми о кло нии, ха ра к те ри зу ет ся рез ки ми, пре хо дя щи -

ми сги ба тель ны ми дви же ни я ми паль цев и ки с ти (порха ю щий

тре мор), вы зван ны ми гру бы ми на ру ше ни я ми мы шеч но го то ну -

са. На и бо лее ча с то он на блю да ет ся при пе че ноч ной эн це фа ло -

па тии, но так же встре ча ет ся при по чеч ных и рес пи ра тор ных на -

ру ше ни ях.

Дру гие ме та бо ли че ские про цес сы под ле жат бо лее де таль но му об -

су ж де нию.
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Де фи цит ви та ми нов
Нев ро ло ги че ские  с лед ст вия де фи ци та не ко то рых ви та ми нов

при ве де ны в таб л. 19.2. Из них де фи цит ви та ми на В1 (ти а ми на)

вы зы ва ет наи бо лее важ ный син дром, как в си лу осо бен но стей кли -

ни че ских про яв ле ний, так и вслед ст вие не об хо ди мо сти экс трен -

но го ле че ния.
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Таб ли ца 19.1. При чи ны ост рой ме та бо ли че ской эн це фа ло па тии

Ги по к сия, например в результате остановки сердца, выраженной
артериальной гипотонии

Гипогликемия

Органная недостаточность (дыхательная, почечная или печеночная)

Нарушение ионного гомеостаза — гипо- или гипернатриемия,
гипокалиемия, нарушения метаболизма кальция
и магния (чаще вызывают хроническую энцефалопатию)

Недостаток витаминов (табл. 19.2)

Эндокринные нарушения (табл. 19.4)

Интоксикации ок си дом уг ле ро да, свин цом, ал ко го лем (см. текст)

Таб ли ца 19.2. Нев ро ло ги че ские эф фе к ты де фи ци та ви та ми нов

          Ви та мин                                          Нев ро ло ги че ский де фи цит

В1 (ти а мин)                            См. текст

В3 (ни а цин)                             Ос т рая и хро ни че ская эн це фа ло па тия
                                                 Моз жеч ко вый син дром
                                                 Ми е ло па тия

В6 (пи ри до к син)                   По ли ней ро па тия (на блю да ет ся при ле че нии
                                                   изо ни а зи дом без од но вре мен но го при е ма

пи ри до к си на)

В12 (ко ба ла мин)                   Де мен ция
                                                 Ат ро фия зри тель но го нер ва
                                                 По ли ней ро па тия
                                                 По до строе со че тан ное по ра же ние спин но го моз га
                                                   (вклю чая кор ти кос пи наль ный тракт

и зад ние стол бы)

D (каль ци фе рол)                  Ми о па тия

Е (то ко фе рол)                       Спи но це ре бел ляр ная де ге не ра ция

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



Син дром Вер ни ке–Кор са ко ва

Ос т рый де фи цит ти а ми на встре ча ет ся в раз ви тых стра нах в виде

двух клас си че ских слу чаев

• Хро ни че ский ал ко го лизм, ас со ци и ро ван ный с не до с та точ ным пи -

та ни ем

• Не ук ро ти мая рво та бе ре мен ных — тя же лое со сто я ние, воз ни -

каю щее на ран них сро ках бе ре мен но сти и свя зан ное с на ру ше ни -

ем пи та ния.

В обо их слу ча ях при раз вер ну той кар ти не син дро ма Вер ни ке–Кор -

са ко ва па ци ен та сле ду ет гос пи та ли зи ро вать и на чать вну т ри вен ное вве -

де ние рас тво ра дек ст ро зы без со пут ст ву ю ще го вве де ния ти а ми на (ти а -

мин яв ля ет ся коферментом нор маль но го уг ле вод но го ме та бо лиз ма).

Эн це фа ло па тия Вер ни ке кли ни че ски про яв ля ет ся три а дой сим -

пто мов:

• Оф таль мо п ле гия — обыч но ни с тагм, па ра лич III и VI че реп ных

нер вов

• Ата к сия

• Спу тан ность со з на ния, ино гда ко ма.

При по ра же нии ги по та ла му са воз мож на ги по тер мия. Де фи цит ви -

та ми на В1 ча с то при во дит к раз ви тию ней ро па тии.

Кор са ков ский пси хоз мо жет про яв лять ся по ме ре ку пи ро ва ния

ост рой эн це фа ло па тии Вер ни ке. Это срав ни тель но из би ра тель ный ва -

ри ант де мен ции, ха ра к те ри зу ю щий ся ам не зи ей, в ча ст но сти на не дав -

ние со бы тия и склон но стью к кон фа бу ля ци ям, ко гда па ци ент при -

ду мы ва ет опи са ния со бы тий, что бы вос пол нить про бе лы в па мя ти.

При мор фо ло ги че ском ис сле до ва нии в ство ле моз га и в ме жу точ -

ном моз ге боль ных с син дро мом Вер ни ке–Кор са ко ва вы яв ля ют ся

ми к ро кро во из ли я ния. При оф таль мо ско пии вы яв ля ют ся кро во из -

ли я ния в сет чат ку. Би о хи ми че ские от кло не ния вклю ча ют по вы ше -

ние уров ня пи ру ва та в кро ви и сни жен ную ак тив ность транс ке то -
ла зы эритроцитов.

Ди аг ноз ус та на в ли ва ет ся на ос но ва нии кли ни че ских дан ных с уче -

том ре зуль та тов био хи ми че ских ис сле до ва ний. Боль ные с пред по ла -

га е мым син дро мом Кор са ко ва долж ны быть сроч но гос пи та ли зи ро ва -

ны. Ле че ние вклю ча ет на зна че ние ти а ми на, ко то рый так же сле ду ет

при ме нять в ка че ст ве про фи ла к ти че ско го сред ст ва у ал ко го ли ков с аб -

сти нент ным син дро мом и у бе ре мен ных с по втор ной рво той. Позд -

нее на ча ло ле че ния мо жет стать при чи ной ле таль но го ис хо да или стой -

ко го нев ро ло ги че ско го де фи ци та. Сле ду ет иметь вви ду, что про яв ле ния

пси хо за Кор са ко ва не все гда под да ют ся ле че нию ти а ми ном.
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Ал ко голь и нер в ная си с те ма
По ми мо син дро ма Вер ни ке–Кор са ко ва, ал ко голь ока зы ва ет как пря -

мое, так и опо сре до ван ное вли я ние на нер в ную си с те му.

• Ос т рая ин то к си ка ция — хо ро шо из вест ные сим пто мы опь я не -

ния мо гут со про во ж дать ся ам не зи ей, ата к си ей и диз арт ри ей с

ги пе ра к тив но стью сим па ти че ской си с те мы (та хи кар дия, мид ри -

аз, ги пе ре мия), дез ори ен та ци ей и, ре же, ко мой. На этой ста дии

име ет ся риск на сту п ле ния ле таль но го исхода вслед ст вие ас фи -

к сии в ре зуль та те ас пи ра ции рвот ных масс, ме нее ве ро ят ной

при чи ной смерти яв ля ет ся не по сред ст вен ная ин то к си ка ция ал -

ко го лем

• Ал ко голь ный аб сти нент ный син дром воз ни ка ет у боль ных хро -

ни че ским ал ко го лиз мом при пол ном от ка зе от ал ко го ля. Про -

я в ля ет ся бес по кой но стью, раз дра жи тель но стью, тре мо ром, уст -

ра ша ю щи ми зри тель ны ми гал лю ци на ци я ми, спу тан но стью

со з на ния (delirium tremens — бе лая го ряч ка) и эпи леп ти -

че ски ми при пад ка ми. Ле че ние вклю ча ет кор рек цию элек т ро -

лит но го ди с ба лан са, на зна че ние се да тив ных пре па ра тов, аде -

к ват ное пи та ние и ти а ми но вую про фи ла к ти ку син дро ма

Вер ни ке–Кор са ко ва.

Аб сти нент ный син дром мо жет воз ник нуть у лиц, не стра да ю щих

хро ни че ским ал ко го лиз мом, по с ле од но крат но го упо т реб ле ния

боль шо го ко ли че ст ва ал ко го ля.

• Хро ни че ский ал ко го лизм ас со ци и ро ван с про грес си ру ю щи ми стру -

к тур ны ми по ра же ни я ми нер в ной си с те мы:
• це ре б раль ная ат ро фия (при чи на де мен ции, те че ние ко то рой мо -

жет быть ос лож не но со пут ст ву ю щей де прес си ей, су до рож ным

син дро мом и мно го чис лен ны ми трав ма ми го ло вы, в том чис ле с

ве ро ят ным раз ви ти ем суб ду раль ной ге ма то мы)
• моз жеч ко вая де ге не ра ция, ха ра к те ри зу ет ся на ру ше ни ем по ход -

ки (ата к сия)
• ат ро фия зри тель но го нер ва (ал ко голь ная амб ли о пия)
• пе ри фе ри че ская нейро па тия — пре и му ще ст вен но чув ст ви тель -

ная, ино гда с ве ге та тив ны ми сим пто ма ми
• ми о па тия

• По ра же ние пе че ни при ал ко го лиз ме мо жет ко с вен но вли ять на це -

ре б раль ные функ ции раз лич ны ми пу тя ми:
• ост рая эн це фа ло па тия при фуль ми нант ной фор ме пе че ноч ной

не до с та точ но сти
• об ра ти мая пе че ноч ная эн це фа ло па тия (таб л. 19.3)

296 Часть 2. Неврологические расстройства

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



• синдром ге па то це ре б раль ной де ге не ра ции — де мен ция, пи -

ра мид ные и эк с т ра пи ра мид ные на ру ше ния с пор ха ю щим тре мо -

ром в ре зуль та те хро ни че ско го пор то си стем но го шун ти ро ва ния

кро ви.

Хро ни че ские за бо ле ва ния пе че ни (необя за тель но вы зван ные

зло упо т реб ле ни ем ал ко го ля) и ас со ци и ро ван ная ги по на т ри е мия (в

ча ст но сти, слиш ком бы ст ро ком пен си ро ван ная) мо жет при ве с ти к

раз ви тию пон тин но го ми е лино ли за — цен т раль ной де ми е ли -
ни за ции ва ро ли е ва мос та (гл. 16).

Пор фи рия
Ос т рая пе ре ме жа ю ща я ся пор фи рия — ред кое на след ст вен ное

на ру ше ние ме та бо лиз ма пор фи ри нов, при ко то ром у па ци ен тов воз -

ни ка ют эпи зо ды нев ро ло ги че ских и пси хи  че ских рас стройств, ас -

со ци и ро ван ных с же лу доч но-ки шеч ны ми на ру ше ни я ми. При сту пы

мо гут про во ци ро вать ся при е мом ал ко го ля, ораль ных кон т ра цеп ти -

вов или пре па ра тов, со дер жа щих бар би ту ра ты или суль фа ни ла ми -

ды. Ос т рый пси хоз или эн це фа ло па тия со че та ют ся с нейро па ти ей

и ин тен сив ной бо лью в об ла с ти жи во та. Ди аг ноз под твер жда ет ся об -

на ру же ни ем из быт ка пор фо би ли но ге на в мо че. Ле че ние: ис клю че -

ние при ме не ния средств, про во ци ру ю щих дан ное со сто я ние, а так -

же ку пи ро ва ние ост рых при сту пов при е мом боль шо го ко ли че ст ва

уг ле во дов и, ино гда, вну т ри вен ным вве де ни ем ге ма ти на (уг не та ют

син тез пор фи ри нов). Дополнительно — сим пто ма ти че ское ле че ние,
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Таб ли ца 19.3. Пе че ноч ная эн це фа ло па тия

Сим пто мы
Из ме не ние нор маль но го ци к ла сон–бодр ст во ва ние
Ког ни тив ные на ру ше ния — мо гут флю к ту и ро вать
Из ме не ние лич но сти
Сма зан ная речь

Тре мор
Пор ха ю щий тре мор (ас те ри к сис)
Кон ст ру к тив ная ап ра к сия (гл. 3)
По вы ше ние су хо жиль ных реф ле к сов, по вы ше ние мы шеч но го то ну са
Ко ма с ги пер вен ти ля ци ей

Ре зуль та ты об сле до ва ния
Пси хо мет ри че ские те с ты (эф фе к тив ны на ран них ста ди ях)
ЭЭГ — ха ра к тер ные трех фаз ные вол ны, за мед ле ние ак тив но сти
По вы шен ная кон цен т ра ция ам ми а ка в кро ви
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уст ра няющее ос нов ные сим пто мы: для ку пи ро ва ния пси хо за — фе -

но ти а зи ны, при эпи леп ти че ских при пад ках — бен зо ди а зе пи ны.

Эн до к рин ные за бо ле ва ния
Нев ро ло ги че ские ос лож не ния тя же лых эн до к рин ных на ру ше ний

при ве де ны в таб л. 19.4. Ти ре о то к си коз и са хар ный ди а бет тре бу ют

бо лее под роб но го об су ж де ния вслед ст вие ши ро ко го спек т ра воз -

мож ных ос лож не ний.

Ти ре о то к си коз

Ти ре о то к си коз мо жет про те кать с по ра же ни ем сле ду ю щих от де лов

нер в ной си с те мы:

• Ко ра го лов но го моз га:
• бес по кой ст во, пси хоз, вплоть до эн це фа ло па тии у па ци ен тов с

сверх ост рым те че ни ем бо лез ни («ти рео ид ная бу ря»)
• ин суль ты, вто рич ная фи б рил ля ция пред сер дий

• Ба заль ные ган г лии:
• хо рея
• уси лен ный фи зио ло ги че ский тре мор

• Центральный мо то ней рон:
• ги пер реф ле к сия

• На руж ные мыш цы гла за:
• ди п ло пия, птоз (рис. 19.1)

• Мыш цы ко неч но стей:
• у тре ти па ци ен тов с ги пер функ ци ей щи то вид ной же ле зы на блю -

да ет ся про кси маль ная ми о па тия
• воз мож ны также ас со ци и ро ван ная ми а сте ния и пе ри о ди че ский

па ра лич (гл. 17).

Са хар ный ди а бет

Те че ние са хар но го ди а бе та мо жет быть ос лож не но раз ви ти ем пе ри -

фе ри че ской ней ро па тии, ко то рая про яв ля ет ся различными кли ни -

че ски ми фор ма ми.

• Ди с таль ная, пре и му ще ст вен но чув ст ви тель ная сим мет рич ная по -

ли нейро па тия. По те ря чув ст ви тель но сти мо жет при ве с ти к по я в -

ле нию изъ язв ле ний на но гах у боль ных ди а бе том (рис. 19.2) и тя -

же лым арт ро па ти ям (су с тав Шар ко; см. рис. 17.5)

298 Часть 2. Неврологические расстройства

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



• Ве ге та тив ная нейро па тия (гл. 7)

• Ост рая бо лез нен ная ас и ммет рич ная про кси маль ная сла бость в

ниж них ко неч но стях, обыч но у лю дей сре д не го и по жи ло го воз -

рас та, ха ра к тер но по ра же ние люм бо-са краль но го спле те ния

(ди а бе ти че ская амио тро фия; рис. 19.3)

• Ком прес си он ная ней ро па тия, на при мер при син дро ме за пя ст но -

го ка на ла (ди а бет де ла ет нер вы чув ст ви тель ны ми к сда в ле нию), и

дру гие мо но нейро па тии, вклю чая па ре зы че реп ных нер вов (в ча -

ст но сти, по ра жение гла зо дви га тель ных нер вов)

• Раз лич ные дру гие ней ро па тии, вклю чая бо лез нен ную ней ро па тию

у па ци ен тов, на чи на ю щих ин су ли но вую те ра пию, свя зан ную, воз -

мож но, с ре ге не ра ци ей ак со нов.

Па то ге не ти че ские ме ха низ мы, ле жа щие в ос но ве ней ро па тии, ос -

та ют ся не яс ны ми. Ме та бо ли че ские на ру ше ния мо гут ока зы вать не -
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Таб ли ца 19.4. Неврологические осложнения эндокринных заболеваний

Заболевание                                             Неврологический синдром

Акромегалия                 Хроническая энцефалопатия
                                        Расстройства зрения (вследствие сдавления хиазмы)

Синдром запястного канала
Синдром обструктивного апноэ во сне
Миопатия

Гипопитуитаризм       Острая или хроническая энцефалопатия

Тиреотоксикоз             См. текст

Микседема                    Острая или хроническая энцефалопатия
Мозжечковый синдром
Гипотермия
Нейропатия, миопатия

Синдром Кушинга      Психозы, депрессия
Миопатия

Болезнь Аддисона      Острая энцефалопатия

Гипер- или гипо-         Энцефалопатия, припадки
паратиреоидизм      Миопатия

Синдром доброкачественной внутричерепной
  гипертензии
Тетания — при гипокалиемии

Сахарный диабет        См. текст

Инсулинома                  Острая или хроническая энцефалопатия

Феохромоцитома       Пароксизмальная головная боль (с гипертензией)
                                        Внутричерепные кровоизлияния (редко)

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



по сред ст вен ное то к си че ское воз дей ст вие на нер в ные ство ла, кро -

ме то го, важ ной при чи ной раз ви тия мо но ней ро па тий яв ля ет ся по -

ра же ние ар те рий мел ко го ка ли б ра, включая vasa nervorum, при са -

хар ном ди а бе те.

Ос лож не ния са хар но го ди а бе та мо гут ока зы вать по вре ж да ю щее воз -

дей ст вие на нер в ную си с те му дру ги ми ко с вен ны ми пу тя ми, на при мер

по ра же ние ар те рий при во дит к ин суль ту, а пе че ноч ная не до с та точ -

ность — по тен ци аль ная при чи на раз ви тия как эн це фа ло па тии, так и

ней ро па тии. Дру гие при чи ны ост рой эн це фа ло па тии при ди а бе те:

• Ди а бе ти че ский ке то а ци доз

• Ги пог ли ке мия — обыч но свя за на с ин су ли но вой те ра пи ей, но мо -

жет встре чать ся при при е ме ораль ных ги пог ли ке ми че ских средств

• Не ке то а ци до ти че ская ги пе рос мо ляр ная ко ма

• Ла к та т-аци доз.
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Рис. 19.1. Гла зо дви га тель -
ные на ру ше ния при по ра же нии
щи то вид ной же ле зы. На КТ вы -
яв ля ют ся ги пер тро фи ро ван -
ные ниж ние пря мые мыш цы

Рис. 19.2. Диабетическая стопа
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Нев ро ло ги че ские ос лож не ния бе ре мен но сти
Бе ре мен ность спо соб на ока зы вать вли я ние на раз ви тие ра нее су ще -

ст ву ю щих, кли ни че ски не про яв ля ю щих ся нев ро ло ги че ских рас -

стройств, а так же быть при чи ной вновь воз ник ших нев ро ло ги че -

ских за бо ле ва ний.

Предшествующие нев ро ло ги че ские за бо ле ва ния

Те че ние эпи леп сии во вре мя бе ре мен но сти обыч но опи сы ва ет -

ся «за ко ном тре тей»: у од ной тре ти боль ных на сту па ет ухуд ше ние,

у другой тре ти — улуч ше ние, у остальных не про ис хо дит из ме не -

ний (на са мом де ле, пре об ла да ют па ци ен ты, у ко то рых те че ние за -

бо ле ва ния не из ме няет ся). Не кон т ро ли ру е мые при пад ки во вре мя

бе ре мен но сти мо гут трав ми ро вать как мать, так и плод. По э то му у

па ци ен тов с ус та но в лен ной ак тив ной эпи леп сией про ти во су до -

рож ная те ра пия долж на про дол жать ся во вре мя бе ре мен но сти. Сле -

ду ет кон т ро ли ро вать кле точ ный и био хи ми че ский со став кро ви,

осо бен но в тре ть ем три ме ст ре бе ре мен но сти, ко гда мо жет по тре -

бо вать ся по вы ше ние до зы ан ти кон вуль сан та. Это важ но, на при мер,
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при при е ме кар ба ма зе пи на, ко гда на блю да ет ся на ра с та ние уров ня

эс т ро ге на, ко то рый ус ко ря ет ме та бо лизм пре па ра та (та кое же вза -

и мо дей ст вие на блю да ет ся при при е ме ораль ных кон т ра цеп ти вов,

в этом слу чае тре бу ет ся уве ли че ние до зи ров ки для обо их пре па ра -

тов). На про тив, у па ци ен тов с ре мис си ей в те че ние двух и бо лее

лет при пла ни ро ва нии бе ре мен но сти долж на рас сма т ри вать ся воз -

мож ность от ме ны ан ти кон вуль сан тов. Эти ре ко мен да ции яв ля ют -

ся за ло гом пре ду пре ж де ния воз мож но го те ра то ген но го эф фе к та

пре па ра тов. Сле ду ет иметь в ви ду, что при ем вальп ро а та на трия мо -

жет быть ас со ци и ро ван с не ко то рым по вы ше ни ем ри с ка на ру ше -

ния фор ми ро ва ния нер в ной труб ки (гл. 18). Риск при ме не ния про -

ти во су до рож ных пре па ра тов мо жет быть умень шен про ве де ни ем

сле ду ю щих ме ро при я тий:

• Скрин нин го вые об сле до ва ния на ран них ста ди ях бе ре мен но сти

(ульт ра зву ко вое об сле до ва ние, оп ре де ле ние со дер жа ния аль фа-фе -

то про те и на)

• Про фи ла к ти че ский при ем фо ли е вой ки с ло ты (5 мг в день) — в

на сто я щее вре мя счи та ет ся, что ма к си маль ный эф фект до с ти га -

ет ся при при е ме фо ли е вой ки с ло ты во вре мя оп ло до тво ре ния

яй це клет ки, по э то му при ем ее ре ко мен до ван всем жен щи нам де -

то род но го воз рас та, ко то рые по лу ча ют про ти во су до рож ные пре -

па ра ты.

