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В
ысокиe показатели инвалидности и смертности 

от сосудистых заболеваний головного мозга об-

условливают чрезвычайную актуальность изу-

чения различных аспектов данной патологии 

[2, 10]. С конца 1960-х гг. в рамках программы 

ВОЗ Институтом неврологии АМН СССР неоднократно 

организовывалось изучение распространенности ЦВЗ в 

отдельных городах страны методом скрининга открытой 

популяции с использованием унифицированных диагно-

стических критериев [11]. Изучение эпидемиологии сосу-

дистых заболеваний головного мозга позволило установить 

значительную распространенность ЦВЗ в мужской и жен-

ской популяциях трудоспособного возраста, преобладание 

в структуре ЦВЗ начальных проявлений этой патологии, 

значительное увеличение распространенности сосудистых 

заболеваний с возрастом, высокую корреляцию распро-

страненности цереброваскулярных и кардиоваскулярных 

болезней, различия показателей распространенности ЦВЗ 

в отдельных городах и регионах страны [3]. Бесспорным 

является факт, что без эпидемиологических исследова-

ний ЦВЗ невозможно адекватно судить не только о рас-

пространенности этой патологии, но и об эффективности 

лечебно-профилактических мероприятий [8]. Известно, 

что сведения учреждений здравоохранения о частоте и 

Структура цереброваскулярной 
патологии в открытой популяции 

работоспособного населения 
г. Ульяновска

Л.А. Белова, В.В. Машин, Л.В. Сапрыгина, М.А. Кравченко, Е.В. Гнедовская, 
Е.В. Ощепкова, Ю.Я. Варакин,  З.А. Суслина

Ульяновский государственный университет; ФГБУ «Научный центр неврологии» РАМН (Москва); ФГБУ Российский кардиологический 

научно-производственный комплекс Минздрава России (Москва)

Проведено эпидемиологическое исследование открытой популяции в возрасте 40–59 лет, проживающих на территории двух врачебных те-
рапевтических участков базовой поликлиники г. Ульяновска. Обследование прошли 500 чел., в том числе 157 мужчин и 343 женщины. Средний 
возраст составил 51,1±6,8 лет. Артериальная гипертония (АГ) диагностирована у 46,8% пациентов. Распространенность «определенных» 
случаев цереброваскулярных заболеваний (ЦВЗ) в изучаемой популяции была 25,4%, в том числе: гипертонические церебральные кризы (ГЦК) – 
3,6%, транзиторные ишемические атаки – 0,6%, инсульт – 3,6%, начальные проявления недостаточности кровоснабжения мозга (НПНКМ) 
– 7,0% и дисциркуляторная энцефалопатия (ДЭ) – 10,6%. Распространенность всех форм ЦВЗ у мужчин и женщин была сходной, кроме зна-
чительного преобладания у женщин ГЦК. В структуре ЦВЗ доминировали два типа патологии: ДЭ и НПНКМ, на долю которых приходилось 
68,8% всех случаев ЦВЗ. Значительная распространенность начальных проявлений ЦВЗ (НПНКМ и ДЭ I стадии), составляющих 52% всех 
ЦВЗ, делает актуальной активное проведение профилактики острых и тяжелых хронических форм ЦВЗ.

Ключевые слова: цереброваскулярные заболевания, дисциркуляторная энцефалопатия, 

распространенность, эпидемиология.

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ
Клиническая неврология

распространенности болезней системы кровообращения 

существенно отличаются от данных регистров и скринин-

гов населения [5, 7]. Проведение популяционного иссле-

дования в г. Ульяновске в рамках проекта Международной 

ассоциации неврологии и нейронаук (МАНН) с анализом 

факторов риска, клиники и прогностической значимости 

начальных проявлений сосудистых поражений мозга по-

зволит получить реальные эпидемиологические данные 

о ЦВЗ в популяции города, разработать научно обосно-

ванные рекомендации для учреждений первичного звена 

здравоохранения по профилактике сердечно-сосудистых 

заболеваний, охране и укреплению здоровья населения 

Ульяновской области [1].

Пациенты и методы

В рамках многоцентрового исследования МАНН про-

ведено одномоментное эпидемиологическое сплошное 

обследование открытой популяции мужчин и женщин 

40–59 лет, проживающих на территории двух терапевтиче-

ских врачебных участков ГУЗ городской поликлиники № 1 

им. С.М. Кирова г. Ульяновска. Выявлялись следующие фор-

мы ЦВЗ: начальные проявления недостаточности кровос-

набжения мозга, транзиторные ишемические атаки (ТИА), 
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гипертонические церебральные кризы, инсульты, хрониче-

ские нарушения мозгового кровообращения, обозначаемые 

термином дисциркуляторная энцефалопатия (ДЭ). Диагноз 

ЦВЗ ставился в соответствии с критериями НЦН РАМН [11, 

12]. Как принято в эпидемиологических исследованиях, ди-

агностировались «определенные» и «возможные» случаи па-

тологии. К определенным случаям ЦВЗ относили те из них, 

которые полностью соответствовали принятым критериям 

диагностики различных форм данной патологии. Возмож-

ными считали случаи, при которых сообщаемые обследуе-

мыми сведения оказывались нечеткими, отсутствовали под-

тверждающие медицинские документы или не выявлялось 

системное сосудистое заболевание.

Для статистической обработки результатов использовал-

ся Microsoft Office Excel 2007, STATISTICA 8,0 (StatSoft, 

США). Количественные данные описаны с помощью 

среднего и стандартного квадратического отклонения (ме-

дианы и квартилей), качественные данные представлены 

в виде абсолютных значений, процентов и долей. Сравне-

ние групп по качественному признаку проводилось с по-

мощью точного критерия Фишера. Расчет доверительного 

интервала (ДИ) выполнялся откорректированным методом 

Вальда. Для всех критериев и тестов различия признава-

лись статистически значимыми при p<0,05.

Результаты

На исследуемых двух терапевтических участках террито-

риальными поликлиниками зарегистрированы 1408 чел. 

в возрасте 40–59 лет: 578 мужчин (41,1%) и 830 женщин 

(58,9%). Из них обследовано 35,5% (500 из 1408 чел.), в том 

числе 157 мужчин (27,2% от общего числа мужчин) и 343 

женщин (41,3%). Среди обследованных 500 лиц в возрасте 

40–49 лет – 190 и в возрасте 50–59 лет – 310; средний воз-

раст составил 51,1±6,8 лет.

Среди прошедших обследование различные формы ЦВЗ 

выявлены у 163 чел. (32,6%). При этом у 127 диагности-

рованы «определенные» и у 36 «возможные» случаи ЦВЗ. 

Таким образом, распространенность «определенных» ЦВЗ 

среди населения 40–59 лет г. Ульяновска составила 127/500 

(25,4%). В табл. 1 представлена распространенность основ-

ных форм ЦВЗ в исследованной популяции.

По нашим данным, наблюдается увеличение распространен-

ности всех форм ЦВЗ (кроме ГЦК) с возрастом, p<0,05. Наи-

более распространены хронические формы ЦВЗ: НПНКМ и 

ДЭ, на которые приходится 71,5% всех случаев ЦВЗ.

АГ диагностирована у 234 (46,8%) обследованных. Гипер-

тонические церебральные кризы (внезапное значительное 

ухудшение состояния пациента с АГ, связанное с допол-

нительным повышением АД и потребовавшее обращения 

за скорой медицинской помощью) отмечались у 29 лиц 

(5,8%), вошедших в когорту, и в 29 случаях (12,4%) среди 

пациентов с АГ. При этом у 18/29 (62%) диагностированы 

«определенные» случаи ГЦК и у 11/29 (38%) – «возмож-

ные». Неопределенность диагноза у части пациентов была 

связана с отсутствием у них АГ как на момент осмотра, так 

и в анамнезе, а также нечетким описанием перенесенного 

сосудистого эпизода [4]. 

ТИА диагностированы у 10 обследованных, причем только у 

3 чел. – «определенные»; таким образом, распространенность 

ТИА составила 3/500 (0,6%). «Возможные» случаи ТИА в ис-

следуемой популяции были выявлены у 7/500 (1,4%) обследо-

ванных. «Возможный» эпизод ТИА в двух случаях диагности-

рован в связи с отсутствием клинических данных о системном 

сосудистом заболевании (нормальное АД, отсутствие пато-

логии сердца, нарушений проводимости и ритма, сахарного 

диабета и др.), а в 5 других случаях – из-за отсутствия меди-

цинской документации, подтверждающей эпизод ТИА, и не-

четкости сообщаемых сведений о нем. Из всех случаев ТИА у 

7 пациентов они были выявлены впервые во время скринин-

га при направленном расспросе. При этом обследуемые не 

знали, что перенесенные ими кратковременные ощущения 

онемения конечностей, нарушения зрения и координации 

движений являлись признаком грозного состояния, требую-

щего экстренной госпитализации. Шесть пациентов за спе-

циализированной медицинской помощью не обращались. 

Все четверо больных, обратившихся к врачу в остром периоде 

заболевания, были направлены на стационарное лечение по 

экстренным показаниям с различными диагнозами (ТИА, це-

ребральный сосудистый криз, инсульт); им выполнен необхо-

димый объем исследований: УЗИ сосудов головы, КТ/МРТ 

головного мозга, проведена медикаментозная терапия. После 

выписки из стационара трое больных находятся под диспан-

серным наблюдением в поликлинике по месту жительства по 

поводу болезней системы кровообращения у терапевта или 

кардиолога. Таким образом, у большинства пациентов с ТИА 

40–49 лет
n=190
% (ДИ)

50–59 лет
n=310
% (ДИ)

40–59 лет
n=500
% (ДИ)

НПНКМ 3,2* (1,3; 8,9) 9,4 (6,6; 13,2) 7,0 (5,05; 9,6)

ГЦК 1,6 (0,3; 4,7) 4,8 (2,9; 7,9) 3,6 (2,3; 5,7)

ДЭ I стадии
II стадии
III стадии

ДЭ всего

1,6* (0,4; 5)
 0,5 (0,03; 3,3) 

–
 2,1* (0,7; 5,7)

 8,7 (6; 12)
4,5 (2,6; 7,6)
2,6 (1,2; 5,2)
 15,8 (12; 20)

6 (4,2; 8,1)
3 (1,8; 5)

1,6 (0,8; 3,3)
10,6 (8,2; 

13,6)

ТИА – 1,0 (0,2; 2,9) 0,6 (0,12; 1,8)

Инсульт 1,1* (0,04; 4) 5,2 (3,1; 8,3) 3,6 (2,3; 5,7)

Всего ЦВЗ 8* (5; 13) 36 (31; 42) 25,4 (22; 29)

Примечание: * – p<0,05 при сравнении групп 40–49 и 50–59 лет.

таблица 1: Распространенность «определенных» случаев цереброваскулярных
заболеваний.
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острое нарушение мозгового кровообращения не диагности-

руется (ОНМК), они не получают ни лечебной, ни профилак-

тической помощи. 

Всего за время скрининга диагноз перенесенного инсульта 

в анамнезе установлен в 21 случае, в том числе у 18 больных 

(86%) диагноз расценен как «определенный» и у 3 – как «воз-

можный». Распространенность определенных случаев ин-

сульта в популяции 40–59 лет составила 18/500 (3,6%). Воз-

можные случаи инсульта диагностировались при сложности 

ретроспективной дифференциальной диагностики инсульта 

и ТИА или тяжелого гипертонического криза. Обратились за 

медицинской помощью и были направлены на экстренную 

госпитализацию в стационар 17/21 (80,9%) пациентов. Среди 

всех госпитализированных по поводу инсульта пациентов 14-

ти (82%) проведено КТ/МРТ головного мозга, УЗИ сосудов 

головного мозга; все 17 больных получили курс медикамен-

тозной терапии. Амбулаторное лечение проводилось двоим 

пациентам в связи с поздним обращением по поводу данного 

заболевания (в восстановительный период). Госпитализация 

в первые сутки от начала заболевания проведена менее чем в 

половине случаев. Обращает на себя внимание, что после вы-

писки из стационара на диспансерном учете поликлиники по 

поводу системного сосудистого заболевания состояло 14/17 

(82,4%) пациентов, из них в настоящее время всего лишь 3/17 

(17,7%) получают адекватную терапию для предупреждения 

повторных ОНМК. 

Хронические формы ЦВЗ до сих пор находятся в тени 

изучения инсультов, однако несвоевременное выявление, 

неадекватная профилактика и лечение ДЭ служат почвой 

для острых сосудистых катастроф, а прогрессирование за-

болевания может выступать в качестве самостоятельного 

фактора трудовой и социальной дезадаптации пациента [9].

К хроническим формам ЦВЗ относят НПНКМ и ДЭ [11, 

12]. НПНКМ диагностируется при сочетании у обследуе-

мого двух и более таких жалоб, как головная боль, голово-

кружение, шум в голове, снижение памяти и умственной 

трудоспособности; необходимо наличие общего сосуди-

стого заболевания и исключение конкурентных по клини-

ческим проявлениям форм церебральной и соматической 

патологии, а также ОНМК в анамнезе.

ДЭ I стадии диагностируется у пациентов, у которых при 

неврологическом осмотре наряду с указанными жалобами 

выявлялась легкая неврологическая «микросимптоматика» 

(негрубые рефлексы орального автоматизма, асимметрия 

лица, легкие глазодвигательные нарушения и др.). В случае 

формирования доминирующего неврологического синдро-

ма диагностируется ДЭ II ст. и при наличии выраженных 

когнитивных нарушений (деменция) – ДЭ III ст. 

Во время скрининга диагноз НПНКМ поставлен 47/500 

(9,4%) пациентам. Среди них было 35 (74,5%) «определен-

ных» и 12 (25,5%) «возможных» случаев. Таким образом, 

распространенность «определенных» случаев НПНКМ в 

популяции оказалась 35/500 (7,0%). Сложность диагностики 

НПНКМ была связана с необходимостью подтверждения 

диагноза системного сосудистого заболевания, трудностями 

дифференциальной диагностики между клиническими про-

явлениями данного синдрома и неврозами и невротически-

ми проявлениям при соматических заболеваниях.

Нами выявлено 57/500 (11,4%) случаев ДЭ. При этом в 

большинстве случаев (53 пациента, 93%) диагностирова-

лась «определенная» ДЭ и лишь в 4 случаях (7,0%) – «воз-

можная». Энцефалопатия сложного генеза (при сочетании 

общего сосудистого заболевания с перенесенной травмой 

головы, нейроинфекцией, постнаркозным синдромом и 

др.) установлена у 38/500 (7,6%) лиц. Из 53 пациентов с 

«определенной» ДЭ на диспансерном учете по поводу си-

стемного сосудистого заболевания (АГ, ИБС, последствия 

инсульта) состоят 25 (47%). Адекватную профилакти-

ческую терапию получают всего 4 (7,5%) больных. Ком-

плексное обследование в связи с ДЭ в течение последних 

5 лет прошли 10 (17,5%) пациентов. 

Мы проанализировали структуру ДЭ. Среди «опреде-

ленных» ее случаев первичная ДЭ (без предшествующих 

ОНМК) диагностирована в 33 (62%) случаев и вторичная 

– в 20 (38%) случаев. На диспансерном учете в поликли-

нике по поводу болезней системы кровообращения состоят 

18 (75,0%) пациентов с вторичной и лишь 7 (21,2%) с пер-

вичной ДЭ, p<0,05.

ДЭ гипертонического генеза выявлена у 28 пациентов, ате-

росклеротического – у 3, смешанного – у 26. Среди всех 

пациентов с АГ гипертонические кризы переносили 12,4% 

обследованных, у пациентов с ДЭ они выявлялись у 18,9% 

(р<0,05).Чаще диагностировалась ДЭ I ст. (у 30 пациентов, 

57%) по сравнению с 15 (28%) случаями ДЭ II ст. и 8 (15%) 

cлучаями ДЭ III ст., p<0,02.

Так как среди обследованных было больше женщин 

(68,6%) и распространенность отдельных форм ЦВЗ могла 

рис. 1: Распространенность основных форм ЦВЗ в мужской и женской популяциях.
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Примечание: * — статистически значимые различия между мужчинами и женщинами
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различаться в мужской и женской популяциях, проведен 

гендерный анализ. Распространенность различных форм 

ЦВЗ (суммарное количество «определенных» и «возмож-

ных» случаев) у мужчин и женщин представлена на рис. 1. 

Как видно, у женщин установлена бо~льшая распространен-

ность ГЦК, что подтверждалось и в ранее проводимых эпи-

демиологических исследованиях [4]. Распространенность 

других форм ЦВЗ в мужской и женской популяциях досто-

верно не различалась.

Обсуждение

В проведенном исследовании установлена значительная 

распространенность ЦВЗ в популяции мужчин и женщин 

40–59 лет (24,6%). Отмечается увеличение распространен-

ности всех форм ЦВЗ с возрастом, а также преобладание на-

чальных проявлений данной патологии (НПНКМ и ДЭ I ст.). 

Анализ анамнестических данных пациентов, перенесших 

инсульт, показывает, что диагностика данного заболевания 

осуществляется в ранние сроки развития, пациенты получа-

ют стационарное лечение, им проводится необходимое об-

следование, тогда как случаи ТИА требуют для диагностики 

целенаправленного расспроса пациента, который не может 

самостоятельно адекватно оценить значимость возникших 

преходящих неврологических нарушений и не обращается 

за медицинской помощью. ГЦК чаще регистрируются у лиц 

с ДЭ при АГ, что может являться подтверждением роли ГЦК 

в развитии хронической сосудистой патологии головного 

мозга. Большинство больных, поступивших в стационар по 

поводу острого сосудистого эпизода, получили необходи-

мый объем экстренной медицинской помощи, более 80% 

из них находятся на диспансерном учете поликлиники по 

месту жительства по поводу болезней системы кровообра-

щения, однако на момент обследования лишь в единичных 

случаях пациенты получают адекватную вторичную про-

филактику. В первую очередь это объясняется нежеланием 

и непониманием населения необходимости регулярного 

приема лекарственных препаратов для предотвращения по-

вторного случая ОНМК, несмотря на то, что при выписке 

из стационара они получают все рекомендации по вторич-

ной профилактике инсульта и ТИА. Однако специалисты 

амбулаторно-поликлинического звена не проводят строгий 

контроль за осуществлением данных мероприятий, отсут-

ствует необходимая преемственность в проведении лечеб-

ных и профилактических вмешательств между стационаром 

и поликлиникой. 

На первое место в структуре хронической цереброваскуляр-

ной патологии выходят НПНКМ и ДЭ I (56,1%), которые, 

хотя и снижают качество жизни пациента, но на данной ста-

дии заболевания не приводят к инвалидности. Это свидетель-

ствует о значительном потенциале для лечения и профилак-

тики прогрессирования ЦВЗ у лиц возрастной группы 40–59 

лет. Учитывая преимущественные этиологические факторы 

развития ДЭ, лица с АГ и системным атеросклерозом тре-

буют повышенного внимания со стороны амбулаторно-

поликлинических служб. По нашим данным, первичная ДЭ 

в популяции встречается чаще вторичной, однако попадают 

в поле зрения поликлиники по поводу различных случаев 

болезней системы кровообращения чаще лица с вторичным 

типом ДЭ. Анализ полученных данных позволяет рекомендо-

вать обязательный осмотр невролога во время диспансериза-

ции населения возрастной группы 40–59 лет для выявления 

первичных форм ЦВЗ. Так же редко, как и лица, перенесшие 

острый эпизод ЦВЗ, пациенты с хронической цереброва-

скулярной патологией получают адекватную первичную или 

вторичную профилактическую терапию инсульта. Не следует 

забывать, что патологические процессы, проходящие в сосу-

дистой стенке, как правило, имеют прогрессирующее течение 

с нарастанием выраженности расстройств церебральной ге-

модинамики, постепенным развитием хронической ишемии 

мозга [6]. Таким образом, лечебно-профилактические меро-

приятия у лиц, страдающих хронической цереброваскуляр-

ной патологией, должны проводиться постоянно.

Представленные результаты получены в рамках выполнения 

Ульяновским государственным университетом государствен-

ного задания Минобрнауки России.
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We conducted an epidemiological study of an open population 

(aged 40–59 yrs) restricted to the two therapeutic clusters of a 

regional out-patient clinic, Ulyanovsk city. A total of 500 people 

were examined, including 157 men and 343 women. The mean 

age was 51.1±6.8 yrs. Arterial hypertension was diagnosed in 

46.8% of the population. The prevalence of “definite” cases 

of cerebrovascular disease (CVD) was 25.4%, including: 

hypertensive cerebral crises (HCC) – 3.6%, transient ischemic 

attacks – 0.6%, stroke – 3.6%, initial stages of cerebrovascular 

disease (ISCVD) – 7.0%, and chronic cerebrovascular disease

(CCD) – 10.6%. The prevalence of all types of CVD was 

similar among both sexes, with the exception of HCC 

occurring much more frequently in women. Two types of CVD 

dominated in the structure of CVD, CCI and ISCVD (68,8% 

of all registered cases of CVD). A significant prevalence 

(52%) of initial-stage cases of CVD, ISCVD and CCI-stage I, 

underlines the need for active preventive measures of acute 

and severe chronic forms of CVD.
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З
а последнее десятилетие заметные достижения 

произошли в описании генов наследственной 

моторно-сенсорной невропатии Шарко-Мари-

Тута (ШМТ). Тщательное изучение соотношения 

генотипа и фенотипа показало существование 

значительного расхождения клинических, электрофизиоло-

гических и гистологических данных даже внутри семей при 

наличии идентичной генетической патологии [1, 2, 11, 12]. 

ШМТ демиелинизирующего типа, или ШМТ1, диагно-

стируется при скорости проведения импульса (СПИ) по 

двигательным волокнам срединного нерва менее 38 м/с 

– обычно это диапазон от 10 до 34 м/с (в среднем 19 м/с). 

Описаны формы ШМТ1 с аутосомно-доминантным (АД), 

аутосомно-рецессивным (АР) и Х-сцепленным типами на-

следования, которые, в свою очередь, гетерогенны и вклю-

чают несколько самостоятельных вариантов заболевания. 

Несмотря на демиелинизирующий характер процесса, ин-

валидизация при ШМТ1 в основном обусловлена вторич-

ным повреждением аксонов [1, 8]. 

У большинства пациентов с АД ШМТ1 на первом или вто-

ром десятилетии жизни появляются медленно прогресси-

рующая дистальная слабость и похудание мышц, гипореф-

лексия. При осмотре часто обнаруживаются дистальная 

потеря чувствительности и деформация стоп. Нейрофи-

зиологическое исследование показывает снижение СПИ 

по моторным волокнам и снижение или полное отсутствие 

сенсорных потенциалов действия [8]. ШМТ1А является 

наиболее частой наследственной периферической невро-

патией; примерно в 70% случаев имеет место генетический 

дефект в виде дупликации размером 1,5 Мб в хромосом-

ной области 17р11.2, включающей ген РМР22, у остальных 

больных обнаруживаются точковые мутации данного гена 

[9, 28, 29, 37]. Известны и другие генетические варианты 

АД ШМТ1. Не менее 90% всех Х-сцепленных форм ШМТ 

представлено генетическим вариантом, который обознача-

ется как ШМТ1Х и наследуется по редкому Х-сцепленному 

доминантному типу с неполной пенетрантностью и экс-

прессивностью у женщин [8, 10]. Клинически пациентов-

мужчин с данной формой трудно отличить от больных с 

ШМТ1А, но у них более вероятно наличие «промежуточно-

го» диапазона СПИ при исследовании двигательных воло-

кон срединного нерва (25–45 м/с). У женщин-носительниц 

заболевание протекает более легко [11]. 

Молекулярная генетика аксональных форм невропатий 

(ШМТ2) является менее изученной. Имеющиеся данные 

свидетельствуют в пользу ее несомненной генетической ге-

терогенности: на различных хромосомах картированы как 

Клинико-ультразвуковые 
и нейрофизиологические 

сопоставления 
при наследственной 

моторно-сенсорной невропатии
Н.Б. Вуйцик, А.О. Чечеткин, Э.В. Павлов, С.А. Клюшников, С.Н. Иллариошкин

ФГБУ «Научный центр неврологии» РАМН (Москва)

Представлены результаты ультразвукового исследования пациентов с наследственной моторно-сенсорной невропатией, или болезнью 
Шарко-Мари-Тута (ШМТ). На основании проведенной стандартной стимуляционной электронейромиографии пациенты были разделены на 
две группы: с демиелинизирующим (n=25) и аксональным (n=31) повреждением, соответственно, ШМТ1 и ШМТ2. Cпецифические изменения 
ультразвуковой структуры периферических нервов при демиелинизирующих формах – пролонгированные, с равномерным утолщением всех 
исследованных нервов и с нарушением их кабельного строения. При аксональных формах характер морфоструктурных изменений не столь 
выражен и специфичен, однако симметричная пролонгированность изменений морфоструктуры нервов присутствует и при данном типе 
ШМТ. Представлено описание редкого генетически подтвержденного семейного случая ШМТ1Х типа у мужчин-родственников, которое 
демонстрирует современные возможности ультразвукового обследования в диагностике поражения периферических нервов у пациентов из 
гетерогенной группы наследственных невропатий.

Ключевые слова: ультразвуковое исследование периферических нервов, наследственная моторно-сенсорная 

невропатия, демиелинизация, генетика.
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минимум 7 самостоятельных локусов ШМТ2. Аксональ-

ный тип характеризуется нормальными или умеренно сни-

женными значениями СПИ по периферическим нервам 

[3, 4]. При биопсии n. suralis в структуре нерва выявляют 

аксональную патологию при отсутствии или минимальном 

количество «луковичных головок» и сохранности миелина.

ШМТ1 и ШМТ2 обладают схожими клиническими симпто-

мами, и различить их, основываясь на данные неврологиче-

ского осмотра, часто невозможно. В качестве дополнитель-

ного метода диагностики может выступать ультразвуковое 

исследование. Работа О. Heinemeyer и C.D. Reimers (1999) 

– первая, в которой были представлены диаметры нервов 

при ШМТ1 легкой и средней степени тяжести, полученные 

с помощью ультразвукового исследования [9]. До настоя-

щего времени такие исследования остаются единичными. 

В связи с вышеизложенным целью нашей работы стало 

уточнение ультразвуковой семиотики морфоструктурных 

изменений периферических нервов у пациентов с разными 

формами ШМТ и возможностей использования этого ме-

тода в диагностике болезни.

Пациенты и методы

В исследование вошли 56 пациентов, которые на основа-

нии СПИ по моторной компоненте срединного нерва были 

разделены на две группы: с ШМТ1 и ШМТ2. Условной гра-

ницей между группами было принято значение СПИ, рав-

ное 38 м/с. В группу ШМТ1 (демиелинизирующая форма 

невропатии с СПИ <38 м/с) вошли 25 чел. (45% всех паци-

ентов), из них 15 мужчин и 10 женщин. Группу ШМТ2 (ак-

сональная форма со СПИ>38 м/с) составил 31 чел. (55%), 

из них 10 мужчин и 21 женщина. Обе группы были сопоста-

вимы между собой по возрасту и длительности заболевания 

(по методу Манна-Уитни р=0,09 для возраста пациентов, 

р=0,62 для длительности заболевания).

УЗИ периферических нервов проводилось в В-режиме (ап-

парат PHILIPS iU22 с использованием линейных мульти-

частотных датчиков L11-3 и L15-7io). Исследовались нервы 

верхних (n.medianus, n.ulnaris, n.radialis) и нижних конечно-

стей (n.ishiadicus, n.peroneus communis, n.tibialis). Перифери-

ческие стволы верхних конечностей осматривались на всем 

протяжении от уровня межлестничного пространства (пле-

чевое сплетение) в поперечной и продольной плоскостях 

сканирования, нервные стволы нижних конечностей – от 

уровня выхода седалищного нерва из-под грушевидного 

пространства на всем протяжении до его бифуркации. Для 

качественной характеристики структурных и эхогенных 

изменений периферических нервов использовали вырабо-

танную нами кодированную порядковую шкалу, согласно 

которой выделяли: а) неизмененность морфоструктуры, 

т.е. сохранность кабельного строения и эхогенности нерва; 

б) гипоэхогенность структуры – снижение эхогенности со 

стертостью кабельного строения за счет преобладания фас-

цикулярного компонента; в) гиперэхогенность структуры 

– повышение эхогенности за счет преобладания утолщения 

интерстициального компонента без расширения фасцикул 

со стертостью кабельного строения; г) смешанное изме-

нение морфоструктуры периферического волокна – стер-

тость кабельного строения, утолщение интерстициального 

компонента или расширение фасцикул; д) анэхогенность 

структуры – выраженные морфоструктурные изменения 

нервов – полная потеря кабельного строения (за счет слия-

ния структур нерва и отсутствия дифференцировки на ин-

терстициальный и фасцикулярный компонент).  