Корм ле ние гру дью не яв ля ет ся аб со лют ным про ти во по ка за ни ем к

при е му со в ре мен ных про ти во су до рож ных пре па ра тов. Ви та мин К

на зна ча ет ся ма те ри на по с лед нем ме ся це бе ре мен но сти и по с ле ро -

дов — вну т ри мы шеч но ма те ри и но во ро ж ден но му, ес ли мать при ни -

ма ла кар ба ма зе пин, фе ни то ин или фе но бар би тал.

Рас се ян ный скле роз — обо ст ре ния ред ко раз ви ва ют ся во вре -

мя бе ре мен но сти, од на ко есть по тен ци аль ный риск ухуд ше ния в

по с ле ро до вом пе ри о де. Име ю щи е ся дан ные про ти во ре чи вы, до с то -

вер ные све де ния о вли я нии бе ре мен но сти и 3-ме сяч но го по с ле ро -

до во го пе ри о да на те че ние рас се ян но го скле ро за от сут ст ву ют. По -

э то му при об су ж де нии пла ни ру е мой бе ре мен но сти ос но ва ний для

ра нее имев ших ме с то не га тив ных ре ко мен да ций нев ро ло гов нет.

Ос нов ным фа к то ром при при ня тии ре ше ния долж на быть спо соб -

ность жен щи ны с рас се ян ным скле ро зом уха жи вать в те че ние не -

сколь ких лет за ре бен ком, учи ты вая воз мож ность на ра с та ю щей ин -

ва лид но сти.

До б ро ка че ст вен ные опу хо ли, про те ка ю щие асим п том но, мо -

гут кли ни че ски про явить ся во вре мя бе ре мен но сти. Это мо гут быть
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ме нин ги о мы, как вну т ри че реп ные, так и спи наль ные, спо соб ные уве -

ли чи вать ся в раз ме ре, так как они, как правило, экс прес си ру ют ре -

цеп то ры эс т ро ге на. Аде но мы ги по фи за так же мо гут уве ли чи вать ся

во вре мя бе ре мен но сти.

Ди аг но сти ка ми г ре ни при бе ре мен но сти свя за на с оп ре де лен ны -

ми слож но стя ми. В ча ст но сти, в тре ть ем три ме ст ре бе ре мен но сти

мо жет воз ни кать вы ра жен ная ау ра с на ли чи ем по с ле ду ю щей го лов -

ной бо ли или без нее. Вы я в ле ние ми г ре ни в анам не зе и от сут ст вие

нев ро ло ги че ско го де фи ци та мо жет по мочь пра виль ной по ста нов ке

ди аг но за и обес пе чить аде к ват ную ин тер пре та цию бес по ко я щих па -

ци ент ку про яв ле ний.

Нев ро ло ги че ские рас строй ства, воз ни ка ю щие при бе ре мен но сти

Бе ре мен ность мо жет вы звать раз ви тие за бо ле ва ния de novo с во вле -

че ни ем не ко то рых от де лов цен т раль ной и пе ри фе ри че ской нер в -

ной си с те мы.

• Ко ра го лов но го моз га:
• эк лам пти че ские при пад ки, ас со ци и ро ван ные с ар те ри аль ной ги -

пер тен зи ей и про те и ну ри ей при бе ре мен но сти
• ин сульт, в ча ст но сти тром боз ве ноз ных си ну сов и тром боз кор -

ти каль ных вен, для ко то рых по с ле ро до вой пе ри од яв ля ет ся фа к -

то ром ри с ка (гл. 11)

• Ба заль ные ган г лии:
• дви га тель ные дис ки не зии, свя зан ные с по вы шен ным со дер жа ни -

ем эс т ро ге на (хо рея бе ре мен ных) (воз мож ны также при при е -

ме ораль ных кон т ра цеп ти вов)

• Ствол мозга и промежуточный мозг:
• син дром Вер ни ке–Кор са ко ва, воз ни ка ю щий вслед ст вие вод но-

элек т ро лит ных на ру ше ний при по втор ной рво те у бе ре мен ных

• Аку шер ские нейро па тии:
• иши ас в ре зуль та те про лап са по яс нич но го меж по звон ко во го дис -

ка; схо жие сим пто мы мо гут быть ре зуль та том сда в ле ния люм бо -

са краль но го спле те ния го лов кой пло да на позд них ста ди ях бе ре -

мен но сти
• бо лезнь Берн гард та–Ро та (парестетическая мералгия) (гл. 17)
• тун нель ный син дром за пя ст но го ка на ла как след ст вие на ру ше -

ния вод но го ба лан са во вре мя бе ре мен но сти
• па ра лич Бел ла, ча с то встре ча ет ся во вре мя бе ре мен но сти, осо бен -

но в тре ть ем три ме ст ре
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• ло ка ли за ция дру гих нев рал гий мо жет быть след ст ви ем по ра же -

ния дру гих нер вов, на при мер пле че во го спле те ния или меж ре -

бер ных нер вов
• син дром бес по кой ных ног не ред ко встре ча ет ся при бе ре мен-

но сти.

Ней ро он ко ло ги че ские за бо ле ва ния
Зло ка че ст вен ные но во об ра зо ва ния мо гут вы зы вать по ра же ние нер -

в ной си с те мы вслед ст вие воз дей ст вия сле ду ю щих ме ха низ мов:

• Пря мое или ме та ста ти че ское рас про стра не ние опу хо лей по ней -

рон ным или рас по ло жен ным ря дом стру к ту рам

• Нев ро ло ги че ское проявление опу хо лей, на хо дя щих ся на уда ле нии

от нер в ной си с те мы (па ра не опла сти че ский син дром)

• По с лед ст вия ле че ния.

Пер вич ные опу хо ли и ме та ста зы

Ис точ ни ка ми ме та ста зов в го лов ной мозг наи бо лее ча с то являются

опу хо ли мо лоч ных же лез, брон хов и же луд ка (рис.19.4). Ин т ра -

ме дул ляр ные ме та ста зы в спин ном моз ге ред ки. Ос т рое сда в ле -

ние спин но го моз га (гл. 15) мо жет быть след ст ви ем по ра же ния

по звон ков со лид ны ми опу хо ля ми, ко то рые обыч но по па да ют в

ко ст ную ткань из мо лоч ных же лез, брон хов, про ста ты, по чек, щи -

то вид ной же ле зы, а так же про яв ле ни ем лим фо мы или ми е ло мы

(рис. 19.5). Ин ва зия ме та ста зов в нер в ный ствол встре ча ет ся ред -

ко, од на ко пле че вое спле те ние мо жет быть на пря мую во вле че но

в ра ко вую опу холь мо лоч ной же ле зы или брон хов (гл. 17). Люм -

бо са краль ное спле те ние мо жет быть по ра же но опу хо лью ор га -

нов та за.

По ми мо по звон ков, воз мож но ме та ста ти че ское по ра же ние и дру -

гих стру к тур, рас по ло жен ных в не по сред ст вен ной бли зо сти от спин -

но го моз га: спи наль ное эпи ду раль ное про стран ст во (рак про ста ты,

лим фо ма) и обо лоч ки го лов но го моз га. Ме нин гит при зло ка че -
ст вен ных опу хо лях ред ко яв ля ет ся след ст ви ем со лид но го ра ка, ча -

ще таким образом про яв ля ют ся лим фо ма или лей ке мия. У па ци ен -

тов с асеп ти че ским ме нин ги том (гл. 14) ча с то на блю да ет ся па ра лич

не сколь ких че реп ных нер вов и по ра же ние спи наль ных ко реш ков.

Ди аг ноз под твер жда ет ся ци то ло ги ей СМЖ; про гноз при дан ном за -

бо ле ва нии не бла го при ят ный.
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Па ра нео пла сти че ские по ра же ния

Не ко то рые зло ка че ст вен ные опу хо ли, в ча ст но сти кар ци но ма брон -

хов (мел ко кле точ ный тип), мо лоч ных же лез, яич ни ков, а так же лим -

фо ма, да же ес ли и не про ра с та ют не по сред ст вен но в нервные стру -

к ту ры, мо гут вы зы вать раз лич ные нев ро ло ги че ские на ру ше ния. Эти

не ча с то встре ча ю щи е ся рас строй ства ре а ли зу ют ся вслед ст вие вли -

я ния гу мо раль ных ме ха низ мов, вклю чая вы ра бот ку ау то ан ти тел, свя -

зан ных с опу хо лью. Приведем при ме ры.

• Лим би че ская си с те ма — вос па ли тель ная ин фильт ра ция мо жет быть

ас со ци и ро ва на с ам не сти че ским син дро мом и эпи леп ти че ски ми

при пад ка ми («лим би че ский эн це фа лит»)
• Моз жеч ко вая ата к сия

• Син дром по ра же ния ство ла го лов но го моз га с ха о ти че ски ми дви -

же ни я ми глаз ных яб лок (оп со кло нус)

• Сенсорная по ли ней ро па тия

• Ми а сте ни че ский син дром Лам бер та–Ито на — на ру ше ние вы -

сво бо ж де ния аце тил хо ли на в нервно- мы шеч ном си нап се (гл. 17),

ас со ци и ро ван ное с мел ко кле точ ной кар ци но мой брон хов (у от -
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дель ных па ци ен тов от сут ст ву ют при зна ки зло ка че ст вен ной опу -

хо ли, од на ко про яв ле ние ее мо жет на сту пить че рез не ко то рое вре -

мя, да же че рез го ды, по с ле де бю та нервно-мы шеч ных на ру ше ний)

• Дер ма то ми о зит — мо жет быть ас со ци и ро ван с кар ци но мой брон -

хов или же луд ка, наи бо лее ча с то встре ча ю щей ся у муж чин сред -

него возраста.

Зло ка че ст вен ные но во об ра зо ва ния мо гут вы зы вать не ме та ста ти че -

ские нев ро ло ги че ские ос лож не ния дру ги ми ко с вен ны ми путями:

• На ру ше ния ме та бо лиз ма — ги по на т ри е мия в ре зуль та те не аде к -

ват ной се к ре ции ан ти ди у ре ти че ско го гор мо на, ги пер ка ли е мия

• Им му но су прес сия, в ча ст но сти лей ке мия, лим фо ма и последствия

ее ле че ния, при во дя щие к раз ви тию оп пор ту ни сти че ских ин фек -

ций (на при мер, про грес си ру ю щая муль ти фо каль ная лей ко эн це -

фа ло па тия) (гл. 14)

• Вы ра бот ка па ра про те и на при ми е ло ме ас со ци и ро ва на с раз ви ти -

ем по ли ней ро па тии и ино гда с по вы ше ни ем вяз ко сти кро ви, что

по вы ша ет риск ин фарк та моз га. Ми е лом ная нейро па тия мо жет

быть след ст ви ем ами ло ид ных от ло же ний.

Пос лед ст вия ле че ния ра ка

Лу че вая те ра пия мо жет со про во ж дать ся от сро чен ным нев ро ло ги -

че ским по ра же ни ем (за ча с тую через не сколь ко лет по с ле ле че ния),

в ча ст но сти ра ди а ци он ной пле к со па ти ей и ми е ло па ти ей.

Хи ми о те ра пия мо жет вы зы вать спе ци фи че ские нев ро ло ги че -

ские ос лож не ния, на при мер нейро па тию, вы зван ную вин кри сти ном

или цис пла ти ном.

За бо ле ва ния со еди ни тель ной тка ни
и дру гие си с тем ные вос па ли тель ные за бо ле ва ния

Си с тем ный ва с ку лит мо жет на ру шать кро во снаб же ние нер в ной

тка ни, что при во дит к ин фарк ту моз га при си с тем ной крас ной вол -

чан ке и узел ко вом пе ри ар те ри и те. При ва с ку ли тах ча ще на блю да ет -

ся по ра же ние vasa nervorum пе ри фе ри че ских нер вов, при во дя щее к

муль ти фо каль ной мо но ней ро па тии (муль ти фо каль ная мо но ней -
ро па тия) (гл. 17), встре ча ю щий ся при сле ду ю щих за бо ле ва ни ях:

• Рев ма то ид ном арт ри те

• Си с тем ной крас ной вол чан ке
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• Узел ко вом пе ри ар те ри и те

• Гра ну ле ма то зе Ве ге не ра.

Эти за бо ле ва ния со еди ни тель ной тка ни мо гут быть ас со ци и ро ва -

ны с дру ги ми спе ци фи че ски ми нев ро ло ги че ски ми ос лож не ни я ми:

• Рев ма то ид ный арт рит — ней ро па тия, воз ни ка ю щая при сда в ле нии

нерва, на при мер син дром за пя ст но го ка на ла; цер ви каль ная ми е -

ло па тия, осо бен но как ре зуль тат ат лан то а к си аль но го под вы ви ха

• Це ре б раль ная фор ма вол чан ки — де прес сия, пси хоз, эпи леп ти че -

ские при пад ки, хо рея, тре мор

• Узел ко вый пе ри ар те ри ит — асеп ти че ский ме нин гит, па ра лич че -

реп ных нер вов, тром боз вну т ри че реп ных ве ноз ных си ну сов

• Гра ну ле ма тоз Ве ге не ра — асеп ти че ский ме нин гит, па ре зы че реп -

ных нер вов, тром боз ве ноз ных си ну сов.

Ес те ст вен но, что мно гооча го вый вос па ли тель ный про цесс за ча с -

тую рас про стра ня ет ся на нер в ную си с те му:

• Си с тем ный скле роз — мо жет быть ас со ци и ро ван с по ли ми о зи том

и ин суль том, вы зван ным скле ро зом сон ной или по зво ноч ной ар -

те рий

• Бо лезнь Ше г ре на — по ли нейро па тия, обыч но с во вле че ни ем че -

реп ных нер вов, в ча ст но сти с ут ра той чув ст ви тель но сти вслед ст -

вие по ра же ния трой нич но го нер ва

• Сар ко и доз — наи бо лее ча с то про яв ля ет ся од но- или дву сто рон ни ми

пе ри фе ри че ски ми па ре за ми ли це во го нер ва. Воз мож ны ней ро па тия

зри тель но го нер ва, а так же пе ри фе ри че ская нейро па тия и ми о па тия.

Ней ро сар ко и доз, осо бен но в от сут ст вие си с тем ных про яв ле ний, мо -

жет по тре бо вать про ве де ния диф фе рен ци аль ной ди аг но сти ки с рас -

се ян ным скле ро зом, так как по ра же ния спин но го и го лов но го моз -

га, а так же вос па ли тель ные из ме не ния в ли к во ре мо гут иметь сход ные

про яв ле ния. Су ще ст ву ют бо лее чет кие сим пто мы сар ко и до за ЦНС,

про те ка ю ще го, в ча ст но сти, с по ра же ни ем ги по та ла му са, про яв ля ю -

щи е ся па то ло ги че ской сон ли во стью и несахарным ди а бе том

• Бо лезнь Бех че та — мо жет про яв лять ся нев ро ло ги че ски ми рас строй -

ства ми, сход ны ми с та ко вы ми при рас се ян ном скле ро зе, асеп ти -

че ском ме нин ги те или тром бо зе ве ноз ных си ну сов.

Ле че ние этих хро ни че ских вос па ли тель ных рас стройств очень

слож ное, обыч но тре бу ю щее при ме не ния кор ти ко сте ро и дов и им -

му но су прес со ров. По ра же ния, вы зван ные масс-эф фе к том или ком -

прес си ей (на при мер, боль шие сар ко ид ные гра ну ле мы в по лу ша ри -

ях го лов но го моз га или цер ви каль ная ми е ло па тия при рев ма тиз ме),

мо гут по тре бо вать хи рур ги че ско го ле че ния.
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Нев ро ло гия и пси хи а т рия
Ра бо та нев ро ло гов и пси хи а т ров пе ре се ка ет ся в не сколь ких об ла с тях.

• Ди аг но сти ка и ле че ние «ор га ни че ских» (см. ни же) пси хо син дро -

мов:
• ост рые — спу тан ные со сто я ния (де ли рий)
• хро ни че ские — де мен ция

• Ле че ние ал ко го лиз ма и нар ко ти че ской за ви си мо сти

• Пси хо ло ги че ские по с лед ст вия нев ро ло ги че ских за бо ле ва ний:
• тре вож ность и де прес сия, вто рич ные по от но ше нию к ди аг но зу

нев ро ло ги че ско го заболевания — эпи леп сия, ин суль т, рас се ян -

ный скле ро з, син дро м Гий е на–Бар ре (гл. 20), ней ро де ге не ра ции
• по боч ные эф фе к ты ле че ния; на при мер, пси хоз, вы зван ный при -

ме не ни ем сте ро и дов

• Пси хи че ские за бо ле ва ния, про яв ля ю щи е ся нев ро ло ги че ски ми сим -

пто ма ми.

Эта группа заболеваний ха ра к те ри зу ет ся слож но стью ди аг но сти -

ки и ле че ния, поэтому уместно ввести не ко то рые оп ре де ле ния.

• Со ма то форм ные рас строй ства — со сто я ния, при ко то рых фи -

зи каль ные про яв ле ния, не име ю щие фи зио ло ги че ской ос но вы, яв -

ля ют ся про яв ле ни ем пси хо ло ги че ско го кон фли к та

• «Функ ци о наль ные» рас строй ства — тер мин, в ря де слу ча ев при -

ме ня ю щий ся для опи са ния сим пто мов, име ю щих пси хо ло ги че ское

про ис хо ж де ние (в кли ни че ской пра к ти ке ис поль зу ет ся си но ним

«пси хо ген ные» рас строй ства). Не об хо ди мо уточ нить, что «функ -

ци о наль ные» рас строй ства под ра зу ме ва ют то, что при чи на воз -

ник но ве ния сим пто мов ле жит в на ру ше нии функ ций

ор га нов, а не в их стру к тур ных из ме не ни ях (сим пто мы, от но ся -

щи е ся к из ме не нию стру к ту ры, на зы ва ют ся «ор га ниче ски ми»).

У мно гих па ци ен тов с тре вож но стью при сут ст ву ют не гру бые нев -

ро ло ги че ские рас строй ства, та кие как па ралич, ане сте зия в ко неч -

но стях, в со че та нии с дру ги ми про яв ле ни я ми — боль в гру ди, серд -

це би е ние и дисп ноэ, ино гда до с ти га ю щие сте пе ни па ни че ской ата ки.

Эти сим пто мы обыч но со пут ст ву ют не про из воль ной ги пер вен ти -
ля ции. Ди аг ноз мо жет быть под твер жден про во ци ро ва ни ем сим -

пто мов при форсированном ды ха нии, а за тем их купированием пу -

тем ды ха ния че рез бу маж ный па кет.
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Ис те рия

Уме рен но вы ра жен ные и не спе ци фи че ские пси хо ген ные син дро мы

долж ны отли чать ся от про яв ле ний ис те рии. В по с лед нем слу чае па -

ци ен ты предъ я в ля ют жа ло бы на гру бые нев ро ло ги че ские на ру ше -

ния (на при мер, па ра лич, ане сте зию, сле по ту, ам не зию или тя же лую

по те рю со з на ния (ина че на зы ва е мую не эпи леп ти че ски ми при сту -

па ми, псев до при пад ка ми или ис те ри че ски ми су до ро га ми) в от сут -

ст вие ор га ни че ской при чи ны и при на ли чии пси хо ло ги че ско го кон -

фли к та. Дру гие па ци ен ты ис пы ты ва ют мно го чис лен ные сим пто мы,

вклю чая хро ни че скую боль в от сут ст вие фи зи че ско го за бо ле ва ния

и в со че та нии с на ру ше ни я ми лич но сти (по ли сим птом ная ис те рия

или со ма ти зированное расстройство).

Мо но сим птом ная ис те рия изу ча лась на ос но ве двух пси хо ди на -

ми че ских ме ха низ мов:

• Кон вер сия — па ци ент из бе га ет ду шев но го кон фли к та, пе ре во дя

тре во гу в фи зи кальные сим пто мы

• Дис со ци а ция — па ци ент от де ля ет свою ду хов ную сущ ность от

фи зи че ской.

Дру ги ми сло ва ми, та кие про яв ле ния яв ля ют ся си му ли ро ван ны ми,

но си му ли ро ван ным бес со з на тель но в от ли чие от си му ля ции на -
ме рен ной. Клас си фи ка ция дан ных рас стройств не сколь ко

затруднена, так как для мно гих обы ва те лей по ня тие «ис те рия» при -

об ре ло от ри ца тель ный от те нок. По э то му тер ми ны «кон вер си он ные

и дис со ци а тив ные рас строй ства» ис поль зу ют ся на рав не с тер ми ном

«ис те рия».

Кли ни че ские сим пто мы

По доз ре ния на ис те рию мо гут воз ник нуть в том слу чае, ес ли у па -

ци ен та име ют ся:

• Не ана то ми че ское рас про стра не ние па ре зов или ут ра ты чув ст ви -

тель но сти, ати пич ные про яв ле ния при пад ков, как, на при мер, на -

ру ше ние их по с ле до ва тель но сти

• От сут ст вие объ е к тив ных нев ро ло ги че ских при зна ков, та ких как

па ра лич мышц, из ме не ние реф ле к сов

• На ли чие по ло жи тель ных при зна ков си му ли ро ван ной ди с функ ции,

на при мер ан та го ни сти че ское на пря же ние мышц ко неч но сти, пред -

ста в ля е мой па ра ли зо ван ной

• За мет ный не до с та ток вни ма ния к тя же лым сим пто мам (la belle
indifference — пре крас ное бес чув ст вие)
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• Оче вид ность лич ной вы го ды в свя зи с име ю щим ся за бо ле ва ни ем:
• пер вич ная вы го да — бес со з на тель ное из бе га ние тре во ги и ду -

шев но го кон фли к та как ре зуль та та стрес со вой си ту а ции
• вто рич ная вы го да — за бо та и вни ма ние со сто ро ны се мьи, дру -

зей, мед пер со на ла, ко то ры ми па ци ент мо жет ма ни пу ли ро вать.

Ле че ние

Ди аг но сти ка ис те рии мо жет быть за труд ни тель на. Ин ст ру мен таль -

ное об сле до ва ние сле ду ет про ве с ти сра зу по с ле пер вич но го при е ма

и уве до мить па ци ен та о его нор маль ных ре зуль та тах. Сле ду ет из бе -

гать по втор ных об сле до ва ний.

Не кон фрон та ци он ный под ход наи бо лее эф фе к тивен. Пос ле объ -

яс не ния то го, что стресс мо жет быть при чи ной за бо ле ва ния, па ци -

ен ту мо жет по тре бо вать ся пси хо те ра пев ти че ская по мощь:

• Вы яв ле ние пси хо ло ги че ско го кон фли к та, ле жа ще го в ос но ве за бо -

ле ва ния

• По ве ден че ская те ра пия– под кре п ле ние при зна ков на сту пив ше го

улуч ше ния и иг но ри ро ва ние бес по мощ но го по ве де ния

• На зна че ние ан ти де прес сан тов по ка за но в слу чае ис те рии, вто рич -

ной по от но ше нию к де прес сии.

На ря ду с ука зан ны ми ме ра ми, па ци ен ту с ис те ри че ским па ра ли -

чом не сле ду ет от ка зы вать в про ве де нии лечебной физкультуры

(ЛФК), она бу дет спо соб ст во вать по сте пен но му улуч ше нию со сто я -

ния, при том что боль но му не при дет ся от ка зы вать ся от сво их жалоб.

Син дром хро ни че ской ус та ло сти
У не ко то рых па ци ен тов ос нов ным про яв ле ни ем за бо ле ва ния яв -

ля ет ся ощу ще ние ус та ло сти, при сут ст ву ю щей в те че ние ме ся цев

или да же лет, за ча с тую с на ру ше ни я ми кон цен т ра ции вни ма ния

и па мя ти. Не с мо т ря на то что такая ус та лость мо жет со про во ж дать

со ма ти че ские рас строй ства (ин фек ции, ги по ти ре оз, зло ка че ст вен -

ные но во об ра зо ва ния) или нев ро ло ги че ски е за бо ле ва ни я  (рас се -

ян ный скле роз, ми о па тия), у этих па ци ен тов мо жет не быть их

кли ни че ских про яв ле ний, что тре бу ет пол но цен но го об сле до ва -

ния для ис клю че ния этих со сто я ний (фор му ла кро ви, СОЭ, функ -

ция пе че ни).

310 Часть 2. Неврологические расстройства

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



Тер ми но ло гия и этио ло гия

Па ци ен ты и сред ст ва мас со вой ин фор ма ции за ча с тую на зы ва ют

дан ный син дром ми ал ги че ским эн це фа ло ми е ли том (МЭ). Од -

на ко это не пра виль но, так как мы шеч ная боль у не ко то рых па ци -

ен тов не имеет спе ци фи че ско го ха ра к тера, и ни у од но го из па -

ци ен тов не вы яв ля ют ся вос па ли тель ные из ме не ния в го лов ном

или спин но м моз ге.

О про ис хо ж де нии дан но го рас строй ства существуют по ляр ные

теории:

• Соматическая концепция. Боль шин ст во па ци ен тов и бла го тво ри -

тель ных ор га ни за ций на ря ду с не ко то ры ми врачами пред по ла га -

ют ор га ни че скую ос но ву дан но го со сто я ния, в ча ст но сти как след -

ст вие ати пич ной ре ак ции на пе ре не сен ную ин фек цию (по э то му

су ще ст ву ет еще бо лее за пу ты ва ю щее на зва ние — по стви рус ный
син дром ус та ло сти). Это по ня тие воз ни к ло вслед ст вие су ще ст -

во ва ния не ко то рых спе ци фи че ских за бо ле ва ний (на при мер, ви -

рус Эп штей на–Бар р), ас со ци и ро ван ных у мно гих боль ных с по -

сто ян ной ус та ло стью в те че ние ме ся цев по с ле вы здо ро в ле ния от

ост рой ин фек ции. Од на ко у мно гих па ци ен тов с син дро мом хро -

ни че ской ус та ло сти не бы ло вы яв ле но пред ше ст ву ю ще го ви рус но -

го за бо ле ва ния

• Пси хо ло ги че ская концепция. Мно гие нев ро ло ги и пси хи а т ры от -

ме ча ют схо жесть ме ж ду кли ни че ски ми сим пто ма ми син дро ма

хро ни че ской ус та ло сти и де прес сии. По э то му со сто я ние мо жет

рас це ни вать ся как ва ри ант со ма то форм но го рас строй ства с пси -

хо ло ги че ски ми ме ха низ ма ми, дей ст ву ю щи ми, как опи са но в пре -

ды ду щем раз де ле. Па ци ен ты мо гут с не охо той при ни мать дан -

ную ин тер пре та цию сво его за бо ле ва ния из-за спе ци фи че ского

со ци аль ного статуса, при су щего пси хи а т ри че ским ди аг но зам.

Кли ни че ские про яв ле ния

В до пол не ние к ос нов ным сим пто мам (ус та лость, на ру ше ние кон -

цен т ра ции внимания и па мя ти) у па ци ен тов мо гут выявляться другие

симптомы:

• Боль в мышцах груд ной клет ки или ко неч но стей

• Боль в су с та вах

• Го лов ная боль, го ло во кру же ние, па ре сте зии

• На ру ше ния сна

• Син дро м раз дра жен но го тол сто го ки шеч ни ка.
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Ле че ние

На и бо лее дей ст вен ный вариант — не осу ж да ю щий и не кон фликт -

ный под ход к па ци ен ту. Ес ли па ци ен та уда ет ся убе дить при ни мать

ан ти де прес сан ты (ами т рип ти лин, до ти е пин или ан ти де прес сан ты

но во го по ко ле ния, та кие как сер тра лин в низ ких до зи ров ках) и по -

лу чать до зи ро ван ную фи зи че скую на груз ку под на блю де ни ем врача

ЛФК с по сте пен ным ус лож не ни ем уп раж не ний, воз мож но улуч ше -

ние да же по с ле не сколь ких лет ин ва лид но сти.

Клю че вые положения
• Ме та бо ли че ская эн це фа ло па тия про яв ля ет ся ост ро, спу тан ным со -

з на ни ем или ко мой, ино гда ос лож ня ет ся эпи леп ти че ски ми при пад -
ка ми и дви га тель ны ми на ру ше ни я ми (тре мор, ми о кло нус, пор ха ю -
щий тре мор)

• Ти а ми но вая про фи ла к ти ка эн це фа ло па тии Вер ни ке не об хо ди ма у па -
ци ен тов, на хо дя щих ся в груп пе ри с ка — ал ко го ли ки с не пол но цен -
ным пи та ни ем и боль ные с не ук ро ти мой рво той

• Ди а бет мо жет вы зы вать у па ци ен тов пе ри фе ри че скую ней ро па тию,
на при мер сен сор ную ней ро па тию, ве ге та тив ную нев ро па тию, ди а бе -
ти че скую амио тро фию и па ра лич от сда в ле ния

• Бе ре мен ность мо жет из ме нить те че ние уже имеющегося нев ро ло ги -
че ско го за бо ле ва ния, а так же мо жет быть ас со ци и ро ва на со спе ци -
фи че ски ми нев ро ло ги че ски ми ос лож не ни я ми

• Зло ка че ст вен ная опу холь мо жет ока зы вать воз дей ст вие на нер в ную
си с те му как не по сред ст вен но (рас про стра не ние опу хо ли), так и ко с -
вен но (па ра не опла сти че ские на ру ше ния)

• Пси хи а т ри че ское за бо ле ва ние мо жет сопровождаться нев ро ло ги че -
ски ми сим пто ма ми.

Муль ти фо каль ная ней ро па тия при си с тем ном ва с ку ли те
Ис то рия бо лез ни. У 63-лет ней жен щи ны с бо лью в ле вой но ге рез ко раз -
вил ся син дром «сви са ю щей сто пы» и оне ме ние зад ней ча с ти сто пы. Дву мя
не де ля ми поз же ее ста ли бес по ко ить боль и ощу ще ние по ка лы ва ния в зо не
ин нер ва ции сре дин но го нер ва справа. Че рез не сколь ко дней по я ви лась сла -
бость в ле вой ру ке с бо лью и ощу ще ни ем по ка лы ва ни я до уров ня ло к те во го
су с та ва. За 2 го да до это го про хо ди ла курс ле че ния по по во ду ири та, год спу -
с тя раз ви лась ту го ухость на ле вое ухо. Ото ско пи че ское об сле до ва ние вы -
яви ло се роз ный сред ний отит. Нев ро ло ги че ское об сле до ва ние не вы яви ло
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дру гих по вре ж де ний че реп ных нер вов, кро ме свя зан ных с по те рей слу ха. Бы -
ли вы яв ле ны сла бость мел ких мышц ле вой ки с ти, а так же сла бость от ве де -
ния и про ти во по с та в ле ния боль шо го паль ца. Имел ся также син дром «сви са -
ю щей сто пы» с ле вой сто ро ны с вы ра жен ной сла бо стью сги ба те лей сто пы
ло дыж ки, па рез раз ги ба те ля боль шо го паль ца. Ахил ло вы реф ле к сы от сут ст -
во ва ли, по дош вен ные реф ле к сы со хра не ны. Обс ле до ва ние так же вы яви ло
от сут ст вие бо ле вой и та к тиль ной чув ст ви тель но сти в зо нах ин нер ва ции пра -
во го сре дин но го и ле во го ло к те во го нер вов. Име лось также сни же ние кож -
ной чув ст ви тель но сти на тыль ной сто ро не сто пы. Об щий ос мотр вы явил сед -
ло вид ную де фор ма цию но са. В ана ли зе пе ри фе ри че ской кро ви —
нор мо хром ная ане мия, СОЭ — 105 мм/ч. Кон цен т ра ция кре а ти ни на уме рен -
но по вы ше на.
Ком мен та рии. Пе ро не аль ный ле во сто рон ний па ра лич с по с ле ду ю щим по -
ра же ни ем пра во го сре дин но го и ле во го ло к те во го нер вов сви де тель ст ву ют
о муль ти фо каль ной ней ро па тии («мно же ст вен ный мо но нев рит»). Те че ние за -
бо ле ва ния, тя жесть, боль и очень вы со кое СОЭ го во рят в поль зу ише мии/ин -
фарк та от дель ных пе ри фе ри че ских нер вов, вы зван ной ва с ку ли том. Од но-
в ре мен ное во вле че ние верх них ды ха тель ных пу тей (сед ло вид ный нос, се -
роз ный отит вну т рен не го уха) и по чеч ная не до с та точ ность по з во ля ют пред -
по ло жить гра ну ле ма тоз Ве ге не ра. Не с мо т ря на то что ди аг ноз мо жет быть
под твер жден при се ро ло ги че ском ис сле до ва нии (на ли чие ан ти ней тро филь -
ных ци то плаз ма ти че ских ан ти тел), пе ред на ча лом кур со во го при ме не ния
силь но дей ст ву ю щих им му но су прес со ров в со че та нии с вы со ки ми до за ми
кор ти ко сте ро и дов тре бу ет ся био псия нер в ных ство лов и мышц для ги с то ло -
ги че ско го под твер жде ния не к ро ти зи ру ю ще го ва с ку ли та. К дру гим пер вич -
ным ва с ку ли там, ас со ци и ро ван ным с муль ти фо каль ной ней ро па ти ей,
относятся клас си че ский узел ко вый пе ри ар те ри ит и син дром Чур га–Стра ус -
са, вклю ча ю щий ней ро па тию, позд но де бю ти ру ю щую брон хи аль ную ас т му и
эо зи но фи лию.

Ис те рия
Ис то рия бо лез ни. У 24-лет ней жен щи ны по с ле ма ло го ги не ко ло ги че ско го
вме ша тель ст ва раз ви лись сла бость и оне ме ние в ниж них ко неч но стях. Функ -
ции мо че во го пу зы ря и ки шеч ни ка бы ли со хра не ны. При об сле до ва нии че -
реп ные нер вы и верх ние ко неч но сти в нор ме. Па ра лич мышц ниж них ко неч -
но стей от сут ст во вал, то нус в них нор маль ный, хо тя внеш не обе но ги вы гля де ли
па ра ли зо ван ны ми. Ко лен ные и ахил ло вы реф ле к сы в нор ме, по дош вен ные
реф ле к сы жи вые. При ис сле до ва нии чув ст ви тель но сти ока за лась сни жен ной
ви б ра ци он ная чув ст ви тель ность в ниж них ко неч но стях, боль ная оши ба лась
в оп ре де ле нии по ло же ния сто пы ча ще, чем ожи да ют ся слу чай ные ошиб ки.
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Бо ле вая и та к тиль ная чув ст ви тель ность ока за лись сни жен ы на обе их но гах с
рез кой гра ни цей в об ла с ти па ха. Об щее об сле до ва ние па то ло гии не вы яви ло;
по по ве де нию боль ной не бы ло за мет но бес по кой ст ва по по во ду сво его со сто -
я ния. МРТ го лов но го и спин но го моз га па то ло ги че ских из ме не ний не вы яви -
ло, так же нор маль ны ми были по ка за те ли нер в ной про во ди мо сти и ре зуль та -
ты ЭМГ. Дан ные ис сле до ва ния по з во ли ли ус та но вить со хран ность мы шеч но го
со кра ще ния ниж них ко неч но стей в от вет на элек т ри че скую сти му ля цию. При
бо лее де таль ном рас спро се был вы яв лен слож ный пси хо со ци аль ный фон, вклю -
чая на силь ст вен ные се к су аль ные кон та к ты в дет ст ве. Ис поль зуя ос то рож ный,
не кон фрон та ци он ный под ход, уда лось убе дить боль ную на чать ле че ние, вклю -
ча ю щее ЛФК с возрастающей нагрузкой и пси хи а т ри че скую по мощь, ко то рое
по сте пен но ста ло ока зы вать по ло жи тель ный эф фект.
Ком мен та рии. На функ ци о наль ную при чи ну за бо ле ва ния в дан ном слу чае
ука зы ва ет от сут ст вие объ е к тив ных нев ро ло ги че ских на ру ше ний, в ча ст но сти
нор маль ные реф ле к сы в ниж них ко неч но стях. Вы я в ляв ши е ся рас строй ства
чув ст ви тель но сти бы ли субъ е к тив ны ми, не со от вет ст во ва ли ана то ми че ско -
му рас пре де ле нию зон ин нер ва ции нер в ных об ра зо ва ний. В поль зу пси хо -
ген ной при чи ны за бо ле ва ния сви де тель ст во ва ли анам не сти че ские дан ные
и со сто я ние «la belle indifference». Важ ны ми ас пе к та ми ле че ния яв ля ют ся про -
ве де ние тща тель но го об сле до ва ния, ока зы ва ю ще го убе ж да ю щее воз дей ст -
вие на боль но го (и на пер со нал!) и ис клю че ние не обос но ван но го даль ней -
ше го об сле до ва ния, спо соб но го со з дать у па ци ен та мне ние о на ли чии у не го
тя же ло го за бо ле ва ния. В дан ной си ту а ции ре ко мен дуют ся не кон фрон та ци -
он ный под ход и ле че ние, со че та ю щее пси хи а т ри че скую по мощь и ЛФК, что
спо соб но обес пе чить воз мож ность па ци ен ту вы хо да из за бо ле ва ния. На се -
го д няш ний день ис тин ная ис те рия на блю да ет ся на мно го ре же, чем это пред -
по ла га лось в ра бо тах Шар ко и Фрей да, но тем не ме нее она встре ча ет ся в
пра к ти ке нев ро ло га.
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Гла ва 20

Не от лож ные со сто я ния в нев ро ло гии

Ос нов ные под хо ды к ле че нию боль ных с ост ры ми нев ро ло ги че ски -

ми рас строй ства ми бы ли рас смо т ре ны в предыдущих главах:

• Уг не те ние со з на ния (гл. 2)

• По вы шен ное вну т ри че реп ное да в ле ние (гл. 9 и 13)

• Ост рая ише мия сет чат ки, в ча ст но сти при ги ган то к ле точ ном ар -

те ри и те (гл. 9)

• Ин сульт, вклю чая суб арах но и даль ное кро во из ли я ние (гл. 11)

• Че реп но-моз го вая трав ма (гл. 13)

• Ме нин гит (гл. 14)

• Ком прес сия спин но го моз га и кон ско го хво ста (гл. 15)

• Ме та бо ли че ские на ру ше ния, вклю чая эн це фа ло па тию Вер ни ке (гл. 19).

Эта гла ва по свя ще на опи са нию со сто я ний, де таль но не рас смо т рен -

ных в этой кни ге ра нее, од на ко тре бу ю щих спе ци фи че ско го ле че ния.

Эпи леп ти че ский ста тус
Эпи леп ти че ский ста тус — по вто ря ю щи е ся при пад ки у па ци ен та, не

при хо дя ще го в со з на ние ме ж ду при сту па ми в те че ние 30 мин и бо -

лее. В дан ном слу чае тре бу ет ся сроч ная по мощь, так как ано к сия мо -

жет при ве с ти к не об ра ти мо му по вре ж де нию моз га и на сту п ле нию

ле таль но го ис хо да. Ле че ние вклю ча ет три эта па:

• Сроч ные ме ры по вос ста но в ле нию жиз нен ных функ ций — обес -

пе че ние про хо ди мо сти ды ха тель ных пу тей, под дер жа ние ды ха ния

и кро во об ра ще ния

• Кон т роль ча с то ты при пад ков

• Оп ре де ле ние при чи ны, вы звав шей эпи леп ти че ский ста тус, и уст -

ра не ние этой при чи ны (таб л. 20.1).

Спо со бы ку пи ро ва ния и пре ду пре ж де ния при пад ков под раз де-

ля ют ся в за ви си мо сти от кли ни че ской кар ти ны.

• Ста дия пред вест ни ков — ди а зе пам (10–20 мг) вну т ри вен но или

ре к таль но, по вто рить че рез 15 ми н, ес ли уг ро за эпи леп ти че ско го

ста ту са со хра ня ет ся. Аль тер на тив ным под хо дом яв ля ет ся вну т ри -

вен ное бо люс ное вве де ние кло на зе па ма (1–2 мг)

• Ран ний ста тус — пред поч ти тель но вве де ние бен зо ди а зе пи нов;

ло ра зе пам (обыч но 4 мг вну т ри вен но бо люс но, при не об хо ди мо -

сти воз мож но по втор ное вве де ние че рез 10 ми н)
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• Раз вив ший ся ста тус — бо люс ное вве де ние фе но бар би та ла

(10 мг/кг; 100 мг/мин) и/или фе ни то и на (15 мг/кг; 50 мг/мин с мо -

ни то рин гом ЭКГ). При ме не ние бен зо ди а зе пи нов (обыч но кло на -

зе пам, 0,5–1,5 мг/ч) мо жет по тре бо вать ся для ран не го ку пи ро ва -

ния при пад ков до вве де ния фе ни то и на, од на ко имеет риск раз ви тия

уг не те ния ды ха тель ной функ ции

• Реф ра к тер ный ста тус — ес ли при пад ки, не смо т ря на пред при -

ни ма е мые ме ры, про дол жа ют ся на про тя же нии бо лее 30 ми н, сле -

ду ет при ме нить об щий нар коз, ис поль зуя ти о пен тал (вну т ри вен -

но бо люс но), тре бу ет ся ис кус ст вен ная вен ти ля ция лег ких. До за

ти о пен та ла не долж на сни жать ся, до тех пор по ка со вре ме ни по -

с лед не го при пад ка не про шло 12 ч, при этом мо жет по тре бо вать -

ся мо ни то ринг ЭКГ (см. ни же), ес ли ис кус ст вен ная вен ти ля ция лег -

ких про во дит ся на фо не при ме не ния ми о ре ла к сан тов.

Обс ле до ва ние

Обс ле до ва ние боль но го с эпи леп ти че ским ста ту сом, по ми мо ус та -

но в ле ния при чи ны (таб л. 20.1), вклю ча ет следующее:

• ЭЭГ; це ля ми ис сле до ва ния яв ля ют ся:

• под твер жде ние эпи леп ти че ско й природы со сто я ния и ис клю -

че ние функ ци о наль ного характера за бо ле ва ния (псев до ста -
тус); в по с лед нем слу чае спе ци фи че ские из ме не ния ЭЭГ от -

сут ст ву ют

• мо ни то ри ро ва ние со сто я ния боль но го (как бы ло ука за но выше).

Ти т ра ция до зы ти о пен та ла до до с ти же ния концентрации, спо -

соб ной по да вить очаг па то ло ги че ской ак тив но сти
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Таб ли ца 20.1. При чи ны эпи леп ти че ско го ста ту са

Рас ст рой ст ва с пред ше ст ву ю щи ми при пад ка ми
От сут ст вие ре ак ции на про во ди мую те ра пию
При е м ал ко го ля

Без пред ше ст ву ю щих при пад ков
Трав ма
Ин фек ции (ме нин гит, эн це фа лит, абс цесс)
Опу холь
Ин сульт
Ме та бо ли че ские рас строй ства, ги по к сия
Пе ре до зи ров ка нар ко ти че ских пре па ра тов,

ал ко голь ная ин то к си ка ция
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• Оп ре де ле ние кон цен т ра ции ан ти кон вуль сан та в сы во рот ке кро ви:

• с це лью под дер жа ния долж ной кон цен т ра ции пре па ра та в сы -

во рот ке кро ви.

По мере ку пи ро ва ния эпи леп ти че ско го ста ту са у боль но го с пред -

ше ст ву ю щей эпи леп си ей не об хо ди мо во зоб но в лять пе ро раль ный

при ем ан ти кон вуль сан тов (при не об хо ди мо сти — че рез на зо га ст -

раль ный зонд). У боль но го с раз вив шим ся de novo ста ту сом те ра пев -

ти че ская та к ти ка оп ре де ля ет ся при чи ной за бо ле ва ния.