Все структурные изменения классифицировали также на 

протяженные и локальные, симметричные и асимметрич-

ные. Количественная характеристика нервов включала 

оценку медиан площадей окружности поперечного сечения 

с определением верхнего и нижнего квартилей. Результаты 

количественной оценки размеров периферических нервов 

верхних и нижних конечностей сравнивали со здоровой 

группой (40 лиц, сопоставимых по полу и возрасту), а вну-

три основной группы – между подгруппами в зависимости 

от типа нейропатии по данным электронейромиографии.

Статистическая обработка результатов, а также построение 

гистограмм производились с помощью пакета прикладных 

программ SPSS® 17.0 для Microsoft® Windows XP. Статисти-

чески достоверными различия считали при р<0,05.

Результаты и обсуждение

Значения полученных при УЗИ площадей поперечного 

размера периферических нервов представлены на рис. 1. 

Для срединных нервов при демиелинизирующем пора-

жении они составили 0,165–0,187 см², при аксональном 

– 0,058–0,091 см², для общих малоберцовых нервов – со-

ответственно 0,231–0,121 см² и 0,083–0,066 см². В норме 

медиана срединного нерва составила 0,089 см², малоберцо-

вого нерва – 0,114 см².

рис. 1: Площади окружности периферических нервов при ШМТ.
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На рисунке отражено значительное увеличение площадей 

окружности периферических нервов общего малоберцово-

го и срединного (см²) при демиелинизирующем типе (чер-

ная стрелка) по сравнению с аксональным поражением (се-

рая стрелка) у пациентов с ШМТ.

Для некоторых нервов при ШМТ1 также были получены 

корреляционные связи площади поперечного сечения не-

рва со следующими параметрами электронейромиографии: 

прямая корреляционная связь с дистальной латентностью 

и обратная – со СПИ. То есть чем больше толщина нерва, 

тем более выражено падение скорости на дистальном участ-

ке нерва (выше дистальная латентность) и тем ниже СПИ 

по нервному волокну, что указывает на более выраженную 

демиелинизацию. Так, площадь поперечного сечения лок-

тевого нерва коррелирует со значением дистальной латент-

ности (коэффициент корреляции 0,68, р<0,05) и СПИ по 

локтевому нерву (коэффициент корреляции –0,76, р<0,05). 

Площадь поперечного сечения срединного нерва коррели-

рует со значением дистальной латентности (коэффициент 

корреляции 0,65, р<0,05) и СПИ по срединному нерву (ко-

эффициент корреляции –0,64, р<0,05). Площадь седалищ-

ного нерва коррелирует со СПИ по большеберцовому не-

рву (коэффициент корреляции –0,66, р<0,05). 

Ультразвуковая картина в группе ШМТ1 характеризовалась 

снижением эхогенности нервов, обусловленной наличием 

неравномерно утолщенных гипоэхогенных компонентов, 

местами с нечеткими контурами симметричного и пролон-

гированного характера (рис. 2, 3).

При аксональной форме ШМТ выраженных структурных 

изменений периферических нервов выявлено не было вне 

зависимости от степени тяжести клинических проявле-

ний болезни. При присоединении демиелинизации от-

мечалось снижение эхогенности нерва без увеличения его 

размера (рис. 4).

Приводим клинический пример редкого типа наследствен-

ной полиневропатии у ближайших родственников.

Больной П., 22-х лет, с 5-летнего возраста отметил по-

явление слабости в ногах, которая в дальнейшем посте-

пенно нарастала, прогрессировали нарушения походки. 

В 2005 г. при обследовании в Медико-генетическом центре 

РАМН выявлено носительство мутации в гене Cx32 (форма 

ШМТ1Х). В 2009 г. в связи с эквино-варусной деформацией 

левой стопы произведена клиновидная резекция и 3-сустав-

ной артродез левой стопы с фиксацией спицами и гипсовой 

повязкой, далее носил ортопедическую обувь. Подобное за-

болевание отмечается у дяди и дедушки по линии матери.

Неврологический статус. Черепные нервы – без патоло-

гии. Симметричная гипотрофия мышц области thenar и 

hypothenar с обеих сторон, западение межкостных проме-

жутков тыльной поверхности обеих кистей. Выраженная 

рис. 2: Демиелинизирующий процесс: срединный нерв с неравномерным 
утолщением фасцикул (поперечное сканирование, В-режим).

рис. 3: Демиелинизирующий процесс: тот же срединный нерв при продольном 
сканировании (В-режим). 

рис. 4: Аксонально-демиелинизирующий процесс: общий малоберцовый 
нерв при продольном сканировании (В-режим). Видно отсутствие 
выраженного утолщения нерва.

симметричная гипотрофия голеней по типу «переверну-

тых бутылок», слабость тыльных сгибателей обеих стоп. 

Мышечный тонус не изменен. Сухожильные рефлексы не 

вызываются. Деформация стоп по типу «полой» (D>S), 
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эквино-варусная установка стоп. Координаторные пробы 

выполняет с легким интенционным дрожанием. В пробе 

Ромберга слегка пошатывается, тандемная ходьба затрудне-

на. При ходьбе – двусторонний степпаж. Легкая гипестезия 

по типу «носков», глубокая чувствительность не нарушена. 

Тазовые функции контролирует. 

Электронейромиография: признаки генерализованной пер-

вично демиелинизирующей сенсоромоторной невральной 

патологии. 

По данным УЗИ выявлены диффузные пролонгированные 

изменения всех исследованных нервов со стертостью ка-

бельного строения и умеренным их утолщением пролонги-

рованного характера, с преобладанием структурных изме-

нений в малоберцовом и локтевых периферических нервах 

со снижением эхогенности (рис. 5).

Результаты ДНК-анализа. Методом прямого автоматиче-

ского секвенирования проведено исследование кодирую-

щей последовательности гена GJB1, мутации в котором 

ответственны за Х-сцепленную форму наследственной 

моторно-сенсорной нейропатии. Выявлена мутация 

Cys282STOP. Заключение: ШМТ типа 1Х.

Обследован также дядя больного, 47 лет. 

Неврологический статус. Черепные нервы – без патоло-

гии, симптом Маринеску-Радовича с обеих сторон. Сим-

метричная гипотрофия мышц thenar и hypothenar с обеих 

сторон, западение межкостных промежутков тыльной 

поверхности обеих кистей; затруднено противопоставле-

ние I и IV-V пальцев, деформация обеих кистей по типу 

«обезьяньей». Выраженная симметричная гипотрофия 

голеней по типу «перевернутых бутылок». Слабость тыль-

ных сгибателей обеих стоп. Мышечный тонус не изменен, 

сухожильные рефлексы не вызываются. Деформация стоп 

(«полая» стопа), эквино-варусная установка стоп. Легкий 

тремор покоя и постуральный тремор кистей рук. Коор-

динаторные пробы выполняет удовлетворительно. В про-

бе Ромберга устойчив. Тандемная ходьба затруднена; при 

ходьбе – двусторонний степпаж. Поверхностная и глубо-

кая чувствительность не нарушены. Тазовые функции кон-

тролирует.

Электронейромиография и игольчатая электромиография: 

анализ полученных данных свидетельствует о генерализо-

ванной сенсорно-моторной полинейропатии с преимуще-

ственным поражением перонеальной группы, первично де-

миелинизирующего характера, с признаками хронического 

реиннервационного процесса в мышцах. 

По данным УЗИ выявлены диффузные пролонгированные 

изменения периферических нервов смешанного характера 

с умеренным утолщением нервов нижних конечностей с 

признаками неравномерного расширения фасцикулярного 

компонента преимущественно в седалищном и большебер-

цовом нервах (рис. 6). У пациента выявлена та же мутация, 

что и у его племянника.

Таким образом, при исследовании обоих родственников с 

редкой наследственной формой невропатии по результатам 

УЗИ были выявлены пролонгированные морфоструктур-

ные изменения периферических нервов схожего характера. 

Одинаковый молекулярный диагноз – ШМТ1Х – был затем 

подтвержден и молекулярно-генетически. Это наблюдение 

демонстрирует возможности УЗИ для верификации наслед-

ственной природы болезни. 

Некоторые из полученных нами данных являются новыми, 

а основные результаты полностью согласуются с опытом за-

рубежных исследователей (до сих пор очень небольшим) по 

данной проблеме [10, 11] .

Практически все проведенные ультразвуковые исследова-

ния посвящены изучению характеристик периферических 

нервов при ШМТ1. Такой выбор является логичным, так 

как именно этот тип имеет яркую гистопатологическую 

картину с выраженными структурными и анатомическими 

изменениями по сравнению с другими типами.

рис. 5: Ультразвуковое изображение малоберцового нерва с умеренным утол-
щением и стертостью кабельности за счет расширения фасцикулярного 
компонента.

рис. 6: Ультразвуковое изображение седалищного нерва с умеренным утолщением 
эпи- и периневрия и стертостью кабельности за счет расширения 
интерстициального компонента. 
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В нашем исследовании было показано, что на основании 

качественных и количественных ультразвуковых характе-

ристик нервов возможно выявление лиц с демиелинизи-

рующим типом ШМТ. Ультразвуковая картина ШМТ1 ха-

рактеризовалась сниженной эхогенностью по сравнению 

с ШМТ2 и группой контроля. Количественная характери-

стика ШМТ1 говорит о двукратном увеличении попереч-

ных размеров нервов по сравнению с ШМТ2 и контролем. 

Благодаря этим достаточно четким отличительным особен-

ностям возможно использование УЗИ в дифференциаль-

ной диагностике различных подтипов ШМТ. Кроме того, 

поскольку ШМТ1 составляет около 80% от всех ШМТ, су-

ществуют перспективы применения УЗИ в дифференци-

альной диагностике ШМТ с другими наследственными и 

приобретенными полиневропатиями. Однако это требует 

подтверждения и проведения отдельного исследования. 

Возможно также использование УЗИ для скрининга род-

ственников больных в отягощенных семьях на предмет не-

обходимости проведения у них дорогостоящего генетиче-

ского исследования. 

Полученные нами данные позволяют рассматривать УЗИ 

периферических нервов при ШМТ как информативный и 

диагностически значимый метод, помогающий в постанов-

ке правильного диагноза.

Список литературы

1. Левин О.С. Полинейропатии. М.: МИА, 2005.

2. Иллариошкин С.Н., Иванова-Смоленская И.А., Маркова Е.Д. 

ДНК-диагностика и медико-генетическое консультирование в 

неврологии. М.: МИА, 2002.

3. Banchs I., Casasnovas C., Albert A. et al. Diagnosis of Charcot-Marie-

Tooth disease. J. Biomed. Biotechnol. 2009; Article ID 985415: 1–10.

4. Barisic N., Claeys K.G., Sirotkovic-Skerlev M. Charcot-Marie-Tooth 

Disease: a clinico-genetic confrontation. Ann. Hum. Genet. 2008; 72: 

416–441.

5. Bernard R., De Sandre-Giovannoli A., Delague V. et al. Molecular 

genetics of autosomal-recessive axonal Charcot-Marie-Tooth 

neuropathies. NeuroMolecular Medicine 2006; 8: 87–106.

6. Bianchi S. Ultrasound of the peripheral nerves. Joint Bone Spine 

2008; 75: 643–649.

7. Cartwright M.S., Brown M.E., Eulitt P. et al. Diagnostic nerve 

ultrasound in Charcot-Marie-Tooth disease type 1B. Muscle Nerve 

2009; 40: 98–102.

8. Fabrizi G.M., Cavallaro T., Angiari C. et al. Giant axon and 

neurofilament accumulation in Charcot-Marie-Tooth disease type 

2E. Neurology 2004; 62: 1429–1431.

9. Heinemeyer O., Reimers C.D. Ultrasound of radial, ulnar, median and 

sciatic nerves in healthy subjects and patients with hereditary motor and 

sensory neuropathies. Ultrasound Med. Biol. 1999; 25: 481–485.

10. Martinoli C., Schenone A., Bianchi S. et al. Sonography of the median 

nerve in Charcot-Marie-Tooth disease. AJR 2002; 178: 1553–1556.

11. Pareyson C., Marchesi D. Diagnosis, natural history and management 

of Charcot-Marie-Tooth disease. Lancet Neurol. 2009; 8: 654–667.

12. Sereda M., Griffiths I., Pühlhofer A. et al. A transgenic rat model of 

Charcot-Marie-Tooth disease. Neuron 1996; 16: 1049–1060.

13. Thomas P.K. Overview of Charcot-Marie-Tooth disease type 1A. 

Ann. N Y Acad. Sci. 1999; 883: 1–5. 

14. Züchner S., Vance J.M. Molecular genetics of autosomal-dominant 

axonal Charcot-Marie-Tooth disease. NeuroMolecular Medicine 2006; 

8: 63–74.



14

Том 8. № 4 2014
www.annaly-nevrologii.ru

Clinical-sonographic and neurophysiological comparisons in hereditary motor 
and sensory neuropathy

N.B. Vuytsik, A.O. Chechetkin, E.V. Pavlov, S.A. Klushnikov, S.N. Illarioshkin

Research Center of Neurology, Russian Academy of Medical Sciences (Moscow)

Keywords: sonography of peripheral nerves, hereditary motor and sensory neuropathy, demyelinating process, genetics.

Контактный адрес: Вуйцик Наталия Борисовна – канд. мед. наук, ст. науч. сотр. лаб. ультразвуковых исследований ФГБУ «На-

учный центр неврологии» РАМН. 125367, Москва, Волоколамское ш., д. 80. Тел.: +7 (495) 490-24-07. Е-mail: vyitsik7@mail.ru;

Чечеткин А.О. – зав. лаб. ультразвуковых исследований ФГБУ «НЦН» РАМН;

Павлов Э.В. – врач лаб. клинич. нейрофизиологии, исследований ФГБУ «НЦН» РАМН;

Клюшников С.А. – вед. науч. сотр. отд. генетики ФГБУ «НЦН» РАМН;

Иллариошкин С.Н. – зам. директора ФГБУ «НЦН» РАМН.

The article presents the results of ultrasound studies in 

patients with hereditary motor and sensory neuropathy, or 

Charcot-Marie-Tooth disease (CMT). Based on standard 

electroneuromiography, the patients were divided into two groups 

with demyelinating (n=25) or axonal (n=31) process, CMT1 and 

CMT2 respectively. Demyelinating forms were characterized by 

specific prolonged sonographic changes with uniform thickening 

of all studied nerves and abnormalities of their cable structure. 

In axonal forms the character of structural changes was not as 

severe and specific as in CMT1, but symmetrical prolongation 

of the nerve structure was seen in this type of CMT as well. The 

description of genetically confirmed familial cases of HMSN type 

1X in male relatives is presented, which demonstrates modern 

potential of unltrasound studies in diagnosing the involvement 

of peripheral nerves in patients from a heterogeneous group of 

hereditary neuropahies.
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Н
аследственные заболевания нервной си-

стемы составляют одну из наиболее много-

численных групп моногенной патологии 

человека, характеризующуюся тяжелым, 

прогрессирующим течением [1, 3, 4]. Не-

смотря на относительную редкость отдельных нозологи-

ческих форм наследственных болезней, их общая частота в 

популяции человека достаточно высока. В связи с этим все 

большее значение приобретают мероприятия, направлен-

ные на изучение механизмов их распространения, частоты 

встречаемости и профилактики [2, 4]. Получаемые данные 

о распространенности, спектре и клинических особенно-

стях НЗНС являются основой создания системы профи-

лактики и диспансерного наблюдения за семьями, отяго-

щенными наследственной патологией [5].

В Республике Таджикистан на сегодняшний день отсут-

ствуют современные эпидемиологические сведения о 

НЗНС. Проведенные ранее эпидемиологические иссле-

дования в отдельных регионах страны носили достаточно 

ограниченный характер и были посвящены лишь опреде-

ленным нозологическим формам НЗНС. В частности, та-

кие исследования проводились в Хатлонской области и 

Исфаринском районе республики. Согласно полученным 

данным, распространенность прогрессирующей мышеч-

ной дистрофии Дюшенна по районам Хатлонской области 

составила 5,7 на 100 тыс. населения, конечностно-поясной 

формы прогрессирующей мышечной дистрофии – 2,7 на 

100 тыс. населения. В процессе этой работы на территории 

Исфаринского района республики была выявлена форма 

аутосомно-доминантного эссенциального тремора, сце-

пленная с хромосомой 3q13 – локус ЕТМ1 [6]. 

Исследование всего спектра этой тяжелой группы заболе-

ваний на территории отдельного района, в частности, Гис-

сарского, даст представление об эпидемиологической ситу-

ации с НЗНС на территории всей республики, что позволит 

планировать проведение профилактических мероприятий 

и рассчитать необходимость в медико-генетическом кон-

сультировании.

Целью настоящего исследования стало изучение эпидеми-

ологии и клинического полиморфизма НЗНС на террито-

рии Гиссарского района Таджикистана.

Пациенты и методы исследования

Исследование проводилось на кафедре неврологии и основ 

медицинской генетики ТГМУ им. Абуали ибни Сино и 

включало в себя как ретро-, так и проспективный методы. 

Были получены данные о больных, находившихся на ста-

ционарном лечении в неврологическом отделении Нацио-

нального медицинского центра Республики Таджикистан с 

2009 по 2013 гг. и проживающих на территории Гиссарского 

района. Кроме того, были организованы повторные экс-

педиционные поездки на территорию района. Сведения об 

имеющихся больных получены из Районного центра здоро-

вья и Домов здоровья различных джамоатов района (джа-

Эпидемиология наследственных 
заболеваний нервной системы 

в Республике Таджикистан 
(на примере Гиссарского района)

Р.А. Рахмонов, Т.В. Мадаминова

Таджикский государственный медицинский университет имени Абуали ибни Сино 

(Душанбе, Республика Таджикистан)

В статье приведены эпидемиологические данные, касающиеся изучения наследственных заболеваний нервной системы (НЗНС) на территории 
Гиссарского района Таджикистана. Всего было выявлено 76 больных (мужчин – 52, женщин – 24), при этом диагностировано 9 различ-
ных форм НЗНС. Среди всех выявленных форм патологии преобладала конечностно-поясная мышечная дистрофия (n=24), распространен-
ность которой составила 8,4 на 100 тыс. населения, что в 2,5 раза выше, чем по районам Хатлонской области республики. Реже всего 
встречалась прогрессирующая мышечная дистрофия Беккера (n=1). Соотношение распространенности НЗНС между селом и городом со-
ставило 1:1 (2,9 и 2,8 на 10 тыс. населения соответственно). Показатель общей распространенности заболеваний по всему району составил 
28,8 на 100 тыс. населения.

Ключевые слова: наследственные заболевания нервной системы, распространенность, прогрессирующие 

мышечные дистрофии, Таджикистан.
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моат – форма административно-территориального деле-

ния). С целью более детального выявления и обследования 

больных был проведен подворный обход. 

Всего было обследовано 372 чел., включая членов семей 

больных, в возрасте от 2 лет до 61 года. 

При обследовании были использованы специальные карты 

больных, включающие сведения о пробанде, сибсах, роди-

телях и ближайших родственниках. Также были составлены 

родословные отягощенных семей. 

Для уточнения формы заболевания использовалось 

клинико-неврологическое обследование, которое включа-

ло определение срока появления первых признаков забо-

левания, антропометрию, выявление различных деформа-

ций скелета, гипотрофий, наличие мышечных ретракций и 

контрактур. 

Отягощенность основными типами менделирующей пато-

логии рассчитывалась на 1 тыс. чел. обследованного насе-

ления, а отягощенность Х-сцепленной патологии – из рас-

чета на 1 тыс. мужчин.

Результаты и обсуждение

За период с 2009 по 2013 гг. на лечении в неврологических 

отделениях Национального медицинского центра Респу-

блики Таджикистан находились 25 больных из Гиссарского 

района с наследственной неврологической патологией. На 

момент исследования численность населения района со-

ставила 263 038 чел. Следует отметить для сравнения, что в 

таких районах республиканского подчинения, как Рудаки и 

Вахдат, выявленных больных было меньше (23 и 19 соответ-

ственно), хотя численность населения этих районов больше 

(Рудаки) или приравнивается (Вахдат) к Гиссарскому.

При проведении ретроспективной части исследования 

были получены данные о 56 больных, однако в ходе после-

дующего подворного обхода и личного обследования отя-

гощенных семей удалось выявить суммарно 76 больных с 

различными формами НЗНС. 

Всего на территории района было диагностировано 9 раз-

личных нозологических форм НЗНС, распространен-

ность их в целом по району составила 28,8 на 100 тыс. на-

селения. Наиболее часто встречаемой формой оказалась 

конечностно-поясная форма прогрессирующей мышечной 

дистрофии (n=24), реже всех наблюдалась прогрессирую-

щая мышечная дистрофия типа Беккера (табл. 1).

Интересно также провести сравнительную оценку распро-

страненности НБНС по имеющимся в районе джамоатам 

и поселкам городского типа. Установлена наибольшая рас-

пространенность заболеваний в джамоате Алмоси, наи-

Диагноз
Число 
боль-
ных

Число 
семей

Распро-
странен-
ность на 
100 тыс. 

населения

Болезнь Штрюмпеля 14 8 5,3

Наследственные мозжеч-
ковые атаксии

7 6 2,7

Прогрессирующая мышеч-
ная дистрофия Дюшенна

6 6 2,3

Прогрессирующая мышеч-
ная дистрофия Беккера

1 1 0,4

Спинальная амиотрофия 
Верднига-Гоффманна

3 3 1,1

Невральная амиотрофия 
Шарко-Мари-Тутса

16 6 6,1

Конечностно-поясная 
мышечная дистрофия

24 12 8,4

Атипичная форма про-
грессирующей мышечной 
дистрофии

1 1 0,4

Миотонии 4 3 1,5

Всего 76 42 28,8

таблица 1: Распространенность различных форм НБНС в Гиссарском районе 
Таджикистана.

Джамоат

Числен-
ность 

населе-
ния

Число 
боль-
ных

Распространен-
ность по джамоату 

и городским 
поселкам 

(на 10 тыс.)

Алмоси 20220 8 3,9

Дехконбод 19904 4 2,0

Дурбат 19547 5 2,5

Мирзо Турсунзода 19752 5 2,5

Мирзо-Ризо 25019 7 2,8

Навобод 25864 8 3,1

Хисор 32050 10 3,1

Сомон 27893 6 2,2

Хонакои кухи 26854 5 1,9

Шарора 864 3
3,5 (на 1 тыс. 
населения)

Ориен 7700 5
0,6 (на 1 тыс. 
населения)

Всего по сель-
ским джамоатам

225667 66 2,9

г. Гиссар 25424 6 2,4

Шарора 11947 4 3,3

Всего по город-
ским поселкам

37371 10 2,8

таблица 2: Распространенность НЗНС по джамоатам района.
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При распределении больных в зависимости от типа насле-

дования заболевания выявлено, что большая часть НЗНС 

имела аутосомно-рецессивное наследование. Меньше все-

го больных было зарегистрировано с заболеваниями, имев-

шими Х-сцепленный тип наследования (рис. 1).

В итоге отягощенность заболеваниями с аутосомно-доми-

нантным типом наследования составила 0,08, с аутосомно-

рецессивным типом наследования – 0,1, а отягощенность по 

Х-сцепленной патологии нервной системы – 0,007. 

Таким образом, наследственная патология нервной си-

стемы в Гиссарском районе Республики Таджикистан 

представлена многообразием нозологических форм. Наи-

более значительную часть составляют нервно-мышечные 

заболевания, в частности, конечностно-поясная форма 

мышечной дистрофии. Общая распространенность всех 

НЗНС по району составляет 28,8 на 100 тыс. населения. С 

целью профилактики увеличения роста данных инвалиди-

зирующих заболеваний и снижения их груза необходимо 

развивать медико-генетическое консультирование, а так-

же более комплексно обследовать пациентов и членов их 

семей с использованием наиболее современных методов 

диагностики, включая ДНК-диагностику [3], а при нервно-

мышечных заболеваниях – и биопсию мышц [4].

рис. 1: Распределение больных по типу наследования.

Х-сцепленный — 2
Спорадические — 24

3 %

31 % 29 %

37 %
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меньшая – в джамоате Ориен. Соотношение распростра-

ненности НЗНС между селом и городом составило 1:1 (2,9 

и 2,8 на 10 тыс. населения соответственно) (табл. 2).

Анализ распределения больных по полу выявил, что боль-

шую часть пациентов с НЗНС составили лица мужского 

пола – 52 пациента, женщин среди выявленных и обследо-

ванных пациентов оказалось 24.
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The article presents epidemiological data concerning studies 

of hereditary diseases of the nervous system (HDNS) in the 

territory of Hissar district of Tajikistan. In total, 76 patients were 

identified (including 52 men and 24 women), and 9 different 

forms of HDNS were diagnosed. Among all forms, the most 

frequent form was limb-girdle muscular dystrophy (n=24), the 

prevalence of which was 8.4 per 100 000 population, which is 2.5 

times higher than in districts of Khatlon region of the country. 

The lowest frequency was registered for Bekker progressive 

muscular dystrophy (n=1). The HDNS prevalence ratio between 

rural and urban areas was 1:1 (2.9 and 2.8 per 10 000 population, 

respectively). The total prevalence of HDNS all over the region 

was 28.8 per 100 000 population.
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Т
ермин «писчий спазм» используется для опи-

сания неврологического синдрома, характе-

ризующегося своеобразным избирательным 

расстройством моторики руки, из-за которого 

письмо сильно затрудняется или становится 

невозможным; при этом выполнение других тонких дви-

жений кистью и пальцами часто также бывает затруднено. 

По характеру проявлений двигательных феноменов ПС от-

носится в настоящее время к фокальной форме дистонии 

мышц кисти [9, 11]. 

Представления о ПС неоднократно менялись на протяже-

нии длительного времени. В 1700-е гг. ПС рассматривали 

как «болезнь ремесленников» (в т.ч. писцов), называя его 

нередко «профессиональной судорогой». Столетие спустя 

ставились вопросы о том, является ли ПС страданием фи-

зическим либо психическим, и имеет ли оно центральное 

либо периферическое происхождение. В 1870-е гг. выска-

зывалось мнение, что ПС – болезнь нарушенной коорди-

нации, а в конце XIX столетия ПС вновь рассматривал-

ся как «профессиональный или двигательный невроз», 

«специ фический невроз истощения подкорковых аппара-

тов». В середине ХХ в. сформировались две теории этио-

патогенеза ПС: 1) теория «центрального генеза», которая 

подчёркивала возможность развития ПС вне какой-либо 

органической патологии со стороны нервной системы, от-

нося его таким образом к неврозам; 2) «периферическая» 

теория, которая рассматривала ПС как местное заболева-

ние нервно-мышечного аппарата пишущей руки, завися-

щее от последствий перелома костей, рубцовых изменений 

мышц, миозита, тендовагинитов, тех или иных локальных 

нарушений кровообращения. 

За последние 40 лет взгляды на ПС претерпели кардиналь-

ные изменения. Так, в 1960-е гг. был доказан аутосомно-

доминантный и аутосомно-рецессивный типы наследо-

вания дистонии, описаны стертые формы дистонических 

феноменов («formes frustes»), при этом у пациентов с раз-

личными формами первичной дистонии специфических 

морфологических изменений в мозге обнаружено не было. 

В начале 1980-х гг. стало общепринятым, что ПС представ-

ляет собой фокальную форму идиопатической дистонии, в 

основе которой лежит дисфункция базальных ганглиев. С 

середины 1990-х ПС стали рассматривать как заболевание с 

генетической основой, которое, в частности, в ряде случа-

ев может быть фенотипической манифестацией наиболее 

распространенной формы первичной дистонии – DYT1. 

Сегодня, согласно определению Международного обще-

ства двигательных расстройств, ПС – это дистония специ-

фического вида действия (task-specific focal dystonia), т.е. рас-

стройство, при котором нарушается строго определённый 

вид движения при выполнении конкретного моторного за-

дания. В диагностике первичной дистонии следует придер-

живаться следующего ключевого положения: первичная 

дистония определятся как заболевание, при котором дис-

тонические движения представляют собой изолированный 

симптом при отсутствии подтверждённого (установленно-

го) дефекта нервной системы или экзогенной причины, 

вызвавшей дистонию [16]. 

Консервативная терапия фокальной дистонии кисти в 

основном имеет эмпирический подход, а потому успешна 

лишь в части случаев. Многие пациенты имеют длитель-

ный опыт применения малоэффективных при данной но-

зологии препаратов, а результаты применения ботулиноте-

рапии («золотого стандарта» лечения фокальных дистоний) 

также не всегда благоприятны у пациентов с ПС [13]. Ре-

зультатом наших многолетних наблюдений за больными 

ПС стала разработка оригинальной схемы лечения таких 

пациентов, основанная на индивидуальном подходе к вос-

становлению двигательной функции кисти [1, 7, 8].

Реабилитационные мероприятия 
при писчем спазме

О.А. Шавловская

Первый Московский государственный медицинский университет им. И.М. Сеченова

Писчий спазм (ПС) – одна из форм фокальной дистонии с вовлечением мышц кисти и избирательным расстройством моторики руки, при-
водящим к невозможности письма. Терапия ПС представляет значительные трудности и остается нерешенной проблемой клинической 
неврологии. В статье представлен опыт применения комплекса реабилитационные мероприятий, направленных на сенсомоторное переобуче-
ние и коррекцию предрасполагающих физических факторов у 86 пациентов с идиопатическим ПС (26 мужчин, 60 женщин, средний возраст 
39,6±12,5 лет). Показано, что использование указанного комплекса позволяет в 79,3% случаев добиться отличного, хорошего или удовлетво-
рительного эффекта, который сохраняется на протяжении периода наблюдения до 10 лет. 

Ключевые слова: писчий спазм, дистония, реабилитация, сенсомоторное переобучение.
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Пациенты и методы исследования

За период с 1995 по 2012 гг. под нашим наблюдением на-

ходились 86 больных идиопатическим ПС (26 мужчин, 

60 женщин), в возрасте от 12 до 66 лет, средний возраст по 

группе составил 39,6±12,5 лет [6]. Возраст дебюта составил 

31,3 лет (11–54 года), в 53,7% случаев дебют ПС приходит-

ся на возраст до 30 лет. Клинически у всех исследуемых 

больных ПС выявлена характерная для дистонии дина-

мичность двигательного рисунка: дистония нарушенного 

действия, дистоническая поза кисти/пальцев, компенса-

торная поза, корригирующие жесты, парадоксальные ки-

незии, зависимость от положения тела и функциональных 

факторов, ремиссии, сочетание с другими формами фо-

кальной дистонии.

При разработке терапии такого хронического многолет-

него заболевания, как ПС, всегда необходимо многофак-

торное воздействие, которое включает фармакотерапию, 

воздействие на периферические факторы, специальные 

технологии нейрореабилитации (или сенсомоторного 

переобучения) с формированием новой моторной про-

граммы, а также психологическую адаптацию и социали-

зацию. В данной статье речь пойдёт о методах терапевти-

ческого воздействия, не касающихся собственно аспектов 

фармакотерапии.  

Перед началом проведения реабилитационно-восстанови-

тельных мероприятий все больные подписывали информи-

рованное согласие на проведение исследования, в котором 

отражены его цели, задачи и предмет. Было дано краткое 

описание требований к пациенту: строго выполнять все 

предписания врача по индивидуальным схемам занятий на 

дому; в обязательном порядке сообщать обо всех успеш-

ных действиях (в т.ч. необычных новых приёмах, случайно 

или намеренно выявленных) и неудачных попытках и экс-

периментах во время индивидуальных занятиях на дому; 

вести дневник наблюдений за результатами выполняемых 

заданий; непредвзято записывать собственные ощущения 

от предложенной методики и др. Мотивация пациента на 

дальнейшую работу по его психологической и социальной 

реабилитации должна опираться на выявленные потреб-

ности и его способности к адаптации. До начала лечения 

каждому пациенту было объяснено, что лечение дистонии 

длительное, и успешность его зависит от строгого соблюде-

ния всех врачебных рекомендаций [5]. Приведённые выше 

правила для больных ПС позволили упорядочить поведе-

ние пациента в процессе терапевтических воздействий, мо-

тивируя его на достижение позитивного результата.

Результаты и обсуждение

Основные реабилитационные мероприятия при ПС были 

направлены на изменение двигательного паттерна, а имен-

но – на разрушение старого «дефектного» стереотипа пись-

ма с последующим формированием нового [3, 12]. При 

необходимости предпринимались также терапевтические 

воздействия на периферические (предрасполагающие, 

провоцирующие и поддерживающие) факторы.

Коррекция предрасполагающих физических факторов 

(длительно существующий неправильный, изначально 

«дефектный», стереотип письма) осуществлялась путем 

формирования нового моторного стереотипа при помощи 

особой техники письма. Она предполагает использование 

специальных упражнений с вовлечением проксимальных 

групп мышц. Как видно на рис. 1–4, это может достигаться 

с помощью специальной ручки-шара (письмо «от плеча» 

крупными буквами) либо графического планшета (письмо 

сенсорной ручкой или компьютерной мышью); когда всё 

написанное можно контролировать только глядя на экран 

монитора.

Коррекция провоцирующих факторов (наличие хрони-

ческого локального напряжения мышц предплечья) осу-

ществлялась за счёт выбора эргономичного положения 

тела и рук за столом. Так, рекомендовались изменение угла 

наклона стола с приподнятым удалённым краем стола на 

45°, индивидуальный выбор способа письма, подбор пис-

чего инструмента, письмо на размеченной бумаге; в работе 

с компьютером использовался коврик для компьютерной 

мыши с валиком и гелевая подушка под запястье для кла-

виатуры (что нивелирует влияние дополнительных прово-

цирующих факторов, способствующих изменению мышеч-

ного тонуса в заинтересованной области). Воздействие на 

поддерживающие дистонию факторы (невропатия средин-

ного и локтевого нервов, артропатия мелких суставов кисти 

рис. 1: Использование ручки-шара 
с гладкой поверхностью.

рис. 3: Письмо сенсорной ручкой при 
использовании графического 
планшета.

рис. 2: Использование ручки-шара 
с шипиками.

рис. 4: Письмо компьютерной мышью. 
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рис. 6: Ручка Ring-Pen.

рис. 5: Бимануальная активация – имитация письма 
указательными пальцами обеих рук. 

рис. 8: Ручка Writing Bird–1.

рис. 10: Удержание ручки при 
помощи самодельного 
приспособления.

рис. 7: Ручка PenAgain.

рис. 9: Тюбик из-под клей-карандаша 
в качестве приспособления 
для письма.

рис. 11: Ручка-тюбик из-под зубной 
пасты, ручка-шприц, ручка-
кукла, ручка-палочка бамбука.

и др.) производилось при помощи физиотерапевтических 

процедур, аппликаций и др. средств, воздействующих на 

периферическое звено патогенеза.

Выработка нового сенсомоторного паттерна при фокаль-

ной дистонии кисти – «сенсомоторное переобучение» 

(sensory motor training) [12, 14] – в своей основе имеет следу-

ющие положения: обучение новым движениям или повтор-

ные движения ведут к изменению границ моторного пред-

ставительства пальцев в сенсомоторной коре (обучение); 

реорганизация в моторной коре возникает при мысленном 

представлении соответствующих движений (идеомотор-

ная симуляция) [2, 15]. Применявшиеся нами технологии 

нейрореабилитации, направленные на сенсомоторное 

переобучение у больных ПС, включали: использование 

индивидуально выявленных парадоксальных кинезий 

(действий, при которых проявления ПС минимальны, на-

пример, письмо «от плеча»); применение биманульной ак-

тивации (имитация письма указательными пальцами обеих 

рук одновременно – рис. 5) [4] и идеомоторной симуля-

ции (перед выполнением задания); изменение зрительно-

моторных координаций при письме (использование гра-

фического планшета, что позволяет оценить написанное, 

только глядя на экран монитора); тактильную стимуляцию 

(использование ладонного массажера с шипиками и эла-

стичного пружинного колечка для массажа пальцев).

Приведем несколько конкретных рекомендаций по выбору 

индивидуальной стратегии нейрореабилитации при ПС. Так, 

при осмотре и индивидуальном подборе ручки для пациен-

та с ПС выявлено, что большинство пациентов выбирает в 

качестве наиболее удобной ручку увеличенного диаметра с 

резиновой прокладкой. Для каждого конкретного пациента 

рельефность резиновой прокладки и её отстояние от кон-

чика пера индивидуальны (рис. 6–8). При ПС применение 

ручек с гладкой поверхностью противопоказано. Пациентам 

рекомендовали использовать ручки необычной формы – не 

похожей на писчий предмет и с использованием специаль-

ных насадок. Целесообразно использование «ручки-шара»: 

она представляет собой шар размером с яблоко, в середину 

которого вставлено пишущее устройство. Такой диаметр 

ручки позволяет полностью исключить движения в запястье 

при письме. Использование необычной ручки с прорезью, в 

которую вставляется средний палец, также успешно при ПС, 

поскольку благодаря этому приспособлению письмо воз-

можно только с использованием одного пальца, что снижает 

«дистоническую» нагрузку на другие пальцы кисти. Некото-

рые из пациентов используют собственные приспособления 

для письма, необычные по форме и манере удержания: на-

пример, заполненный гелевым наполнителем тюбик из-под 

зубной пасты или клей-карандаша; возможно приспособле-

ние на ручку разного рода «отвлекающих предметов» или 

использование коллекционных ручек, не предназначенных 

для письма, либо особых пишущих устройств, не похожих по 

форме на ручку (рис. 9–11).
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У всех больных выявлен феномен парадоксальных кине-

зий, индивидуальное влияние которых на некоторое вре-

мя уменьшает дистонические проявления. Именно пара-

доксальные кинезии были использованы в дальнейшем 

как один из методов сенсомоторного переобучения [10]. 

Во всех исследуемых случаях облегчение при написании 

приносило письмо на разлинованной – ограничивающей 

размер букв – бумаге. Важно подчеркнуть, что при дрожа-

тельном ПС письмо на мелкоразлинованной бумаге крайне 

затруднительно, а при спастическом ПС – наоборот, весь-

ма успешно. Среди парадоксальных кинезий играет роль 

феномен написания текста печатными буквами, который в 

100% случаев приносит уменьшение явлений ПС. 

Пациентам давался на руки листок-памятка с подроб-

ными рекомендациями и разъяснениями, как ежедневно 

выполнять упражнения на расслабление: размашистыми 

движениями руки в локтевом суставе с исключением дви-

жений в запястье (письмо «от плеча»), карандашом или 

фломастером, без нажима на бумагу, на листе большого 

формата. При письме пациент должен свободно держать 

правое плечо и середину предплечья, опираться только 

на левое предплечье и локоть и сидеть с большим упором 

на левом седалищном бугре. Ручка должна «смотреть» на 

правый плечевой сустав. Письмо должно осуществляться 

не кулаком, не согнутыми суставами, а только кончиками 

пальцев. Рекомендуется избегать эмоционального утомле-

ния, перенапряжения мышц и других состояний, способ-

ных спровоцировать спазм, боль, чувство скованности. 

При появлении подобных симптомов был рекомендован 

самомассаж. Режим занятий индивидуальный. Почерк па-

циентов в процессе «овладения» заново актом письма от-

личался от первоначального (до развития ПС). Несмотря 

на полностью восстановленный навык письма, возможно 

повторение явлений ПС при перегрузке пишущей руки 

или ухудшении общего состояния. При повторных про-

явлениях спазма восстановление навыка письма наступает 

значительно раньше, чем при первичных нарушениях. Па-

циентам, у которых работа связана с профессиональным 

использованием клавиатуры компьютера, рекомендовали 

валик для клавиатуры и коврик для «мыши» с валиком под 

запястье с гелевым наполнителем.     

В нашей выборке двое пациентов научились писать левой 

рукой (до момента осмотра и консультации в клинике). 

К сожалению, в одном из указанных случаев имело место 

формирование ПС и в левой руке; при этом каких-либо из-

менений в симптоматике ПС в правой руке не отмечено. Во 

втором случае симптомов ПС в левой руке не выявлено, и 

положительная динамика ПС в правой руке отсутствовала. 

Таким пациентам также необходима реабилитация правой 

руки – с тем, чтобы избежать прогрессирования дистонии 

и инверсии симптомов ПС на левую руку.

Для анализа выполнения специфического действия (за-

дания) необходимо определить, какие движения остают-

ся сохранными, почти такими же, как в норме. Важным 

представляется активное выявление индивидуальных па-

радоксальных кинезий – т.е. действий, во время которых 

исчезают или уменьшаются проявления дистонии – и ис-

пользование этого феномена в качестве индивидуальной 

программы восстановительной терапии. Общим направ-

лением восстановительной стратегии для пациентов с ПС 

являются «специально создаваемые условия» для позитив-

ного обучения и изменения моторного паттерна мелкой 

моторики кисти: минимизация стрессов, повышение само-

оценки и уверенности пациента в положительном исходе, 

разработка индивидуального режима занятий. 

Общая схема реабилитационно-восстановительных ме-

роприятий при ПС может быть представлена следующим 

образом [6–8]: 1) создание условий для письма – физио-

логическое положение за столом; 2) письмо с использова-

нием предложенной оригинальной техники – письмо «от 

плеча» при помощи ручки-шара; 3) выполнение при пись-

ме специальных ежедневных заданий на расслабление; при 

этом карандаш (или фломастер) заменяют эргономической 

ручкой, ручкой с большим диаметром с резиновой про-

кладкой; 4) использование индивидуальных приспособле-

ний, ручек; 5) использование вспомогательных «уловок» 

(приёмов) – выполнение заданий в собственно-заданном 

ритме и темпе (под счёт раз-два, раз-два), в сопровожде-

нии стука метронома, под ритмичную мелодию или чтение 

стихов и пр.; 6) использование вспомогательных техниче-

ских средств – осуществление акта письма при помощи 

графического планшета; 7) использование индивидуально-

выявленных парадоксальных кинезий, например, биману-

альная активация (имитация письма), при котором письмо 

осуществляется пальцами обеих рук одновременно, пооче-

рёдно используя каждый палец (можно выполнять задания 

красками или на песке).

Эффективность проводимого лечения была оценена нами 

следующим образом: полное восстановление функции 

письма с формированием нового моторного стереотипа – 

9,8% пациентов; неполное восстановление функции пись-

ма – 69,5%; минимальный ответ на проводимую терапию – 

20,7%. В итоге в 79,3% случаев нами наблюдался отличный, 

хороший или удовлетворительный эффект. Схожие пока-

затели по эффективности терапии были получены рядом 

авторов, использовавших другие методы восстановления 

функции кисти при ПС, в частности, препараты ботуло-

токсина типа А. Таким образом, лишь примерно каждый 

пятый пациент остается резистентным к разным методам 

терапевтического воздействия. Лечение ПС независимо от 

формы должно быть длительным – месяцами, а иногда и 

годами. Длительность эффекта от проведённой терапии за-

висит от ряда факторов [5], но в целом, при правильной ор-

ганизации проводимых мероприятий, их постоянном кон-

троле и коррекции необходимый результат достигается не 

позднее, чем к концу первого года лечения, и сохраняется в 

сроки наблюдения до 10 лет.
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Writer's cramp (WC) is one of the forms of focal dystonia involving 

the hand muscles and characterized by sevective motor defect 

leading to problems with writing. Therapy of WC represents 

serious difficulties and remains to be an unresolved problem 

of clinical neurology. In this paper we present our experience 

of using a complex of rehabilitation directed at sensory-motor 

reprogramming and correction of predisposing physical factors 

in 86 patients with idiopathic WC (26 men and 60 women with 

mean age of 39,6±12,5 years). This complex was shown to lead to 

good or satisfactory results in 79.3% of patients, and the obtained 

effect lasted for a period of up to 10 years.
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Иннервация сосудов 
подкорковых образований 
головного мозга человека 

гистоиммунопозитивными 
нейронами

Л.А. Бережная 

ФГБУ «Научный центр неврологии» РАМН (Москва)

Исследовались ядра дорсального таламуса (VA, VL, Md), стриатум, бледный шар и внутренняя капсула. Были изучены структурные элементы 
нейронов, обеспечивающих афферентную и эфферентную иннервацию сосудов мозга человека, с использованием методов выявления NADPh-
диафоразы, парвальбумина и калретинина. Такой подход с выявлением иммунопозитивных нейронов с их отростками позволил идентифици-
ровать два типа нейронов: длинноаксонные и короткоаксонные. Были показаны контакты дендритов и аксонов этих нейронов с сосудами. 

Ключевые слова: мозг человека, иммунопозитивные нейроны, иннервация, сосуды.

В
ажным научным направлением в области кли-

нической и экспериментальной неврологии 

является раскрытие молекулярных, ультра-

структурных, патохимических и нейрофизио-

логических механизмов пластичности мозга 

при различных типах патологических процессов в мозге и 

при старении [15]. Смертность от сосудистой патологии го-

ловного мозга в России имеет тенденцию к увеличению, и 

одной из причин возникновения инфарктов мозга являют-

ся изменения мелких внутримозговых артерий, в результа-

те чего развивается лакунарный инсульт [16]. 

Вся мозговая ткань пронизана сосудами, которые образуют 

наибольшую площадь разветвлений в различных образо-

ваниях мозга. Адаптация интенсивности кровоснабжения 

нейронов мозга к уровню их функционирования, скорее 

всего, связана с механизмом синхронизации работы со-

судов с иннервирующими их нейронами. Нейрогенным 

факторам отводится важное место в регуляции локального 

мозгового кровотока [11, 23], и после некоторого забвения 

концепция нейрогенной регуляции локального кровотока 

[10, 23] вновь становится актуальной. В настоящее время 

существуют работы, показывающие участие оксида азота 

(NO) в регуляции сосудов, с реализацией данным соедине-

нием сосудорасширяющего эффекта [31]. 

Существенное значение отводится NO в патогенезе ишеми-

ческой патологии мозга. На разных стадиях развития цере-

бральной ишемии роль NO различна: вначале – защитная 

(усиливается кровоток и снижается адгезивность тромбо-

цитов и нейтрофилов), но с усилением ишемии мозга NO 

становится цитотоксическим фактором [5]. 

В ранних работах по исследованию NO-содержащих ней-

ронов в неокортексе было отмечено наличие нейронов, 

взаимодействующих с сосудами в местах их бифуркации, 

но без идентификации этих нейронов и без определения 

типа их связи с сосудами [6, 13, 24]. Позднее появились ра-

боты, показывающие афферентные и эфферентные связи 

нейронов, содержащих NO, в мозге крысы [7, 20] и чело-

века [21]. На сегодня в литературе есть лишь единичные 

публикации гистоиммунохимического профиля, описы-

вающие нейроны подкорковых структур мозга человека, 

синтезирующие NO и кальций-связывающие белки (пар-

вальбумин, калретинин); явно недостаточно разработаны и 

вопросы идентификации нейронов, взаимодействующих с 

сосудами [1]. 

Целью настоящей работы явилось выявление гистоимму-

нохимических нейронов, взаимодействующих с сосудами, 

способов их взаимодействия, а также идентификация этих 

нейронов в подкорковых образованиях – стриатуме (хво-

статом ядре и скорлупе), бледном шаре, медиодорсальном 

и моторных ядрах таламуса (вентральном переднем и вен-

тральном латеральном) и внутренней капсуле, прилежащей 

к передним ядрам таламуса головного мозга человека.

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ
Фундаментальная неврология
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Материал и методы исследования

Исследовался мозг четырех людей зрелого и пожилого воз-

раста [14], которые погибли от разных заболеваний, не 

связанных с неврологической и психической патологией. 

Материал фиксировался в 4% параформальдегиде на 0,1 М 

фосфатном буфере не более 24 часов. Вибротомные срезы 

толщиной 150–200 мкм для исследования NO-синтазных 

нейронов (по их положительной гистохимической реак-

ции на NADPh-диафоразу – NADPh-d), окрашивались по 

S.R. Vinсent [32], натягивались на стекла, обезвоживались в 

батарее спиртов восходящей концентрации, ксилоле и за-

ключались в пихтовый бальзам под покровное стекло.

Иммунохимическая реакция на кальций-связывающие 

белки (парвальбумин, калретинин) проводилась по стан-

дартным описанным методикам [2, 3]. 

Взаимодействие бляшки или бусинки волокна с сосудом 

рассматривалось в каждом конкретном случае. Местом 

контакта считалась «спаянность» двух структур: при рабо-

те микровинтом микроскопа контактирующие структуры 

исчезали и появлялись вместе в поле зрения. В случае от-

сутствия контакта одна из структур всегда исчезала из поля 

зрения первой, и тогда между ними наблюдался просвет. 

Идентификация гистоиммунопозитивных нейронов про-

водилась путем сопоставления их с морфотипами нейро-

нов перечисленных образований, изученных ранее мето-

дом Гольджи у животных [8] и человека [9]. 

Результаты

Исследование, направленное на выявление в структурах мо-

торного кольца (вентролатеральное и вентральное переднее 

ядра таоламуса, хвостатое ядро, скорлупа, внутренний и на-

ружный членики бледного шара) NO-синтазных нейронов, 

взаимодействующих с сосудами, показало, что такие нейро-

ны делятся на две группы: нейроны, «считывающие» инфор-

мацию с сосудов, и нейроны, «передающие» ее сосудам.

Принцип организации рецепторного «считывающего» 

устройства на дендритах NADPh-d-позитивных нейронов в 

изучаемых структурах (хвостатом ядре, скорлупе, внутрен-

ней капсуле) был одинаков (рис. 1А–В): организация либо 

по типу концевой бляшки, либо по типу бляшек, располо-

женных «по ходу» дендрита. Дендрит имел специфическое 

устройство в виде концевой расширенной петли с тонкой 

полупрозрачной мембраной внутри (рис. 1В) или в виде 

грубой бляшки (рис. 1А, В), располагающихся как в местах 

бифуркации мелких сосудов, так и на сосудистой стенке 

недалеко от этого места. 

Второй рецепторный способ взаимодействия дендритов 

NO-синтазных нейронов с сосудами характеризуется тем, 

что дендриты этих нейронов с расширенными участками 

(бляшками) по ходу ветви обхватывают более крупные со-

суды по окружности, так что бляшки тесно прилежат к по-

верхности сосуда (рис. 1А, В). Аксоны этих клеток всегда 

уходят от сосудов в сторону, не образуя с ними контактов. 

Идентификация этих нейронов показала, что они относят-

ся к биполярным и триполярным короткоаксонным нейро-

нам (интернейронам).

В моторных ядрах таламуса и обоих члениках бледного 

шара NADPh-d-позитивные короткоаксонные нейроны, 

«считывающие» информацию с сосудов, не выявлялись. 

Нейроны, содержащие кальций-связывающие белки (пар-

вальбумин и др.) и взаимодействующие с сосудами, най-

дены нами лишь в скорлупе. К «считывающим» или «сни-

мающим» информацию с сосудов относятся радиальные 

нейроны, дендриты которых имеют специфические рецеп-

торные образования в виде грубых бляшек – как по ходу 

дендрита, так и в виде одиночных бляшек на концах ден-

дритов (рис. 2А–В). В одном из сосудов скорлупы наблю-

дался большой тромб, а в просвете сосуда просматривались 

форменные элементы крови (эритроциты). За тромбом на 

стенке, а возможно, и в самой стенке сосуда, просматрива-

лись рецепторные дендритные бляшки нейрона (рис. 2Б), 

позитивного при окраске на парвальбумин. 

А

В

Рис. 1. Зарисовки NADPh-d-позитивных нейронов:
А — в хвостатом ядре; Б — в скорлупе (стрелки – одиночные бляшки ден-
дритов, контактирующие с сосудом; В — во внутренней капсуле (стрел-
ки – места контактов нейронов с поперечно и продольно срезанными со-
судами разного размера); с – сосуд, ак – аксон. 
Гистохимический метод. Масштаб: 100 мкм. 
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Нейроны, позитивные на калретинин и взаимодействую-

щие с сосудами, были найдены в хвостатом ядре и ме-

диодорсальном ядре таламуса. Нейроны, «считывающие» 

информацию с сосудов в хвостатом ядре, относились к 

короткоаксонным ординарным биполярам, дендриты ко-

торых имели такие же специфические рецепторные обра-

зования (бляшки) на стенке сосудов (рис. 3А). 

В медиодорсальном ядре таламуса к категории «считываю-

щих» нейронов относилась одна из разновидностей коротко-

аксонных нейронов – «лохматодендритные». Эти нейроны 

на видоизмененном дендрите имели либо расширения в виде 

крупных, более округлых, грубых варикозностей-бляшек «по 

ходу» ствола (чем последние и отличались от обычных ва-

рикозностей, которые чаще веретеновидно вытянуты), либо 

дендрит заканчивался одиночной бляшкой (рис. 3Б).

А

А

В

Б

Рис. 2. Нейроны скорлупы, позитивные при окраске на парвальбумин. 
А — концевые бляшки дендрита нейрона (стрелки), расположенные на 
стенке сосуда (с); 
Б — образование тромба в зоне контакта дендритов парвальбумин-
позитивного нейрона со стенкой сосуда (стрелки – концевые бляшки 
дендрита). Иммуногистохимический метод, увеличение: ок. х10, об. х40); 
В — зарисовки нейронов, взаимодействующих дендритными бляшками 
(стрелки) со стенками поперечно и продольно срезанных сосудов (с); 
ак – аксон. 
Иммуногистохимический метод. Масштаб: 100 мкм. 

Рис. 3. Нейроны, иммунопозитивные при окраске на калретинин, взаимодейству-
ющие со стенками сосудов:
А — в хвостатом ядре. Стрелки – концевые рецепторные бляшки дендри-
тов. Иммуногистохимический метод; увеличение: ок. х10, об. х 40. Б — 
зарисовки нейронов медиодорсального ядра таламуса. Стрелки – конце-
вые рецепторные бляшки дендритов и  рецепторные бляшки «по ходу», 
ак – аксон, с – сосуд. 
Иммуногистохимический метод. Масштаб: 100 мкм. 

Нейроны, взаимодействующие с сосудами и «передающие» 

информацию им, оказывая модулирующее воздействие 

[29], могут быть короткоаксонными (интернейронами) и 

длинноаксонными. 

Принцип организации связи NADPh-d-позитивных нейро-

нов, «передающих» информацию на сосуды, наблюдаемый 

нами в хвостатом ядре, скорлупе, моторных ядрах таламуса 

и медиодорсальном ядре, тоже одинаков, но нейроны, ин-

нервирующие сосуды, разные. В хвостатом ядре и скорлупе 

взаимодействие с сосудами осуществляют короткоаксонные 

радиальные нейроны (рис. 4А, Б); в медиодорсальном ядре 

таламуса эту функцию выполняют короткоаксонные гладко-

дендритные интернейроны (рис. 4В). Все эти клетки относят-

ся ко II типу нейронов – короткоаксонным интернейронам. 

Аксоны этих клеток опутывают крупные сосуды своими кол-

латералями, по ходу которых расположены мелкие бусинки, 

часть которых тесно прилежит к стенке сосуда. Коллатера-

ли аксонов могут проникать и в толщу сосудистой стенки 

(рис.4 А, Б) и проходить все три составляющие (перициты, 
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базальный слой и эндотелиальные клетки) стенки сосуда, что 

хорошо просматривается на поперечных срезах сосудов.