Ос т рые нер в но-мы шеч ные на ру ше ния ды ха ния
Сла бость ды ха тель ной му с ку ла ту ры мо жет раз вить ся у боль но го с по -

ра же ни ем пе ри фе ри че ских нер вов или на ру ше нием нер в но-мы шеч -

ной пе ре да чи. Ре же это мо жет быть свя за но с по ра же ни ем ды ха тель -

но го цен т ра или не по сред ст вен но с нервно-мы шеч ным за бо ле ва ни ем.

На и бо лее важ ным кри те ри ем ле гоч ной функ ции у боль но го с ост -

рым па ра ли чом ды ха тель ной му с ку ла ту ры яв ля ет ся жиз нен ный
объ ем лег ких. Сни же ние его до уров ня ме нее 1 л — по ка за ни е к пе -

ре во ду боль но го на ап па рат ное ды ха ние. Вме сте с тем, па ци ен там с

ожи да е мой ды ха тель ной не до с та точ но стью по ка зан ран ний пе ре -

вод на вспо мо га тель ное ды ха ние до на сту п ле ния кри ти че ско го уров -

ня жиз нен но го объ е ма лег ких.

Син дром Гий е на–Бар ре

Син дром Гий е на–Бар ре — ост рая вос па ли тель ная де ми е ли ни зи ру -

ю щая поли ней ро па ти я. У боль шин ст ва боль ных его раз ви тие свя за -

но с пред ше ст ву ю щей ин фек ци ей. Ха ра к тер но пре и му ще ст вен ное

по ра же ние дви га тель ных нер в ных во ло кон, в ча ст но сти ин нер ви ру -

ю щих ды ха тель ную и буль бар ную му с ку ла ту ру, в свя зи с чем за ча с -

тую боль ным тре бу ется не от лож ная по мо щь.

Этио ло гия и па то ге нез

При чи на за бо ле ва ния не впол не яс на, од на ко ос нов ным па то ге не -

ти че ским ме ха низ мом яв ля ет ся мно же ст вен ное вос па ли тель ное де -

ми е ли ни зи ру ю щее по ра же ние ак со нов пе ри фе ри че ских нер вов.

Пред по ла га ет ся ве ду щая роль ау то им мун ных ме ха низ мов, ко то рые

мо гут ак ти ви ро вать ся под дей ст ви ем раз лич ных ин фек ци он ных аген -

тов (таб л. 20.2).
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Кли ни че ские про яв ле ния

Боль в об ла с ти по яс ни цы и лег кие чув ст ви тель ные на ру ше ния (па -

ре сте зии в ко неч но стях) мо гут пред ше ст во вать на ра с та ю щей, вос -

хо дя щей, сим мет рич ной мы шеч ной сла бо сти. Вна ча ле раз ви ва ет -

ся па рез в ниж них ко неч но стях, за тем — в верх них, по с ле че го

мо гут во вле кать ся че реп ные нер вы, что про яв ля ет ся ди п ло пи ей,

диз арт ри ей, ди с фа ги ей с на заль ной ре гур ги та ци ей. Поз же по я в -

ля ет ся сла бость ды ха тель ной му с ку ла ту ры, воз мож но воз ник но ве -

ние сфин к тер ных на ру ше ний в ви де лож ных по зы вов на мо че ис -

пу с ка ние и его за держ кой. Те че ние за бо ле ва ния мо жет но сить

очень бы ст рый ха ра к тер — с на ра с та ни ем сим пто мов в те че ние

не сколь ких ча сов или дней, но, по оп ре де ле нию, оно не пре вы ша -

ет од но го ме ся ца. На ра ста ние сим пто ма ти ки мо жет пре кра щать -

ся на раз лич ной ста дии за бо ле ва ния — не ко то рые боль ные вы хо -

дят с ми ни маль ным нев ро ло ги че ским де фи ци том, дру гие мо гут

про во дить не де ли в па ла те ин тен сив но го на блю де ния, на хо дясь

на ап па ра те ис кус ст вен ной вен ти ля ции лег ких.

При ос мо т ре вы яв ля ет ся вя лый па ра лич ко неч но стей с ран ним

уг не те ни ем су хо жиль ных и пе ри о сталь ных реф ле к сов, как пра ви -

ло, при ми ни маль ных рас строй ствах чув ст ви тель но сти. По ра же -

ние че реп ных нер вов обыч но ог ра ни чи ва ет ся во вле че ни ем ли це -

во го нер ва и нер вов буль бар ной груп пы. Син дром
Мил ле ра–Фи ше ра ха ра к те ри зу ет ся кли ни че ски ми осо бен но стя -

ми, од ной из ко то рых яв ля ет ся уме рен ная вы ра жен ность па ре зов

(табл. 20.3). Ве ге та тив ная не ста биль ность при тя же лом те че нии

син дро ма Гий е на–Бар ре про яв ля ет ся ла биль но стью ар те ри аль но -

го да в ле ния и сер деч ны ми арит ми я ми.
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Таблица 20.2. Состояния, предшествующие развитию синдрома Гийена–
Барре

Ви ру сы                      Ци то ме га ло ви рус, ви ру с Эп штей на–Бар р,

ВИЧ

Ба к те рии                  Mycoplasma pneumoniae, Campylobacter jejuni

Вак ци на ция             На при мер, по с ле вак ци на ции про тив
ин фек ци он но го па ро ти та

Опе ра тив ные
вме ша тель ст ва
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Обс ле до ва ние и ди аг но сти ка

• Ре зуль та ты ана ли за СМЖ в боль шин ст ве слу ча ев по з во ля ют ус та -

но вить по вы шен ную кон цен т ра цию бел ка при нор маль ном со дер -

жа нии кле ток (бел ко во-кле точ ная дис со ци а ция), од на ко на ран -

них ста ди ях за бо ле ва ния ре зуль та ты ис сле до ва ния мо гут быть

нор маль ны ми

• Ис сле до ва ния ЭМГ и ско ро сти про ве де ния по нер в ным во лок нам

под твер жда ют пред по ло же ние о де ми е ли ни зи ру ю щей по ли ней -

ро па тии, од на ко на ран них ста ди ях за бо ле ва ния су ще ст вен ные из -

ме не ния мо гут от сут ст во вать

• При мер но у чет вер ти боль ных вы яв ля ют ся цир ку ли ру ю щие ан ти -

те ла к ган г ли о зи дам.

В си лу то го что ре зуль та ты об сле до ва ния за ча с тую ока зы ва ют ся

не га тив ны ми, ди аг но сти че ский по иск дол жен быть на пра в лен на ис -

клю че ние за бо ле ва ний, име ю щих сход ную кли ни че скую кар ти ну

(таб л. 20.4).
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Таб ли ца 20.4. Диф фе рен ци аль ная ди аг но сти ка при син дро ме
Гий е на–Бар ре

Ин фаркт ство ла моз га

Ос т рое по ра же ние спин но го моз га

По ли о ми е лит

Про чие ост рые ней ро па тии, в том чис ле обу сло в лен ные
пор фи ри ей, ва с ку ли та ми, ле кар ст вен ны ми
и дру ги ми ин то к си ка ци я ми (на при мер, свин цом)

Ми а сте ния

Бо ту лизм

Тя же лая ми о па тия

Ис те рия, си му ля ция

Таб ли ца 20.3. Син дром Мил ле ра–Фи ше ра

Оф таль мо п ле гия

Ата к сия

Ареф ле к сия

Па ре зы ко неч но стей ми ни маль но вы ра же ны
или от сут ст ву ют

Ас со ци и ро ван со спе ци фи че ски ми ан ти те ла ми
к ган г ли о зи дам
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Ле че ние и про гноз

В ста дии на ра с та ния сим пто мов не об хо ди мы ре гу ляр ный кон т роль

жиз нен ной ем ко сти лег ких и ЭКГ. Раз ви тие вы ра жен но го буль бар -

но го па ра ли ча с на ру ше ни ем гло та ния (риск ас пи ра ции слю ны), рез -

кое сни же ние жиз нен ной ем ко сти лег ких тре бу ют по ме ще ния боль -

но го в па ла ту ин тен сивной те ра пии и ре ше ния во п ро са о про ве де нии

ис кус ст вен ной вен ти ля ции лег ких и ус та нов ки на зо га ст раль но го

зон да. По ка за ни ем к этим ме ро при я ти ям яв ля ет ся не воз мож ность

уст ра не ния уг ро зы ас пи ра ции или кри ти че ское па де ние жиз нен ной

ем ко сти лег ких (и уров ня ок си ге на ции кро ви). Ран нее про ве де ние

тра хе о сто мии обес пе чи ва ет аде к ват ный ту а лет тра хеи и воз мож -

ность до с та точ ной вен ти ля ции лег ких.

Вы ра жен ные па ре зы ко неч но стей тре бу ют про ве де ния ак тив ной

ЛФК с це лью пре ду пре ж де ния кон т ра к тур и ре гу ляр ной сме ны по -

ло же ния для пре дот вра ще ния про леж ней. Для пре ду пре ж де ния тром -

бо за глу бо ких вен го ле ней сле ду ет два ж ды в день вво дить ге па рин

по 5000 ед. под кож но. Осо бо го вни ма ния тре бу ют ту а лет ро то вой

по ло с ти и ас пи ра ция се к ре та, а так же об ра бот ка склер.

Спе ци фи че ская им му но те ра пия не об хо ди ма боль ным с тя же лым

нев ро ло ги че ским де фи ци том с це лью умень ше ния вы ра жен но сти

по с лед ст вий за бо ле ва ния:

• Плаз ма фе рез или

• Вну т ри вен ное вве де ние вы со ких доз им му ног ло бу ли на (еже днев -

но, не ме нее пя ти дней).

Ука зан ный под ход к ле че нию обес пе чи ва ет бо лее бы строе улуч -

ше ние со сто я ния и сни жа ет риск ос лож не ний. Кор ти ко сте ро и ды не -

эф фе к тив ны.

Син дром Ги йена–Бар ре, как пра ви ло, мо но фа зное за бо ле ва ние,

удо в ле тво ри тель ное вос ста но в ле ние на блю да ет ся у 80% боль ных.

Од на ко вре мя, ко тор ое мо жет потребовать вос ста но в ле ние и до с -

ти же ние уров ня пол ной не за ви си мо сти в по все днев ной жиз ни, мо -

жет составлять до не сколь ких ме ся цев. На и бо лее ча с ты ми ос лож -

не ни я ми яв ля ют ся бо ле вые син дро мы, тре вож ные и де прес сив ные

рас строй ства, ко то рые за ча с тую ос та ют ся не рас по з нан ны ми.

Ле таль ный ис ход на сту па ет в 5–10% слу ча ев, при чи ной его яв -

ля ют ся сер деч ная арит мия, эм бо лия ле гоч ной ар те рии, сеп сис

вслед ст вие дли тель ной им мо би ли за ции. Бо лее 10% боль ных ос та -

ют ся ин ва ли да ми, в от дель ных слу ча ях воз мож ны обо ст ре ния за -

бо ле ва ния.
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Предикторы не бла го при ят но го ис хо да:

• По жи лой и стар че ский воз раст

• Бы строе на ра с та ние парезов

• Не об хо ди мость ис кус ст вен ной вен ти ля ции лег ких

• Вы яв ле ние ан ти тел к ган г ли о зи дам

• Пред ше ст ву ю щее за бо ле ва ние с ди а ре ей

• Вы ра жен ная ак со наль ная де ге не ра ция по ре зуль та там элек т ро фи -

зио ло ги че ско го иссле до ва ния.

Ми а сте ни че ский криз

Ми а сте ния (гл. 17) не ред ко про те ка ет с во вле че ни ем буль бар ной

му с ку ла ту ры, меж ре бер ных и диа фраг маль ных мышц. Ос т рая ди с-

функ ция этих мышц рас це ни ва ет ся как ми а сте ни че ский криз.

Дан ное со сто я ние сле ду ет от ли чать от хо ли нер ги че ско го
кри за, вы зван но го пе ре до зи ров кой ан ти хо ли нэ сте раз ных пре па -

ра тов и про я в ля ю ще го ся ги пер са ли ва ци ей, сле зо те че ни ем, пот ли -

во стью, тош но той, ми о зом на ря ду с мы шеч ной сла бо стью и фа с -

ци ку ля ци я ми.

Ми а сте ни че ский криз мо жет раз вить ся на лю бой ста дии ми а сте -

нии — как у боль ных с раз вер ну той кар ти ной заболевания, так и

в де бю те. В по с лед нем слу чае вна ча ле сле ду ет обес пе чить в пол -

ном объ е ме ре а ни ма ци он ные ме ро при я тия, вклю чая уст ран е ние

ды ха тель ной не до с та точ но сти, и по с ле это го ус та на в ли вать при -

чи ну за бо ле ва ния. На ли чие ды ха тель ных рас стройств, не со от вет -

ст ву ю щих вы ра жен но сти име ю щей ся брон холе гоч ной па то ло гии

(да же ес ли у па ци ен та име ет ся ин фек ци он ное по ра же ние ды ха -

тель но го тра к та), ми ни маль ные ука за ния на при зна ки буль бар ных

на ру ше ний или мы шеч ной сла бо сти лю бой ло ка ли за ции, в осо -

бен но сти у мо ло дых жен щин, долж ны вы звать по до з ре ние на на -

ли чие ми а сте ни че ско го кри за. Ди аг ноз мо жет быть под твер жден

те с том с эд ро фо ни ем (про зе ри но вый тест; гл. 17). Ука зан ная про -

це ду ра мо жет вы звать зна чи тель ное улуч ше ние со сто я ния боль -

но го, од на ко про во дить ее сле ду ет в ус ло ви ях, ко гда су ще ст ву ет

воз мож ность оказания не от лож ной по мо щи. Ра ннее на ча ло ле че -

ния, вклю ча ю щее обес пе че ние про хо ди мо сти ды ха тель ных пу тей,

ис кус ст вен ную вен ти ля цию лег ких, плаз ма фе рез или вну т ри вен -

ное вве де ние им му ног ло бу ли на, спо соб но обес пе чить бла го при -

ят ный ис ход за бо ле ва ния (гл. 17).
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Клю че вые положения
• Ве де ние боль но го с эпи леп ти че ским ста ту сом тре бу ет не мед лен ных

ре а ни ма ци он ных ме ро при я тий, купирования эпи леп ти че ских при пад -
ков, вы яв ле ния и уст ра не ния их при чи ны.

• Наи бо лее важ ным ди аг но сти че ским кри те ри ем у боль ных с нер в но-
мы шеч ной ды ха тель ной не до с та точ но стью яв ля ет ся оп ре де ле ние
жиз нен ной ем ко сти лег ких, сни же ние ее до уров ня 1 л тре бу ет вспо -
мо га тель ной вен ти ля ции легких.

Син дром Гий е на–Бар ре
Ис то рия бо лез ни. У 32-лет не го муж чи ны раз ви лось же лу доч но-ки шеч ное
за бо ле ва ние с ди а ре ей. Че рез 2 не де ли по я ви лась жгу чая боль в меж ло па -
точ ной об ла с ти, ки с тях и сто пах. На сле ду ю щий день был гос пи та ли зи ро ван
вслед ст вие раз вив шей ся сла бо сти в но гах и не воз мож но сти са мо сто я тель -
но хо дить. При ос мо т ре от ме ча ет ся дву сто рон няя сла бость ми ми че ских мышц,
уме рен но вы ра жен ный па рез верх них и ниж них ко неч но стей, сни же ние су -
хо жиль ных реф ле к сов в от сут ст вие па то ло ги че ских стоп ных реф ле к сов, сни -
же ние бо ле вой чув ст ви тель но сти по ти пу «но с ков и пер ча ток», а так же сни -
же ние ви б ра ци он ной чув ст ви тель но сти на сто пах. В СМЖ об на ру же но
по вы ше ние со дер жа ния бел ка до 1,7 г/л в от сут ст вие кле ток и при нор маль -
ном уров не глю ко зы. Ско рость про ве де ния им пуль са по нер в ным во лок нам
и ЭМГ — в пре де лах нор мы. На следу ю щий день от ме че но по я в ле ние за труд -
не ний при гло та нии и сни же ние жиз нен ной ем ко сти лег ких до 2,7 л ут ром и
до 1,3 л ве че ром. Боль ной был от пра в лен в от де ле ние ин тен сив ной те ра пии,
ин ту би ро ван и пе ре ве ден на вспо мо га тель ное ды ха ние. Про ве де но вну т ри -
вен ное ле че ние вы со ки ми до за ми им му ног ло бу ли на.
Ком мен та рии. У боль но го име ет ся ти пич ная кли ниче ская кар ти на тяже ло го
те че ния син дро ма Ги йе на–Бар ре с пред ше ст ву ю щей ин фек ци ей (ве ро ят но,
вызванной Camupylobacteri), пре об ла да ние дви га тель ных на ру ше ний при уме -
рен но вы ра жен ных чув ст ви тель ных рас строй ст вах, бел ко во-кле точ ная дис -
со ци а ция в СМЖ, бы строе про грес си ро ва ние ды ха тель ной не до с та точ но сти.
Ре зуль та ты элек т ро фи зио ло ги че ского ис сле до ва ния ока за лись пра к ти че ски
нор маль ны ми в на ча ле за бо ле ва ния, од на ко в по с ле ду ю щем они под твер ди -
ли пред по ло же ние о на ли чии де ми е ли ни зи ру ю щей поли ней ро па тии. Важ ны -
ми ме ро при я ти я ми, ко то рые про во ди лись в от де ле нии ин тен сив ной те ра пии,
ока за лись ЭКГ-мо ни то ринг, корм ле ние че рез на зо га ст раль ный зонд, ЛФК и
се ст рин ский уход, а так же про фи ла к ти ка ве ноз но го тром бо за.
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Гла ва 21

Ней ро ре а би ли та ция

Не с мо т ря на зна чи тель ные ус пе хи в раз ра бот ке но вых ме ди ка мен -

тоз ных и хи рур ги че ских ме то дов ле че ния, мно гие па ци ен ты с нев -

ро ло ги че ски ми за бо ле ва ни я ми ут ра чи ва ют тру до спо соб ность или

спо соб ность к са мо об слу жи ва нию. Ин ва ли ди за ция мо жет быть как

стой кой, ста биль ной, так и про грес си ру ю щей. Воз мож ны е след ст -

ви я  такого состояния:

• Ут ра та спо соб но сти к пе ре дви же нию (вслед ст вие па ра ли ча, спа -

сти ки, ата к сии, эк с т ра пи ра мид ных на ру ше ний, рас стройств чув -

ст ви тель но сти, ап ра к сии)

• Рас строй ства функ ции та зо вых ор га нов; ког ни тив ные на ру ше ния

(де мен ция, афа зия, рас строй ства зри тель но го вос при ятия)

• Эмо ци о наль ные рас стройства (тре во га, де прес сия, ут ра та уве рен -

но сти в се бе, на ру ше ние мо ти ва ции)

• Хро ни че ская боль.

За да ча ней ро ре а би ли та ции — ма к си маль но воз мож ное вос ста но -

в ле ние са мо сто я тель но сти па ци ен та в со от вет ст вии с ха ра к те ром

име ю ще го ся за бо ле ва ния и ин ди ви ду аль ны ми по треб но стя ми. Не

сле ду ет сме ши вать по ня тия ин ва ли ди за ции и не дее спо соб но сти. Так,

ма те ма тик, па ра ли зо ван ный вслед ст вие по ра же ния спин но го моз га,

ос та ет ся дее спо соб ным в рам ках сво ей спе ци аль но сти, хо тя и яв ля -

ет ся ин ва ли дом.

Оп ти маль ные спо со бы ней ро ре а би ли та ции ос но ва ны на ра бо те

мультидисциплинарной ко ман ды, где и вра чеб ный, и вспо мо га тель -

ный пер со нал вы пол ня ет еди ную за да чу. Кон к ретные ме ро при я тия

со сто ят в сле ду ю щем.

Лечебная физкультура (ЛФК)

За да ча врача ЛФК в ост рой ста дии боль шинс тва нев ро ло ги че с-ких за -

бо ле ва ний сво дит ся к обес пе че нию про хо ди мо сти ды ха тель ных пу -

тей и ды ха ния, а так же к фор му ли ро ва нию ре ко мен да ций от но си -

тель но пра виль но го по ло же ния ко неч но стей. Врачи ЛФК, как и

ме ди цин ские се ст ры, луч ше ос таль но го ме ди цин ско го пер со на ла

вла де ют ме то да ми пе ре ме ще ния и пе ре во ра чи ва ния боль но го, на -

при мер спо со бами пе ре са жи ва ния па ци ен та с кро ва ти в крес ло.

В по с ле ду ющ ем по мощь врача ЛФК не об хо ди ма при вос ста но в ле -

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



нии у боль но го дви га тель ных на вы ков, кор рек ции спа стич но сти,

обу че ния ходь бе при по мо щи вспо мо га тель ных ин ст ру мен тов (ко -

с ты ли, ма неж, опо ры), на ло же ние шин или лон гет при па ре зе сто -

пы или ки с ти. Ме ро при я тия по вос ста но в ле нию на вы ков ходь бы

вклю ча ют уп раж не ния для под дер жа ния рав но ве сия при по ра же нии

моз жеч ка или ве с ти бу ляр но го ап па ра та, уст ра не ние па ре зов и спа -

стич но сти.

Тру до те ра пия

Од ной из важ ных за дач спе ци а ли ста яв ля ет ся оцен ка сте пе ни не за -

ви си мо сти при вы пол не нии по все днев ной ак тив но сти вслед ст вие пе -

ре не сен но го за бо ле ва ния. С этой це лью ис поль зу ет ся уни фи ци ро -

ван ная ко ли че ст вен ная шка ла оцен ки по все днев ной ак тив но сти

(опросник Activities of Daily Living), которая включает такие пункты,

как спо соб но сть са мо сто я тель но при ни мать пи щу, умы вать ся, оде -

вать ся, пе ре дви гать ся (в ча ст но сти, пе ре са жи вать ся с кро ва ти на стул,

поль зо вать ся крес лом-ка тал кой, пре одо ле вать сту пень ки) и пр.