На стенке более мелких сосудов можно наблюдать несколь-

ко «бусинок» (рис.4а, в), или коллатераль аксона может 

«ползти» по части сосуда, прикасаясь своими «бусинками» 

к поверхности, или несколько коллатералей аксона с мно-

жественными «бусинками» по ходу могут опутывать сосуд 

рядом с местом его бифуркации.

Особенностью короткоаксонных NADPh-d-позитивных 

мелких нейронов (II тип) является способность их аксонов 

взаимодействовать с сосудами местно, в пределах развет-

вления своих дендритов. Один и тот же аксон такого нейро-

на может взаимодействовать с сосудами, лежащими в поле 

ветвления дендритов нейрона, несколько раз. У нейронов 

среднего размера аксоны могут захватывать бо~льшую терри-

торию инервации, но в пределах одной структуры, не выходя 

за её границы. В таких случаях аксон такого нейрона делится 

вблизи сомы на две коллатерали, которые расходятся в диа-

метрально противоположные стороны и иннервируют сосу-

ды в разных частях одного и того же образования.

Более обширные поля иннервации у NADPh-d-позитивных 

длинноаксонных ретикулярных крупных и средних нейро-

нов (рис. 5). Аксоны этих нейронов длинные и могут вы-

ходить за пределы тех структур, где располагаются их тела. 

Аксоны средних нейронов могут достигать соседних обра-

зований. Аксоны крупных ретикулярных клеток, возмож-

но, способны достигать коры. Организация взаимодей-

ствия с сосудами аксонов крупных и средних ретикулярных 

нейронов – чаще всего по «касательной». Коллатерали ак-

сонов таких клеток охватывают большое количество сосу-

дов на большой территории, касаясь 1–4 «бусинками» стен-

ки сосудов по ходу коллатерали (рис. 5) и уходя в сторону к 

следующему сосуду или покидая это образование. Ярким 

примером взаимодействия аксонов ретикулярных клеток 

в других структурах являются найденные нами NADPh-d-

позитивные ретикулярные клетки, сопровождающие ход 

волокон во внутренней капсуле (рис. 6А, Б), иннервирую-

щие сосуды как в самой капсуле, так и в передних ядрах 

дорсального таламуса (рис. 6В).

Массовый вход из внутренней капсулы NADPh-d-позитивных 

крупных аксонов, пересекающих ретикулярное ядро таламу-

са, в передние моторные ядра таламуса (вентральное перед-

нее и вентральное латеральное) и взаимодействие части их 

с сосудами этих ядер по «касательной» (рис. 6В) позволяет 
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Рис. 4. Взаимодействие аксонов NADPh-d позитивных нейронов с сосудами:
А — в скорлупе; Б — в хвостатом ядре; В — в медиодорсальном ядре 
таламуса.
Маленькая стрелка – «касательный» контакт по ходу аксона с сосудом, 
треугольная стрелка – концевые взаимодействия аксона с сосудом в виде 
«вилочки». с – сосуд, ак – аксон. 
Гистохимический метод. Масштаб: 100 мкм.

Рис. 5. NADPh-d позитивные ретикулярные нейроны ядер дорсального таламуса, 
взаимодействующие коллатералями аксонов с сосудами.
с – сосуд, ак – аксон. Гистохимический метод. Масштаб: 100 мкм. 
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предположить, что эти аксонные коллатерали относятся к 

ретикулярным NADPh-d-позитивным нейронам внутрен-

ней капсулы. Множество аксонных коллатералей пересекают 

передние моторные ядра дорсального таламуса с латеральной 

стороны к медиальной и контактируют со многими сосудами.

Но не во всех подкорковых структурах моторного кольца 

аксоны NADPh-d-позитивных нейронов взаимодействуют 

с сосудами. В бледном шаре – как в наружном, так и во вну-

треннем членике – нами не найдено аксонных взаимодей-

ствий с сосудами нейронов, содержащих NO. 

Аксоны нейронов, содержащих кальций-связывающие 

белки, также взаимодействуют с сосудами в исследуемых 

образованиях моторного кольца.

«Передающие» информацию нейроны хвостатого ядра, пози-

тивные на калретинин, относятся к короткоаксонным ради-

альным (рис. 7А). Аксоны таких нейронов «опутывали» сосу-

ды, которые лежали в поле их ветвления. Коллатерали аксона с 

одного сосуда могли «перешагивать» на другие и затем возвра-

щаться к первому, создавая своеобразную сеть вокруг сосудов.

В медиодорсальном ядре нейронами, позитивными на кал-

ретинин и «передающими» информацию на сосуды, были 

длинноаксонные редковетвистые нейроны – короткоден-

дритные. Эти нейроны имеют длинные аксоны с длинными 

коллатералями, захватывающими большие территории как в 

самой структуре (иннервируя при этом большое число сосу-

дов), так, вероятно, и за ее пределами в других образованиях 

мозга, для которых они являются афферентными (рис. 7Б). 

Иннервация сосуда может осуществляться короткой веточ-

кой с «бусинками» на концах коллатерали аксона (рис. 7Б) 

или «бусинками» по ходу самого аксона и его коллатералей. 

Очень интересны взаимодействия нейронов, позитивных 

на парвальбумин, с сосудами в скорлупе. «Передающие» 

парвальбумин-позитивные нейроны скорлупы относятся к 

короткоаксонным радиальным нейронам. Такие нейроны 

расположены недалеко от сосуда и своими тонкими коллате-

ралями аксонов с мелкими «бусинками» по ходу опутывают 

сосуд по окружности. Отдельные «бусинки» тесно прилежат 

к стенке сосуда. Одно волокно может несколько раз возвра-

щаться к одному и тому же сосуду, иннервируя достаточно 

большой его участок, а уходя от него на соседние сосуды, он 

также «опутывает» и их. Один нейрон своими аксонными 

коллатералями охватывает местно большое количество со-

судов, расположенных в зоне ветвления его аксона.

Короткоаксонные радиальные нейроны в местах бифурка-

ции сосудов, не равнозначных по диаметру, «снимают » ин-

формацию с сосуда с меньшим диаметром рецепторными 

«бляшками» своих дендритов, а коллатералями своего же 

аксона адаптируют более крупный сосуд к изменившимся 

условиям, то есть «передают» информацию (рис. 8).

ВБ

А

Рис. 6. NADPh-d-позитивные нейроны внутренней капсулы.
А — обзорный снимок (cap. Int. — внутренняя капсула, n. Ret. —
ретикулярное ядро, VL — вентральное латеральное ядро таламуса); 
Б — нейроны при большем увеличении;
В — зарисовка аксонных коллатералей NADPh-d-позитивных нейронов 
внутренней капсулы, взаимодействующих «по касательной» с сосудами 
передних ядер дорсального таламуса. Гистохимический метод. 
Масштаб: 100 мкм.

Рис. 7. Нейроны, позитивные при окраске на калретинин, взаимодействующие 
с сосудами:
А — в хвостатом ядре; Б — в медиодорсальном ядре таламуса. 
с – сосуд, ак – аксон, стрелки – концевые взаимодействия аксона с 
сосудом в виде «вилочки».
Иммуногистохимический метод. Масштаб: 100 мкм.

БА

Рис. 8. Зарисовки нейронов, позитивных при окраске на парвальбумин, 
контактирующих с сосудами в скорлупе. 
Стрелки – концевые дендритные бляшки на стенке сосуда (с), ак – аксоны. 
Иммуногистохимический метод. Масштаб: 100 мкм.
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Обсуждение

О регуляции локального мозгового кровотока, который 

осуществлялся различными механизмами, в том числе ней-

рогенными факторами, было известно и ранее [11, 18, 23], 

но не было доказательств существования взаимодействия 

нервных клеток со стенками сосудов. В последние десяти-

летия появились работы, показывающие, что в регуляции 

мозговой гемодинамики участвуют нервные клетки, содер-

жащие NO, который обладает сосудорасширяющими свой-

ствами [31, 32]. Было предположено, что такие нейроны 

адаптируют состояние локальной гемодинамики к метабо-

лическим потребностям мозга.

В литературе имеется ряд сообщений [7, 13, 31, 32] о регуля-

ции локального мозгового кровотока в коре посредством NO. 

Имеются работы по иннервации сосудов NO-содержащими 

нейронами, показывающие рецепторный аппарат этих ней-

ронов, взаимодействующий с сосудами головного мозга в 

норме и при артериальной гипертензии II–III степени [21]. 

Продемонстрирована не только эфферентная иннервация 

сосудов мозга [6, 7, 12, 19], но и афферентная [20, 21]. Были 

выявлены афферентные рецепторы в виде «древовидной ар-

боризации» на крупных артериях, которые с уменьшением 

диаметра сосудов замещаются кустиковыми рецепторами, 

сменяющимися, в свою очередь, клубочковыми нервными 

окончаниями. Авторы относят клубочковые рецепторы к 

барорецепторам, реагирующим на изменения артериально-

го давления и сигнализирующим о тонусе и сократительной 

деятельности сосудов [20, 27]. 

На сосудах подкорковых структур моторного круга мозга 

человека нами наблюдались лишь два вида афферентных 

рецепторных образований. Дендрит, взаимодействующий с 

сосудом, заканчивался одиночной бляшкой или дендриты 

обхватывали сосуд и контактировали с ним множествен-

ными варикозно-подобными расширениями (бляшками) 

по ходу дендритов. Места локализации клубочковых ре-

цепторов, показанных нами и другими авторами [20], со-

впадают (бифуркация сосудов); не исключено, что это одни 

и те же рецепторы из класса барорецепторов, а описанный 

в упомянутой работе III тип рецепторов можно соотнести 

с выявленными нами рецепторными дендритами с множе-

ственными варикозно-подобными бляшками.

В коре мозга крысы выявлены определенные особенности 

иннервации NO-содержащими нейронами радиальных ар-

терий [7]. Авторы наблюдали «терминальные утолщения» 

дендритов не только на поверхности стенки сосуда, но и в 

самой стенке. В настоящем исследовании у человека зре-

лого возраста в подкорковых структурах нами наблюдались 

взаимодействия дендритов лишь на поверхности сосудов, 

но не исключено, что рецепторные дендриты способны 

пронизывать стенку сосуда, захватывая все три ее составля-

ющие (эндотелиальные клетки, базальный слой и перици-

ты) [22]. Нами наблюдались отдельные дендритные ветви в 

толще стенки сосудов, бляшки которых были распределе-

ны по всей толщине стенки сосуда, вплоть до полости со-

суда. Такое распределение рецепторных образований было 

бы оправдано, так как информация о состоянии сосуда 

снималась бы со всех составляющих стенки сосуда. 

Идентифицированные NO-содержащие нейроны, контак-

тирующие с сосудами в подкорковых структурах, описы-

вались нами ранее [1]. Но в иннервации сосудов головного 

мозга принимают участии не только нейроны, содержащие 

NO. Большую роль в пластических процессах в мозге игра-

ют кальций-связывающие белки, также осуществляющие 

модулирующую функцию по отношению к сосудам. В мозге 

ионы кальция необходимы для непрерывного высвобожде-

ния содержимого синаптических пузырьков. Вход кальция 

в клетку является важнейшим звеном, связывающим депо-

ляризацию пресинаптического окончания и выброс ней-

ромедиатора в синаптическую щель. В отсутствие кальция 

химическая передача сигнала прекращается, несмотря на то, 

что нервный импульс по-прежнему доходит до пресинапти-

ческой терминали [25, 33] или иннервируемой структуры.

Не исключено, что подобные процессы происходят и 

при взаимодействии нейрона, содержащего кальций-

связывающие белки, с сосудом – с той лишь разницей, что в 

качестве пресинаптического или постсинаптического эле-

мента выступают клетки, образующие стенку сосуда. Ряд 

авторов при электронно-микроскопическом исследовании 

в клетках, формирующих стенку сосуда, находят сократи-

тельные или контрактильные фибриллярные структуры в 

цитоплазме эндотелиальных клеток [22] и перицитов [28, 

30]. Некоторые исследователи рассматривают перициты 

как клетки, способные сокращаться и изменять просвет ка-

пилляров [17, 26]; это означает, что аксоны нейронов, взаи-

модействующие с сосудами, способны адаптировать их к 

изменившимся условиям. По нашему мнению, фибрилляр-

ные структуры, наблюдаемые в цитоплазме клеток стенки 

сосудов, существуют непостоянно. При определенных 

условиях происходит быстрая сборка их из протофибрил-

лярного (неорганизованного) материала клетки, а следом 

идет разборка или пептизация фибриллярных структур. 

Процесс этот идентичен тому, что наблюдался нами в ак-

сонах беспозвоночных [4]. Поэтому многими авторами в 

эндотелиальных клетках и перицитах наблюдаются лишь 

фрагменты пучков фибриллярных структур [22, 28, 30].

В исследованных нами подкорковых образованиях большо-

го мозга человека были выявлены гистоиммуно-позитивные 

нейроны, взаимодействующие с сосудами двух типов: длин-

ноаксонными и короткоаксонными. В каждом типе клеток 

есть вид нейронов, который является морфологически об-

щим, но с разной гистоиммунной позитивностью.

Гистоиммунопозитивные нейроны, взаимодействующие 

с сосудами, разделились на две группы: «считывающие» 

информацию с сосудов головного мозга и «передающие» 
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информацию на сосуды. Все «считывающие» нейроны от-

носятся ко II типу – короткоаксонным радиальным нейро-

нам, которые могут быть иммунопозитивны по отношению 

к парвальбумину или калретинину, либо содержать NO. В 

медиодорсальном ядре эту функцию выполняют коротко-

аксонные «лохматодендритные» калретинин-позитивные 

клетки, отличающиеся по своему морфологическому виду 

от радиальных нейронов. Короткоаксонные нейроны мо-

гут местно адаптировать сосуды к изменившимся условиям 

в случае «считывания» и «передачи» информации на одном 

и том же сосуде либо запускать более длительную реакцию 

через ряд вставочных нейронов; в этой схеме конечными 

нейронами, взаимодействующими с сосудами и передаю-

щими информацию на сосуд, могут быть и нейроны I типа 

– длинноаксонные.

«Передающими» иммуногистохимическими нейронами в 

подкорковых образованиях мозга человека были нейроны 

I-го типа (длинноаксонные нейроны двух видов – редко-

ветвистые ретикулярные NO-позитивные и длинноак-

сонные редковетвистые короткодендритные калретинин-

позитивные – клетки медиодорсального ядра таламуса) и 

нейроны II-го типа – короткоаксонные радиальные, пози-

тивные при окраске на парвальбумин и калретинин и со-

держащие NO. 

Наличие нейронов одинакового морфологического вида, 

но с различной иммунопозитивностью, может свидетель-

ствовать о разнесенном временно~м созревании биохими-

ческой составляющей цитоплазмы нейронов в ростовых 

зонах мозга.
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Human dorsal thalamic nuclei (VA, VL and Md), striatum, 

pallidum and capsula interna were studied. Structural elements 

of neurons that provide afferent and efferent innervation of 

blood vessels in the human brain were stained for NADPh-

diaphorase, parvalbumin and calretinin. Such approach 

revealing immunoreactive neurons with their branches made it 

possible to identify two types of neurons: long-axonal and short-

axonal. Dendrite-vascular and axon- vascular contacts of these 

immunoreactive neurons were shown. 
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Головокружение: новые 
технологии количественной 

оценки и их роль 
в дифференциальной диагностике 

вестибулярной дисфункции
С.А. Лихачев, И.П. Марьенко

Республиканский научно-практический центр неврологии и нейрохирургии Минздрава Беларуси (Минск, Республика Беларусь)

Разработана новая технология количественного определения интенсивности головокружения – вертигометрия, основанная на предъ-
явлении пациенту панорамного изображения в горизонтальной и вертикальной плоскостях, что моделирует системное головокружение. 
С использованием данного метода у пациентов с головокружением в анамнезе устанавливали направление вращательного головокружения и 
его интенсивность с помощью показателей скорости прокручивания панорамного изображения. Показано, что для позиционно-зависимого 
головокружения характерна высокая скорость зрительного головокружения – от 116,3 до 149,5 °/с, тогда как скорость вертеброгенного голо-
вокружения составляет от 31,9 до 65,1 °/с (p<0,05). Пациенты с психогенным головокружением не смогли четко сформулировать направление 
и интенсивность головокружения. 

Ключевые слова: головокружение, вестибулосенсорные реакции, вестибулярная дисфункция, вертигометрия.

ТЕХНОЛОГИИ

Г
оловокружение уже давно является объектом при-

стального внимания неврологов, отоневрологов 

и оториноларингологов, однако проблемы, свя-

занные с дифференциальной диагностикой и ко-

личественной оценкой этого состояния, оконча-

тельно не решены. Разнообразие проявлений вестибулярной 

дисфункции (ВД), многообразие субъективных ощущений 

пациентом головокружения, характер межсенсорных взаи-

модействий обусловливает возникновение определенных 

трудностей в правильной интерпретации этого симптома. 

Головокружение может ощущаться пациентом как иллю-

зорное движение окружающей среды или самого пациента, 

страх, дурнота, нечеткость изображения перед глазами, на-

рушение равновесия и восприятия пространства [8]. Голо-

вокружение относится к сфере субъективных переживаний 

человека, что определяет трудности описания и определения 

данного феномена. Регистрация и количественная оценка 

головокружения приобретают большое значение в диагно-

стике заболеваний вестибулярной системы.

Выделяют головокружение вестибулярное (системное) и 

невестибулярное (несистемное). Кроме того, выделяют по-

ражение вестибулярной системы на периферическом и 

центральном уровнях. Система поддержания равновесия у 

человека включает вестибулярную, мозжечковую, зритель-

ную системы, а также глубокую и поверхностную чувстви-

тельность. Вся информация интегрируется в центральной 

нервной системе (ЦНС) и модулируется активностью рети-

кулярной формации, экстрапирамидной системой, лобно-

височными долями коры больших полушарий. Некоторые 

авторы выделяют: а) «истинное» вестибулярное системное 

(вращательное) головокружение, которое может возникать 

при поражении вестибулярной системы на любом уровне; 

б) несистемное (невестибулярное) головокружение по типу 

ощущения дурноты, общей слабости, тошноты, предчув-

ствие падения или потери сознания, холодного пота; в) го-

ловокружение смешанной природы, которое возникает при 

передвижении и проявляется неустойчивостью, нарушени-

ем походки или зрительными расстройствами [8, 18, 20].

Вестибулосенсорные реакции обусловлены наличием вести-

булокортикальных связей и проявляются в норме осознанием 

положения и изменения положения головы и туловища в про-

странстве. При развитии ВД на различных уровнях патологиче-

ской вестибулосенсорной реакцией является головокружение. 

Диагностических критериев тех или иных вариантов голо-

вокружения, основанных на объективных физиологических 

параметрах, немного. За исключением спонтанного нистагма 

и рвоты, все другие симптомы головокружения трудно опреде-

лить количественно. При отсутствии указанных симптомов 

объективизация пароксизма головокружения в амбулаторных 

условиях практически невозможна. Объективная трактовка ве-
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стибулосенсорных проявлений ВД является сложной задачей, 

так как они характерны для целого ряда неврологических, пси-

хических, инфекционных, эндокринологических заболеваний, 

болезней сердечно-сосудистой системы, глаз и уха.

Сравнительная характеристика методов диагностики го-

ловокружений проводится на основе вестибулярной кон-

цепции, согласно которой формирование всех типов ВД 

происходит при участии вестибулярной системы, которая 

анатомо-физиологически организована в четыре проекции 

– вестибулокорковую (сенсорную), вестибуломоторную, 

вестибуловегетативную и вестибулолимбическую – и про-

является вестибулосенсорными, вестибуломоторными и 

вестибуловегетативными реакциями [23]. 

История изучения головокружения 
и применяемых методов его оценки

Традиционно вестибулосенсорые реакции оценивают по 

данным анамнеза. Во многих случаях описание головокру-

жения дается пациенту нелегко, имеются трудности с под-

бором соответствующих терминов, характеризующих его 

состояние. Пациенты могут указывать на уплывание земли 

из-под ног, расплывчатость или дребезжание, съезжание 

предметов в глазах или в голове. При просьбе точно ука-

зать направление уплывания земли или предметов во время 

приступа пациенты в большом числе случаев сделать этого 

не могут. Многие пациенты жалуются на непереносимость 

транспорта или не могут следить за движущимися предме-

тами, не могут читать, отмечают нарушения равновесия при 

спускании по лестнице, кратковременные потемнения в 

глазах, предобморочные состояния и отклонения в стороны. 

По данным литературы, только 4–5% пациентов с ВД могут 

четко охарактеризовать истинное головокружение, указать 

его направление, скорость и другие параметры [7, 8].

Длительное время для диагностики ВД использовалось боль-

шое количество разнообразных анкетных опросников. При-

меняемые диагностические шкалы основаны на комбинации 

удельного веса субъективной оценки различных симптомов и 

знаков и сравнивались с оценкой экзаменатора. Примерами 

такого широко используемого подхода являются опросники 

NOASK, Гиссенский опросник, вестибулярный опросник 

(Vestibular Rehabilitation Benefit Questionnaire), шкала Dizziness 

Handicap Inventory (DHI), опросник качества жизни SF-36 

(Short Form-36) [1, 25, 28, 32]. Так, использование опросника 

NOASK в отоневрологии особенно эффективно при стати-

стических исследованиях больших контингентов. Предложе-

но два варианта интерпретации результатов. Первый, наибо-

лее простой, – когда подсчитывают число больных, имеющих 

сходную жалобу. Другой – определение индекса выраженно-

сти отдельного симптома или группы симптомов, который 

характеризует количество признаков данной группы, прихо-

дящихся на одного пациента. Индекс выраженности опреде-

ляют как отношение суммы симптомов этой группы к числу 

обследованных [28, 29].

Известно использование в оценке головокружения визу-

альной аналоговой шкалы [9]. Шкала представляет собой 

прямую горизонтальную линию длиной 100 мм, где левая 

начальная точка означает отсутствие нарушений коор-

динации при ходьбе, а конечная точка – очень сильную 

атаксию. Пациент самостоятельно отмечает на этой линии 

вертикальной чертой выраженность нарушения координа-

ции при ходьбе, испытываемого им в день обследования. За 

количественную оценку интенсивности головокружения и 

нарушения координации принимают длину отрезка (мм), 

указанную пациентом. 

Широкое распространение в медицине получила экспери-

ментальная вестибулярная стимуляция для определения 

состояния функции вестибулярной системы, уточнения 

уровня ее поражения [2–4, 12, 15–17, 19, 21, 24]. В прак-

тике клинической вестибулометрии используются враща-

тельные и калорические способы стимуляции [6, 22, 27, 30]. 

Они составили базу, на которой основана вся современная 

практическая и теоретическая вестибулология, однако эти 

методы основаны опираются лишь на анализ вестибуломо-

торных и вестибуловегетативных реакций. 

Для выявления сенсорных реакций и скрытых форм вести-

буловегетативной неустойчивости используется методика 

исследования вестибулосенсорной чувствительности, в част-

ности, определения иллюзии противовращения [17]. В военно-

врачебной экспертизе известна оценка вестибулосенсорной 

чувствительности на основании словесных отчетов обследуе-

мых об их ощущениях. Методика исследования заключает-

ся в следующем. Испытуемого с завязанными глазами (или в 

светонепроницаемых очках) вращают в кресле в течение 20 с 

со скоростью 180°/с. После остановки кресла со слов испы-

туемого отмечают по секундомеру продолжительность иллю-

зии противовращения и оценивают ее выраженность (слабая, 

умеренная и сильная). Результаты такой «иллюзометрии» 

оценивают 4 степенями: 0 степень – вестибулярная иллюзия 

противовращения отсутствует; 1 степень – продолжительность 

вестибулярной иллюзии противовращения не превышает 15 с; 

2 степень – продолжительность вестибулярной иллюзии про-

тивовращения составляет 15–30 с; 3 степень – вестибулярная 

иллюзия противовращения длится более 30 с.

В 90-е гг. ХХ века была предпринята попытка объективизации 

вестибулосенсорных реакций на основе длиннолатентных 

вестибулярных вызванных потенциалов (ВВП). Методика 

предусматривала предъявление пациенту вестибулярного 

стимула и записи электроэнцефалограммы (ЭЭГ) с регистра-

цией ожидаемого сигнала в вестибулярной системе [33]. В ка-

честве стимула использовали поворот кресла на угол около 3° 

за 400–500 мс и регистрировали ЭЭГ. Рассчитанное среднее 

ускорение было в диапазоне 1–25°/с². Этот диапазон ускоре-

ний позволяет голове отрабатывать профиль движения кресла 

с большой точностью. Для длиннолатентных ВВП сигнал ре-

гистрировали в полосе частот 1–33 Гц при усилении 106, что 

было оптимальным условием получения полезного сигнала. 



34

Том 8. № 4 2014
www.annaly-nevrologii.ru

Применяли 16–20 вестибулярных стимуляций с интерва-

лом в 10–15 с для получения ожидаемого ВВП, основы-

ваясь на ранее полученных данных о том, что при назван-

ных интервалах удается избежать явлений габитуации и 

сенсибилизации при накоплении длиннолатентных ВП. 

Это является оптимальным для записи корковых ответов. 

В качестве диагностически значимых параметров выдели-

ли латентные времена основных экстремумов в диапазоне 

времени от первых 250 мс до 1 с от момента начала стимула. 

Нормативные параметры для ВВП (латентные времена пи-

ков): P1 – 20–40 мс, N1 – 60–80 мс, P2 – 120–150 мс, порог 

чувствительности находится в пределах 4–15 см/с², опти-

мальный диапазон стимула – 15–20 см/с². Однако данный 

метод оценки вестибулосенсорных реакций не получил 

широкого распространения в клинической практике. 

Последние исследования ВД посвящены использованию 

стимуляционных технологий. В частности, исследования, 

проведенные с использованием оптокинетической стиму-

ляции, показали, что оптокинетические раздражения адре-

суются вестибулярным ядрам и участвуют в формировании 

следящей функции глаз [10, 11, 26]. Было показано, что сле-

жение у здоровых людей проходит существенно лучше при 

наличии зрительной фоновой среды, чем без неё [31]. Одна-

ко данные способы диагностики ВД в объективной оценке 

интенсивности головокружения недостаточно информатив-

ны. Даже при тщательном обследовании пациентов в усло-

виях стационара в 26–58% случаев причину его установить 

не удается. Частота ошибочных диагнозов достигает 20% [8].

Технология вертигометрии

Метод количественной оценки головокружения (вертиго-

метрия) осуществляют следующим образом. У наружных 

углов глаз исследуемого накладывают электроды для ре-

гистрации нистагма в горизонтальном отведении. Прово-

дят калибровку движений глаз: по команде «вправо» или 

«влево» испытуемый переводит взгляд на метку, располо-

женную справа или слева от центра, что соответствует от-

ведению глаз на 10° из расчета, что 1°=1 мм. 

Далее пациенту, находящемуся перед дисплеем компьютера, 

предлагают прокручивание панорамного изображения в го-

ризонтальной плоскости, моделирующее вращательное го-

ловокружение. Главную роль в данной методике играет само 

изображение. Для создания у пациента ощущения действи-

тельности (присутствия) необходимо подгрузить в програм-

му «WPanorama» изображения такого типа, как панорамное 

изображение местности с углом обзора по горизонтали 360° 

разрешения, приблизительно 4657х768 (рис. 1).

Изображение непрерывно перемещалось по экрану вправо 

либо влево. В программе «WPanorama» предусмотрено из-

менение скорости оборота изображения в режиме реально-

го времени, а также быстрое изменение направления пово-

рота без задержки. Изменение направления изображения 

осуществляется мгновенно, поэтому при быстром нараста-

нии скорости прокручивания изображение начинает дви-

гаться неравномерно, подобно тому, как дрожат предметы 

во время приступа. Скорость и направление прокручива-

ния изображения и его интенсивность в полноэкранном 

режиме меняются самим пациентом на основе собствен-

ных ощущений головокружения во время пароксизма с 

использованием клавиш «+» и «–», «Alt» и регистрируются 

количественно в виде показателей скорости прокручива-

ния изображения при видеостимуляции. Следует отметить, 

что при использовании проектора эффект присутствия уси-

ливается, ощущение реальности достигается еще быстрее и 

в большей степени. Угловая скорость движения изображе-

ния регулируется врачом на основании ощущений пациен-

та: начиная с минимальных значений и до скорости, при 

которой у пациента возникает дискомфорт.

Линейная скорость движения изображения v определялась 

по формуле:

v=ωr,
где ω — угловая скорость движения изображения в рад/с,

r — расстояние от пациента до экрана. 

Во время слежения за движущимся изображением на экране 

дисплея пациент фиксирует свои ощущения (субъективные 

вегетативные симптомы головокружения) по шкале ощуще-

ний, что оценивается от 1 до 10 баллов: 1 – легкий диском-рис. 1: 360-градусный снимок пейзажа окрестности высокого разрешения.
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Проведенная вестибулометрия выявила следующие формы 

латентной ВД: позиционно зависимая ВД – 25 пациентов, 

вертеброгенная ВД при синдроме позвоночной артерии – 

18 пациентов, головокружение при соматоформной вегета-

тивной дисфункции – 10 пациентов. У 37 пациентов вести-

булярная функция была не изменена. 

При развитии приступа головокружения устанавливали 

направление вращательного головокружения и его интен-

сивность с помощью показателей регуляторов скорости и 

направления прокручивания панорамного изображения 

(вертигометрия), которые, по мнению пациента, соответ-

ствовали его собственным ощущениям кружения предме-

тов во время пароксизма, и сравнивали количественные 

показатели видеостимуляции с показателями провокаци-

онного нистагма. По данным вертигометрии установлено, 

что для позиционно зависимого головокружения характер-

на достоверно высокая скорость зрительного головокру-

жения, которая составляет от 116,3 до 149,5 °/с, тогда как 

скорость вертеброгенного головокружения составляет от 

31,9 до 65,1 °/с (различие достоверно, p<0,05). Пациенты с 

психогенным головокружением не смогли четко сформу-

лировать направление и интенсивность головокружения, 

но отметили плохую переносимость видеостимуляции. 

Далее сравнивали скорость прокручивания изображения 

и показатели провокационного нистагма (СМФ) во время 

экспериментального приступа головокружения.

При сравнении скорости прокручивания изображения и 

СМФ провокационного нистагма во время эксперимен-

тального приступа головокружения установлено, что пози-

ционно зависимое головокружение соответствовало предъ-

явлению стимуляции со скоростью от 116,3 до 149,5 °/с, 

при этом отмечался провокационный нистагм с СМФ от 

101,6 до 130,2°/с; вертеброгенное головокружение соответ-

ствовало предъявлению стимуляции со скоростью от 31,9 

до 65,1 °/с, при этом отмечался провокационный нистагм с 

СМФ от 33,6 до 88,6 °/с (p>0,05). 

Заключение

Проведенные клинические испытания показали, что ин-

тенсивность различных вариантов системного головокру-

жения статистически достоверно различается. Вертиго-

метрия позволяет количественно оценить интенсивность 

и направление зрительного головокружения, возникаю-

щего при различных вариантах ВД, а также дифферен-

цировать варианты головокружения по скорости видео-

стимуляции и на основе соотношения количественных 

показателей интенсивности головокружения и показате-

лей провокационного нистагма во время приступа, что 

повышает качество дифференциальной диагностики дан-

ной патологии и является важным для оценки эффектив-

ности проводимого лечения и решения диагностических, 

экспертных вопросов. 

Нозологическая форма
Число 

больных (%)

Болезнь Меньера 9 (10)

Вестибулярный нейронит 2 (2,2)

Синдром позвоночной артерии с ВД 23 (25,6)

Доброкачественное пароксизмальное 
позиционное головокружение

22 (24,4)

ВД при демиелинизирующих заболеваниях ЦНС 12 (13,3)

Соматоформное вегетативное расстройство 20 (22,2)

Акустическая невринома 2 (2,2)

таблица 1: Распределение нозологических форм ВД в группе исследования, n=90.

форт, 2 – умеренный дискомфорт, 3 – дурнота, 4 – легкое 

головокружение, 5 – потеря четкости изображения, 6 – слю-

нотечение, 7 – легкая тошнота, 8 – умеренная тошнота, жар, 

холодный пот, 9 – выраженная тошнота, головная боль, 10 – 

выраженные вестибуловегетативные симптомы, требующие 

остановки стимуляции.

Области применения вертигометрии

Способ прошел апробацию в РНПЦ неврологии и ней-

рохирургии Министерства здравоохранения Республики 

Беларусь. Обследованы 90 пациентов, из них 59 женщин 

и 31 мужчин в возрасте от 21 до 65 лет, средний возраст 

48,2±16,6 лет, с жалобами на пароксизмы головокруже-

ния в анамнезе. Распределение нозологических форм ВД в 

группе наблюдения представлено в табл. 1.

На момент исследования при неврологическом осмотре 

спонтанный нистагм не выявлялся. 

Далее проводили вестибулометрию с функциональными 

тестами, позволяющую выявить ВД различного проис-

хождения [13, 14]. Использовали следующие функцио-

нальные тесты: гипервентиляция, проба Вальсальвы, си-

нокаротидный тест, проба де Клейна, позиционный тест 

Дикса-Холлпайка, укладывание, ортостатический тест, 

калорический тест. Таким образом, пациенту под контро-

лем электронистагмографии провоцируют приступ голо-

вокружения: при позиционно зависимом периферическом 

вестибулярном синдроме – тестом Дикса-Холлпайка, при 

вестибулярных пароксизмах, обусловленных синдромом 

позвоночной артерии, – пробой де Клейна, при отоген-

ном головокружении – пробой Вальсальвы, при сомато-

формной вегетативной дисфункции – гипервентиляцией 

с регистрацией провокационного нистагма. Рассчитыва-

ется скорость медленной фазы (СМФ) провокационного 

нистагма во время приступа головокружения по общепри-

нятой методике [22].
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A new technology, vertigometry, is developed to qualify the 

severuty of vertigo. It is based on videostimulation of patient with 

panoramic images in horizontal and vertical planes, which is 

modeling systemic vertigo. With the use of this method, direction 

and severity of rotating vertigo were determined through 

different-velocity videostimulation with panoramic images in 

patients with vestibular dysfunction. It was found that position-

dependent peripheral vestibular syndrome is characterized by 

hight velocity of visual vertigo, from 1116,3 to 149,5 °/s, while 

cervical-induced vertigo is characterized by velocity of 31,9 to 

65,1 °/s (p<0,05). Patients with psychogenic vertigo could not 

present clearly the direction and intensity of their vertigo.
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НАУЧНЫЙ ОБЗОР

Экстрапирамидные расстройства 
у лиц, перенесших острое 

нарушение мозгового 
кровообращения

Н.В. Пизова

Ярославская государственная медицинская академия Минздрава России

Представлены клинический спектр и частота основных форм экстрапирамидных нарушений, развивающихся у пациентов после перенесенного 
ишемического или геморрагического инсульта. Наиболее типичной причиной двигательных расстройств является поражение базальных ган-
глиев и таламуса. В обзоре анализируются основные подходы к терапии постинсультных экстрапирамидных расстройств, включая хирурги-
ческое лечение, а также рассматриваются вопросы долговременного прогноза постинсультных экстрапирамидных расстройств.

Ключевые слова: инсульт, экстрапирамидные расстройства, сосудистый паркинсонизм, лечение, прогноз.

Э
кстрапирамидные расстройства могут разви-

ваться как после ишемического, так и после 

геморрагического инсультов. В литературе опи-

саны различные гиперкинетические и гипоки-

нетические синдромы у лиц, перенесших острые 

нарушения мозгового кровообращения (ОНМК) [18]. 

В 1906 г. Ж. Дежерин и Г. Русси наблюдали трех пациентов с 

инсультом в области таламуса, у которых позднее возникли 

хореоатетоз и гемиатаксия. Позднее у больных с инсультом 

были описаны дистония [9, 11, 14, 25, 30, 33, 38], хорея с 

гемибаллизмом или без такового [5, 9, 12, 13, 19, 25, 29], 

тремор [16, 25, 33, 35], паркинсонизм [5, 9, 17], сегментар-

ный или фокальный миоклонус [5, 18, 19, 25], атетоз, псев-

доатетоз [25, 32] и астериксис [18, 19, 26]. Эти расстройства 

движений могут носить стационарный [11, 19, 22, 25] или 

прогрессирующий характер [11, 25].

Сосудистый паркинсонизм (СП), развивающийся вслед-

ствие цереброваскулярных заболеваний, по данным много-

численных исследований, выявляется примерно в 2–8% 

всех случаев паркинсонизма [3, 4, 21, 37]. В отечественной 

неврологии сложилась тенденция к гипердиагностике СП, 

связанная с нечеткостью клинических критериев и пере-

оценкой диагностической значимости сосудистых фак-

торов риска, часто встречающихся у пожилых пациентов. 

Причиной СП могут служить: 1) диффузное ишемическое 

поражение глубинных отделов белого вещества головного 

мозга (болезнь Бинсвангера) или подкорковых ганглиев в 

результате атеросклеротической ангиопатии; 2) ишемиче-

ские или геморрагические инсульты в области подкорко-

вых ганглиев, черной субстанции; 3) васкулиты различного 

генеза, амилоидная ангиопатия. СП в большинстве случаев 

сопровождается артериальной гипертензией, и некоторые 

авторы указывают на ее ведущую роль в развитии данной 

патологии [42]. При этом периоды прогрессирования мо-

гут чередоваться с периодами стабилизации. При ОНМК 

не всегда паркинсонизм развивается остро, возможно его 

развитие в течение недель или месяцев после инсульта [4].

Паркинсонизм, развивающийся после перенесенного ин-

сульта, в основном является двусторонним и характеризуется 

вовлечением нижней части тела, отсутствием тремора, ран-

ним развитием нарушений ходьбы и постуральных наруше-

ний, низкой эффективностью дофаминергических средств и 

присутствием сосудистых факторов риска, включая артери-

альную гипертензию [1, 2, 4, 15, 17, 20, 24, 31, 43]. У некоторых 

пациентов развивается гемипаркинсонизм [5, 27].

До настоящего времени частота развития экстрапирамид-

ных расстройств после ОНМК остается неизвестной. Дан-

ные литературы чаще всего представляют собой описание 

единичных или небольших выборок пациентов и составле-

ны ретроспективно. По результатам двух крупных иссле-

дований частота развития экстрапирамидных расстройств 

у лиц, перенесших ОНМК, варьирует от 1% [19] до 3,7% 

[5]. В более раннем исследовании среди 2500 пациентов 

после инсульта экстрапирамидные расстройства наблюда-

лись у 29 больных (1%) и были представлены гемихореей-

гемибаллизмом (n=11), гемидистонией (n=5), стереоти-

пией (n=2), астериксисом (n=2), двусторонним тремором 

(n=1) и т.д. В более позднем исследовании среди 1500 па-

циентов, перенесших инсульт, у 56 (3,7%) выявлялись экс-

трапирамидные нарушения [5], при этом у 50 пациентов 
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(89,2%) имелся двигательный дефицит (табл. 1). Наибо-

лее распространенными экстрапирамидными синдрома-

ми у лиц с ОНМК считаются гемихорея [5] и гемихорея-

гемибаллизм [19], затем следует дистония [5, 19].

Время возникновения экстрапирамидных расстройств при 

ОНМК значительно варьирует: от одновременного разви-

тия с инсультом до нескольких лет после него, а также за-

висит от типа экстрапирамидного расстройства [5, 19, 22]. 

Показано, что хорея появляется в среднем через 4,3 дня по-

сле инсульта, в то время как паркинсонизм – гораздо позже 

(в среднем через 117,5 дней после инсульта), а дистония – 

от 1 дня до 5 лет [5].

Патологические движения после инсульта встречаются у 

мужчин и женщин в равной степени [5, 19, 25]. Средний воз-

раст пациентов, у которых развиваются постинсультные экс-

трапирамидные нарушения, различен: по данным F. Alarcon 

и соавт., в среднем он составил 63,3 года (диапазон 17–90) 

[5], по данным F. Ghika-Schmid и соавт. – 70 лет (диапазон 

32–90) [19], а в исследовании J.S. Kim у 35 больных с инфар-

ктом таламуса средний возраст был 57,5 (диапазон 28–74) 

[25]. Описаны случаи экстрапирамидных расстройств у де-

тей с инсультами [34, 40]. В различных исследованиях отме-

чено, что возраст, в котором появляются экстрапирамидные 

расстройства после инсульта, варьирует в зависимости от их 

типа. Так, хорея поражает более пожилых людей, в то время 

как дистония – более молодых пациентов [5, 11]. 

При постинсультных экстрапирамидных расстройствах 

чаще всего в патологический процесс вовлечены базальные 

ганглии [7], но и другие области могут быть ответственны-

ми за расстройства движения [19, 22].

Поражение мелких сосудов с развитием мелких немых ин-

фарктов является наиболее частым подтипом инсульта, при 

котором возникают экстрапирамидные расстройства [5, 19]. 

F. Alarcon и соавт. показали, что пациенты с немыми очага-

ми в базальных ганглиях, таламусе и стволе головного моз-

га и экстрапирамидными расстройствами достоверно чаще 

имели кровоизлияния по сравнению с контролем [5]. Атеро-

тромбоз сосудов крупного и среднего калибра и кардиальная 

эмболия также могут быть возможными причинами инсуль-

тов, ведущих к развитию экстрапирамидных расстройств [5, 

25]. В исследовании случай-контроль среди 35 пациентов с 

дискинезией в 62,9% случаев был геморрагический инсульт 

в области таламуса [25], в то время как у 27 пациентов с ге-

мибаллизмом имели место инфаркты головного мозга [39].

Что касается области поражения головного мозга и возник-

новения тех или иных гипер- или гипокинетических син-

дромов, то очаги в лентикулярных ядрах ведут к развитию 

дистонии [5, 9, 11, 22, 32, 38] и хореи ± гемибаллизма [12] 

(табл. 2). Очаги в заднем таламусе или повреждения денто-

руброталамического пути наиболее часто вызывают тремор 

[35]. Паркинсонизм после инсульта связан с поражением 

базальных ганглиев (в основном стриатум или чечевице-

образные ядра) [5, 22, 43].

У пациентов с экстрапирамидными нарушениями после ин-

сульта, как правило, имеется и пирамидная двигательная 

дисфункция [5, 19, 25, 35]. Показано, что экстрапирамид-

ные расстройства манифестируют обычно по мере умень-

шения паретических расстройств [11, 25, 27]. Что касается 

чувствительности, то в литературе имеются противоречивые 

сведения. Одни авторы отмечают наличие выраженных чув-

ствительных расстройств у пациентов с сосудистыми экстра-

пирамидными расстройствами [22, 25, 35], другие сообщают, 

что сенсорный дефицит встречается редко [11, 19]. Показано, 

что у пациентов с таламическими инсультами наблюдались 

значительно более серьезные чувствительные расстройства и 

атаксия по сравнению с контролем [25]. Авторы предположи-

ли, что потеря проприоцептивной чувствительности вносит 

вклад в развитие экстрапирамидных расстройств [25].

Постинсультные дискинезии представлены более стертой 

картиной. Они могут быть вариабельны, включать несколь-

ко компонентов и их трудно классифицировать [13, 19, 

22, 25]. Хорея и гемибаллизм могут быть частью одного и 

того же заболевания, тогда используют термин гемихорея-

гемибаллизм [18]. Атетоз, а иногда и дистония могут соче-

таться с гемихореей-гемибаллизмом [18].

Дистония может затрагивать ипсилатерально лицо, руку и 

ногу (гемидистония), либо быть сегментарной или фокаль-

ной [5, 11, 18, 19, 25]. Фокальная дистония чаще развива-

ется в руке (чаще всего), ноге, мышцах лица или языка [5, 

25]. Дистония может сочетаться с дистоническим миокло-

нусом, дистоническим тремором или атетозом [18, 22, 30]. 

Тремор после инсульта носит чаще всего мультифокальный 

или сегментарный характер. Большинство исследований 

показали, что после перенесенного ОНМК развивается 

тремор действия, однако имеются сообщения о треморе 

Показатель

Экстрапирамидные расстройства

хорея дистония тремор
паркинсо-

низм

Число пациентов 20 16 14 6

Возраст 74,5±8,1 47,9±20,9 62,8±14,4 62,3±17,8

Пол (муж/жен) 7/13 5/11 6/8 4/2

Время от развития 
инсульта 
до появления 
экстрапирамидных 
расстройств (дни)

4,3±3,6 15,7±19,9 18,7±12,8 117,5±77,3

таблица 1: Распределение нозологических форм ВД в группе исследования, n=90.
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покоя, а также постуральном и кинетическом дрожании [5, 

12, 25, 35]. Также встречается рубральный тремор (тремор 

Холмса) [35], хотя поражение красных ядер не всегда были 

выявлены.

Астериксис у лиц после инсульта, как правило, односто-

ронний и затрагивает преимущественно верхние конечно-

сти [18, 19, 26, 27]. Описаны также случаи двустороннего 

астериксиса [26, 27].

Атетоз после инсульта встречается редко и зачастую является 

компонентом смешанных гиперкинезов, таких как дистония-

атетоз или хореоатетоз [18, 25, 32]. Потеря проприоцептивной 

чувствительности может приводить к псевдоатетозу [25, 32].

Миоклонус является редким симптомом у больных с ин-

сультом [18]. Сегментарный миоклонус может быть при 

инсульте в заднем мозговом бассейне с вовлечением сред-

него мозга, таламуса и варолиева моста [5, 18, 22]. Небный 

миоклонус описан при поражении варолиева моста и буль-

барном инсульте [18]. F. Ghika-Schmid и соавт. наблюдали 

пациента с фокальным миоклонусом действия в области 

нижней челюсти и языка [19].

В литературе описаны преходящие дискинезии как прояв-

ление транзиторных ишемических атак (ТИА), связанных 

с односторонними или двусторонними стенозами каротид-

ных артерий или ишемией в вертебрально-базилярном бас-

сейне [6, 18, 19, 41].

Терапия гемибаллизма, гемихореи и атетоза включает в 

себя препараты из нескольких фармакологических групп. 

Типичные нейролептики, включая галоперидол, пимо-

зид, перфеназин и флуфеназин, действуют как блокаторы 

дофаминовых рецепторов и являются препаратами пер-

вой линии для лечения гемибаллизма [13, 39]. Атипич-

ные нейролептики оланзапина, кветиапин и сульпирид в 

меньшей степени способствуют развитию медикаментоз-

ного паркинсонизма и поздней дискинезии [8]. Клозапин 

успешно используется в резистентных случаях, но может 

вызвать агранулоцитоз [22, 39]. Тетрабеназин истощает 

уровень пресинаптического дофамина и блокирует пост-

синаптические рецепторы дофамина. Резерпин истощает 

пресинаптические резервы катехоламинов и серотонина. 

Оба являются эффективными в лечении гемибаллизма, 

но могут привести к глубокой депрессии, а также гипо-

тонии и паркинсонизму [28]. Другие препараты, которые 

используются с некоторым успехом, включают клоназе-

пам и вальпроат натрия [28]. Хирургическое вмешатель-

ство должно рассматриваться в лекарственно-устойчивых 

случаях, но оно не проводится при легких расстройствах 

и у лиц с неконтролируемой артериальной гипертензией. 

Эффективными считаются стереотаксическая таламото-

мия и хроническая стимуляция таламуса (в обоих случаях 

целью вмешательства является вентральное промежуточ-

ное ядро) [10].

Варианты лечения дистонии могут основываться как на 

монотерапии, так и на комбинированном подходе. Инъ-

екции ботулотоксина являются крупным прорывом в ле-

чении дистонии [22]. Другие методы лечения включают 

бензодиазепины, баклофен, антихолинергические пре-

параты и средства, истощающие запасы пресинаптиче-

ского дофамина [11]. Клоназепам и диазепам применяют 

в лечении фокальной, сегментарной и генерализованной 

дистонии. Более высокие дозы могут вызывать сонли-

вость. Из группы антихолинергических препаратов наи-

более часто используется тригексифенидил, но он может 

вызывать спутанность сознания и запоры, особенно у 

пожилых людей [11, 22]. Применяется и тетрабеназин, 

однако данный препарат может привести к парадок-

Экстрапирамидный 
синдром

Область поражения

Гемихорея ± гемибаллизм

Хвостатое ядро и скорлупа
Таламус и субталамическое ядро
Задняя ножка внутренней капсулы
Лучистый венец
Лобная и теменная доли
Наружная капсула
Варолиев мост
Височная доля

Дистония

Таламус 
Хвостатое ядро
Бледный шар
Теменно-затылочная область
Внутренняя капсула
Лобная доля
Варолиев мост

Тремор

Хвостатое ядро
Таламус 
Субталамическая область
Лобная доля
Теменная доля
Мозжечок 
Ствол мозга

Астериксис

Таламус 
Лобно-теменная кора
Базальные ганглии
Мозжечок 
Ствол мозга

Миоклонус

Средний мозг
Варолиев мост
Таламус 
Базальные ганглии

Атетоз Редкие сообщения, различная 
локализация

Псевдоатетоз
Теменная доля
Таламус 
Ствол мозга

таблица 2: Экстрапирамидные синдромы и область поражения головного мозга.
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сальным дистониям. Комбинация тригексифенидила с 

тетрабеназином может быть очень эффективной в более 

молодом возрасте [23].

Тремор сосудистого генеза плохо поддается лечению. Ру-

бральный и небный тремор могут ответить на клоназепам и 

вальпроат натрия [36]. Дистонический тремор лечится ана-

логично дистонии. Утяжеление веса пораженной конеч-

ности (например, браслеты на запястье) может ослабить 

тремор [36]. Пропранолол является традиционно исполь-

зуемым препаратом у пациентов с тремором. В тяжелых 

случаях применяют нейрохирургическое лечение.

Наиболее часто для лечения миоклонуса используют 

ГАМК-ергические препараты, клоназепам и вальпроат на-

трия. Другие средства – леветирацетам, пирацетам, при-

мидон и ацетазоламид. Лечение следует начинать с моно-

терапии, хотя, в конечном счете, используется комбинация 

нескольких препаратов. Клоназепам эффективен при всех 

видах миоклонуса. Побочные эффекты включают в себя 

седативный эффект, головокружение, поведенческие рас-

стройства; препарат противопоказан людям с острой гла-

укомой и заболеваниями печени [36]. Вальпроат натрия 

эффективен при корковом и подкорковом миоклонусе. 

Побочные эффекты включают сонливость, увеличение 

веса, тремор, тошноту и облысение. Он противопоказан 

при печеночной недостаточности [36]. Пирацетам облада-

ет меньшим седативным эффектом и может быть столь же 

эффективным, как леветирацетам [22]. Оба препарата сле-

дует применять с осторожностью при почечной недоста-

точности. Примидон и ацетазоламид можно использовать, 

но первый вызывает сонливость, спутанность сознания и 

падения, а второй требует контроля электролитов.

Пациенты с истинным СП редко реагируют на обычные 

дофаминергические средства [17]. Лечение направлено на 

коррекцию факторов риска и включает антитромбоцитар-

ные средства, статины, борьбу с гипертонией и др.

Говоря о прогнозе, F. Ghika-Schmid и соавт. обнаружили, что 

среди 29 пациентов с экстрапирамидными расстройства-

ми после инсульта в половине случаев был их спонтанный 

регресс, как правило, в течение 2 недель [19]. Только у трех 

пациентов (с дистонией или комбинированными экстрапи-

рамидными симптомами) наблюдалась резистентность к ле-

карственным препаратам и были стойкие дискинезии в тече-

ние более 6 месяцев [19]. В исследовании F. Alarcon и соавт. 

за период наблюдения не менее одного года у 10% пациентов 

с хореей наблюдали полный регресс симптомов и частичный 

регресс – у 75% [5]. Другие пациенты имели различные ре-

зультаты: у 28% пациентов с тремором было полное разреше-

ние (у 64% – частичное), у 31% с дистонией – полный регресс 

(у 62% – частичный), при паркинсонизме один из шести па-

циентов имел спонтанное выздоровление [5]. В другом иссле-

довании среди 35 пациентов с инсультом в области таламуса 

дискинезии сохранялись у 31 пациента, ухудшились у 3 боль-

ных и постепенно уменьшились только у одного [25]. В иссле-

довании J.S. Kim из шести пациентов с гемипаркинсонизмом 

после инфаркта в бассейне передней мозговой артерии у всех 

было спонтанное улучшение симптомов [27]. Астериксис, как 

правило, сохранялся только в течение нескольких дней [26]. 

Среди 33 пациентов, у которых развилась постинсультная ге-

мидистония, ни у одного не было полного регресса симпто-

мов (средняя продолжительность наблюдения – до 15,6 лет), 

несмотря на медикаментозное лечение [11]. В исследовании 

пациентов с сосудистым гемибаллизмом, получавших гало-

перидол ± диазепам (если эти лекарства не помогали, то че-

рез 3–4 недели назначался клозапин), у 56% пациентов реги-

стрировалось полное восстановление в течение 15 дней, у 37% 

имелись остаточные хореические движения, а у 7% динамики 

не было в течение 30 месяцев [39].

По нашим данным, основанным на обращаемости в каби-

нет экстрапирамидных расстройств, СП выявлялся у 199 

пациентов (17,1% среди больных с синдромом паркинсо-

низма, n=1146). Среди другой экстрапирамидной патоло-

гии (n=2937) дистония после инсульта встречалась у 13 па-

циентов (0,4%) и гемибаллизм – у 3 пациентов (0,1%).

Таким образом, у пациентов, перенесших ОНМК, остро 

или подостро могут развиваться как гиперкинетические, 

так и гипокинетические синдромы, большинство из кото-

рых вызваны поражением базальных ганглиев и таламуса.

Экстрапирамидный 
синдром

Область поражения

Гемихорея ± гемибаллизм

Типичные нейролептики – галоперидол, 
пимозид, флуфеназин
Атипичные антипсихотики – оланзапин, 
сульпиридин, клозапин
Тетрабеназин, резерпин
Клоназепам 
Вальпроевая кислота

Дистония

Ботулотоксин
Клоназепам, диазепам
Баклофен 
Тригексифенидил 
Тетрабеназин 

Тремор Клоназепам 
Вальпроевая кислота

Астериксис Нет рекомендаций

Миоклонус Препараты 1-й очереди выбора – 
клоназепам, вальпроевая кислота

Атетоз Препараты 1-й очереди выбора – 
клоназепам, вальпроевая кислота

Псевдоатетоз Нет рекомендаций

таблица 3: Основные препараты, используемые у пациентов после ОНМК в 
зависимости от вида экстрапирамидного синдрома.
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Presented are the clinical spectrum and the frequency of main 

forms of extrapyramidal movement disorders in patients after 

ischemic or hemorrhagic stroke. The major cause of movement 

disorders in these cases are lesions within the basal ganglia and 

the thalamus. In the review, most important approaches to the 

therapy of post-stroke movement disorders, including surgery, 

are analyzed, and questions of long-term prognosis of post-

stroke movement disorders are discussed.
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Регенеративный потенциал 
головного мозга: популяционный 

состав и формирование 
регуляторного микроокружения 

в нейрогенных нишах
Ю.К. Комлева, Н.В. Кувачева, Н.А. Малиновская, Я.В. Горина, О.Л. Лопатина, Е.А. Тепляшина, Е.А. Пожиленкова, 

А.С. Замай, А.В. Моргун, А.Б. Салмина

Красноярский государственный медицинский университет имени проф. В.Ф. Войно-Ясенецкого Минздрава России

Важным механизмом нейрональной пластичности является нейрогенез, который протекает в эмбриональном периоде, формируя мозг и его 
структуры, и в постнатальном периоде, обеспечивая процессы репарации и участвуя в механизмах консолидации памяти. Взрослый нейро-
генез млекопитающих, в том числе и человека, ограничен двумя конкретными зонами головного мозга – латеральными стенками боковых 
желудочков (субвентрикулярная зона) и зернистым слоем зубчатой извилины гиппокампа (субгранулярная зона). В данных зонах образуют-
ся самообновляющиеся, мультипотентные клетки-предшественники – нервные стволовые клетки (НСК), способные дифференцироваться 
в основные типы клеток нервной системы. НСК могут оказывать, помимо истинно нейрогенных функций, также широкий спектр неспеци-
фических ненейрогенных функций, направленных на поддержание гомеостаза мозга. Важное значение имеет микроокружение, формируемое 
в нейрогенных нишах. Оно обеспечивает поддержание популяции нервных стволовых клеток и регулирует дифференциацию по нейронным или 
глиальным линиям через межклеточные взаимодействия и микросредовые сигналы. Создаваемое сосудистое микроокружение в нейрогенной 
нише интегрируется сигнальными молекулами, выделяемыми из эндотелиальных клеток в сосудах мозга или при непосредственном контакте 
с этими клетками. Имеет значение и аккумуляция астроцитов в нейрогенных нишах, что вызывает активацию нейрогенеза. Нарушение 
нейрогенеза способствует формированию неврологического дефицита, наблюдаемого при нейродегенеративных заболеваниях. Направленная 
регуляция нейрогенеза может стать основой новых протоколов нейрорегенерации. 