Оц ен ка тя же сти ин ва ли ди за ции и на ча ло вос ста но ви тельных

мероприятий на чи на ют ся в ус ло ви ях ста ци о на ра и впо след стие про -

должаются до ма. Со ве ты спе ци а ли ста могут по тре бо вать ся при уст -

рой ст ве бы та па ци ен та — наи бо лее удоб ное рас по ло же ние сту пе -

нек, по руч ней, вы бор удоб но го ин ва лид но го крес ла и пр.

Ло го пе ди че ские за ня тия

Ко неч ная эф фе к тив ность ло го пе ди че ских за ня тий в вос ста но в ле -

нии ре чи не все гда оче вид на. Тем не ме нее сам боль ной и уха жи -

ва ю щие за ним в до маш них ус ло ви ях ли ца долж ны по лу чить ма к -

си маль но пол ную ин фор ма цию о спо со бах об ще ния с пациентом

с рас строй ствами ре чи. Ло го пе ди че ские со ве ты так же важ ны па -

ци ен там с тя же лой диз арт ри ей, в ча ст но сти цен ны ре ко мен да ции

спе ци а ли ста по вы бо ру оп ти маль ной мо де ли элек трон ных уст -

ройств, на при мер, для па ци ен тов с па ра ли зо ван ны ми ко неч но стя -

ми вслед ст вие бо ко во го амио тро фи че ско го скле ро за. Имен но ло -

го пед дол жен оце нить спо соб ность боль но го к гло та нию. На ли чие

тя же лой ди с фа гии мо жет по тре бо вать про ве де ние чрескожной
эн до ско пи че ской га ст ро сто мии, при ко то рой зонд для по да чи

пи щи вво дит ся не по сред ст вен но в по лость же луд ка че рез от вер -

стие в брюш ной стен ке.
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Ней роп си хо ло гия

Пси хо ло ги при ни ма ют уча стие в ди аг но сти ке ког ни тив ных на ру ше -

ний и оцен ке сте пе ни их вы ра жен но сти (гл. 3). Воз мож но их уча -

стие в ком п ле к се ре а би ли та ци он ных ме ро при я тий у боль ных с ор -

га ни че ским по ра же ни ем го лов но го моз га.

Со ци аль ная служба

Кон такт с со ци аль ны ми служ ба ми и сход ны ми по сво ему на зна -

че нию ор га ни за ци я ми дол жен быть ус та но в лен еще до то го, как

ин ва ли ди зи ро ван ный па ци ент по ки нет от де ле ние не от лож ной

по мо щи. Не об хо ди мо оп ре де лить, смо жет ли па ци ент вер нуть ся

к преж ней по все днев ной де я тель но сти в пол ном объ е ме; ес ли тре -

бу ет ся по мощь ме ди цин ско го пер со на ла, то в ка ком объ е ме и на -

сколь ко она ока жет ся не об хо ди мой в до маш них ус ло ви ях. Воз -

вра ще ние до мой мо жет по тре бо вать раз лич ных форм по мо щи,

вклю чая обес пе че ние си дел кой или ме ди цин ской се ст рой для

боль ных с тя же лой ин ва ли ди за ци ей. Боль шое зна че ние име ют ре -

ко мен да ции со ци аль ных ра бот ни ков по ма те ри аль но му обес пе -

че нию ин ва ли дов. В том слу чае, ес ли боль ной не в со сто я нии са -

мо сто я тель но уп ра в лять сво и ми фи нан са ми, не об хо ди мо

при зна ние его не дее спо соб ным в ус та но в лен ном за ко ном по ряд -

ке. На ко нец, мо жет по тре бо вать ся ре ше ние про б ле мы тру до уст -

рой ст ва боль но го. Тя же лое нев ро ло ги че ское за бо ле ва ние мо жет

пол но стью ис клю чить воз мож ность про дол же ния тру до вой де я -

тель но сти, то г да как в ре зуль та те вос ста но ви тель ной те ра пии па -

ци ент смо жет вы пол нять ра бо ту в об лег чен ных ус ло ви ях. Да же в

том слу чае, ес ли тру до спо соб ность па ци ен та од но знач но вос ста -

но в ле на, для во зоб но в ле ния тру до вой де я тель но сти по с ле пе ре -

не сен но го тя же ло го нев ро ло ги че ско го за бо ле ва ния тре бу ет ся пе -

ри од адап та ции.

Спе ци фи че ские под хо ды к ве де нию боль ных
с не ко то ры ми нев ро ло ги че ски ми син дро ма ми

Па ра п ле гия

Вне за ви си мо сти от при чи ны тя же ло го по ра же ния спин но го моз га

(трав ма, рас се ян ный скле роз) су ще ст ву ют об щие на пра в ле ния ока -

за ния по мо щи та ким боль ным.
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Кож ные по кро вы

Про леж ни у ле жа че го боль но го мо гут раз ви вать ся ис клю чи тель но

бы ст ро, наи бо лее ча с то они ло ка ли зо ва ны в ме с тах ко ст ных вы сту -

пов (се да лищ ные буг ры, пят ки, ло к ти, боль шие вер те лы). К раз ви тию

про леж ней пред рас по ла га ют на ру ше ния чув ст ви тель но сти и сни же -

ние мас сы те ла. Пре ду пре ж де ние про леж ней аб со лют но не об хо ди мо

у боль ных с ри с ком их раз ви тия. Обя за тель ны ми яв ля ют ся пе ре во ра -

чи ва ние па ци ен та с бо ку на бок че рез ка ж дые 2 ч, под дер жа ние кож -

ных по кро вов в чи с том су хом со сто я нии, ис поль зо ва ние спе ци аль -

ных ма т ра сов, рав но мер но рас пре де ля ю щих да в ле ние по по верх но сти

те ла и ис клю ча ю щих трав ма ти за цию при пе ре ме ще нии боль но го. Ве -

де ние боль но го с уже раз вив ши ми ся про леж ня ми ос но ва но на тех же

прин ци пах, од но вре мен но обес пе чи ва ет ся пол но цен ное пи та ние боль -

но го, про во дит ся ту а лет по ра жен ной об ла с ти с уда ле нием су хих ко -

рок. Ино г да тре бу ет ся ис сече ние не к ро ти зи ро ван ных тка ней с по с -

ле ду ю щим уши ва ни ем ра ны или пла сти кой кож ных по кро вов.

Мо че вой пу зырь

При по ра же нии спин но го моз га на вы со ком уров не у боль но го мо -

жет быть со хра нен кон т роль мо че ис пу с ка ни я. Не об хо ди мы ми ус ло -

ви я ми яв ля ют ся со хран ность ниж них от де лов спин но го моз га и кон -

ско го хво ста, а так же от сут ст вие вто рич но го по ра же ния стен ки

мо че во го пу зы ря вслед ст вие ин фек ции или пе ре рас тя же ния. В це -

лом, объ ем и ха ра к тер ме ди цин ской по мо щи та ким боль ным оп ре -

де ля ют ся ха ра к те ром ди зу ри че ских на ру ше ний. Для ди аг но сти ки

двух ос нов ных ва ри ан тов по ра же ния тре бу ет ся уро ди на ми че ское

об сле до ва ние.

• Ги пер реф ле к сия мо че во го пу зы ря с ча с ты ми им пе ра тив ны ми

по зы ва ми, ни к ту ри ей и не дер жа ни ем вслед ст вие уг не те ния реф ле к -

са опо рож не ния. Ле че ние вклю ча ет при ме не ние хо ли но ли ти ков и в

слу чае при со е ди не ния инфек ци он ных ос лож не ний — ан ти био ти ков

• Дис си нер гия де т ру зо ра и сфин к те ра — ги пе ра к тив ный мо че -

вой пу зырь со кра ща ет ся на фо не со кра щен но го сфин к те ра, что

при во дит к за держ ке мо че ис пу с ка ния и, как след ст вие, при со е ди -

не нию ин фек ции. Ле че ние вклю ча ет при ме не ние хо ли но ли ти ков

и пе ри о ди че скую са мо сто я тель ную ка те те ри за цию.

Сво ев ре мен но на ча тое ле че ние по з во ля ет из бе жать не об хо ди мо -

сти ус та нов ки по сто ян но го ка те те ра и ри с ка воз ник но ве ния тя же -

локу пи ру е мой ин фек ции мо че вы во дя щих пу тей.
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Тол стый ки шеч ник

Хро ни че ские за по ры и не дер жа ние ка ла не ред ко на блю да ют ся у

боль ных с тя же лым по ра же ни ем спин но го моз га. Не об хо ди мо ран -

нее на ча ло ле че ния с це лью пре ду пре ж де ния этих на ру ше ний. Аде -

к ват ная та к ти ка ве де ния боль но го вклю ча ет:

• Обес пе че ние до с та точ но го объ е ма пи щи, при не об хо ди мо сти до -

ба в ля ет ся рас ти тель ная клетчатка

• До с та точ ное по треб ле ние жид ко сти

• Аде к ват ное при ме не ние сла би тель ных; у мно гих боль ных стул мо -

жет быть нор ма ли зо ван со че тан ным при ме не ни ем пре па ра тов,

ока зы ва ю щих раз дра жа ю щее дей ст вие на ки шеч ник, и пре па ра -

тов, об лег ча ю щих про хо ж де ние ка ло вых масс

• Из бе га ние чрез мер но го при ме не ние опио ид ных анал ьге ти ков.

При стой ком за по ре при ме ня ют ся очи сти тель ные клиз мы, при не -

об хо ди мо сти — руч ное уда ле ние ка ло вых масс.

По ло вая функ ция

Вслед ст вие то го что боль ные с па ра пле ги ей не ред ко из бе га ют жа лоб

на по ло вые рас строй ства, сле ду ет про во дить ак тив ный оп рос с це лью

их вы яв ле ния. По доб ная та к ти ка мо жет по мочь как са мо му боль но му,

так и его парт не ру из бе жать це ло го ря да пси хо ло ги че ских про б лем.

Им по тен ция вслед ст вие эре к тиль ной ди с функ ции мо жет по -

тре бо вать при ме не ния пе ниль ных инъ ек ций па па ве ри на или про -

стаг лан ди нов. В ря де слу ча ев мо гут быть ис поль зо ва ны ва ку ум ные

уст рой ст ва и пе ро раль ные ва зо ди ла та то ры (гл. 16).

У жен щин с па ра пле ги ей се к су аль ная ди с функ ция мо жет быть на -

ру ше на вслед ст вие по вы шен но го по спа сти че ско му ти пу то ну са,

ко гда ниж ние ко неч но сти фи к си ро ва ны в по ло же нии раз ги ба ния

и при ве де ния. По ми мо со в ме ст но го об су ж де ния про б ле мы, по ло -

жи тель ный эф фект может быть до с тиг нут при при ме не нии ми о -

ре ла к сан тов.

Ко неч но сти

Пас сив ные дви же ния в па ра ли зо ван ных ко неч но стях не об хо ди мы

как сред ст во пре ду пре ж де ния кон т ра к тур. Сле ду ет из бе гать тя же -

лых оде ял, спо соб ных ока зы вать из лиш нее да в ле ние на па ра ли зо -

ван ные ко неч но сти и при во дить к раз ви тию па ра ли чей от сда в ле -

ния. Учи ты вая дли тель ную им мо би ли за цию, не об хо ди мо про во дить
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про фи ла к ти ку тром бо за вен го ле ней и тром бо эм бо лии ле гоч ной ар -

те рии (ком прес си он ные чул ки, под кож ное вве де ние ге па ри на).

Ле че ние спа стич но сти под ра зу ме ва ет уча стие врача ЛФК. На и -

бо лее ча с то при ме ня е мым ми о ре ла к сан том яв ля ет ся ба к ло фен.

Не до стат ком пре па ра та яв ля ет ся сни же ние мы шеч но го то ну са це -

ной раз ви тия мы шеч ной сла бо сти, при этом пре и му ще ст вом яв -

ля ет ся воз мож ность как перораль но го, так и ин т ра те каль но го вве -

де ния. Дру ги ми ши ро ко ис поль зу е мы ми пре па ра та ми яв ля ют ся

дан т ро лен, диазепам и ти за ни дин. В слу ча е тя же лой спа стич но сти

аль тер на ти вой ин т ра те каль но го при ме не ния ба к ло фе на яв ля ет ся

вве де ние пре па ра тов бо ту ло то к си на в по ра жен ные мыш цы, в наи -

бо лее тя же лых слу ча ях — хи рур ги че ское вме ша тель ст во (те но то -

мия).

Про чие об щие ме ди цин ские ре ко мен да ции

Обя за тель ным яв ля ет ся обес пе че ние до с та точ но ка ло рий но го ра -

ци о на и аде к ват но го ко ли че ст ва жид ко сти, так как мно гие из пе ре -

чис лен ных ос лож не ний обу сло в ле ны имен но сни же ни ем мас сы те -

ла и де гид ра та ци ей. Те че ние за бо ле ва ния и ле таль ность во мно гом

оп ре де ля ют ся раз ви ти ем со пут ст ву ю щих ин фек ци он ных ос лож не -

ний (уро ло ги че ских, брон хо ле гоч ных, свя зан ных с про леж ня ми).

Боль шое вни ма ние тре бу ет ся для свое вре мен ной ди аг но сти ки эмо -

ци о наль ных на ру ше ний, в ча ст но сти де прес сии, у боль ных с тя же -

лой ин ва ли ди за ци ей.

Ин сульт

Боль шин ст во ре ко мен да ций по ве де нию боль но го с па ра пле ги ей в

пол ной ме ре при е м ле мы и для боль но го с ге ми п ле ги ей. Боль ных с

тя же лым ин суль том це ле со об раз но гос пи та ли зи ро вать в ин сульт -
ные бло ки, где в ле чеб ном про цес се мо гут при ни мать уча стие спе -

ци а ли сты раз лич но го про фи ля. Сход ные прин ци пы при е м ле мы и

для боль ных с тя же лой че реп но-моз го вой трав мой. Же ла тель но,

что бы в ин сульт ном бло ке име лись воз мож но сти как для ве де ния

боль но го с ост рым ин суль том, так и для обес пе че ния ре а би ли та ци -

он ных ме ро при я тий. К со жа ле нию, хо ро шо от ра бо тан ные прин ци -

пы ве де ния та ких боль ных да ле ко не все гда со блю да ют ся по с ле вы -

пи с ки боль но го из спе ци а ли зи ро ван но го от де ле ния. Сле ду ет уде лять

вни ма ние раз ме ще нию боль но го в па ла те. Так, па ци ен та с об шир -
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ным ин суль том, с по ра же ни ем суб до ми нан то го по лу ша рия, с вы ра -

жен ны ми на ру ше ни я ми спо соб но сти к кон цен т ра ции внимания и

иг но ри ро ва нием сле ду ет так раз ме с тить в па ла те, что бы он имел

воз мож ность ма к си маль но пол но го об зо ра, но не в от да лен ный угол,

где по ток сен сор ной ин фор ма ции ока жет ся ми ни маль ным. Сход -

ным об ра зом па ра ли зо ван ная ру ка боль но го долж на по ко ить ся на

лон ге те, но не сви сать сво бод но с кро ва ти во из бе жа ние ри с ка раз -

ви тия вы ви ха в пле че вом су с та ве или фор ми ро ва ния син дро ма «за -

мо ро жен но го пле ча».

Хро ни че ская боль

Хро ни че ской счи та ет ся боль, про дол жа ю ща я ся на про тя же нии трех

и бо лее ме ся цев. Ле че ние та ких боль ных мо жет быть за труд ни тель -

ным и по тре бо вать на блю де ния в спе ци а ли зи ро ван ной кли ни ке.

В том слу чае, ес ли у боль но го нет зло ка че ст вен но го но во об ра зо -

ва ния, яв ля ю ще го ся ис точ ни ком бо ле вых ощу ще ний, в ос но ве раз -

ви тия хро ни че ской бо ли мо гут ле жать два ме ха низ ма:

• Но ци цеп тив ная боль воз ни ка ет при сти му ля ции ре цеп то ров (но -

ци цеп то ров), чув ст ви тель ных к сти му лам, по вре ж да ю щим тка ни

• Ней ро патическая боль воз ни ка ет вслед ст вие ди с функ ции нер -

в ной си с те мы в от сут ст вие ак ти ва ции но ци цеп то ров.

При ве ден ное де ле ние пред ста в ля ет ся весь ма важ ным, так как

под ра зу ме ва ет раз лич ные под хо ды к ле че нию. Ос нов ные раз-

ли чия но ци цеп тив ной и ней ро патической бо ли пред ста в ле ны в

таб л. 21.1. На пра к ти ке да ле ко не все га уда ет ся точ но раз гра ни чить

ука зан ные ви ды бо ли. На при мер, но ци цеп тив ная боль, воз ни ка ю -

щая при ди с функ ции фа се точ ных су с та вов поясничных

по звон ков, мо жет си му ли ро вать нейропатическую боль при по ра -

же нии се да лищ но го нер ва. На ко нец, воз мож но со су ще ст во ва ние

двух ти пов бо ли и их уси ле ние под воз дей ст ви ем пси хо ген ных фа -

к то ров (тре во га, де прес сия).

Ле кар ст вен ная те ра пия — од на из мер ку пи ро ва нии бо ли. Дру ги е

направления лечения:

• Фи зи че ские воз дей ст вия (те п ло, хо лод, ви б ра ция)

• Аку пун к ту ра

• Чре скож ная элек т ро сти му ля ция, в осо бен но сти ши ро ко при ме ня -

е мая при ней ро патической бо ли

• Пси хо ло ги че ская по мощь, вклю чая ре ла к са ци он ные методики, ког -

ни тив ную по ве ден че скую те ра пию
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• Ин ва зив ные про це ду ры:
• ло каль ное вве де ние ане сте ти ков
• сим па ти че ская бло ка да при ча с тич ном по ра же нии нер в но го ство -

ла в со че та нии с ве ге та тив ной ди с функ ци ей (гл. 7)
• раз ру ше ние нер в но го ство ла (нев ро лиз) пу тем вве де ния хи ми че -

ских аген тов (фе нол, ал ко голь) или тер мо ко а гу ля ции, а так же ней -

ро хи рур ги че ское вме ша тель ст во, про ве де ние ко то ро го не включает

боль ных с он ко ло ги че ски ми за бо ле ва ни я ми.

Раз лич ные ме то ды ле че ния под клю ча ют ся по оче ред но, на чи ная

с ми ни маль но ин ва зив ных. Ана ло гич но, в пер вую оче редь на зна -

ча ют  наи ме нее силь ные (и наи ме нее то к сич ные) ле кар ст вен ные

пре па ра ты. Специализированные кли ни ки рас по ла га ют ши ро кими

воз мож но стями для про ве де ния раз лич ных обезболивающих ме -

ро при я тий в со от вет ст вии с ха ра к те ром и ин тен сив но стью бо ле -

во го син дро ма. Од нов ре мен но па ци ен там ма к си маль но под роб -

но разъ яс ня ют ся при чи ны за бо ле ва ния и да ют ся со от вет ст ву ю щие

ре ко мен да ции. Ощу ще ние бо ли в зна чи тель ной сте пе ни субъ е к -

тив но, од на ко для оцен ки ин тен сив но сти бо ле во го син дро ма в

про цес се ле че ния мож но ис поль зо вать ви зу аль ную ана ло го вую

330 Часть 2. Неврологические расстройства

Таб ли ца 21.1. Но ци цеп тив ная и ней ропатическая боль

                                        Но ци цеп тив ная                             Ней ропатическая
                                                    боль                                                       боль

При чи ны             Ос тео ар трит, спон ди лез             По ст гер пе ти че ская нев рал гия,
                              шей но го или груд но го                  три ге ми наль ная нев рал гия,
                              от де лов, по ра же ние                      цен т раль ная по стин сульт ная
                              фа сет очных су с та вов                    боль (та ла ми че ская), бо ле вая

ди а бе тиче с кая по ли ней ро-
па тия, трав ма нер ва

Клинические     Ос т рая, но ю щая,                             Жгу чая боль, ди зе сте зии,
проявления      пуль си ру ю щая боль                       ут ра та чув ст ви тель но сти,

ал ло ди ния — боль про во ци -
ру ет ся сти му ла ми, неха ра к -
тер ны ми для нор маль ной
но ци цеп ции (на при мер,
при кос но ве ни ем)

Ле че ние              Анал ьге ти ки, не сте ро ид ные      Три ци к ли че ские антидепрес-
                              про ти во вос па ли тель ные             сан ты (ами т рип ти лин),
                              сред ст ва                                             ан ти кон вуль сан ты

(кар ба ма зе пин, га ба пен тин),
ло каль но — кап са и цин
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шка лу — во вре мя ка ж до го своего ви зи та к врачу па циен т на

10-сан ти мет ро вом бумажном от рез ке, не име ю щем де ле ний, от -

ме ча ет уро вень сво их бо ле вых ощу ще ний: один ко нец от рез ка со -

от вет ст ву ет пол но му от сут ст вию бо ли, про ти во по лож ный — ее ма -

к си маль ной интен сив но сти.

Клю че вые положения
Ма к си маль ная эф фе к тив ность ней ро ре а би ли та ци он ных ме ро при я тий
до с ти га ет ся с помощью многопрофильной команды, вклю ча ю щей вра -
чей и се ст рин ский пер со нал, врачей ЛФК, спе ци а ли стов по тру до те ра -
пии, ло го пе дов, ней роп си хо ло гов, со ци аль ных ра бот ни ков.
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Вопросы

1. 23-летняя женщина предъявляет жалобы на онемение, которое на

протяжении двух недель распространилось от стопы до уровня

поясницы. Одновременно возникли императивные позывы на моче-

испускание. К моменту осмотра симптоматика регрессировала и у

больной выявлялось только снижение тактильной чувствительности

от уровня Th10.