Ключевые слова: нейрогенез во взрослом мозге, нейрогенные ниши, микроокружение, дизрегуляция нейрогенеза.

Особенности нейрогенеза в постнатальном периоде

С
ложный процесс морфогенеза обеспечива-

ется функционированием стволовых клеток, 

которые способствуют поддержанию ткане-

вого гомеостаза и восстановлению клеток во 

взрослом организме. На протяжении многих 

лет полагали, что мозг из-за его структуры, наличия свя-

зей, сложности и разнообразия типов нейронов является 

исключением, и его клетки не обновляются, а нервные 

стволовые клетки (НСК) присутствуют только во время эм-

брионального развития [27]. Вместе с тем предположения о 

наличии делящихся клеток в ЦНС появились еще в начале 

ХХ века, а подтверждено это было в 60-х годах прошлого 

столетия Ж. Альтманом [3, 10]. 

Нейрогенез в мозге взрослых млекопитающих происходит 

в двух основных местах, называемых нейрогенными ниша-

ми [10]. Нейрогенная ниша является специализированной 

микросредой, которая играет важную роль в поддержании 

и регулировании нейрогенеза [4, 60]. Нейрогенная ниша 

реагирует на активацию различных механизмов, а в ее по-

строение вовлечены несколько клеточных компонентов, 

основные из которых – астроглия, незрелые и зрелые ней-

роны. Взрослый нейрогенез млекопитающих, в том числе 

и человека, ограничен двумя конкретными зонами голов-

ного мозга – латеральными стенками боковых желудочков 

(субвентрикулярная зона, СВЗ) и зернистым слоем зубча-

той извилины гиппокампа (субгранулярная зона, СГЗ) [57]. 

В данных зонах образуются НСК [33].

Взрослый нейрогенез повторяет полный процесс развития 

нейронов в эмбриональной стадии [23]. Основные вехи 

развития нейронов являются высококонсервативными при 

эмбриональном, раннем постнатальном и взрослом ней-

рогенезе [29]. Характерным является значительно более 

медленный темп созревания нейронов у взрослых по срав-

нению с эмбриональным развитием [68, 103]. Физиологи-
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ческое значение этого продолжительного развития остает-

ся неизвестным, но ускоренный темп созревания иногда 

приводит к аномальной интеграции новорожденных ней-

ронов в гиппокампе взрослого мозга [23, 68]. Подтипы 

клеток-предшественников демонстрируют значительную 

пластичность при выборе клеточного пути [37]. Можно от-

метить также сходство критических периодов во взрослом 

нейрогенезе в СВЗ и СГЗ. Выживаемость нейронов имеет 

два критических периода: один на промежуточной (проге-

ниторной и нейробластной) стадии [73, 83] и один на ста-

дии интеграции незрелых нейронов [91]. Новорожденные 

нейроны обладают повышенной синаптической пластич-

ностью, связанной с глутаматергической трансмиссией [29, 

67, 80]. Такое увеличение пластичности может дать новым 

нейронам преимущества в конкуренции со зрелыми ней-

ронами для селективного образования и стабилизации аф-

ферентных и эфферентных синаптических связей [91, 94].

Нейрогенные ниши в головном мозге 
взрослых млекопитающих

Как уже было отмечено, во взрослом мозге имеются уни-

кальные структуры – нейрогенные ниши, которые ограни-

чивают активный нейрогенез в двух дискретных регионах 

[35, 76]. К основным клеточным компонентам нейрогенной 

ниши взрослого мозга относятся эндотелиальные клетки, 

астроциты, эпендимоциты, микроглия, зрелые нейроны и 

потомство взрослых нервных клеток-предшественников. 

Весь процесс гиппокампального нейрогенеза физиологи-

чески локализован в зубчатой извилине. Кроме того, СГЗ 

обогащена различными нервными окончаниями и под-

вергается регулированию через различные нейротранс-

миттеры. В противоположность этому СВЗ не находится 

в плотной нейронной сети и физически отделена от обо-

нятельной луковицы, где происходит интеграция новых 

нейронов [103]. 

СГЗ представляет собой тонкий слой клеток, расположен-

ных между двумя слоями гранулярных клеток и хилусом 

зубчатой извилины. Основная роль СГЗ заключается в 

создании новых клеток, способных функционально инте-

грироваться в гранулярный слой зубчатой извилины. Он 

в основном состоит из первичных возбуждающих нейро-

нов, обеспечивающих функции памяти и обучения [82, 

103]. Развитие гранулярных клеток из НСК происходит 

через несколько промежуточных стадий [26]. НСК сперва 

дают начало радиальным астроцитам (I тип клеток), кото-

рые в свою очередь порождают промежуточные нервные 

клетки-предшественники (клетки типа D или клетки-

предшественники типа II) [28]; последние являются незре-

лыми клетками и дифференцируются в нейробласты (III 

тип клеток). Нейробласты могут быть разделены на клетки 

типа D1 (незрелые) и D2 (более дифференцированные) [26, 

103], постепенно приобретающие электрофизиологические 

характеристики гранулярных нейронов. В течение несколь-

ких дней новые нейроны распространяют дендриты к мо-

лекулярному слою и выпускают аксоны к полю СА3 [104]. 

Новые нейроны следуют стереотипным процессам синап-

тической интеграции в существующие цепи [29]. По сравне-

нию со зрелыми гранулярными клетками новорожденные 

нейроны проявляют гипервозбудимость и повышенную 

синаптическую пластичность на определенных этапах свое-

го развития [29, 80]. После длительной фазы созревания 

новообразуемые нейроны приобретают основные электро-

физиологические свойства, сходные с таковыми у зрелых 

нейронов, хотя некоторые различия сохраняются [63].

Нейрогенез в СГЗ происходит параллельно с ангиогенезом 

[69]. Эндотелиальные клетки выступают в роли матрицы для 

НСК, обеспечивая сигналы и вызывая выход растворимых 

факторов, способствующих ангиогенезу и нейрогенезу [76].

Молекулярный механизм, лежащий в основе нейрогенеза 

в зубчатой извилине, до конца не изучен. Очевидно, что 

транскрипционный каскад событий управляет специфика-

цией нейрональной идентичности в зубчатой извилине [42, 

88, 100], но детали характера экспрессии и функции каждо-

го фактора транскрипции остаются неизвестными.

СВЗ расположена на боковой стороне двух латеральных 

желудочков. Формирование данной ниши начинается от 

нейровентрикулярного эпителия эмбриональной зоны 

желудочка, где происходит пролиферация радиальной 

глии во время развития. Как и СГЗ, СВЗ характеризует-

ся гетерогенной популяцией стволовых и прогенитор-

ных клеток [10]. В СВЗ присутствуют нервные стволо-

вые клетки (I), находящиеся в состоянии покоя. НСК 

(клетки типа B1 и B2) являются медленно делящимися 

клетками-предшественниками, обладающими потен-

циалом к самообновлению и функциям, характерным для 

астроцитов [19, 48]. Они дают начало активно размножа-

ющимся клеткам (II), представляющим промежуточные 

клетки-предшественники в транзиторной стадии терми-

нальной дифференцировки (клетки С типа, или транзи-

торные амплифицирующиеся клетки) [18]. Клетки типа C 

дифференцируются в нейробласты (III) (клетки незрелого 

типа, клетки типа А) [48], которые мигрируют по ростраль-

ному миграционному тракту к обонятельной луковице, где 

они становятся зрелыми гранулярными клетками [5, 53].

СВЗ можно анатомически разделить на три основных 

структурных домена. Домен I (стенка желудочка) содержит 

эпендимоциты [10], которые представляют однослойный 

эпителий, выстилающий стенки бокового желудочка. В по-

следнее время было показано, что НСК (клетки B1 типа) 

содержат первичную ресничку, которая действует в каче-

стве сенсора для различных сигналов [31, 62, 84]. Посколь-

ку первичная ресничка НСК выступает в просвет бокового 

желудочка, вполне вероятно, что цереброспинальная жид-

кость может также содержать важные сигналы для управ-
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ления клеточной судьбой. Так как сосудистое сплетение 

бокового желудочка является основным источником це-

реброспинальной жидкости [39], эпителиальные клетки 

сосудистого сплетения могут также рассматриваться как 

клеточный компонент субвентрикулярной ниши. Домен II 

(ниже стенки желудочка) содержит тела клеток типа А, В, 

С, нейрональные окончания и другие вспомогательные 

клетки. В домене III находятся клетки типа В, которые об-

разуют окончания, контактирующие с кровеносными сосу-

дами [27]. Из-за анатомического расположения СВЗ ство-

ловые клетки в ней расположены внутри мозга. С одной 

стороны, они находятся в непосредственном контакте с 

цереброспинальной жидкостью, а с другой стороны, они 

плотно соединены с кровеносными сосудами, формирую-

щими своеобразный «перивентрикулярный» гематоэнце-

фалический барьер (ГЭБ). Таким образом, НСК СВЗ на-

ходятся в непосредственном контакте с двумя различными 

микросредами [62, 78]. Считается, что перивентрикуляр-

ный ГЭБ обладает высокой проницаемостью, облегчая 

доставку молекул, регулирующих самообновление и диф-

ференцировку клеток типа В и С. Помимо контакта с кро-

веносными сосудами, СВЗ также очень близко находится к 

важнейшим областям переднего мозга (базальные ганглии, 

стриатум), которые содержат ГАМКергические нейроны, 

способные модулировать взаимосвязи между корковы-

ми и подкорковыми зонами [45]. НСК в СВЗ отделены от 

хвостатого ядра и полосатого тела только слоем миелина и 

находятся в тесном контакте с окружающей глией и крове-

носными сосудами [4, 18]. Это особое положение СВЗ де-

лает НСК восприимчивыми к действию нейромедиаторов, 

таких как ГАМК [73], глутамат [73], АТФ [2] и ацетилхолин 

[102]. Весьма вероятно, что НСК СВЗ могут напрямую за-

висеть от активности нейронных сетей [93]. Так, например, 

снижение пролиферации НСК, наблюдаемое при болезни 

Паркинсона, связывают с потерей дофаминергической ин-

нервации СВЗ [16].

Сосудистая сеть является также компонентом нейроген-

ной ниши, нервные стволовые клетки и транзиторные 

амплифицирующиеся клетки находятся в непосредствен-

ном контакте с кровеносными сосудами [69, 92]. Эндо-

телиальные клетки секретируют факторы роста, которые 

оказывают влияние на клеточную судьбу НСК [75, 81]. 

Астроциты – наиболее распространенный тип клеток во 

взрослом мозге млекопитающих – обеспечивают структур-

ную, метаболическую и трофическую поддержку нейронов 

и модулируют синаптическую передачу. Астроциты могут 

также поддерживать пролиферацию НСК и транзиторных 

амплифицирующихся клеток в СВЗ и дифференцировку в 

нейробласты in vitro [51].

Некоторые нейробиологи придерживаются того мнения, 

что в ЦНС взрослых млекопитающих новые нейроны об-

разуются не только в СВЗ и СГЗ. Присутствие маркеров, 

включающих метку в ДНК делящихся прогениторных кле-

ток, фенотипически сходных с дифференцирующимися в 

нейральном направлении клетками герминативных зон, 

продемонстрировано в коре мозга, миндалине, стриату-

ме, черной субстанции. Интенсивность нейрогенеза в этих 

структурах значительно ниже, чем в СВЗ, обонятельной 

луковице и гиппокампе. Тем не менее, например, в черной 

субстанции мыши количество вновь образующихся нейро-

нов достаточно для полного обновления их популяции в 

течение жизни животного [25]. Полагают, что нейрогенез 

в этих зонах активируется при патологических состояниях.

Формирование регуляторного микроокружения 
в нейрогенных нишах головного мозга

Микроокружение, формируемое в нейрогенных нишах, 

обеспечивает поддержание популяции НСК и регулирует 

«принятие решения» этими клетками дифференцировать-

ся по нейронным или глиальным линиям через межкле-

точные взаимодействия и микросредовые сигналы [15, 30]. 

Паракринная регуляция клеточных функций поддержива-

ет множество процессов в нейрогенной нише головного 

мозга [74]. Нейрогенная ниша почти полностью оплетена 

кровеносными сосудами, и клетки в сосудах вступают в 

контакт с нишей [17]. Сосудистое микроокружение в ней-

рогенной нише интегрируется сигнальными молекулами, 

выделяемыми из эндотелиальных клеток в сосудах мозга 

или при непосредственном контакте с этими клетками [30, 

92]. Взаимосвязь между НСК и сосудами головного мозга 

играет важную роль в раннем развитии нервной системы и 

сохраняется на протяжении всей жизни млекопитающих. 

Факторы, секретируемые эндотелиальными клетками, ре-

гулируют не только пролиферацию и выживание/самооб-

новление, но и дифференцировку и миграцию НСК внутри 

ниши. Многие исследователи определили влияние пара-

кринных эффекторов сосудов головного мозга на НСК в 

нише, в том числе фактора роста эндотелия сосудов (VEGF) 

[81], эпидермального фактора роста (EGF) [20], основного 

фактора роста фибробластов (bFGF) [43], мозгового ней-

ротрофического фактора (BDNF) [12, 81] и пигментного 

эпителиального фактора (PEDF) [75].

Факторы, секретируемые эндотелием, способствуют раз-

витию нейронов [72], в то время как нейральные клетки-

предшественники влияют на свойства ГЭБ в развивающем-

ся мозге [97]. Бесконтактные сокультуры эндотелиальных 

клеток с эмбриональными корковыми НСК показали 

двунаправленные эффекты – увеличение самообновления 

стволовых клеток и нейрогенеза с одновременным пода-

влением их дифференцировки и стимуляцией образования 

ГЭБ [97]. Считается, что интактные эндотелиальные секре-

тируемые факторы поддерживают стволовые/прогенитор-

ные клетки мозга в незрелом состоянии, но поврежденные 

эндотелиальные клетки способствуют миграции нейронов 

и дифференцировке [72]. Создание кластеров нервных 

клеток-предшественников, которые обеспечивают надле-

жащий уровень регуляторных молекул и метаболитов [98] 
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в рамках локальной нейрогенной микросреды, может быть 

важным не только для репаративного нейрогенеза, но и для 

физиологических событий, которые зависят от нейрогене-

за (например, консолидации памяти).

Аккумуляция астроцитов в нейрогенных нишах стиму-

лирует активацию нейрогенеза [101]. Описано влияние 

цитокин-активированных астроцитов на нейрогенез и 

синаптогенез [14]. Формирование единой астроглиаль-

ной сети, в которой клетки сопряжены друг с другом по-

средством коннексиновых каналов, является основой для 

формирования локального микроокружения, максималь-

но способствующего пролиферации кластеров клеток в 

нейрогенных нишах [1]. С одной стороны, нейрогенный 

потенциал клеток астроглиальной природы обеспечивает 

реализацию программы нейрогенеза в эмбриональном и 

взрослом периодах онтогенеза, формирование микроо-

кружения в нейрогенных нишах и миграционных путей 

для вновь образованных клеток [65]. С другой стороны, 

астроцитам наряду с клетками микроглии принадлежит 

важная роль в локальной продукции глиотрансмиттеров 

(серин, глутамат, АТФ) и цитокинов (интерлейкины, фак-

торы роста) [11]. 

Один из трансмиттеров – D-серин – стимулирует гиппо-

кампальный нейрогенез [89] и регулирует пролифератив-

ную активность НСК [34]. Нарушение продукции серина 

вследствие генетического дефекта 3-фосфоглицератдеги-

дрогеназы, которая экспрессируется в астроцитах и служит 

для синтеза L-серина, транспортируемого далее в нейроны 

[24], приводит к нарушению нейрогенеза [40].

АТФ, выполняющий функцию нейро- и глиотрансмит-

тера, взаимодействует с пуринергическими рецепторами, 

экспрессируемыми клетками в нейрогенных нишах. До-

полнительным источником АТФ являются сами стволовые 

клетки [22]. Показано, в частности, что активация P2Y1 и 

P2Y2 рецепторов дополнительно усиливает пролиферацию 

клеток-предшественников, стимулированную факторами 

роста [102]. В целом АТФ является митогенным сигналом 

для клеток-участников процесса нейрогенеза [52], но, как 

правило, речь идет о сочетанном влиянии АТФ и поли-

пептидных факторов роста, необходимом и достаточном 

для достижения митогенного эффекта. С учетом того, что 

количество внеклеточного АТФ значительно возрастает 

при повреждении клеток (ишемия, гипоксия, нейровоспа-

ление), эффекты этого трансмиттера в отношении клеток 

нейрогенных ниш могут приобретать особое значение в 

реализации репаративного потенциала головного мозга.

Астроциты регулируют биодоступность глутамата, кото-

рый высвобождается во внеклеточное пространство нейро-

нами и захватывается клетками астроглиальной природы. 

Глутамат влияет на пролиферативный и дифференциро-

вочный потенциал клеток головного мозга [79], проявляя 

преимущественно стимулирующее действие в отношении 

нейрогенеза, причем этот эффект проявляется не только 

в отношении процессов в зрелом мозге, но и в отношении 

эмбрионального нейрогенеза [90]. 

Таким образом, формирование микроокружения, необхо-

димого для реализации сложных событий при нейрогенезе, 

обеспечивается всеми клетками, входящими в структуру 

нейрогенных ниш, причем клеткам эндотелия прилегаю-

щих сосудов и астроцитам принадлежит в этом контексте 

особая роль [30, 56].

Значение нейрогенеза во взрослом мозге: 
нейрогенные и ненейрогенные функции

Гиппокампальный нейрогенез необходим для формирова-

ния и поддержания памяти, особенно в ранний период [36, 

86]. Увеличение гиппокампального нейрогенеза сопрово-

ждается улучшением выполнения когнитивных тестов [77]. 

Нейрогенез в гиппокампе является ключевым фактором в 

постепенном угасании феномена долгосрочной потенциа-

ции [44]. Было показано, что снижение нейрогенеза сопро-

вождается длительным гиппокамп-зависимым периодом 

ассоциативной памяти страха. Предполагают, что этот меха-

низм играет роль в стирании невостребованных старых вос-

поминаний, чтобы сохранить способность к обучению [99]. 

Функциональная роль НСК, находящихся в СВЗ, оста-

ется до сих пор спорной. Как было уже отмечено, вновь 

образованные в СВЗ клетки мигрируют по ростральному 

миграционному тракту в ольфакторные луковицы, где 

они интегрируются как интернейроны в гранулярный и 

клубочковый слои клеток. Процесс является важным для 

поддержания и реорганизации ольфакторной системы 

[36]. Интеграция новых нейронов в ольфакторных луко-

вицах и зубчатой извилине неодинакова. Так, в ольфак-

торных луковицах нейрогенез способствует поддержанию 

и реорганизации всей системы, в то время как в зубчатой 

извилине новые нейроны интегрируются для модуляции 

существующих нейронных сетей [36]. Нейрогенез в СВЗ 

во взрослом мозге не играет роли в сохранении памяти о 

различии запахов и врожденном обонятельном предпо-

чтении [36], но при этом участвует в консолидации долго-

вечных обонятельных следов [46]. Увеличение выживае-

мости новорожденных гранулярных клеток приводит к 

лучшему различению родственных пахучих веществ [64]. 

Недавние исследования продемонстрировали, что для 

более сложных и тонких различий в запахах необходима 

модуляция выживаемости новорожденных нейронов [57]. 

В последние несколько лет были обнаружены ненейро-

генные функции НСК в головном мозге. Было показано, 

что нейробласты, выделенные из нейрогенных ниш, про-

являют фагоцитарную активность в отношении апоптоти-

ческих нейрональных предшественников. Эта активность 

является критически важной в поддержании нейрогенеза 

в головном мозге [55].
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Апоптотичепские новорожденные клетки подвергают-

ся элиминации путем фагоцитоза клетками микроглии, 

присутствующих в СГЗ. Микроглия играет важную роль 

в поддержании гомеостаза ниш [83]. Также было показа-

но, что НСК модулируют активацию микроглии, проли-

ферацию и фагоцитоз через секрецию VEGF [66]. Недав-

но была описана еще одна «гомеостатическая» функция 

НСК: гипоталамический нейрогенез у взрослых мышей 

играет важную роль в контроле энергетического баланса 

и регулировании веса [49].

Новорожденные нейробласты, находящиеся в СГЗ, ди-

намически регулируют стресс-реактивность как на эндо-

кринном, так и на поведенческом уровнях посредством 

регуляции гипоталамо-гипофизарно-надпочечниковой си-

стемы [87]. Эти данные в целом подтверждают концепцию, 

что НСК, помимо собственно нейрогенеза, имеют широ-

кий спектр неспецифических ненейрогенных функций, 

направленных на поддержание гомеостаза мозга [58].

Дизрегуляция нейрогенеза при нейродегенерации

Универсальным фактором нейродегенерации является по-

вреждение процессов нейрогенеза. Оно характерно для на-

рушений развития головного мозга и играет важную роль 

в инициации и прогрессировании нейродегенеративного 

процесса [59]. Хроническая нейродегенерация имеет раз-

личные последствия для стволовых клеток, пролиферации, 

миграции, выживания и функциональной интеграции.

Исследования, проведенные на различных моделях болез-

ней животных, убедительно показали, что СВЗ и СГЗ могут 

реагировать на повреждения взрослого мозга, производя 

новые клетки-предшественники с их последующей ми-

грацией к зоне повреждения. При эпилепсии, рассеянном 

склерозе и инсультах повышение регуляции продукции 

клеток-предшественников, уровня цитокинов и миграци-

онных белков в СВЗ приводит к увеличению числа ней-

ронов «взрослого» происхождения. В противоположность 

этому при болезнях Альцгеймера и Паркинсона снижается 

число пролиферирующих клеток СВЗ [50].

Нейрогенез усиливается после некоторых острых патоло-

гических состояний, в том числе после инсульта, эпилеп-

тичеких приступов или острой травмы [70]. Нейродегене-

ративные заболевания представляют собой хронический и 

медленно прогрессирующий процесс. Нейроны при нейро-

дегенеративных заболеваниях страдают на уровне синап-

тической передачи, синаптических контактов, аксонов и 

дендритов. Кроме того, количество функциональных ней-

ронов в нейрогенных регионах сокращается и нейрогенез 

повреждается. Известно, что области мозга различаются по 

своей устойчивости к старению. Некоторые регионы очень 

чувствительны к возрастным и нейродегенеративным из-

менениям, к ним относятся зубчатая извилина гиппокам-

па, субикулум [85] и ольфакторные луковицы [8]. 

Многочисленные исследования показали, что скорость 

нейрогенеза в СВЗ и СГЗ снижается с возрастом; это в 

некоторой степени позволяет объяснить ухудшение па-

мяти и когнитивные расстройства в пожилом возрасте 

[41]. Исследование нейрогенеза в головном мозге паци-

ентов с болезнью Альцгеймера показало повышенную 

экспрессию маркеров незрелых нейронов [38], но эти на-

блюдения были оспорены в последнее время [6]. Другие 

результаты свидетельствуют о том, что с возрастом при 

болезни Альцгеймера имеет место значительное сниже-

ние степени пролиферации прогениторных клеток и их 

количества [9]. 

Сложность понимания нейрогенеза при болезни Альц-

геймера заключается в том, что необходимо учитывать 

многие переменные, которые влияют на этот процесс. 

Большинство исследований, в которых рассматривается 

нейрогенез в гиппокампе или СВЗ у трансгенных мышей, 

экспрессирующих мутации в гене APP, показывают нару-

шение пролиферации клеток-предшественников и/или 

нарушение нейрональной дифференцировки. Так, у этих 

животных было замечено снижение количества новых 

Вид нейродегенерации
Нарушение механизмов 

нейрогенеза

Перинатальная гипоксия/ише-
мия (острая нейродегенера-
ция развивающегося мозга)

Повышение регуляции продукции кле-
ток-предшественников, уровня цито-
кинов и миграционных белков в СВЗ 
приводит к увеличению числа нейро-
нов «взрослого» происхождения, т.е. к 
стимуляции нейрогенеза

Ишемия головного мозга 
(острая нейродегенерация 
молодого и зрелого мозга)

Болезнь Паркинсона 
(хроническая 
нейродегенерация зрелого 
мозга)

Снижение нейрогенеза в СВЗ. После 
разрушения нигростриатного пути 
некоторые предшественники из СВЗ 
начинают экспрессировать тирозинги-
дроксилазу и нейрональные маркеры 
(нейрогенез дофаминергических  ней-
ронов в СВЗ), нейрогенез дофаминер-
гических нейронов также может про-
исходить в черном веществе

Болезнь Альцгеймера 
(хроническая 
нейродегенерация зрелого 
мозга)

На начальных этапах дегенерации – 
стимуляция нейрогенеза, увеличение 
количества клеток-предшественников 
и их пролиферативной активности; на 
поздних этапах дегенерации – пода-
вление нейрогенеза

Аутизм (хроническая 
нейродегенерация развиваю-
щегося мозга)

Дизрегуляция нейрогенеза (интенси-
фикация пролиферации на фоне на-
рушений миграции клеток), приводя-
щая к нарушению цитоархитектоники 
мозга

таблица 1: Особенности нейрогенеза при острой и хронической нейродегенерации.
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клеток и числа выживших клеток в СГЗ. Эти нарушения 

были очевидны в возрасте одного года после начала обра-

зования амилоидных бляшек, но не в более раннем двух-

месячном возрасте [21, 47].

Исследование новых нейробластов показало их снижение в 

субгранулярном слое одновременно с увеличением их чис-

ла в гранулярном слое, что подчеркивает необходимость 

конкретного анализа для специфичных регионов мозга при 

оценке числа новообразованных клеток в гиппокампальном 

микроокружении, а также необходимость использования 

специфических маркеров клеточных линий для тщательного 

анализа нейрогенеза. Инъекция β-амилоида в боковой же-

лудочек уменьшает пролиферацию клеток в СВЗ в течение 

следующих 5 дней [32]. Показано, что олигомерные пато-

логические формы β-амилоида повышают нейрональную 

дифференцировку эмбриональных и постнатальных клеток 

in vitro [54]. S. Mirochnic и соавт. (2009) обнаружили увеличе-

ние пролиферации клеток в гиппокампе трансгенных «аль-

цгеймеровских» мышей, но в конечном итоге – сокращение 

числа новых дифференцированных нейронов [61]. Глубокие 

изменения процессов взрослого нейрогенеза у трансгенных 

животных с моделью болезни Альцгеймера показаны и дру-

гими авторами [13, 21, 32, 47, 54, 61, 71, 95, 96]. 

Дизрегуляция нейрогенеза способствует формированию 

неврологического дефицита, наблюдаемого при нейроде-

генеративных заболеваниях. Особенности нейрогенеза при 

различных формах острой и хронической нейродегенера-

ции представлены в табл. 1.