Выберите правильный диагноз.

А. Синдром Гийена–Барре.

В. Психогенное расстройство.

С. Воспалительное поражение спинного мозга.

D. Опухоль спинного мозга.

Е. Протрузия диска грудного отдела позвоночника.

2. У 16-летнего мужчины на протяжении одного месяца развились

два генерализованных судорожных приступа. На протяжении

нескольких лет отмечаются «неловкость» по утрам, быстрые подер-

гивания конечностей. Дядя больного страдает эпилепсией. На ЭЭГ

зарегистрирована эпилептическая активность. Результаты нейрови-

зуализационного исследования в норме.

Выберите оптимальную терапию.

А. Карбамазепин.

В. Этосуксимид.

С. Фенобарбитал.

D. Фенитоин.

Е. Вальпроат натрия.

3. У 70-летнего мужчины на протяжении полугода отмечаются зри-

тельные галлюцинации. Утверждает, что в его комнате находятся

посторонние люди. Периодически осознает, что эти люди на самом

деле в комнате отсутствуют. Жена отмечает снижение памяти, однако

подтверждает, что у больного бывают и «хорошие» дни. Указанные

нарушения нарастают в ночное время. По краткой шкале оценки

психических функций состояние оценивается в 23 балла из 30. При

неврологическом осмотре отмечаются гипомимия и повышение

мышечного тонуса по пластическому типу преимущественно в левых

конечностях.

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Болезнь Альцгеймера.
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В. Деменция с тельцами Леви.

С. Болезнь Паркинсона.

D. Мультисистемная атрофия.

Е. Шизофрения.

4. У 63-летней женщина на протяжении 3 месяцев нарастают слабость

и гипотрофии мышц правой руки. При осмотре выявляются слабость,

атрофия и фасцикуляции межкостных мышц и мышц тенара справа.

Незначительное повышение тонуса в мышцах правого предплечья.

Сухожильные рефлексы выше справа. Чувствительные нарушения

отсутствуют. 

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Плечевая плексопатия.

В. Синдром карпального канала.

С. Болезнь периферического мотонейрона.

D. Поражение двигательного корешка Th10.

С. Нейропатия локтевого нерва.

5. У 47-летнего мужчины остро развились левосторонняя головная

боль и диплопия. При осмотре выявляются частичный птоз слева и

ограничение движения левого глазного яблока вверх и кнаружи.

Выраженность энофтальма нарастает при взгляде кнутри. Левый зра-

чок шире правого.

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Стволовой инсульт.

В. Пучковая головная боль.

С. Миастения.

D. Офтальмоплегическая мигрень.

Е. Разрыв аневризмы задней соединительной артерии.

6. У 76-летней женщины два часа назад развились левосторонний

гемипарез и слабость мускулатуры лица слева. Заболевание развилось

остро на фоне удовлетворительного самочувствия. При осмотре боль-

ная в ясном сознании, несколько затруднена речь, глубокий лево-

сторонний гемипарез. Артериальное давление 130/80 мм рт. ст. При

КТ головы очаговые изменения не выявлены, признаков геморрагии

нет.

Выберите оптимальный препарат.

А. Альтеплаза.

В. Аспирин.
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С. Гепарин.

D. Тензапарин.

Е. Варфарин.

7. У 56-летнего мужчины, страдающего сахарным диабетом, развилась

слабость левой стопы. При осмотре выявляются слабость тыльного

разгибания, отведения стопы и слабость разгибателей большого паль-

ца левой стопы. Снижение чувствительности на тыльной поверхности

левой стопы.

Какой нерв поражен?

А. Общий перонеальный.

В. Бедренный.

С. Мышечнокожный.

D. Седалищный.

Е. Большеберцовый.

8. У 35-летнего мужчины повторяются эпизоды головной боли дли-

тельностью до 40 мин. Подобные приступы повторяются 2–3 раза в

неделю, по несколько раз за ночь просыпается из-за головной боли.

Боль локализуется в левом глазном яблоке и сопровождается слезо-

течением, гиперемией конъюнктивы, заложенностью носа. При

осмотре выявляются частичный птоз и миоз слева.

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Диссекция внутренней сонной артерии.

В. Пучковая головная боль.

С. Абузусная головная боль.

D. Мигрень.

Е. Аневризма задней соединительной артерии.

9. У 40-летней женщины возникли показанные на рисунке выпадения

полей зрения.
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Какая наиболее вероятная локализация очага поражения?

А. Двусторонняя нейропатия зрительных нервов.

В. Поражение над затылочной долей.

С. Поражение над височной долей.

D. Поражение под затылочной долей.

Е. Поражение под височной долей.

10. У 60-летней женщины возникла зона онемения овальной формы

по наружной поверхности правого колена. Недавно имелась прибавка

массы тела. При осмотре никакой симптоматики не выявлено, за

исключением снижения чувствительности в указанной области выше

уровня колена и ниже бедра.

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Нейропатия бедренного нерва.

В. Грыжа диска L2.

С. Парестетическая мералгия.

D. Множественная мононейропатия.

Е. Рассеянный склероз.

11. 68-летний мужчина находится в коматозном состоянии,

открывает глаза на болевые стимулы, на болевые раздражители

реагирует нечленораздельными звуками и сгибанием конечнос-

тей.

Какой уровень сознания по шкале комы Глазго?

А. 3.

В. 5.

С. 8.

D. 11

Е. 14.

12. У 30-летнего мужчины имеются облысение лобной области, дву-

сторонний птоз, слабость мимической мускулатуры, слабость хва-

тательных движений. Отец страдал катарактой.

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Болезнь Шарко–Мари–Тута (гередитарная моторно-сенсорная

полинейропатия).

В. Мышечная дистрофия Дюшенна.

С. Миотоническая миодистрофия.

D. Митохондриальная миопатия.

Е. Миастения.

Вопросы 335

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



13. 65-летний мужчина получает прамипексол по поводу болезни

Паркинсона.

Каков механизм действия препарата?

А. Агонист дофаминовых рецепторов.

В. Предшественник дофамина.

С. Стимулятор выделения дофамина.

D. Ингибитор обратного захвата дофамина.

Е. Ингибитор моноаминооксидазы типа В.

14. У 58-летнего мужчина на протяжении трех месяцев имеются асим-

метричные боли, снижение силы и похудание мускулатуры бедер.

При осмотре выявляются гипотрофия четырехглавых мышц бедер,

больше справа, двусторонняя слабость флексии бедер и разгибания

в коленных суставах, отсутствие сухожильных рефлексов с нижних

конечностей, вибрационная чувствительность снижена на пальцах

стоп и голенях, болевая и тактильная чувствительность снижена по

типу носков.

Какие виды обследования следует провести?

А. Концентрация глюкозы крови.

В. Рентгенография грудной клетки.

С. ЭМГ.

D. ССВП.

Е. МРТ поясничного отдела позвоночника.

15. У 27-летней женщины возникают зигзагообразные фотопсии в

левом зрительном поле, продолжающиеся до 15 мин, которые сме-

няются левосторонней гемианопсией длительностью до 15 мин.

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Гипогликемия.

В. Аура мигрени.

С. Затылочная эпилепсия.

D. Неврит зрительного нерва.

Е. Транзиторная ишемическая атака.

16. У 59-летнего мужчины, длительное время злоупотребляющего

алкоголем и не получающего достаточного питания, развилась спу-

танность сознания. На фоне внутривенного введения жидкости

состояние ухудшилось. При осмотре выявляются двусторонний парез

отводящих нервов, горизонтальный нистагм и атаксия.

Каков наиболее вероятный диагноз?
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А. Алкогольный абстинентный синдром.

В. Стволовой энцефалит.

С. Инсульт в вертебро-базилярной системе.

D. Опухоль задней черепной ямки.

Е. Энцефалопатия Вернике.

17. У 23-летней женщины на протяжении трех недель нарастают

затруднения при глотании и невнятность речи. Имеется назальная

регургитация жидкости. Симптоматика нарастает во второй половине

дня. При осмотре выявляются речь с носовым оттенком, двусторон-

ний птоз, слабость разгибателей шеи и проксимальных отделов мус-

кулатуры верхних и нижних конечностей.

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Миотоническая миодистрофия.

В. Синдром Гийена–Барре.

С. Болезнь периферического мотонейрона.

D. Рассеянный склероз.

Е. Миастения grevis.

18. Какие члены мультидисциплинарной команды должны оказывать

помощь пациенту в инвалидном кресле?

А. Консультант-невролог.

В. Кинезотерапевт.

С. Врач ЛФК.

D. Социальный работник.

Е. Палатная сестра.

19. Какие члены мультидисциплинарной команды должны оказывать

помощь пациенту с нарушениями глотания?

А. Кинезотерапевт.

В. Врач ЛФК.

С. Социальный работник.

D. Логопед.

Е. Палатная сестра.

20. У 78-летней женщина развилась диабетическая болевая полиней-

ропатия.

Что является препаратом первого ряда для ее лечения?

А. Амитриптилин.

В. Кодеин.
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С. Габапентин.

D. Морфий.

Е. Парацетамол.

21. Оцените результаты КТ головы (левый снимок – нативный, пра-

вый – с контрастным усилением).

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Абсцесс мозга.

В. Ишемический инсульт.

С. Глиома.

D. Внутримозговое кровоизлияние.

Е. Менингиома.

22. Оцените результаты КТ головы.

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Абсцесс мозга.

В. Ишемический инсульт.

С. Глиома.

D. Внутримозговое кровоизлияние.

Е. Менингиома.
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23. Оцените результаты исследования цереброспинальной жидкости.

Прозрачная, бесцветная
Белок — 0,5 г/л (норма — 0,15–0,45 г/л)
Глюкоза — 4,5 ммоль/л (норма — 3,3–4,4 ммоль/л)
Лейкоциты — 180/мкл (норма — менее 5/мкл)
Лимфоциты — 90% (норма 60–70%)
Окраска по Граму — микроорганизмов не обнаружено

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Бактериальный менингит.

В. Синдром Гийена–Барре.

С. Субарахноидальное кровоизлияние.

D. Туберкулезный менингит.

Е. Серозный менингит.

24. Оцените результаты исследования цереброспинальной жидкости.

Прозрачная, бесцветная
Белок — 2,8 г/л (норма — 0,15–0,45 г/л)
Глюкоза — 4,5 ммоль/л (норма — 3,3–4,4 ммоль/л)
Лейкоциты — 2/мкл (норма — менее 5/мкл)
Лимфоциты — 100% (норма 60–70%)
Окраска по Граму — микроорганизмов не обнаружено

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Бактериальный менингит.

В. Синдром Гийена–Барре.

С. Субарахноидальное кровоизлияние.

D. Туберкулезный менингит.

Е. Серозный менингит.

25. Оцените результаты исследования цереброспинальной жидкости.

Прозрачная, бесцветная
Белок — 2,8 г/л (норма — 0,15–0,45 г/л)
Глюкоза — 0,5 ммоль/л (норма — 3,3–4,4 ммоль/л)
Лейкоциты — 180/мкл (норма — менее 5/мкл)
Лимфоциты — 90% (норма 60–70%)
Окраска по Граму — микроорганизмов не обнаружено

Каков наиболее вероятный диагноз?

А. Бактериальный менингит.

В. Синдром Гийена–Барре.

С. Субарахноидальное кровоизлияние.

D. Туберкулезный менингит.

Е. Серозный менингит.
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Ответы

1. С. Проводниковый тип нарушений чувствительности и тазовые

расстройства позволяют с большей вероятностью предположить

поражение спинного мозга, нежели периферическую нейропатию.

Улучшение свидетельствует против структурного поражения (опухоль,

грыжа диска).

2. Е. Сочетание генерализованных судорожных приступов, миокло-

нических приступов и семейного анамнеза эпилепсии убедительно

свидетельствуют в пользу юношеской миоклонической эпилепсии,

при которой вальпроат натрия является препаратом выбора. Если

бы это была молодая женщина, то ситуация оказалась бы более слож-

ной ввиду тератогенного эффекта препарата.

3. В. Когнитивные нарушения, ассоциированные со зрительными

галлюцинациями, флюктуациями состояния с ночной дезориенти-

рованностью и экстрапирамидными нарушениями свидетельствуют

в пользу деменции с тельцами Леви.

4. С. Слабость распространяется в область, превышающую зону иннер-

вации отдельного периферического нерва. Сочетание признаков

поражения как центрального, так и периферического мотонейронов

подтверждает предположение о наличии болезни мотонейрона, кото-

рая определенный период времени может проявляться асимметрич-

ным поражением.

5. Е. Аневризма задней соединительной артерии, сдавливающая гла-

зодвигательный нерв, может проявляться болезненным «хирургиче-

ским» парезом этого нерва — частичным в представленном наблю-

дении.

6. А. Развитие инсульта менее трех часов назад у женщины без арте-

риальной гипертензии и кровотечений в анамнезе требует рассмот-

рения возможности проведения тромболизиса с внутривенным вве-

дением тканевого активатора плазминогена (альтеплаза).

7. А. Наличие сахарного диабета делает нервные стволы чувстви-

тельными к сдавлению, поэтому указанный нерв может компри-

мироваться в области, где он огибает шейку малоберцовой кости.
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8. В. Периодичность болевых приступов и их вегетативная «окраска»

позволяют предположить наличие у больного пучковой головной

боли, которая может сопровождаться развернутым синдромом

Горнера, как в представленном наблюдении.

9. В. См. пояснения к рис. 4.3.

10. С. Наличие чувствительных нарушений в наружной зоне иннервации

кожного нерва бедра, который может компримироваться в области

паховой складки, может проявляться синдромом парестетической

мералгии, развитие которой часто связано с изменением массы тела.

11. С. Глазные реакции — 2, речевые — 2, двигательные — 4.

12. С. Слабость хватательных движений может быть проявлением

миотонии. Клиническая картина у данного пациента соответствует

классическому описанию миотонической миодистрофии у пожи-

лых — наиболее частая форма миодистрофий.

13. А.

14. А. У больного имеются характерные проявления диабетической

амиотрофии (диабетическая проксимальная нейропатия). У него

также имеются проявления дистальной диабетической чувствитель-

ной полинейропатии.

15. В. Постепенное развитие зрительных нарушений (минуты, а не

секунды или доли секунды) свидетельствуют в пользу мигрени, но

не эпилепсии или ТИА; при этом действительно могут быть зигзаго-

образные фотопсии.

16. Е. Классическая триада, включающая офтальмоплегию, атаксию

и спутанность сознания у пациента из группы высокого риска, поз-

воляют говорить об энцефалопатии Вернике, лечение которой тре-

бует введения больному тиамина, сначала внутривенно. Ухудшение

состояния больного может быть обусловлено внутривенным введе-

нием декстрозы без одновременного применения тиамина.

17. Е. Быстро нарастающий бульбарный синдром у молодой женщины

с эпизодами предшествующей повышенной утомляемости, позволяют

Ответы 341

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



диагностировать миастению; это подтверждает наличие птоза и сла-

бости мимической мускулатуры. Нарастающий бульбарный синдром

может наблюдаться и у больных с заболеванием мотонейрона, однако

возраст дебюта настоящего заболевания не соответствует возрасту

развития болезни мотонейрона, кроме того отсутствуют симптомы

поражения центрального нейрона.

18. В.

19. D.

20. С. Трициклические антидепрессанты и противоэпилептические

препараты, в отличие от традиционных анальгетиков, наиболее

эффективны при нейропатической боли. У более пожилых пациентов

габапентин переносится лучше, чем амитриптилин.

21. Е.

22. В. Исследование выполнено через 4 дня после развития инсульта,

поэтому наличие отека может имитировать таковой при новообра-

зовании, однако равномерно сниженная плотность очага, а также

его четкая ограниченность от окружающих тканей, позволяют гово-

рить об инфаркте в зоне кровоснабжения средней мозговой арте-

рии.

23. Е. В спинномозговой жидкости имеется лимфоцитоз при отно-

сительно нормальном содержании белка и глюкозы.

24. В. Повышенный уровень белка при нормальном содержании кле-

ток представляет собой «белково-клеточную диссоциацию», харак-

терную для синдрома Гийена–Барре.

25. D. Лимфоцитарный плейоцитоз с повышенной концентрацией

белка и резко сниженной концентрацией глюкозы.

342 Ответы
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Предметный указатель

Для рисунков номера страниц выделены курсивом для таблиц —
жирным шрифтом.

2-й черепной нерв, см.
Зрительный нерв

3-й черепной нерв 47–49, 47, 47,
51

– – – парез 50–51
4-й черепной нерв (блоковый)

47–50
– – – анатомия и исследование

47–48
– – – парез 51
5-й черепной нерв 56–58, 56, 58
– – – анатомия и исследование

56–57
– – – расстройства функций 58
– – – чувствительная порция 56–57
6-й черепной нерв 47–49, 47, 47,

51
7-й черепной нерв см. Лицевой

нерв (VII)
8-й черепной нерв (вестибуло-

кохлеарный) 62–66
– – – анатомия 62
– – – исследование 63–64
– – – симптомы поражения 62–63
9-й черепной нерв 66–67
10-й черепной нерв 66–67
11-й черепной нерв 67–69

Абсанс 131, 134–135, 135
Абсцесс мозга 203–204, 204
Автоматизмы 133
Агнозия 35
Агонисты дофаминовых

рецепторов 173, 175, 173

Аграфестезия 92
Аграфия 32
Аденома гипофиза 194–196, 194,

195
– – и беременность 196
Азатиоприн 250
Акалькулия 32, 33
Акатизия 180
Акинезия 167
Акинетико-ригидный синдром

167–170, 167, 168, 169
– – идиопатический 164–165, 165
– – этиология 164
Акинетический мутизм 31
Аккомодация 46, 47, 47
Аксональная нейропатия 255, 255
Алексия 31, 33
Алкоголизм хронический 295
Алкоголь и поражения нервной

системы 295–297, 297
– абстинентный синдром 296
Алкогольная амблиопия 296
Алкогольный делирий 296
Аллодиния 330, 330
Альтеплаза 150
Амантадин 175
Аминогликозиды 201–202
Амнезия 29
Амнестический синдром 29,

Amaurosis fugax 117
Анамнез неврологического

больного история развития
заболевания 11–12

– – – опрос очевидцев 18
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344 Предметный указатель

– – – «различительные» вопросы
14

– – – симптомы выпадения и
раздражения 14

Анартрия 67–69, 68
Анизокория физиологическая 45
Ангидроз 95–96
Ангиография выявление

аневризмы 161
Ангиома 157
Аневризма виллизиева круга 157,

157
– каротидная 157
– микотическая 161
– Шарко— Бушара 161
Аномия 32
Аносмия 38
Антеколлис 178
Антеградная память 28
Антиагреганты, профилактика

инсульта 150–151
Антибиотики при абсцессе

головного мозга 203
– при менингите 201–202
Антидепрессанты
– синдром хронической усталости

312
– – трициклические 312, 330
Антитела к ацетилхолиновым

рецепторам 258, 258
Антихолинергические препараты

при болезни Паркинсона 175
Анэнцефалия 268
Апное во сне 24
Аполипопротеин Е 279
Апоморфин 170
Апраксия конструктивная 35
– одевания 34
Арнольда— Киари аномалия 224,

270, 223

Артериальная гипертензия и
ауторегуляция мозгового
кровообращения 151–152, 152

Артериальная гипотензия и
ауторегуляция мозгового
кровообращения 152, 152

– – ортостатическая
(постуральная) 98

Артериальное давление 152, 152
Артериит краниальный

(гигантоклеточный артериит)
117–118

Артерио-венозная мальформация
157

Аспирин лечение инсульта
149–150

Астереогноз 92
Астериксис 293
Атаксия Фридрейха 273
– определение 77
– – туловищная 85, 273
– сенсорная 80
Атеросклероз 145, 46
Атетоз 80
Атетоидный детский

церебральный паралич 67
Атрофия 75
Аура эпилептическая 133
– мигренозная 119
Ауторегуляция мозгового

кровообращения 152, 152
Афазия Брока 33
– Вернике 33
Ацетилхолинестеразы 258, 258
Ацикловир 211

Базальные ганглии поражение
при беременности 303

– – – при системных заболеваниях
293
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Базилярная мигрень (мигрень
Биккерстаффа) 120

Баклофен 243
Бактериальная инфекция 199–299
Бактериальный менингит, см.

Менингит бактериальный
«Балаклавский шлем»,

расстройства чувствительности
57, 57

Бензеразид 172–174, 172
Бензилпенициллин при

менингите 201
Бензодиазепины 141
Беременность неврологические

осложнения 301–304
– предшествующие заболевания

301–303
Бета-амилоид 279
Бета-блокаторы 122
Бешенство 214
Бинокулярная диплопия 50
Биопсия височной артерии 118
– головного мозга 112
– мышцы 277
– нерва 112
Битемпоральная гемианопсия 41,

41
Блефароклонус 170
Блефароспазм 178
Бляшки демиелинизация 234–235
Боковой амиотрофический

склероз (болезнь
двигательного нейрона)
287–290, 292

Болевой тик 125
Болезнь Аддисона 299
– Альцгеймера 271, 279, 291
– – клинические проявления и

диагностика 279–282
– – клинический пример 291

– – лечение 280, 282
– – этиология и патогенез 279
– Бехчета 307
– Верднига— Гоффмана 275
– Вильсона 272
– Гентингтона, вариант

Вестфаля 272
– Гиппеля— Линдау 278
– Девика 245
– Крейтцфельда— Якоба 282–283
– Кугельберга— Веландер 275
– Литтла 267
– Меньера 66
– мотонейрона бульбарная форма,

клинический пример 322
– – прогрессирующая мышечная

атрофия как вариант
Паркинсона деменция 169–170

– – диагностика 171–172
– – клинические проявления

169–171
– – клинический пример 182
– – лечение 172–175, 173
– – побочные эффекты 174
– – патологическая анатомия 166,

167
– – походка при 168, 169
– – тельца Леви 167
– – течение и прогноз 170
– – этиология 164, 156, 165, 166
– Потта 205, 225
– Реклингаузена 278
– Уиппла 281
– Шарко— Мари— Тута 275–276,

275
Боль восприятие 87
– головная боль 114–124
– лечение 329–330, 330
– лицевая 124–127
– нейропатическая 330
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346 Предметный указатель

– при рассеянном склерозе 237
– таламическая 88
– хроническая 330
Большие полушария головного

мозга 26, 26
Большие припадки 132, 131
Borrelia burgdorferi 207
Ботулизм 208
Ботулинический токсин 328
Брадикинезия 167
Брадифрения 36
Бромокриптин 174
Брюшные рефлексы (кожные

рефлексы) 84
Бульбарная нервов 66–67
Бульбарный паралич 69, 68
Бычья губчатая энцефалопатия

282–283
Vasa nervorum 306

Вазогенный отек 146
Вальпроат натрия 138, 140
Варфарин 151
– и транзиторные ишемические

атаки 157
Васкулит системный клинический

пример 312–313
Вегетативная недостаточность 94
Вегетативное состояние 191
Вегетативные функции,

клинические проявления 94–96
– – исследование 96
Венозный инфаркт 152–154, 153
Вентрикулоперитонеальное

шунтирование 184
Верапамил 122
Вертебро-базилярная ишемия 66,

154
Вертикальный нистагм 52
Вигабатрин 141

Видеотелеметрия 136–137
Видеоцистометрография 96
Визуальная аналоговая шкала

330–331
Вирус ветряной оспы 211–212
– иммунодефицита человека

HIV-1, 213
– – HTLV-1 213
– Эпштейна— Барр 209
Височная доля КТ 101 Височная

кора функции 30, 26
Височный артериит см.

Гигантоклеточный артериит
Височный неокортекс 30, 31

Витамин K 151
Вклинение миндалины 184
– мозга 184
«Включение— выключение» 174
Вкус 60, 59
Внимание 27
Внутриканальный парез 194
Внутриутробные инфекции 271
Внутричерепная гематома

161–162
Внутричерепная гипертензия см.

Внутричерепное давление
Внутричерепное давление,
лечение 190

– – и опухоли головного мозга
192

– – и отек диска зрительного
нерва 44

– – и последствия 44
– – причины и проявления 185,

185
– – снижение головная боль 115
Внутричерепное кровоизлияние

спонтанное 161–162
Внутричерепной масс-эффект,

декомпенсация 100, 184, см.
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Предметный указатель 347

также Опухоли головного
мозга

Внутричерепные
новообразования, см. Опухоли
головного мозга Водобоязнь
214

Вождение эпилепсия 142
Воспалительные миопатии

263–264
Время центрального моторного

проведения 107
Врожденные заболевания,

гидроцефалия 270
– – инфекции 271
– – краснуха 271
– – миопатии 262–263
– – нейросифилис 271
Вызванные потенциалы 107
Выражение лица, амимия 167

Габапентин 141, 330
Гадолиний 101
Галантамин 260
Галлюцинации гипнагогические

24
– обонятельные 284
Ганцикловир 211
Ганглиозиды антитела 258
Гемангиобластома 196
Гематома внутричерепная 157
– субконъюнктивальная 188
– хроническая субдуральная 191
Гематоэнцефалический барьер,

нарушение проницаемости
185, 185

Haemophilus influenzae 199
Гемианопсия 41, 41
Гемибаллизм 177
Гемипарез 77
Гемиплегическая мигрень 120

Ген супрессора роста опухоли,
мутация 277

«Генерализованный паралич
душевнобольного» 309

Генетическое консультирование,
болезнь Гентингтона 272

Гепарин 150, 154
Гепатоцеребральная дегенерация,

синдром 272
Гередитарная зрительная

нейропатия Лебера 273–274
Herpes zoster 126, 209–210
Герпес-вирусная инфекция 126,

209–210
Гигантские клетки 117, 128–129
Гигантоклеточный артериит,

клинический пример 128–129
Гидроцефалия врожденная 270
– нормотензивная 286–287
– окклюзионная 184–185
– сообщающаяся 184–185, 185
– юношеская 270
Гиперакузия 59
Гипербилирубинемия

новорожденных (ядерная
желтуха) 177, 267

Гипервентиляция, лечение
черепно-мозговой травмы 191

Гиперпаратиреоидизм 299
Гиперрефлексия мочевого пузыря

98
Гипертензивная энцефалопатия

152
Гипогликемия 300
Гипонатриемия 295
Гипопаратиреоидизм 299
Гипопитуитаризм острый 195
Гипоталамус поражение 97
Гипсаритмия 133
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Глазодвигательный нерв,
анатомия и исследование
47–50, 48

– – паралич 50–51
Глатирамера ацетат 243
Глиоз 234
Глиомы лечение 192
Головная боль и

гигантоклеточный артериит
117

– – и идиопатическая
внутричерепная гипертензия
115–116

– – коитальная 124
– – локальные причины 127
– – люмбальная пункция 115
– – менингит 200
– – напряжения 123–124
– – опухоли мозга 192
– – первичная и вторичная

114–124
– – первичные синдромы 118–124
– – по типу «укола льдинкой»

126–127
– – пучковая 123
– – раздражение мозговых

оболочек 116
– – спонтанная гипотензия 115
– – хроническая ежедневная 124
– – черепно-мозговая травма 186

см. также Мигрень
Головной мозг см. также

Опухоли головного мозга
– – абсцесс 203–204
– – биопсия 112
Головокружение

доброкачественное
позиционное пароксизмальное
64–65

– несистемное (тиннитус) 63

– системное 62–63
– хроническое персистирующее

66
Гомонимная гемианопсия 41
Гранулематоз Вегенера 307
Губчатая энцефалопатия 283
Гумма 206

Дантролен 180
Двигательная единица 70
Двигательная кора 71
Двигательные нарушения,

акинетико-ригидный синдром
168–169

– – лекарственно-
индуцированные 174

– – миоклонические 179
– – психогенные 309
– – тики 179
– – тремор 80–81
Двигательные функции, атрофии

72, 73
– – исследование 75–86
– – координация 77–82
– – и поза 75–76
– – и походка 85
– – рефлексы 82–84, 78–79
– – сила 76–77
– – тонус 74–75, 74
– – шея и туловище 85
Движения глазных яблок

болезненные 188
– – – нарушения 50–56, 51, 55
– – – оптокинетические 53
– – – следящие 48
Двоение см. Диплопия

Деафферентация 82
Déjà vu 133
Дексаметазон 197
Делирий 296
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Деменция при болезни
Альцгеймера, см. Болезнь
Альцгеймера

– при болезни Гентингтона 177,
272

– – при болезни Паркинсона 170
– – при нейродегенерации 277
– – корковая/подкорковая 36, 36
– – лобного типа 36, 36
– – мультиинфарктная 285
– ненейродегенеративные

причины 285–287, 286
– – определение 38
– – подкорковая 36, 36
– – семантическая 36, 36
– – с тельцами Ѕ 284
– этиология 279–280, 279, 281
Демиелинизация при рассеянном

склерозе 234
– бляшки 234
Депрессия рассеянный склероз

238
Дерматомиозит 307
Дерматомы распределение 90, 91
– утрата чувствительности 90, 91
Детский церебральный паралич

266–268
Дефект нервной трубки 268
Дефицит витаминов 294, 294
Деформирующая мышечная

дистония 178–179
Джексоновская эпилепсия 133
Джексоновский марш 133
Диабет несахарный 195
Диабет сахарный 298–300, 300
Диабетическая стопа 299–300
Диабетическая амиотрофия 299
Диазеам эпилептический статус

316

Дигитальная субтракционная
ангиография 104

Дизавтономия семейная 96
Дизартрия 67–68
Дизестезия 89–90
Дипиридамол 150–151
Диплопия при рассеянном

склерозе 237
– с/без головокружением 56
Дисграфия 32
Дисдиадохокинез 81
Диск зрительного нерва, атрофия

и хронический алкоголизм 296
– – – и рассеянный склероз

238–241
Дискинезия при беременности

303
– обусловленная длительным

применением препаратов L-
ДОФА 174

– пароксизмальная 179
– первичная торсионная 179
– феномен «изнашивания» 174
Дислексия 31–32
Дискриминационная

чувствительность 92
Диспраксия 33–34
Диссинергия детрузора и

сфинктера 98, 326
Диссоциированная анестезия

89–90
Диссоциативные механизмы 309
Дистиреоидная офтальмопатия

298
Дистрофинопатии 261–263, 262
Дисфункция детрузора 98, 326
Дисфункция мочевого пузыря и

поражения спинного мозга
220, 221
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– – – и компрессия спинного
мозга 220

– – – лечение 98, 326
– – – при рассеянном склерозе 237
– – – при синдроме конского

хвоста 229
Дифтерийный токсин 208
Диффузное аксональное

повреждение 187
Добавочный нерв (XI нерв) 67
Доброкачественная

внутричерепная гипертензия
299

Доминантность полушарий 31
Домперидон 174
Донепезил 282
Дополнительные исследования,

биопсия 112
– – визуализация, см.

Нейровизуализация
– – исследование крови 111–112
– – исследование проводимости

по нервам 108–109, 109
– – цереброспинальной жидкости

109–110, 110
Дофамин при болезни

Паркинсона 186
– пути метаболизма 173
Дропп-атаки 22
Дыхательная мускулатура,

миастения 259
Дыхательная недостаточность,

острая нервно-мышечная
317–321, 318, 319

Epilepsy partialis continua 133–134

Жизненная емкость легких 317

Заболевания миелина, см. также
Демиелинизация

Заболевания нервной системы,
диагностика 10–16

– – – анатомия 10
– – – динамика симптомов во

времени 11–12
– – – топическая диагностика 11
Заболевания печени 293
Задержка мочеиспускания 326
Задержка стула 327
Задние столбы спинного мозга,

неперекрещивающиеся пути 87
Задний продольный пучок 53
Задняя черепная ямка КТ

визуализация 101, 101
– – – объемный процесс 196
Застывание 166
Затылочная кора функции 27
Злокачественные опухоли

головного мозга 192
Злокачественный менингит 200
Злокачественный

нейролептический синдром
180

Зоны смежного кровообращения
147, 147

Зрачковые реакции на свет 45–46
Зрачок анатомия и исследование

44–46
– Аргайля— Робертсона 46
– миотонический 47
– при относительном

афферентном дефиците 47
– размер и форма 44–45
– функциональные нарушения 47,

47
Зрение двоение см. Диплопия
– нарушения при рассеянном

склерозе 236–237
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– – нечеткость 42
– – острота 39–40, 39
– преходящая утрата 154
Зрительная агнозия предметная 35
Зрительное игнорирование 34
Зрительно-пространственные

навыки 34–35
Зрительные вызванные

потенциалы 107
Зрительный нерв 39–49
– – исследование остроты зрения

39
– – – поля зрения 40
– – реакция зрачка на свет 44–46
Зрительный тракт 41 см. также
Зрительный нерв
– – фундоскопия 44
– – цветовое зрение 43

Иммуноглобулин внутривенный
256

Иммуносупрессия 242
Инвертированный рефлекс 228
Ингибиторы холинестеразы

259–260
Индометацин 123
Иннервация сосудов 94
Инсулинома 136
Инсульт 154 см. также Инфаркт

головного мозга
– ассоциированная головная боль

158
– – при беременности 153
– внутричерепное кровоизлияние

157–162, 158, 159
– инсультное отделение

(стационар) 151
– лечение транзиторной ишемии

156–157

– субарахноидальное
кровоизлияние 157–161, 158,
159, 161

– факторы риска 145–146, 146
Интенционный тремор 81
Интервенционная

нейрорадиология 105
Интерферон-бета 243
Инфаркт головного мозга,

клинические проявления и
классификация 147–148, 147

– – – лечение 149–150
– – – обследование и диагностика

148
– – – патофизиология 146–147, 146
– – – профилактика 150–151
– – – реабилитация 149–150
– – – течение и осложнения

148–149
Инфекция вирусная 208–215, 210
Ирит 61
Исполнительные функции 30–31
Истерия клинические проявления

и ведение больного 309–310
– клинический случай 313–314
Ишиас 230, 231

Каберголин 174
Кавернозный синус менингиома

193
– – тромбоз 152–153
Калорическая проба 63–64
Камертон 89
Каннабис 243–244
Капсаицин 126, 138, 138
Карбамазепин 125
Карбидопа 172
Карман Ратке 195
Катаплексия 23
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Катехол-О-метилтрасфераза
(КОМТ) 173–174, 173

Каузалгия 98
Кашлевые обмороки 22
Клинический изолированный

синдром 237
Клобазам 141
Кломипрамин 125
Клоназепам 138, 141
Клонус 82–83
Клопидогрел 150, 157
Clostridium botulinum 208
Clostridium tetani 207
Когнитивные функции 26–35
Когтистая лапа 73, 255
Кожа рефлексы 84
– трофические нарушения 97
Кожная чувствительность виды

нарушений 89–90
– – распределение по дерматомам

91
Коллоидная киста 196
Кольцо Кайзера— Флейшера 272
Кома 18–20, 19
Комплексный регионарный

болевой синдром 98
Компрессионная нейропатия

диабетическая 299 см. также
Синдром запястного канала

Конверсионные расстройства 309
Конский хвост перемежающаяся

хромота 229
Конструктивная апраксия 35
Контрактуры 75
Конус 229
Конфабуляции 295
Копролалия 272
Корнеальный рефлекс 57
Корсаковский синдром 295

Кортикобазальная дегенерация
274

Кортикоспинальный тракт 70–71,
71

Кортикостероиды при
гигантоклеточном артериите
118

– при миастении 260
– при опухолях мозга 197
– при рассеянном склерозе 242
Краниофарингиома 195
Краснуха 271
Краткая шкала оценки

психических функций (MMSE)
37, 36

Креатинкиназа 261
Кривошея 178
Криптококковый менингит

212–213
Кровоизлияние внутримозговое

161–162
– внутричерепное 157–162, 158,

159
– в гипофизе 158, 201
– в сетчатку 158
– субарахноидальное, см.

Субарахноидальное
кровоизлияние

Крыловидная лопатка 252, 252
Ксантохромия 159

Лабиринтит острый 64
Лакунарный инфаркт 147–148
Ламотриджин 138, 140
Ларингоспазм 66
LDOPA осложнения длительного

применения 174
– феномен «включения–

выключения» 174
Латеральная тарзорафия 61
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Лейкемия 304
Лейкодистрофии 272
Лепра 207
Лимбическая система 97
Лимбический энцефалит 305
Лимфома головного мозга 213
Лиловая (гелиотропная) сыпь 264
Липогиалиноз 147
Listeria monocytogenes 199
Литий 132
Лицевая боль атипичная 126
– – локальные причины 126–127,

127
– – односторонняя 126
Лицевой гемиспазм 61
Лицевой нерв (VII) анатомия и

исследование 59–60, 59
– – поражение 60–61, 61
Личность 30
Лобная кора поражение 27
Локтевой нерв кожная

чувствительность 90, 250
– – нейропатия 25–26
– – сдавление 250
– – транспозиция 250
Лоразепам 315
Лучевая плексопатия 252
Лучевая терапия опухоли

головного мозга 197
– – осложнения 306
Лучевой нерв кожная

чувствительность 249
– – парез 251
Люмбальная пункция при

абсцессе головного мозга 203
– – при бактериальном менингите

200
– – при головных болях 114–115

– – при доброкачественной
внутричерепной гипертензии
115–116

– – показания 109–111, 111
– – противопоказания 109–111,

111
– – – диагностика 159
– – техника выполнения 109–111

Магнитно-резонасная
томография (МРТ) при
абсцессе головного мозга 203,
204

– – при аденоме гипофиза 195
– – и ангиография 104, 104
– – при злокачественных

новообразованиях 192
– – менингиоме спинного мозга

226
– – при рассеянном склерозе

240–241, 241
– – и спектроскопия 101
– – и спинальная дизрафия 268,

269
– – при эпилепсии 137
Малярия 215
Маннит черепно-мозговая травма

190
Медь 272
Межъядерная офтальмоплегия

53–54
Мемантин 282
Менингеальный синдром 116, 200
Менингиома обонятельного

бугорка 192
– спинальная 226
Менингит асептический 208–209,

209
– – клинический случай 217
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– – лечение и профилактика
201–202

– – осложнения 201
– – этиология 203
– вирусный 208–209, 209
– злокачественный 201
– криптококковый 212–213
– менингококковый 199
– Молларе 209
– туберкулезный 204–205
Менингоцеле 268
Менинговаскулярный сифилис

205
Метаболическая энцефалопатия

293–294, 294
Метастатические опухоли

головного мозга 192
Метилпреднизолон 242
Метисергид 122
Миалгический энцефаломиелит,

см. также Синдром
хронической усталости

Миастения клинический случай
265

Миастенический криз 321
Мигренозная невралгия 123
Мигренозный статус 120
Мигрень при беременности 303
– классическая (с аурой) 119–120
– клиническая картина и варианты

119–120
– – клинический случай 128
– определение эпидемиология,

причины 118–119
Миелография 102, 103
Миелома 304
Миеломенингоцеле 268
Миелопатия см. Заболевания

спинного мозга
Миелорадикулопатия 228

Микотическая аневризма 161
Микрография 167
Микседема 298
Миоз 51–52
Миозит с клеточными

включениями 264
Миоклонии 136
Миометрия 76
Миопатии врожденные 260–263,

261, 262
– обследование 262–263
– проксимальные 262
– этиология 262–263
Миотоническая дистрофия

262–263
Миотонический зрачок 47
Миотония врожденная 263
Митохондриальный дефект

276–277
Мультифокальная

мононейропатия 254
Мозжечковое отражение 81
Мозжечковый тремор 80–81
Мозжечок врожденные

поражения 273
– метастазы 194
– поражения при системных

заболеваниях 293
Монокулярная диплопия 50
Мононейропатия 248–251
Мосто-мозжечковый угол 194
МРТР 164, 166
Мускулатуры верхних

конечностей, сегментарная
иннервация 81

Mycobacterium leprae 207
Mycobacterium tuberculosis 205
Мультидисциплинарная бригада

323
Мультиинфарктная деменция 285
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Мультисистемная атрофия 97
Мультифокальная нейропатия 254
Мутизм 31
Мышечная гипертония 74–75, 74
Мышечная гипотония 74–75, 74
Мышечная дистрофия Беккера

262
Мышечная дистрофия Дюшенна

261–262
Мышечные дистрофии 261–263
Мышечные заболевания, см.