Анализ нейрогенеза в зрелом мозге представляет возмож-

ность проанализировать биологию нервных стволовых 

клеток в патологической среде, а направленная регуляция 

нейрогенеза может стать основой новых протоколов ней-

рорегенерации.
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An important mechanism of neuronal plasticity is neurogenesis, 

which occurs during the embryonic period, forming the brain 

and its structure, and in the postnatal period, providing repair 

processes and participating in the mechanisms of memory 

consolidation. Adult neurogenesis in mammals, including 

humans, is limited in two specific brain areas, the lateral walls 

of the lateral ventricles (subventricular zone) and the granular 

layer of the dentate gyrus of the hippocampus (subgranular 

zone). Neural stem cells (NSC), self-renewing, multipotent 

progenitor cells, are formed in these zones. Neural stem cells are 

capable of differentiating into the basic cell types of the nervous 

system. In addition, NSC may have neurogenic features and 

non-specific non-neurogenic functions aimed at maintaining 

the homeostasis of the brain. The microenvironment formed 

in neurogenic niches has importance maintaining populations 

of NSC and regulating differentiation into neural or glial cells 

via cell-to-cell interactions and microenvironmental signals. 

The vascular microenvironment in neurogenic niches are 

integrated by signaling molecules secreted from endothelial 

cells in the blood vessels of the brain or by direct contact with 

these cells. Accumulation of astrocytes in neurogenic niches 

if also of importance and leads to activation of neurogenesis. 

Dysregulation of neurogenesis contributes to the formation of 

neurological deficits observed in neurodegenerative diseases. 

Targeting regulation of neurogenesis could be the basis of new 

protocols of neuroregeneration.
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КЛИНИЧЕСКИЙ РАЗБОР
Апраксия мочеиспусканияКЛИНИЧЕСКИЙ РАЗБОР

Апраксия мочеиспускания: 
феноменология синдрома 

и дифференциальный диагноз 
с другими формами 

постинсультной корковой дизурии 
М.А. Домашенко, П.Г. Шварц, С.В. Попов, И.В. Бородулина, В.В Шведков, М.Ю. Максимова, А.С. Кадыков

ФГБУ «Научный центр неврологии» РАМН

Впервые в отечественной литературе описана клиническая картина апраксии мочеиспускания как одной из форм корковых постинсультных 
нейрогенных нарушений функции мочевого пузыря. Продемонстрированы особенности симптоматики, результаты уродинамического и нейро-
физиологического обследований у пациентки с апраксией мочеиспускания как одного из симптомов поражения правого полушария головного 
мозга в проекции поясной извилины. В качестве примера дифференциального диагноза описаны случаи моторной атонии детрузора при по-
ражении правой височной доли и островка, а также императивных позывов на мочеиспускание при поражении левой лобной доли в проекции 
поясной извилины. 

Ключевые слова: апраксия мочеиспускания, инсульт, постинсультные корковые расстройства мочеиспускания.

Б
лестящие экспериментальные работы на 

животных моделях, посвященные изуче-

нию центральных механизмов регуляции 

мочеиспускания, принадлежат таким из-

вестным анатомам и нейрофизиологам, как 

J.L. Budge (1858), F.L. Goltz (1869), Н.М. Саковнин (1877), 

В. Onuf-Onufrowicz (1885), В.М. Бехтерев и Н.А. Мислав-

ский (1888), Сh.S. Sherrington (1892), J.N. Langley (1911), 

F.J.F. Barrington (1914, 1924, 1925) и др. [1, 2, 6, 7]. Даль-

нейшее развитие этих представлений основывалось 

на физиологических [13, 15, 21] и фармакологических 

[2, 5] исследованиях, позволивших уточнить роль пара-

симпатического и симпатического отделов вегетатив-

ной нервной системы, а также соматического отдела в 

регуляции работы детрузора и сфинктеров уретры (рис. 

1). Однако данные, полученные в ходе этих работ, не 

объясняли механизмов формирования патологических 

клинических синдромов, возникающих при поражении 

определенных структур ЦНС. Для объяснения механиз-

мов развития расстройств мочеиспускания у человека, 

помимо тщательного анализа жалоб пациента и клини-

ческой картины заболевания, результатов уродинамиче-

ского исследования, чрезвычайно важно проводить со-

поставление симптомов с данными, полученными в ходе 

нейровизуализационных (МРТ), нейрофизиологических 

(соматосенсорные вызванные потенциалы с n. pudendus) 

и нейрофармакологических исследований [3, 4]. 

Наиболее трудными для клинической диагностики яв-

ляются корковые расстройства мочеиспускания. К кор-

ковым центрам мочеиспускания следует отнести четыре 

зоны, две из которых расположены в лобной доле, одна 

– в области островка Рейля и одна – в области теменной 

доли [15–17]. 

Зона, расположенная в области передних отделов поясной 

извилины, отвечает за эмоциональное ощущение позыва 

на мочеиспускание (поле Бродмана 32). Инфаркт голов-

ного мозга, приводящий к острому очаговому поражению 

этой зоны, может сопровождаться нарушением анализа 

ощущений, связанных с наполнением мочевого пузыря, и, 

как следствие, развитием кратковременной задержки мочи 

(2–3 дня), хроническая же ишемия приводит к формирова-

нию императивного позыва на мочеиспускание [7–9].

В нижней лобной извилине (поле Бродмана 47) распола-

гается зона, анализирующая нервные импульсы, поступа-

ющие от ванилоидных рецепторов мочевого пузыря. Роль 

этой зоны состоит, по-видимому, в том, чтобы позыв на 

мочеиспускание возникал при определенном наполнении 

мочевого пузыря (250–300 мл). Поражение данной зоны 

приводит к изменению свойств позыва на мочеиспуска-

ние. Он становится императивным (повелительным) и 

возникает на малый объем наполнения – 150–200 мл 

мочи. Возникновение позыва на мочеиспускание в пер-
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вую и начало второй фаз наполнения мочевого пузыря 

приводит к учащению мочеиспускания и развитию пол-

лакиурии [10, 11].

Островок Рейля (поле Бродмана 13) участвует в координа-

ции сокращений мочевого пузыря при мочеиспускании. 

Острая ишемия этой области может приводить к гипото-

нии детрузора. Повышенная активация этой зоны реги-

стрируется у пациентов с идиопатическим синдромом ги-

перактивного мочевого пузыря [12].

Участок серого вещества, расположенный в области пре-

центральной извилины (поле Бродмана 44), является кор-

ковой проекцией спинального соматического ядра Онуф-

ровича, отвечающего за сократительную активность мышц 

тазового дна. Следовательно, работа данной области го-

ловного мозга тесно сопряжена с сознательным началом и 

окончанием мочеиспускания [18–20]. 

Таким образом, в литературе описано достаточное коли-

чество симптомов, ассоциированных с фокальным пора-

жением тех или иных структур коры полушарий большого 

мозга. Ниже, впервые в отечественной литературе, приво-

дится клинический пример особой формы нейрогенного 

расстройства мочеиспускания – апраксии мочеиспускания 

(случай 1), проанализированный как с точки зрения со-

временной феноменологии синдрома поражения нижних 

мочевых путей, так и с позиций дифференциальной диа-

гностики с другими частыми корковыми расстройствами 

мочеиспускания, развивающимися в том же полушарии 

(случай 2) и в аналогичной зоне противоположного полу-

шария головного мозга (случай 3).

Случай 1. Острое нарушение мозгового кровообращения с раз-

витием инфаркта в правом полушарии головного мозга (в про-

екции поясной извилины). Апраксия мочеиспускания. 

Больная Е., 65 лет, поступила в блок интенсивной терапии 

2-го неврологического отделения с жалобами на слабость в 

левых руке и ноге, отсутствие позыва на мочеиспускание, 

невозможность самостоятельного мочеиспускания («забы-

ла, как мочиться»). 

Анамнез заболевания. В течение длительного времени стра-

дает артериальной гипертонией с повышением АД до 

150/90 мм рт. ст. Слабость в левых конечностях развилась 

остро, за 2 дня до госпитализации.

Неврологический статус при поступлении. Сознание яс-

ное; вяла, аспонтанна. Сглажена левая носогубная склад-

ка, других нарушений со стороны черепных нервов нет. 

Легкий левосторонний гемипарез. Мышечный тонус не 

изменен; сухожильные и периостальные рефлексы жи-

вые, выше слева, патологических стопных знаков нет. Ле-

восторонняя гемигипальгезия. Координаторные пробы не 

оценивались из-за аспонтанности пациентки. Задержка 

мочеиспускания, в связи с чем установлен уретральный 

катетер. Позыв на мочеиспускание не отмечает при пере-

жатии постоянного катетера и наполнении мочевого пу-

зыря до 400 мл.

Данные дополнительных методов исследования. 

В общем анализе крови и мочи, коагулограмме без особенно-

стей. В биохимическом анализе крови отмечается повыше-

ние уровня липопротеидов низкой плотности (ЛПНП) до 

3,65 ммоль/л, остальные исследованные показатели в пре-

делах нормы.

ЭКГ: фибрилляция предсердий с частотой сокращения же-

лудочков 72 в 1 мин. Горизонтальное положение электри-

ческой оси сердца. 

Дуплексное сканирование брахиоцефальных артерий: началь-

ные признаки атеросклероза в виде гемодинамически не-

значимых атеросклеротических бляшек с формированием 

стеноза левой внутренней сонной артерии до 30%. Ультра-

звуковые признаки извитости внутренних сонных артерий, 

непрямолинейность хода обеих позвоночных артерий.

ЭхоКГ: увеличение размеров левого предсердия, атероскле-

роз аорты, умеренная гипертрофия миокарда левого желу-

дочка, нарушение диастолической функции левого желу-

дочка по 1-му типу.

МРТ головного мозга (рис. 2). В правом полушарии большо-

го мозга в проекции поясной извилины определяется не-

большой очаг гиперинтенсивного МР-сигнала в режимах 

диффузионно-взвешенных изображений (ДВИ) и Т2, сла-

бо гипоинтенсивного – в режиме Т1, неправильной формы 

с четкими неровными контурами, что соответствует остро-

му инфаркту в правом полушарии большого мозга.

Рис. 1. Основные зоны и центры, осуществляющие контроль над мочеиспусканием 
в норме (пояснения в тексте).
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КЛИНИЧЕСКИЙ РАЗБОР
Апраксия мочеиспускания

С целью проведения дифференциальной диагностики сре-

ди различных форм нейрогенных нарушений мочеиспуска-

ния пациентке выполнено дополнительное обследование 

в объеме ультразвукового исследования органов малого таза 

(без патологии), уродинамического исследования (гипосен-

сорная форма гипотонии детрузора), соматосенсорных вы-

званных потенциалов (при стимуляции левого срамного 

нерва выявлено снижение амплитуды потенциалов на кор-

ковом уровне справа).

Таким образом, у пациентки с острой задержкой мочи при 

уродинамическом исследовании выявлена гипосенсорная 

форма гипотонии детрузора, что указывает на поражение 

лимбического отдела головного мозга и связанной с ним 

сенсорной коры. Данное заключение подтверждается ре-

зультатами нейрофизиологического исследования (сома-

тосенсорных вызванных потенциалов со срамного нерва), 

уточняющих локализацию поражения (кора больших по-

лушарий головного мозга, регулирующая чувствительность 

мочевого пузыря). При МРТ головного мозга выявлены 

признаки острого инфаркта в правом полушарии боль-

шого мозга в проекции поясной извилины, отвечающей 

за эмоциональную окраску позыва на мочеиспускание и 

анализ афферентных импульсов, поступающих от нижней 

лобной извилины. Очаговое поражение данной области 

проявляется отсутствием ощущения позыва на мочеиспу-

скание, невозможностью мочеиспускания вследствие не-

желания мочиться. Отсутствие влияния на ассоциирован-

ный с этой зоной островок Рейля (моторная зона мочевого 

пузыря) приводит к прекращению поступления команд на 

сокращение детрузора на ядра Баррингтона. По аналогии с 

различными формами апраксии, т.е. нарушением целена-

правленных движений и действий при сохранности состав-

ляющих его элементарных движений при поражении коры 

полушарий большого мозга, данное нейрогенное корковое 

нарушение мочеиспускания можно назвать апраксией мо-

чеиспускания. Следует отметить, что при нейропсихологи-

ческом обследовании у пациентки также были выявлены 

признаки идеаторной и кинестетической апраксии.

Для устранения симптомов острой задержки мочи паци-

ентке была назначена временная катетеризация мочевого 

пузыря с последующим обучением мочеиспусканию (вы-

саживание на унитаз при пережатом мочевом катетере и 

достижении наполненного мочевого пузыря). На фоне вре-

менной катетеризации на 12-е сутки заболевания отмечено 

появление самостоятельного мочеиспускания после удале-

ния уретрального катетера, т.е. восстановление нормально-

го мочеиспускания. 

Заключение. Невозможность самостоятельного мочеиспу-

скания у больной Е. обусловлена, вероятно, поражением 

центра мочеиспускания, расположенного в правой лобной 

доле (поясная извилина), контролирующего эмоциональ-

ный окрас позыва на мочеиспускание и тесно связанного 

с островковым двигательным центром мочевого пузыря. В 

слаженной работе этих центров мочеиспускания проявляют-

ся волевая и произвольная составляющие мочеиспускания. 

Поражение сенсорной или моторной зоны делает мочеиспу-

скание неосознанным и непроизвольным. В первом случае 

(пациентка Е.) больной не испытывает желания мочиться, в 

то время как поражение второй приводит к невозможности 

помочиться при наличии позыва к мочеиспусканию.

В качестве примера второй указанной выше возможности 

приводим клинический случай острой задержки мочи при 

поражении правой височной доли и островка.

Случай 2. Остаточные явления острого нарушения мозгового 

кровообращения с развитием инфаркта в правом полушарии 

головного мозга (правой височной доле и островке). Острая 

задержка мочи с катетеризацией мочевого пузыря (в остром 

периоде инсульта) с последующим наложением цистостомы 

(в остром и раннем восстановительном периоде инсульта) 

и восстановлением мочеиспускания (в позднем восстанови-

тельном периоде инсульта). Гипотония детрузора.

Больной Д., 68 лет, поступил в 3-е неврологическое отделе-

ние с жалобами на слабость в левых руке и ноге, поперхива-

ние при глотании, снижение памяти на текущие события, 

плаксивость.

Анамнез заболевания. В течение длительного времени стра-

дает артериальной гипертонией с повышением АД до 

200/120 мм рт. ст. В течение последних 10 лет наблюдался 

неврологами с диагнозом «Дисциркуляторная энцефалопа-

тия; артериальная гипертония», однако регулярно гипотен-

зивную терапию не принимал. Заболел остро, когда утром 

проснулся от головной боли, при попытке встать упал из-за 

слабости в левых руке и ноге, службой скорой медицинской 

помощи зафиксировано повышение АД до 250/120 мм рт. ст. 

Рис. 2. Диффузионно-взвешенная МРТ головного мозга пациентки Е., 65 лет. Очаг 
повышенного МР-сигнала в правом полушарии большого мозга (МРТ-
признаки острого инфаркта головного мозга) указан стрелкой.
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В неврологическом статусе при поступлении в «Научный 

центр неврологии» РАМН отмечались левосторонний гру-

бый гемипарез, дизартрия, левосторонняя гемигипестезия. 

При проведении МРТ головного мозга выявлены признаки 

острого инфаркта в глубоких отделах височной доли справа 

с распространением на лобную долю. В первые сутки ин-

сульта у пациента развилась острая задержка мочи, в свя-

зи с чем был установлен уретральный катетер. Однако на 

3-е сутки заболевания на фоне отведения мочи у пациента 

развилась клиническая картина орхоэпидидимита. В экс-

тренном порядке была произведена надлобковая цистосто-

мия, назначен курс антибактериальной терапии, на фоне 

которого явления орхоэпидидимита полностью регресси-

ровали. По завершении курса восстановительного лечения 

пациент был выписан по месту жительства с цистостомиче-

ским дренажем с рекомендацией наблюдения у невролога и 

уролога поликлиники. На момент выписки пациент начал 

ходить с посторонней помощью, спустя месяц после выпи-

ски – с опорой на трость. Через два месяца после выписки 

пациент стал отмечать плаксивость, снижение памяти на 

текущие события, начал поперхиваться при глотании. Так-

же перестал функционировать цистостомический дренаж 

из-за инкрустации солями, однако пациент на фоне ощу-

тимых позывов на мочеиспускание самостоятельно помо-

чился. Для обследования и лечения повторно поступил в 

Центр. 

Неврологический статус при поступлении. Эмоционально 

лабилен, значительное снижение внимания. Со стороны 

черепных нервов, помимо сглаженности левой носогуб-

ной складки, патологии нет. Выраженный спастический 

левосторонний гемипарез. Гипотрофия мышц левой ки-

сти. Сухожильные и периостальные рефлексы оживлены, 

выше слева; рефлексы Бабинского и Россолимо слева. 

Положительные рефлексы орального автоматизма. Убе-

дительных расстройств чувствительности не выявлено. 

Координаторные пробы выполняет с дисметрией. В пробе 

Ромберга пошатывается. Самостоятельное мочеиспуска-

ние при наличии нефункционирующего цистостомиче-

ского дренажа.

Данные дополнительных методов исследования. 

В общем анализе крови, коагулограмме, биохимическом ана-

лизах крови исследованные показатели в пределах нормы.

В общем анализе мочи: лейкоцитурия, бактериурия.

Дуплексное сканирование брахиоцефальных артерий: атеро-

склероз; стеноз 50% правой общей сонной артерии с пере-

ходом на устье внутренней сонной артерии. 

ЭхоКГ: атеросклероз аорты, уплотнение створок аортально-

го и митрального клапанов; умеренная гипертрофия мио-

карда левого желудочка, нарушение диастолической функ-

ции левого желудочка по 1-му типу.

МРТ головного мозга (рис. 3): в височной доле с переходом 

на лобную долю правого полушария головного мозга опре-

деляется очаг гиперинтенсивного МР-сигнала в режиме 

Т2, гипоинтенсивного – в Т1, неправильной формы с чет-

кими ровными контурами, что соответствует постинфаркт-

ным изменениям в правом полушарии большого мозга. 

Для дифференциальной диагностики в рамках нейрогенных 

нарушений мочеиспускания пациенту выполнено дополни-

тельное обследование в объеме ультразвукового исследования 

органов малого таза (без патологии), уродинамического ис-

следования (моторная форма гипотонии детрузора), сомато-

сенсорных вызванных потенциалов (при стимуляции левого 

срамного нерва выявлено снижение амплитуды потенциалов 

на корковом уровне справа). Для принятия решения об уда-

лении цистостомы произведено урофлуометрическое иссле-

дование (признаков инфравезикальной обструкции не выяв-

лено) и ультразвуковое исследование мочевого пузыря (объем 

мочевого пузыря 250–300 мл, остаточной мочи не выявлено).     

Таким образом, у пациента с острой задержкой мочи в 

остром периоде инсульта при уродинамическом исследо-

вании выявлена моторная форма гипотонии детрузора, что 

указывает на поражение островка (аналогичная картина 

наблюдается при поражении ядер Баррингтона и сакраль-

ного центра мочеиспускания), а также связанных с ним 

стволовых и спинальных центров. Корковая локализация 

поражения подтверждается результатами исследования 

соматосенсорных вызванных потенциалов со срамно-

го нерва. При МРТ головного мозга выявлены признаки 

постинфарктных изменений правой височной и лобной 

долей большого мозга. Поражение правого островка, от-

вечающего за сократительную активность детрузора, про-

является отсутствием произвольного мочеиспускания при 

наличии позыва. Отсутствие влияния на ассоциированное 

Рис. 3. МРТ головного мозга пациента  Д., 68 лет. Очаг повышенного МР-сигнала 
в режиме Т2 в правой височной и лобной доле большого мозга  (МРТ-
признаки постинфарктных изменений вещества головного мозга) указан 
стрелкой.
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с этой зоной околоводопроводное серое вещество приво-

дит к прекращению поступления команд на сокращение 

детрузора на ядра Баррингтона. В результате, как в пред-

ставленном случае, прекращается стимуляция сакрального 

центра мочеиспускания и развивается острая задержка мо-

чеиспускания. 

Для устранения симптомов острой задержки мочи паци-

енту была назначена катетеризация мочевого пузыря с 

последующей цистостомией. Следует отметить, что воз-

можным медикаментозным способом коррекции данного 

вида нейрогенных расстройств мочеиспускания являет-

ся назначение антихолинэстеразных средств в сочетании 

с альфа1-адреноблокаторами. По мере восстановления 

функции мочеиспускания, которое происходит за счет ре-

организации функции левого островка, возможно удале-

ние цистостомического дренажа (как в описанном случае). 

Пациенту Д. после инструментального подтверждения 

возможности удаления цистостомы был проведен курс ан-

тибактериальной терапии по поводу хронического катетер-

ассоциированного цистита, цистостомический дренаж был 

удален, мочеиспускание восстановлено. 

Заключение. Невозможность самостоятельного мочеиспу-

скания в остром периоде инсульта у больного Д. обуслов-

лена, вероятно, поражением расположенного в правом 

полушарии большого мозга островковым двигательным 

центром мочевого пузыря. Поражение данной моторной 

зоны проявляется отсутствием произвольного мочеиспу-

скания при наличии позыва к мочеиспусканию.

С целью иллюстрации корковых нарушений мочеиспуска-

ния с локализацией очага в лобной доле левого полушария 

(по сравнению с представленной выше пациенткой Е. с 

апраксией мочеиспускания и очагом в правой лобной об-

ласти) приводим следующий клинический пример. 

Случай 3. Острое нарушение мозгового кровообращения с раз-

витием инфаркта в бассейне левой внутренней сонной артерии 

(левой лобной доли). Императивные позывы на мочеиспускание. 

Больная Г., 72 лет, поступила в 3-е неврологическое отделе-

ние с жалобами на онемение и парестезии в правой полови-

не тела, учащенное мочеиспускание в дневное время суток.

Анамнез заболевания. В течение длительного времени 

страдает артериальной гипертонией с повышением АД 

до 200/100 мм рт. ст. За месяц до госпитализации в Центр 

перенесла острое нарушение мозгового кровообращения с 

развитием инфаркта в левом полушарии головного мозга, 

сопровождавшееся слабостью и онемением в правых руке и 

ноге, проходила стационарное лечение в городской клини-

ческой больнице г. Москвы по месту жительства с положи-

тельным эффектом в виде полного регресса двигательных 

нарушений. В остром периоде инсульта (впервые в жизни) 

отметила появление императивных позывов на мочеиспу-

скание с эпизодами неудержания мочи, сохранявшееся до 

момента настоящей госпитализации. 

Неврологический статус при поступлении. Со стороны че-

репных нервов – без патологии. Легкий правосторонний 

гемипарез. Мышечный тонус не изменен. Сухожильные и 

периостальные рефлексы живые, выше справа; патологи-

ческих знаков нет. Правосторонняя гипальгезия. Коорди-

наторные пробы выполняет удовлетворительно, в пробе 

Ромберга устойчива. Учащенное безболезненное мочеиспу-

скание до 15 раз в сутки, эпизоды императивного недержа-

ния мочи – до 4–5 раз в сутки.

Данные дополнительных методов исследования. 

В общем анализе крови и мочи, коагулограмме без особенно-

стей. В биохимическом анализе крови отмечается повышение 

уровня ЛПНП до 3,76 ммоль/л, остальные исследованные 

показатели в пределах нормы.

Дуплексное сканирование брахиоцефальных артерий: началь-

ные признаки атеросклероза в виде гемодинамически не-

значимых атеросклеротических бляшек с формированием 

стенозов обеих внутренних сонных артерий до 30%; ультра-

звуковые признаки извитости внутренних сонных и позво-

ночных артерий.

ЭхоКГ: увеличение размеров левого предсердия, атероскле-

роз аорты.

МРТ головного мозга (рис. 4): в лобной доле левого полуша-

рия головного мозга (в том числе в нижней лобной и пояс-

ной извилине) определяется большой очаг гиперинтенсив-

ного МР-сигнала в режиме Т2, гипоинтенсивного – в Т1, 

неправильной формы с четкими ровными контурами, что 

Рис. 4. МРТ головного мозга пациентки  Г., 72 лет. Очаг повышенного МР-сигнала 
в режиме Т2 в левой лобной доле большого мозга  (МРТ-признаки 
постинфарктных изменений вещества головного мозга) указан стрелкой.
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соответствует постинфарктным изменениям в левом полу-

шарии большого мозга.

Выполнено дополнительное обследование в объеме ультра-

звукового исследования органов малого таза (без патологии), 

уродинамического исследования (нейрогенная гиперактив-

ность детрузора), соматосенсорных вызванных потенциалов 

(при стимуляции правого срамного нерва выявлено сни-

жение амплитуды потенциалов на корковом уровне слева).

Таким образом, у пациентки с императивными позывами на 

мочеиспускание и эпизодами неудержания мочи при уроди-

намическом исследовании выявлена нейрогенная гиперак-

тивность детрузора, что указывает на церебральный генез 

нарушения мочеиспускания. Данное заключение подтверж-

дается результатами исследования соматосенсорных вызван-

ных потенциалов со срамного нерва, что позволяет уточнить 

локализацию поражения (кора больших полушарий головно-

го мозга). На МРТ выявлены постинфарктные изменения в 

коре левой лобной доли, при этом поражение нижней лобной 

извилины, отвечающей за анализ афферентных импульсов от 

мочевого пузыря, проявляется у пациентки поллакиурией, 

а поражение поясной извилины, отвечающей за возникно-

вение и ощущение позыва на мочеиспускание, проявляется 

императивным его характером. Отсутствие лобного контроля 

над накоплением мочи приводит к автоматизации мочеиспу-

скания при накоплении определенного количества мочи в 

мочевом пузыре. Команды на сокращение детрузора поступа-

ют непосредственно из ядра Баррингтона. 

Для уменьшения сократительной активности детрузора 

(как в дневное, так и в ночное время) и частоты мочеиспу-

скания был выбран конкурентный антагонист мускарино-

вых рецепторов М3-подтипа (солифенацина сукцинат). На 

фоне приема антихолинергического препарата отмечено 

уменьшение ирритативной симптоматики: недержание 

мочи полностью купировалось на 16-е сутки приема, пол-

лакиурия уменьшилась до 7–11 раз в сутки к 27-му дню и 

ноктурия – до одного раза за ночь к концу 2-го месяца при-

ема препарата. Пациентке был рекомендован длительный 

прием антихолинергических средств.

Заключение. Полиморфная структура синдрома гиперак-

тивного мочевого пузыря у больной Г. обусловлена пора-

жением двух центров мочеиспускания в левой лобной доле 

(нижняя лобная извилина и поясная извилина), контро-

лирующих анализ афферентных импульсов, которые по-

ступают от мочевого пузыря и определяют эмоциональную 

реакцию в виде ощущения позыва на мочеиспускание при 

суммации этих импульсов. Несмотря на достигнутый успех 

на фоне антихолинергической терапии, как правило, пол-

ного восстановления нормального ритма дневных мочеис-

пусканий не происходит.

Нарушения мочеиспускания являются одним из наиболее 

частых симптомов сосудистых заболеваний головного моз-

га – ишемического инсульта в остром, восстановительном 

и резидуальном периоде, а также хронических сосудистых 

заболеваний мозга (субкортикальной артериосклеротиче-

ской энцефалопатии). При этом, если ирритативные сим-

птомы лишь отрицательно влияют на качество жизни, то 

обструктивные симптомы угрожают жизни больного в свя-

зи с возможностью развития уросепсиса. 

Впервые в отечественной литературе здесь описан симптом 

апраксии мочеиспускания, возникающей при поражении 

правого полушария головного мозга (очаг в проекции по-

ясной извилины) в клиническом сопоставлении с другими, 

более частыми нейрогенными расстройствами мочеиспу-

скания. Знание феноменологии нейрогенных расстройств 

акта мочеиспускания представляется нам важным как с тео-

ретической, так и с практической точек зрения. 

Описанный симптом требует, безусловно, особого внима-

ния и с позиций дифференциальной диагностики с други-

ми формами обструктивных нарушений мочеиспускания 

в остром и раннем восстановительном периоде ишемиче-

ского инсульта, в лечении которых используется катете-

ризация мочевого пузыря, сопряженная с угрозой травмы 

уретры, возникновением геморрагических и инфекцион-

ных осложнений со стороны мочевой системы и развитием 

уросепсиса. 
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We described the clinical features of urination apraxia as one 

of post-stroke cortical neurogenic disturbances of bladder 

function. Neurological and urological symptoms and the data 

of urodynamic and neurophysiological studies in a patient with 

urination apraxia resulting from the right-hemispheric lesion 

in the projection of cingulate gyrus are demonstrated. The 

differential diagnosis was carried out with the case of motor 

detrusor atony after stroke in the right temporal lobe and the 

insula, and with the case of imperative urination after stroke in 

the left frontal lobe in the projection of cingulate gyrus. 
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ЛЕКЦИЯ

Неврологические осложнения 
при острой лейкемии у детей

Л.М. Щугарева, А.С. Иова, О.В. Иванова, Э.Г. Бойченко, И.А. Гарбузова, Н.В. Станчева, 
С.Н. Бондаренко, Т.А. Хуторная, Л.С. Зубаровская

ГБОУ ВПО «Северо-Западный государственный медицинский университет им. И.И. Мечникова» Минздрава России; 

Детская городская больница № 1 (Санкт-Петербург); 

Институт детской гематологии и трансплантологии им. Р.М. Горбачевой Санкт-Петербургского государственного 

медицинского университета имени акад. И.П. Павлова (Санкт-Петербург)

Успешность терапии острой лейкемии (ОЛ) у детей определяется биологическим вариантом заболевания, объемом опухолевой массы, экс-
трамедуллярными проявлениями и токсическими осложнениями в результате проведения химиотерапии. Анализ факторов риска, клиниче-
ское течение и результаты нейровизуализации позволяют уточнить этиологию поражения центральной нервной системы (ЦНС) и выбрать 
оптимальный вид лечения. 

Ключевые слова: острая лейкемия, дети, неврологические осложнения, нейровизуализация.

Н
а долю ОЛ приходится около 35% в структуре 

злокачественных опухолей у детей до 15 лет 

[1, 13]. Заболеваемость ОЛ характеризуется 

географическими различиями и варьирует в 

диапазоне 2,5–4,7 на 100 тыс. детского на-

селения [42]. Частота осложнений со стороны ЦНС при 

лечении ОЛ колеблется от 5 до 30% в зависимости от фазы 

и интенсивности химиотерапии, объема опухолевой массы 

и пр. [16, 31, 36, 42]. Осложнения со стороны ЦНС при ОЛ 

у детей подразделяются на индуцированные основным за-

болеванием и ассоциированные с лечением. Клиническая 

картина ОЛ вариабельна и определяется бластной инфиль-

трацией костного мозга и экстрамедуллярными очагами, 

основной локализацией которых является ЦНС [34, 39]. 

I. Неврологические осложнения, связанные 
с основным заболеванием

1. Нейролейкемия

Под нейролейкемией (НЛ) понимают инфильтрацию бла-

стами мозговых оболочек, корешков нервов, вещества моз-

га [17, 24, 42]. Различают первичную НЛ и НЛ в структуре 

рецидива основного заболевания [1, 2, 26]. В зависимости 

от вида ОЛ частота вовлечения ЦНС различна: у пациентов 

с миело-моноцитарным и моноцитарным видами лейкоза 

частота первичного вовлечения ЦНС достигает 30% [16, 22, 

24, 25]. Рецидив ОЛ развивается всего у 2–10% больных, 

при этом частота вовлечения ЦНС не превышает 5–6% 

[7, 25, 42]. Изолированным ЦНС-рецидивом считают: 

а) выявление более чем 5 клеток в 1 мкл ликвора при остром 

лимфобластном лейкозе (ОЛЛ) и более 10 клеток для остро-

го миелобластного лейкоза (ОМЛ), при этом клетки мор-

фологически однозначно идентифицируются как бласты; 

б) появление стойкой очаговой неврологической симпто-

матики и/или выявление структурных внутричерепных из-

менений на МРТ [8, 19, 37]. Наиболее распространенными 

неврологическими симптомами при НЛ являются головная 

боль, нарушение поведения, судорожный синдром, а так-

же вовлечение различных черепных нервов – зрительно-

го, тройничного (особенно нижней ветви), лицевого и др. 

(рис. 1) [6, 7, 15].

Для энцефалитической формы НЛ необходимо проведе-

ние МРТ головного мозга с контрастом [13, 19, 22]. Несмо-

тря на более высокую информативность постконтрастной 

МРТ над постконтрастной КТ при диагностировании НЛ, 

оба метода имеют высокие ложно-негативные показатели. 

При МРТ диагностическая чувствительность, по данным 

литературы, составляет 30%, при КТ – 58% (рис. 2, 3) [10]. 

Поиск разнообразных биохимических маркеров НЛ нахо-

дится в стадии изучения [6].

2. Коагулопатии

По данным клиники SJCRH (St. Jude Children’s Research 

Hospital, США), лабораторные признаки коагулопатии до 

начала терапии наблюдаются у 3,1% пациентов с ОЛЛ и у 

13,8% пациентов с ОМЛ [15]. Коагулопатии при разных 

вариантах ОЛ могут наблюдаться в структуре гиперлейко-

цитоза, инфекций, гипоксии, артериальной гипотензии и 

пр. [20, 25]. Опасным осложнением ОЛ являются внутри-

черепные кровоизлияния [22, 23, 37]. Соответствующая ил-

люстрация представлена на рис. 4.
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рис. 1: Девочка К.М., 12 лет. Острая невропатия лицевого и глазодвигательного 
нервов до развития рецидива (А), перед началом терапии (Б, В) и после 
лечения (Г, Д, Е). Основное заболевание – ОЛЛ. Поздний сочетанный ре-
цидив через 3 года и 3 месяца. Состояние после аллогенной транспланта-
ции гемопоэтических клеток. Реактивация цитомегаловирусной инфекции 
(сиалоаденит). Жалобы на периодические головные боли в утренние часы. 
В неврологическом статусе: лагофтальм слева, расходящееся косоглазие 
при взгляде вверх, перекос рта вправо. Уменьшение неврологической 
симптоматики после начала химиотерапии. МРТ – без очаговых измене-
ний. В цереброспинальной жидкости (ЦСЖ) – цитоз 1200/3, белок – 0,5 
г/л, бласты – 85%.

рис. 3: МРТ зрительных нервов. А – Т1-взвешенные, Б — Т2-взвешенные 
изображения.

Клинический случай: девочка Б.А., 14 лет. Нейролейкемия, ме-
нингоэнцефалитическая форма. Невропатия зрительного нерва. Основ-
ное заболевание – острый лимфобластный лейкоз, L2, с общим антигеном, 
с гипердиплоидией, костно-мозговая ремиссия. Ухудшение состояния за счет по-
явления головной боли и ухудшения зрения на правый глаз. Объективно: правосто-
ронний экзофтальм; мимическая мускулатура симметрична, зрачки D=S. Выявлено 
ограничение движений левого глазного яблока влево, легкий горизонтальный ни-
стагм вправо. Симптом Кернига (+), ригидность затылочных мышц (+). Осмотрена 
окулистом: застойные диски зрительных нервов, выраженные изменения сосудов 
сетчатки, сужение полей зрения и остроты зрения на правый глаз, Vis OD=0,1 Vis 
OS=0,9, не корригируется. При проведении постконтрастной МРТ выявлены из-
менения сигнала в Т1 и Т2 (стрелки), соответствующие периневральному отеку 
зрительного нерва. Изменение сигнала на Т1 и Т2 (стрелки) соответствует пери-
невральному отеку зрительного нерва справа. Люмбальная пункция: ЦСЖ мутная, 
под повышенным давлением, цитоз – 7600/3, за счет бластов. В миелограмме из 3 
точек бласты не выявлены.

рис. 2: МРТ-картина ОЛЛ (L2/L1, «Common»-иммунологический вариант, 
с гипердиплоидией). Поздний комбинированный рецидив в костный мозг 
и в ЦНС через 3 года 8 месяцев. При поступлении: жалобы на головные 
боли в течение недели, общую слабость. Очаговой неврологической 
симптоматики нет. Менингеальные симптомы отрицательные. В анализе 
крови: бласты – 3%. В ЦСЖ: цитоз – 3200/3, бласты – 97%.

II. Неврологические осложнения, связанные 
с проведением терапии

Частота развития нейротоксических реакций (НТР) при ле-

чении ОЛ у детей составляет 3–18%; они в основном обуслов-

лены интратекальным введением метотрексата (МТХ) [8, 15]. 

В 10% случаев выделяют клинически манифестные формы, в 

6–7% – асимптомные НТР [13, 22, 29, 30]. В зависимости от 

времени введения химиопрепарата, различают немедленные 

реакции (в течение первого дня после введения), ранние (на 

5–10-й день химиотерапии) и отсроченные НТР (в течение 

недель/месяцев после начала специфической терапии) [8, 

23]. К группе риска по развитию НТР относятся дети старше 

10 лет [15, 24, 25]. Наиболее часто из НТР регистрируют за-

дний возвратный синдром лейкоэнцефалопатии и люмбоса-

кральную радикулопатию [18, 29]. На втором месте по частоте 

– «химический менингит», при котором в ликворе выявляют 

умеренный гистиоцитарный плеоцитоз при отрицательной 

полимеразной цепной реакции на инфекционные агенты и 

отрицательном бактериологическом высеве [6, 37]. В структу-
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ре НТР также описаны инсультоподобные эпизоды (рис. 5, 6), 

длящиеся 1–7 дней (средняя продолжительность 5,5 дней), с 

развитием гемипарезов, дисфазии, дезориентации, головной 

боли, хореоатетоза, судорог [6, 13, 30].

Патогенез НТР активно изучается: ряд авторов связывают НТР 

с МТХ-индуцированной недостаточностью фолиевой кислоты 

и повышением в крови уровня гомоцистеина [38]. На рутин-

ной МРТ при НТР определяют фокусы демиелинизации или 

микроинсультов, что связано с преходящим вазоспазмом/

окклюзией сосудов малого калибра. Это подтверждается при 

проведении диффузионно-взвешенной МРТ и магнитно-

резонансной спектроскопии (МРС) у 44% пациентов [12, 35]. 

В

БА

Клинический случай: девочка Б.Е., 1,8 лет. Основное заболевание – ОМЛ. 
Диагностика и начальный этап лечения проведены в другом городе. На основании 
морфологических данных был диагностирован острый миелобластный лейкоз, М2, 
без палочек Ауэра. Первичная люмбальная пункция: цитоз – 1/3, белок – 0,15 г/л, 
без бластов. Терапия индукции осложнилась глубокой гипоплазией кроветворения 
и токсико-септическим состоянием с полиорганной недостаточностью. В ДГБ №1 
поступила в тяжелом состоянии за счет неврологической симптоматики: сознание 
отсутствует, взгляд не фиксирует, на обращенную речь не реагирует. Нарушено 
глотание, дыхание через трахеостому. Выраженный тризм, гиперсаливация, ожив-
ление нижнечелюстного рефлекса. Ребенок кормится через зонд. Имеются трофи-
ческие нарушения в области затылка, на крестце. В миелограмме – 7% бластов. 
По данным нейросонографии – тривентрикулодилятация, зоны повышенной эхо-
плотности в лобно-теменных отделах левой гемисферы; базальные цистерны без 
особенностей. Расширены передние отделы боковых желудочков, грубее слева 
(рис. 4В). При МРТ головного мозга с контрастом: изменения сигнала, обуслов-
ленные различными стадиями ишемически-геморрагического повреждения, более 
выраженные слева (рис. 4А, Б). Улучшение неврологического состояния через один 
месяц от начала химиотерапии: уменьшение спастичности в левых конечностях, 
справа спастичность сохраняется. Девочка начала глотать пищу с ложки, самостоя-
тельно сидит в подушках, интересуется игрушками. Опорность на ноги отсутствует. 
Дыхание самостоятельное, трахеостома удалена. На контрольных МРТ – выражен-
ные глиозно-атрофические изменения в зонах инфарктов (рис. 4Г, Д).

рис. 5: МРТ при ранней нейротоксической реакции. 
А – режим FLAIR, Б – режим Т2, В – режим Т1, Г – постконтрастное МРТ-
изображение. 

Клинический случай: девочка К.Я., 16 лет. Ранняя нейротоксическая реакция 
в виде инсультоподобного эпизода с развитием афазии, гемипареза, судорог. 
Основное заболевание – ОЛЛ. На интратекальное введение высокодозного МТХ 
развились генерализованные судороги с последующим острым нарушением 
чувствительности на левой половине лица и в левой руке, нарушением речи 
по типу моторной афазии. На МРТ – изменения сигнала в теменно-затылочных 
областях (стрелки), соответствующие острой демиелинизации. Улучшение 
состояния с полным восстановлением движений и речи через 3 дня. В ликворе 
– без особенностей. Катамнез – 1,5 года. Жалоб и очаговой неврологической 
симптоматики не выявлено.
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рис. 4: Множественные кортикальные 
и субкортикальные инфаркты 
на различных этапах терапии.
А, Б – МРТ в режиме Т1 на 21-й 
день от начала терапии, В – 
ультразвуковое изображение мозга 
в режиме 3,5 S (F3); Г – МРТ в 
режиме Т1 через 3 месяца, Д – МРТ 
в режиме Т2 через 3 месяца. Зоны 
очаговых поражений вещества мозга 
обозначены стрелками.
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Синдром задней возвратной энцефалопатии (Posterior 

Reversible Encephalopathy Syndrome, PRES) – клинико-

радиологический симптомокомплекс, представляющий со-

бой сочетание острой энцефалопатии и интраскопических 

признаков очагового отека вещества мозга (рис. 7). PRES 

регистрируют чаще в кортикальных/субкортикальных об-

ластях затылочных или лобных долей, реже – в подкорко-

вых ганглиях и стволе мозга [18, 25, 37, 40]. Патогенез PRES 

в настоящее время до конца не изучен. Считают, что PRES 

обусловлен нарушением ауторегуляции церебральных ар-

териол на фоне артериальной гипертензии [11]. Клиниче-

ски PRES проявляется разнообразной очаговой неврологи-

ческой симптоматикой и генерализованными судорогами 

[12, 40]. Неврологические симптомы регрессируют быстрее 

интраскопических изменений: снижение церебральной 

перфузии может сохраняться около одного года, что под-

тверждено при диффузионно-взвешенной МРТ [18, 25, 37].

3. Неврологические осложнения, связанные с нарушением 
гемостаза

Частота развития коагулопатии у больных с ОЛЛ на фоне 

химиотерапии составляет 1,1–7% и обусловлена рядом фак-

торов, основными из которых являются гиперлейкоцитоз, 

обезвоживание, системное воспаление [10, 23, 28]. В 1–2% 

случаев коагулопатия индуцируется введением аспараги-

назы [21]. По данным литературы, риск развития тромбоза 

церебрального синуса (ЦСТ) у больных с онкологическими 

рис. 6: Девочка М.А., 5 лет. Ранняя нейротоксическая реакция в виде инсуль-
топодобного эпизода с судорогами, центральным парезом языка слева. 
Отсроченные речевые и поведенческие нарушения. А – вид ребенка через 
15 дней после эпизода судорог; Б – электроэнцефалограмма через 11 
дней после инсультоподобного эпизода. Основное заболевание – ОЛЛ. 
На этапе индукции и поддерживающей терапии развился атонический 
приступ с нарушением сознания. В неврологическом статусе выявлена 
девиация языка влево (рис. 6А), гипотония артикуляционной мускулатуры, 
гиперсаливация, нарушена походка с варусно-приведенной установкой 
стоп, больше слева. На МРТ – легкие атрофические изменения диффуз-
ного характера. На ЭЭГ – очаговые эпилептиформные изменения в виде 
острых волн правой лобно-височной области (стрелка). Катамнез – 2 
года. Речь нечистая, плохо выговаривает свистящие, шипящие, звуки «л», 
«р», имеется координаторная неловкость. Сохраняется девиация языка 
влево, легкая анизорефлексия с ног (S>D). Патологических знаков нет. 
В поведении отмечается слабый самоконтроль, снижение концентрации 
внимания, склонность к аффектам. Знает буквы, по слогам не читает.

Клинический случай: мальчик Н.А., 6 лет. Основное заболевание – ОЛЛ, 
3 месяца после гаплоидентичной трансплантации костного мозга. В связи с 
развитием хронической реакции «трансплантант против хозяина» больной получал 
циклоспорин. На фоне терапии развился синдром некупируемой артериальной 
гипертензии (200/120 мм рт. ст.) c фокальными судорогами мимической 
мускулатуры. В неврологическом статусе – выраженные головные боли, угнетение 
сознания до 8 баллов по Шкале Комы Глазго. В ЦСЖ: цитоз – 5/3, белок – 
0,15 г/л. Концентрация циклоспорина не превысила терапевтическую норму. 
На МРТ – изменения сигнала, соответвующие отеку в области коры левой лобной 
доли и в веществе затылочных долей с двух сторон.

рис. 7: МРТ при синдроме задней 
возвратной энцефалопатии.
А – режим FLAIR, Б – режим 
Т1, В – постконтрастное 
МРТ-изображение.

А Б

заболеваниями составляет 12%. ЦСТ чаще развивается в 

верхнем сагиттальном (49,4%) и поперечном (57%) сину-

сах [3]. Результатом развития ЦСТ являются ишемические 

инсульты в кортикальных и субкортикальных областях, ко-

торые на 2–3-й неделе заболевания претерпевают геморра-

гическую трансформацию [3, 4]. При переходе тромбоза на 

глубокие вены мозга развиваются двусторонние инфаркты 

подкорковых ядер и мозжечка [10]. 

Клиническая картина ЦСТ включает острую цефалгию, 

судороги и фокальный неврологический дефицит, соответ-

ствующий области ишемического инфаркта [3]. Возможно 

как спонтанное разрешение ЦСТ за счет реканализации 

тромба, так и катастрофическое быстрое развитие внутри-

черепной гипертензии [4, 5, 23]. Летальность при ЦСТ у де-

тей составляет 10–14%, что определяется обширностью во-

влечения паренхимы мозга [23, 28]. Для верификации ЦСТ 

(рис. 8) используют МР-венографию и особую последова-

А

В

Б



64

Том 8. № 4 2014
www.annaly-nevrologii.ru

Клинический случай: мальчик Г.И., 12 лет. Основное заболевание – острый 
бифенотипический лейкоз. Внутримозговое кровоизлияние развилось на 80-й 
день после родственной трансплантации костного мозга. Жалобы на интенсивную 
головную боль. В неврологическом статусе – положительные симптом Кернига 
и верхний симптом Брудзинского, без очаговой патологии. На МРТ: признаки 
внутримозгового кровоизлияния в левой лобной области (1), кавернозная 
мальформация ветви средней мозговой артерии справа (2). В клиническом 
анализе крови – тромбоцитопения. В ЦСЖ – без патологических изменений. 

рис. 8: Мальчик Ч.В., 17 лет. Церебральный синус-тромбоз с вовлечением 
сагиттального и правого поперечного синусов.
А – МР-изображение в режиме Т1; Б – постконтрастное МР-изображение 
в режиме Т1; В – диффузионно-взвешенное МРТ-изображение; 
Г – МР-венография; Д – МР-ангиография; Е – общий вид ребенка. 
Ишемический инфаркт правой гемисферы (1), нарушение кровотока в 
правом поперечном (2) и верхнем сагиттальном синусах (3). Основное 
заболевание – ОЛЛ. Поздний изолированный рецидив: нейролейкемия, 
менингеальная форма. Через 2 года после аллогенной неродственной 
трансплантации костного мозга на фоне введения аспарагиназы во сне 
развился эпилептический статус, в связи с чем больной переведен на ИВЛ. 
ЦСЖ: цитоз – 6/3, белок – 1,2 г/л, глюкоза – 5,8 мМ/л. В неврологическом 
статусе (после купирования статусного состояния) отмечается слева. 
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тельность МРТ – GRE T12-D FLASH, при которой снижа-

ются артефакты от венозных синусов [19, 37]. Необходимо 

учитывать, что постконтрастная КТ может оказаться лож-

нонегативной в выявлении ЦСТ в 10–40% случаях [3, 4].

Внутричерепные кровоизлияния (ВЧК) у больных с ОЛ 

встречаются с частотой 2–18% и определяются этапом 

химиотерапии (рис. 9). Их частота на этапе индукции до-

стигает 33%, снижаясь до 5% при постиндукционной хи-

миотерапии [13, 25].

4. Неврологические осложнения, обусловленные 
инфекционными процессами

Риск развития оппортунистических инфекций (рис. 10) 

связан как с самой лейкемией, так и с химиотерапией, вы-

зывающей состояние длительной миело/иммуносупрессии. 

Выраженность и длительность фебрильной нейтропении 

зачастую является индикатором текущей инфекции [25, 33].

Прогрессирующая мультифокальная лейкоэнцефалопатия 

(progressive multifocal leukoencephalopathy, PML) представ-

ляет собой хроническую демиелинизирующую энцефало-

Е

рис. 9: МРТ при внутримозговой 
гематоме в левую лобную долю.
А, Б – МРТ в режиме T1; 
В – диффузионно-взвешенная 
МРТ.

1 1
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патию вирусной этиологии с преимущественным пораже-

нием олигодендроцитов [9]. Диффузионно-взвешенная 

МРТ и МР-трактография (рис. 11) используются для опре-

деления активности процесса. Определенное значение мо-

жет иметь и КТ (рис. 12). Диагноз устанавливают на основе 

ДНК к JC-вирусу в ЦСЖ или при биопсии [14, 32].

5. Неврологические осложнения, связанные 
с проведением краниального облучения

Лучевую терапию (ЛТ) назначают 5–25% пациентам 

группы высокого риска при ОЛЛ [25, 42]. Она может 

осложниться прогрессирующей постлучевой лейкоэнце-

фалопатией, минерализационной ангиопатией, оппорту-

нистической инфекцией (бактериальной или грибковой), 

некротизирующей постлучевой энцефалопатией, миелопа-

тией, развитием вторичных опухолей [41]. В зависимости 

от срока развития различают раннюю (рис. 13) и позднюю 

постлучевую энцефалопатию (ПЛЭ). ПЛЭ развивается в 

рис. 10: МРТ при менингоэнцефалите, 
вызванном Pseudomonas 
aeruginosa. Представлены 
МР-изображения очаговых 
изменений в правой 
гемисфере в проекции 
подкорковых ядер (хвостатое 
ядро, внутренняя капсула, 
таламус). 
А – режим Т2; Б – режим Т1 
с контрастным усилением;
В – диффузионно-взвешен-
ное МРТ-изображение.

рис. 11: МРТ при прогрессирующей 
мультифокальной 
лейкоэнцефалопатии. 
А – режим Т1, Б – режим 
Т2, В – режим FLAIR.

Клинический случай: мальчик П.В., 14 лет. Основное заболевание – ОЛЛ. 
На этапе поддерживающей терапии развился судорожный приступ с симптомом 
афазии, дизартрии, нарушением механики дыхания. В неврологическом статусе 
– общемозговая симптоматика, ребенок в сознании. При МРТ – множественные 
очаги изменения сигнала в белом веществе обоих полушарий (стрелки). 
Заболевание имело волнообразное течение с прогрессирующим течением. 
Смерть наступила через 1,5 года от внезапной остановки дыхания.

рис. 12: КТ при цитомегаловирусном энцефалите (исход заболевания). 
Клинический случай: мальчик К.Я., 5 лет. Основное заболевание – 
ОЛЛ. При проведении поддерживающей терапии отмечались повторные 
эпизоды глубокой депрессии кроветворения. Методом полимеразной 
цепной реакции в костном мозге и ликворе выявлен вирус цитомегаловируса. 
Многократно регистрировали полиморфные судороги: эпизоды 
возбуждения, сопровождавшиеся острой атаксией и гиперсаливацией, 
потеря сознания. Катамнез – 3 года. У ребенка выявляются когнитивные 
и поведенческие нарушения – расторможенность, гиперактивность, 
нарушение памяти и внимания. Речь невнятная, односложная. На 
КТ – множественные гиперденсивные очаговые изменения в области 
церебральных сосудов базальных ганглиев, таламуса, белого и серого 
вещества больших полушарий (стрелки). 

Клинический случай: мальчик И.В., 11 лет. Основное заболевание – 
ОЛЛ. Через 2 недели после начала индукционной терапии появились жалобы на 
лихорадку, сильную головную боль, рвоту. При неврологическом обследовании 
выявлены менингеальные симптомы, тетрапарез, парез III, VI, VII, XII черепных 
нервов, угнетение сознания до 9 баллов по Шкале комы Глазго. Через 4 дня – 
развитие фокальных судорог с вовлечением левой руки. ЦСЖ: цитоз – 4000/3, 
нейтрофилы – 98%, белок – 2,5 г/л, глюкоза 2,29 – мМ/л. При микробиологическом 
исследовании – положительный рост культуры Pseudomonas Aeruginosa. При МРТ 
выявлены очаговые изменения в области подкорковых ганглиев справа (стрелки). 
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рис. 13: МРТ при ранней постлучевой 
энцефалопатии.
А – режим Т1; Б – режим Т2; 
В – режим FLAIR. 

Клинический случай: Мальчик Ф.Я., 7 лет. Основное заболевание – ОЛЛ. 
После интенсивного курса химиотерапии ребенку назначена лучевая терапия в 
суммарной дозе 12 Грей. После лучевой терапии и введения триплета отмечали 
многократную рвоту, головную боль. Через 47 дней ребенок поступил в стационар 
с жалобами на сонливость и лихорадку. В ЦСЖ: цитоз – 2/3 клеток за счет 
лимфоцитов, белок – 0,15 г/л. Гормональная терапия улучшила состояние. 
При МРТ выявлены изменения сигнала, соответствующие демиелинизации в 
перивентрикулярном веществе задних отделов больших полушарий (стрелки). 
При попытке отмены стероидов развился рецидив лихорадки. Общая 
длительность приема стероидов составила более 3 месяцев.
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В

Б

среднем через 45 дней после окончания ЛТ и проявляет-

ся повышенной сонливостью, фебрильной лихорадкой. 

В отдаленном периоде развиваются нарушение восприя-

тия, памяти, дезадаптация. На МРТ выявляют диффузную 

демиелинизацию с преимущественным вовлечением бело-

го вещества субкортикальных отделов [41].

6. Отдаленные последствия химиотерапии

Через 2–3 года после окончания лечения ОЛ у 2–3% детей 

могут диагностировать лейкоэнцефалопатию. Данное состоя-

ние характеризуется преимущественным вовлечением пира-

мидного тракта или мозжечка, выявляются когнитивные или 

поведенческие нарушения, вероятен риск развития эпилеп-

сии [1, 6, 17, 20]. Тяжесть лейкоэнцефалопатии соответствует 

обширности поражения белого вещества и коррелирует с уд-

линением времени релаксации в режимах Т1 и Т2 МРТ [27]. 

С помощью диффузионно-тензорной МРТ изучены прово-

дящие пути, наиболее подверженные повреждению: чаще 

изменения выявляют в переднем, верхнем, заднем трактах 

лучистого венца и верхнем продольном пучке, которые свя-

заны с когнитивными функциями [33]. МРС признается са-

мым чувствительным в выявлении отдаленных последствий 

химиотерапии: уменьшение соотношений NAA/Cr и Cho/Cr 

встречается в течение 6–12 лет у 31% детей, получавших кра-

ниальное облучение и химиотерапию [34]. 

Возможное развитие рецидивов и отсроченных осложнений 

со стороны ЦНС определяет необходимость в неврологиче-

ском наблюдении детей с ОЛЛ в течение 5 лет после оконча-

ния лечения с кратностью один раз в 6 месяцев [39, 41].
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The success of treatment of acute leukemia in children is 

determined by the biological type of the disdorder, the volume 

of the tumor mass, extramedullary manifestations and toxic 

complications resulting from chemotherapy. Analysis of risk 

factors, clinical data and neuroimaging may help to clarify the 

cause of the pathology of the central nervous system and to select 

the optimal method of treatment.