Миопатии
Мышечный тонус гипертонус

74–75, 74
– – исследование 74–75
Мышца грудино-ключично-

сосцевидная 67
Мышцы агонисты и антагонисты

76
– биопсия 112
– исследование силы схема

обследования 76–77
– – потенциал действия 108
– слабость пирамидное

распределение 77, 85
– – синдром Гийена— Барре 256
– тонус 74–75, 74

Надбровный рефлекс 61
Надъядерный паралич взора 54
Назальная регургитация 66–67
Налоксон 20
Нарколепсия 23
Наружные мышцы глаза 47–49, 59
Наружный кожно-мышечный

нерв бедра сдавление 253
Нарушения сознания обратимые

нарушения 19–20
– – уровни нарушения причины

18–20, 19

Нарушения функции кишечника,
лечение 327

– – – и травма спинного мозга 220
Нарушение чувствительности по

типу «носков и перчаток» 90
Наследственная моторно-

сенсорная нейропатия
(НМСН) 275–276, 275

Наследственная спастическая
параплегия 273

Небная мускулатура 6–67
Невралгическая

(перестетическая) амиотрофия
273

Невралгия беременных 303
– мигренозная 123
– постгерпетическая 126
– тригеминальная 125
– языкоглоточного нерва

(глоссофарингеальная) 125
Невринома слухового нерва

193–194, 194
Неврит зрительного нерва 41, 236
Неврит плечевого нерва 252
Невритические бляшки 234
Невролиз 330
Недержание мочи 98
Нейровизуализация 99–102, 100,

101, 102
– интервенционная (оперативная)

105
– КТ см. Компьютерная

томография
– – миелография 102, 103
– МРТ см. Магнитно-резонасная

томография
– радиография (рентгенография)

99
– – функциональная 105–106
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Нейрогенетические опухоли 196,
277

Нейрогенная дистрофия 256
Нейрогенные деформации

суставов 224
Нейрогенные язвы при

диабетической стопе 299–300
Нейрогенный мочевой пузырь,

см. Дисфункция мочевого
пузыря

Нейродегенерации 272–284
Нейроинфекции бактериальные

199–208, 204, 206
– бактериальный менингит

199–202
– вирусные 208–215, 210
– простейшие 215
– ретровирусные 212–213
– эпидемиология 199
– этиология 199
Нейролептики атипичные 174
Neisseria menigitidis 199
Нейропатическая боль 329
Нейропатия акушерская 251
– зрительного нерва Лебера

273–274
– мультифокальная 254
– обследование 254
– тригеминальная 58
Нейропраксия 254
Нейропротекция 290
Нейропсихологическое

обследование 37
Нейропсихология исследование и

терапия 37, 325
Нейрореабилитация 323–332
Нейроонкология 191–197
Нейрофибриллярные узелки 279,

279
Нейрофиброматоз 278

Нейрохирургия опухоли
головного мозга 191–197

– черепно-мозговая травма
183–191

Нейросифилис врожденный 206
– клиническая картина 205–207
Немоторные проявления болезни

Паркинсона 170
Неотложная неврология 315–323
Нервно-мышечная дыхательная

недостаточность острая 317
Нервно-мышечное сочленение 70
Нервные корешки пояснично-

крестцовые 78–79
– – расположение 78–79
Нистагм вестибулярный 63
Нижний мотонейрон 287
– – болезнь 287–290
– – поражение 287
– – поражение верхнего

мотонейрона 287
– – – клинические проявления

288–289
– – слабость мимической

мускулатуры 288
– – сухожильные рефлексы 288
Нимодипин 160
Нистагм вертикальный 53
– вестибулярный 48
– колебательный 49
– оптокинетический 48
– подергивания 48
– поражения лабиринта 64
– ротаторный 53
Нормотензивная гидроцефалия

115–116
Ноцицепция 87–88

Обморок 22–23
Обонятельные галлюцинации 38
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Обратимый неврологический
дефицит 145

Обструктивное апноэ во сне 24
Одевание 34–35
Однофотонная эмиссионная

компьютерная томография
(ОФЭКТ) 106

Окскарбазепин 141
Окулогирный криз 165
Окулоцефалический рефлекс 49
Оланзапин 174
Олигоклональная полоска

240–241
Опиаты 53
Опсоклонус 48, 305
Оптический нейромиелит 245
Оптокинетические движения

48–49
Оптокинетический нистагм 48
Опухоли головного мозга и

головная боль 192
– – – доброкачественные 191–192
– – – злокачественные 192
– – – инвазивный и

распространяющийся рост
194–195

– – – классификация и прогноз
191–192, 196–197

– – – клинические проявления и
обследование 192

– – – лечение 196–197
– – – метастазы 196–197
– – – патологическая анатомия

191–192
– – – шишковидной железы 196
Органические расстройства 308
Ориентация исследование 27
Ортостатическая гипотензия 97
Ортостатический тремор 81

Основной комплекс
гистосовместимости 235

Остеофиты 224
Острая воспалительная

демиелинизирующая
полинейропатия 256, 317–321,
318, 319

Острый пролапс
межпозвонкового диска 231

Осцилопсия 53
Отводящий нерв (VI нерв) 48, 51
– – анатомия и исследование 51
– – паралич 51
– – поражение 51
– – ложный очаговый симптом 51
Отек головного мозга

цитотоксический 146–147, 186,
см. также Гидроцефалия

Офтальмический гепрес 211
Офтальмоплегическая мигрень

119–120
Офтальмоскоп 43

Паллидотомия 176
Пальце-носовая проба 80
Память исследование 28–29
– кратковременная 28
Паралич Белла 60–61
– – у беременных 303
– Тодда 133
Паралич нёбной занавески 68
Паралич Клюмпке 251
– сна 23
– Эрба 251
Параменингеальная инфекция

204
Паранеопластические

заболевания 305–306
Параплегия ведение больного

325–327
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Парасагиттальная область,
менингиома 183

Парез 76
– наружного малоберцового

нерва 253
Парестезии 88
Парестетическая мералгия 253
Педункулярный нистагм 52–53
Пенумбра 146
Перголид 174
Передний рог спинного мозга,

поражение 77, 287
Перемежающаяся хромота

229–230
Перелом орбиты 188
– челюсти 188
Периодические комплексы

136–137
Периферические нервы раковая

инфильтрация 305–306
Периферических нервов

поражение 248–259, 249, 259,
264

Персеверации 32
Pes cavus 275
Печеночная энцефалопатия 293
Пигментный ретинит 278
Пизотифен профилактика

приступов мигрени 122
Пиридостигмин 259
Писчий спазм 179
Плазмаферез 320, 321
Plasmodium falciparum 215
Плексопатия плечевого сплетения

идиопатическая 251
Плече-лицелопаточная мышечная

дистрофия 263
Поздняя дискинезия 180
Поведенческая терапия 321–323

Повреждение плечевого
сплетения 251

Подавления очага паттерн
137–139

Подергивание челюстей 61
Подключичный синдром

обкрадывания 155
Подострая сочетанная

дегенерация (мультисистемная
дегенерация) 281

Подострый склерозирующий
панэнцефалит 215

Подошвенный рефлекс 84
Подъязычный нерв (XII нерв)

67–69
Поза исследование 75–76
– при болезни Паркинсона

168–169, 169
Позитронная эмиссионная

томография (ПЭТ) 105–106
Полиомиелит 214
Полимиозит 311
Полинейропатии обследование

254–258, 257
– определение 254–255
– острая воспалительная

демиелинизирующая 256–257
– хроническая воспалительная

демиелинизирующая 257, 255
– этиология 255
Полиорганная недостаточность

хроническая 293, 294
Полисистемная истерия 309
Половая дисфункция, см.

Эректильная импотенция
Поля зрения выпадение и
аденома гипофиза 195–196

– – – локализация 42
– – – при рассеянном склерозе

236–237
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– – – исследование 236–237
Помощь инвалидам 323–332
Поперечный миелит 245
Поражение лабиринта

сотрясение 63
– – нистагм 63
Поражение моста мозга,

содружественное отклонения
глазных яблок 54

Поражение спинальных
корешков (радикулопатия) 226

– – – нейроанатомия 226–227, 226
– – – пролапс межпозвонкового

поясничного диска 230–231,
231

– – – синдром конского хвоста 229
– – – шейные корешки 228–229
Поражение спинного мозга,

компрессия клинический
пример 232–233

– – – лечение 226
– – – симптоматика 217–222
– – – этиология 217–222
Поражение теменной доли

субдоминантного полушария
34–35

Поражение шейного отдела
спинного мозга 225, 228

Порфирия 297–298
Порэнцефалическая киста 271
Постинфекционный

энцефаломиелит 244–245
Постконтузионный синдром 191
Постполиомиелитический

синдром 214
Постэнцефалитический

паркинсонизм 165
Потенциал действия мышцы 108
Походка при болезни Паркинсона

168

– исследование 85, 85
– «ковыляющая» 85, 85
– «ножницы» 85, 85
– паркинсоническая 168
– «ходульная» 85, 85
Право-леворукость 11, 27
Праксис 33
Прамипексол 174
Преднизолон 242
Предшественник бета-амилоида

279
Преимущественное направление

головокружения 62–63
Префронтальная область,

функции 26
Привычный спазм 179
Прием Ендрашика 82
Прием Холлпайка 63
Примидон 141
Примитивные рефлексы 31, 83–84
Прионные болезни 282–283
Прионовые белки 282–283
Припадки grand mal 132
– классификация 131
– простые парциальные 133
– сложные парциальные 133
– petit mal 133
– тонико-клонические 123–133
– – фебрильные 134
– – экламптические 303
– эпилептический статус 315–316

см. также Эпилепсия
Проба Вебера 62
– Ринне 62
– Ромберга 85
– с эдрофонием 258
Проводниковая афазия 31–32
Прогрессирующая

мультифокальная

Copyright ОАО «ЦКБ «БИБКОМ» & ООО «Aгентство Kнига-Cервис»



360 Предметный указатель

лейкоэнцефалопатия (ПМЛ)
213

Прогрессирующий надъядерный
паралич 171

Прозопагнозия 35
Пролапс межпозвонкового диска

острый центральный 231
– – – поясничного 230, 231
– – – шейного 228
Пропранолол 122
Противотуберкулезные

препараты 205
Противоэпилептические

препараты при беременности
301–302

– – и инфантильные спазмы 134
– – при лечении эпилепсии

131–139
– – и эпилептический статус 316
Протозойные инфекции 215
Псевдобульбарный паралич 69
Псевдогипертрофии голени 262,

262
Псевдодеменция 36, 285
Псевдонепроходимость

кишечника 96, 327
Псевдоопухоли головного мозга

183–184
Псевдоприпадки 309
Псевдоэпилептический статус 309
Психиатрия 308–312
Психогенные расстройства

движения 181, 309
Психотерапия 310
Птоз 50
Пучковая головная боль 123
Пяточно-коленная проба 81

Радикулопатия см. Поражение
спинальных корешков
(радикулопатия)

«Разорванные красные мышечные
волокна» 277

Рак Панкоста 251–252
Рассеянный склероз при

беременности 238, 302
– – диагностика 238–242
– – дифференциальная

диагностика 238–242
– – клинические проявления

236–237, 240
– – клинический пример 246–247
– – лечение 239
– – – при обострении 242–244
– – – симптоматическое 243–244
– – патологическая анатомия и

патологическая физиология
234–235

– – и поражения спинного мозга
327

– – тригеминальная невралгия 237
– – эпидемиология 235–236
– – этиология и патогенез 325
Рассеянный энцефаломиелит

острый 44–245
Расстройства сна 23–24
Ревматическая полимиалгия 311
Ревматоидный артрит 307
Рвота беременных 295, 303
Реабилитация 232–332
Реакция Яриша— Герцхаймера 207
Рентгенологическое

исследование 99
Ретикулярная формация

активирующая 27
Ретровирусная инфекция 212–213
Ретроградная память 28
Ретроколлис 178
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Ретроперитонеальный фиброз
122

Рефлексы вестибулоокулярные 49
– извращенные 228
– кожные 84
– «головы куклы» 49
– на растяжение 75
– примитивные 31
– сухожильные 82–82, 83
– окулоцефалический 49
– хватательный 31
Рефлекторная симпатическая

дистрофия 98
Речь беглость 32
– тесты на понимание 32
– определение 31–32
Ривастигмин 282
Ригидность по типу зубчатого

колеса 169
– по типу «свинцовой трубки» 169
– шейных мышц 200
Рилузол 290
Рисперидон 174
Рифампицин 202
Ропинирол 174

Саккады 48
Салаамовы судороги 134
«Светлый промежуток» 188
Свисающая кисть 251
Свисающая стопа 253
Свободнорадикальное

повреждение болезнь
двигательного нейрона 287

Селегилин 173, 74
Семантическая память 28
Семейная дисавтономия 97
Семейный периодический

паралич 263
Сенсорная атаксия 90, 256

Сенсорная невнимательность 34
Сенсорная полинейропатия 89–90
Серийный счет 32
Сертралин 312
Сиалоррея (слюнотечение) 170
Симпатическая дисфункция 97–98
Симптом Бабинского 84
– Баттла 188
– Говерса 262
– «головы куклы» 49
– «катания пилюль» 169
– кашлевого толчка 188, 200
– Кёрнига 200
– Тиннеля 249
Симптомы верхнего

анатомического уровня 14, 220
– выпадения 14
– раздражения 14
Синдром Аргайля— Робертсона

46
– «болезненных ног и

движущихся пальцев» 181
– – беспокойных ног 180
– – Вернике— Корсакова 295, 303
– – Веста 141
– – Броун— Секара 221, 222
– – Гийена— Барре 317–321
– – – ведение и прогноз 320
– – – дифференциальная

диагностика 318, 319
– – – клинические проявления 318
– – – клинический пример 322
– – – Миллера— Фишера синдром

319
– Горнера 51–52, 123, 251
– Дауна 281
– Денди— Уокер 270
– Жиль де ля Туретта 179–180
– «запертого» 22
– запястного канала 248–250, 249
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– Кушинга 299
– Ламберта— Итона 96
– Лермитта 237
– Миллера— Фишера 319
– мультисенсорного

головокружения 66
– острого органического

поражения головного мозга 14
– постинфекционной слабости

310–312
– Рамсея— Ханта 211
– ригидного человека 181
– Рэйли— Дей 96
– Стила— Ричардсона–

Ольшевского 171
– Стурджа— Вебера 278
– «субботней ночи» 251
– Уотерхауза— Фридриксена 201
– Фостера— Кеннеди 193
– Холмса— Эди 47
– хронической усталости 310
– – – этиология и терминология

310–312
– Шая— Дрейджера 97
– Шегрена 307
– Экбома 180–181
– Янца 135–136
Синехии 201
Синкопы никтурические 22
– определение 22, 136
Сирингобульбия 224
Сирингомиелия клинические

проявления 222–224, 223
Сиринкс 222
Системная красная волчанка 306
Системные васкулиты,
см. также Нейроваскулиты

Сифилис нервной системы
205–207

– – – клинические проявления
205–207, 206 см. также
Нейросифилис

Сифилитическая амиотрофия 205
Скальп рассечение 188
Слабость мимической

мускулатуры 59–60
Слепое пятно физиологическое

42
Сложные парциальные припадки

133
Скотома 41, 41
Слух исследование 62
Смерть мозга см. Смерть ствола

мозга
Смерть ствола мозга критерии

21–22, 21
Содружественное отклонение

глазных яблок 54, 55
Соматизированные расстройства

308
Соматосенсорные вызванные

потенциалы 107
Соматоформные расстройства

308
Сотрясение головного мозга 187
Социальная работа (социальный

работник) 325
Спастическая гемиплегия,

кривошея 178
– – параплегия 76
Спастический гемипарез 77
Спастический паралич 75
Спастический парапарез 76
Спастический тетрапарез 77
Спастичность ведение при

параплегии 325–328
Spina bifida oculta (скрытое

расщепление дужки позвонка)
268
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СПИД 212–213
Спинальная дизрафия 268–269
Спинальная радиография 99
Спинальные корешки, см.

Нервные корешки Спинальные
мышечные атрофии
гередитарные 261–263

Спинная сухотка 206
Спинной мозг анатомия 71, 226
– – внешнее или внутреннее

сдавление 225
– – внутреннее поражение 226
– – сдавление опухолью 226
– – поперечный миелит 225, 245
– – рассеянный склероз 237, 225,

241
Спиноталамический путь 87
Спондилез шейного отдела 224,

288
Спутанность сознания острая

19–20
Срединный нерв нарушение

поверхностной
чувствительности 91

– – сдавление 248–249, см.
Туннельный синдром
запястного канала

Стволовые вызванные
акустические потенциалы
(СВАП) 107

Стеноз спинального канала 230
Стереотаксическая таламотомия

176
Streptococcus pneumoniae 199
Субдуральная гематома,

хроническая 191, 285–286
Субдуральная эмпиема 204
Субконъюнктивальное

кровоизлияние 158, 188

Субталамическое ядро поражение
177

Суматриптан 121
Супраселлярная аденома 194–195
Супраспинальное торможение 75
Сходящееся косоглазие,

поражение ствола мозга 54, 55
Счет 32

Таблица исследования ближнего
зрения 39–40

– Снеллена 39
Тактильная чувствительность 89
Таламическая боль 88, 330
Тейхопсия 119
Телеметрия 10
Тельца Леви 166, 167
– Негри 214
Теменная кора функции 26
Тенар атрофия 73, 7 3
Тест на называние 32
– с «плавающим светом» 46
– тензилоновый 259 (см. Тест с

прозерином)
Тетанический токсин 214–215
Тетрабеназин 177
Тиагабин 141
Тиамин дефицит 294–295, 294
Тик 179
Тимома 258, 260
Тиопентал 316
Тиреоидная буря 298
Тиреотоксикоз 298
Титубации 169
Тканевой активатор пламиногена

150
Токсоплазмоз 212
Толкапон 174
Толчкообразный нистагм 63–64
Топирамат 141
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Торсионная дистония первичная
178–179

Тошнота спонтанная 188
– при черепно-мозговой травме

188
Транзиторная глобальная амнезия

29
Транзиторная ишемическая атака,

диагностика и обследование
155–156, 155

– – – дифференциальная
диагностика 156

– – – клинические проявления
154–155

– – – клинический пример 162–163
– – – прогноз и лечение 156–157
Трансплантация клеток 176
Транспортеры дофамина (ТДа)
ОФЭКТ 171
Тремор при болезни Паркинсона

169–170
– интенционный 81
– кинезиогенный 178
– покоя 178
– порхающий (астериксис) 293
– постуральный 178
– физиологический 178
– эссенциальный 177
– этиология 80–81
Тригексифенидил 175
Триада Вирхова 145
Тризм 178
Тригеминально-вегетативный

синдром 58
Тригеминальная невралгия

125–126
Тригеминальная нейропатия 58
Трипаносомоз 215
Трисомия 268, 279

Трициклические
антидепрессанты 330

Тромбоз сагиттального синуса
152

– церебральных артерий 145
Тромболизис 150
Тропический спастический

парапарез 213
Трудотерапия 324
Туберкулез 204–205
Туберкулема 205
Туберозный склероз 278
Тугоухость кондуктивная или

нейросенсорная 62
– и невринома слухового нерва

194
Туловищная атаксия 85
Туннельное зрение 42

Угловая извилина 32
Узелковый периартериит 307
Уровень чувствительных

нарушений 90
Усталость хроническая, см.

Синдром хронической
усталости

– и миастения 259
– и рассеянный склероз 237
Ушной герпес 211

Фасцикуляции, определение
72–74

Фебрильные судороги 134
Фенитоин лечение эпилепсии 141
– эпилептический статус 316
Фенобарбитал лечение эпилепсии

141
– эпилептический статус 316
Феномен складного ножа 75
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– – усиления 75
– – Утхофа 237
Феохромоцитома 299
Фибриноидный некроз 152
Физиологическое слепое пятно 42
Физиотерапия 329
Флексорный спазм 77
Флумазенил 20
Фолиевая кислота 302
Фортификационная линия 119
Фосфодиэстераза 5-го типа,

ингибиторы 326
Фотофобия 116
Фундоскопия (исследование

глазного дна) 43, 200
«Функциональные» расстройства

308

Хватательный рефлекс 31
Хиазма 40–41, 41
Хирургическое лечение болезни
Паркинсона 176
– – внутричерепное

кровоизлияние 162
– – опухоли головного мозга

196–197
– – при субарахноидальном

кровоизлиянии 160
– – при черепно-мозговой травме

190
– – при эпилепсии 139, 142
Холестероловые эмболии 146
Холинергический криз 321
Хорея беременных 303
– Сиденгама 177
Хроническая воспалительная

демиелинизирующая
полинейропатия (ХВДП) 257

Хроническая ежедневная
головная боль 124

Цветовое зрение 43
Центральный понтинный

миелинолиз 245, 297
Церебеллярная атаксия,

дифференциальная
диагностика 273

Церебеллярная эктопия 270–271
Церебеллярный метастазы 192
Церебральные глиомы 192
Церебральный инфаркт 145–151
Церебральный токсоплазмоз 215
Цереброспинальная жидкость
(ЦСЖ) 109–111, 110, 111
Центральный мотонейрон 70
– – и гипертония 75
– – клинические проявления 86
– – мимический парез 60–61
– – позные нарушения 75–76, 85
– – поражение нижнего

мотонейрона 72–76
– – сухожильные рефлексы 82–84,

83
Цистицеркоз 216
Цитомегаловирусная инфекция

213
Цитотоксический отек 146

Черепно-мозговая травма,
клинические проявления
187–188

– – лечение 189–190
– – осложнения и последствия

190–191
– – противоудар 187
– – этиология и морфология

186–187, 187
Черепные нервы 38–70
Черная субстанция 166, 167
Чрескожная эндоскопическая

гастростомия 324
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Чувствительность вибрационная
87, 89

– жалобы 89–90
– исследование 86–88
– клиническая нейроанатомия

87–88
– кожная 89
– на лице 56–57, 57
– нарушения 89–91, 90, 91
– симптомы 89–91
Чувство давления 87

Шваннома 193–194
Шейная радикулопатия 228
Шейное ребро 228
Шея и боль иррадиирующая в

руку 228
– – – – и ригидность мышц 158
– – – – – – при менингите 200
– – – симптомы выпадения

228–220
– – – флексия и экстензия 228
Шкала комы Глазго 18, 19
– Медицинского научного Совета

76
– повседневной активности

(АDL) 324
Шум каротидный 155
– краниальный 121

Экламптические припадки 303
Экран Бьеррума 42
– Ишихары 43
Эксайтотоксичность, болезнь

двигательного нейрона 287
Экстренная неврология,

эпилептический статус 313–317

Электромиография (ЭМГ) при
болезни двигательного
нейрона 108, 289

– с целью исследования
отдельного волокна 198

Электроэнцефалография (ЭЭГ)
при эпилепсии 135

Эмболия 146
Эндокринные заболевания

298–303, 299, 300, 301
Энофтальм 52
Энтакапон 173, 174
Энцефалит вирусный 209–215
– и вирус простого герпеса

209–211, 210
– – клинический пример 217–218
– – летаргический 305
– – «лимбический» 305
Энцефаломиелит и миалгии, см.

Синдром хронической
усталости

– острый рассеянный 244–245
– постинфекционный 215
Энцефалопатия Вернике 295
– гипертензивная 152
– губчатая 282–283
– метаболическая 293, 294
– острая 299
– печеночная 296–297, 297
Эпизодическая память 28
Эпилепсия абсансы (petit mal)

131, 134
– активность заболевания и

ведение больного 137–138
– беременных 301–302
– височная 133
– у взрослых 132–133
– и вождение автомобиля/

ограничения
работоспособности 142
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– джексоновская 133
– диагностика 136–137
– дифференциальная диагностика

137
– Келлога 136
– классификация и этиология 130,

131
– клинический пример 143–144
– определения 130
– первично генерализованная

132–133
– у подростков 135–136
– посттравматическая 132
– рефрактерная 138
– ритмы ЭЭГ 135
– симптоматическая 130
– эпидемиология 131
– ювенильнаямиоклоническая

135–136
Эпилептический крик 132–133
Эпилептический статус,

обследование 316–317
– – определение 315
– – причины 315
Эрготамин при лечении мигрени

121
– при лечении пучковой головной

боли 123
Эрготизм 121–122
Эректильная импотенция,

параплегия 327

– – рассеянный склероз 237
Этосуксимид 138, 141
Эхинококкоз 216
Эхолалия 32

Языкоглоточный нерв 66–67

Amaurosis fugax 117
Borrelia burgdorferi 207
Clostridium botulinum 208
Clostridium tetani 207
Déjà vu 133
Epilepsy partialis continua 133–134
Grand mal 132
Haemophilus influenzae 199
Herpes zoster 126, 209–210
Listeria monocytogenes 199
MMSE 37, 36
МРТР 164, 166
Mycobacterium leprae 207
Mycobacterium tuberculosis 205
Neisseria menigitidis 199
Pes cavus 275
Petit mal 133
Plasmodium falciparum 215
Spina bifida oculta 268
Streptococcus pneumoniae 199
Vasa nervorum 306
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