
Общество специалистов по нервно-мышечным болезням 
(ОСНМБ) совместно с  издательством «АБВ-пресс» выпу-
стили сборник «Клинические рекомендации Европей-
ской федерации неврологических сообществ» и при-
ложение к  Рекомендациям  – обновленный «Краткий 
справочник невролога».
Рекомендации являются результатом работы экспертных 
групп специалистов Европейской федерации неврологи-
ческих сообществ (EFNS). В  русскоязычное издание вхо-
дят перечень современных лекарственных препаратов 
и  систематизированная информация по  их  применению 
в клинической практике.
В сборнике отражены международные общепринятые реко-
мендации, основанные на принципах доказательной медици-
ны и обобщенной медицинской информации за 2000–2013 гг.
Рецензирование и  редактирование российской версии 
Рекомендаций осуществлено ведущими специалистами 
России в области неврологии, нейрохирургии, нейрови-
зуализации, нейроиммунологии, патоморфологии, реа-
билитации и врачей смежных областей медицины.
Опрос среди специалистов показал большую заинте-
ресованность неврологов в  знаниях о  современном 
состоянии диагностики и  лечения нервных болезней. 
Рекомендации максимально адаптированы к  запросам 
российских специалистов в области неврологии и рынку 
медикаментозных препаратов.

В  Клинические рекомендации EFNS входят 7 адаптиро-
ванных для  российских специалистов разделов по  ос-
новным вопросам диагностики и  лечения нервных бо-
лезней.
Члены Общества специалистов по  нервно-мышечным 
болезням (ОСНМБ) могут приобрести комплект Рекомен-
даций и  Краткого справочника по  специальной цене  – 
800 руб. за  1 комплект (без  учета почтовых расходов). 
Это можно будет сделать на  профильных мероприятиях 
Общества, либо одним из  способов приведенных ниже. 
Для  остальных специалистов стоимость 1 комплекта − 
1 500 руб. (без учета почтовых расходов).

Приобрести данные издания в комплекте
можно следующими способами:

• Заполнить квитанцию, размещенную на сайте ИД «АБВ-
пресс», оплатить стоимость с учетом почтовых расходов 
и отправить квитанцию по факсу:
+ 7 (499) 929-96-19 или сканированный снимок квитанции 
по электронной почте на адрес: abv@abvpress.ru.
• Приехать в офис ИД «АБВ-пресс» по адресу: Каширское 
шоссе, 24, стр. 15 (тел. + 7 (499) 929-96-19)
и приобрести здесь книги за наличный расчет.
• С доставкой курьером по вашему адресу (только в пре-
делах МКАД). Для этого следует позвонить
по тел. + 7 (499) 929-96-19 и сделать заявку на доставку, 
услуги курьера оплачиваются дополнительно − 300 руб.
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чесескикиее ререкокомемендндацацииии EEFNFNSSS вхвходят 7

ВНИМАНИЮ НЕВРОЛОГОВ
Издательская новинка:
В декабре 2014 года выпущен ограниченный тираж обновленных сборника 
клинических рекомендаций для неврологов (на электронном носителе) 
и краткого справочника невролога (карманный вариант 11х15 см)
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к о н ф е р е н ц и и 

« Д и ф ф е р е н ц и а л ь н ы й  д и а г н о з 

в  к л и н и к е  н е р в н о - м ы ш е ч н ы х 

б о л е з н е й »

28–29 марта 2014 г.

г. Москва

МАТЕРИАЛЫ
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АД – артериальное давление

АЛТ – аланинаминотрансфераза

АСТ – аспартатаминотрансфераза

БАС – боковой амиотрофический склероз

ВАШ – визуальная аналоговая шкала

в / в – внутривенно, внутривенный

ВНС – вегетативная нервная система

ГКС – глюкокортикостероиды

ЖЕЛ – жизненная емкость легких

ИВЛ – искусственная вентиляция легких

КФК – креатинфосфокиназа

ЛДГ – лактатдегидрогеназа

ЛС – лекарственные средства

ЛФК – лечебная физкультура

МР – магнитно-резонансный

МРТ – магнитно-резонансная томография

Список наиболее употребительных сокращений

НПВП – нестероидные противовоспалительные 

препараты

ОИТ – отделение интенсивной терапии

ОРВИ – острые респираторно-вирусные инфекции

ПДЕ – потенциалы двигательных единиц

п / к – подкожно, подкожный

ПНС – периферическая нервная система

ПЦР – полимеразная цепная реакция

СКТ – спиральная компьютерная томография

СРВ – скорость распространения возбуждения

УЗИ – ультразвуковое исследование

ЧСС – частота сердечных сокращений

ЭКГ – электрокардиография

ЭМГ – электромиография

ЭНМГ – электронейромиография

ЭхоКГ – эхокардиография

NMB 4-2014 Block.indd   42NMB 4-2014 Block.indd   42 23.12.2014   14:43:5823.12.2014   14:43:58



4
’2

0
1
4

Нервно-мышечные 

Б О Л Е З Н ИКонференции, симпозиумы, совещания

43

Структура прогрессирующих 

мышечных дистрофий

в Нижегородской области

в 2013 году

О. Н. Белокопытова, Е. А. Антипенко, А. А. Сорокина, 
Д. В. Седышев, А. В. Густов

Нижегородская ГМА, Нижний Новгород

Цель исследования – выявление наиболее распро-

страненных типов прогрессирующих дистрофий 

и их особенностей у па циентов, госпитализированных 

в Нижегородскую об ластную клиническую больницу 

им. Н. А. Семашко.

Материалы и методы. Мы обследовали 33 пациен-

та из различных районов Нижегородской области. Все 

больные проходили стационарное лечение в невро-

логическом отделении областной клинической боль-

ницы. Всем больным проведены неврологическое 

обследование и игольчатая ЭМГ. Про веден анализ 

историй болезни.

Результаты. В 2013 г. в отделении пролечились 33 

пациента в возрасте от 18 до 63 лет, из них 15 (54 %) 

жен щин, 17 (51 %) мужчин. Аутосомно-рецессив ный 

тип наследования отмечался в 18 (54 %) случаях, ауто-

сомно-доминантный – в 15 (45 %). Досто верно чаще 

встречался медленно прогрессирующий тип течения – 

24 (72 %) случая, быстро прогрессирующий тип отме-

чен только у 8 (24 %) пациентов. В подав ляющем 

большинстве случаев имелась конечностно- поясная 

форма – у 31 (93 %) пациента, плече-лопаточ но-

лицевая форма – у 2 (6 %). У всех больных наличие 

первично-мышечного патологического процесса под-

тверждено результатами игольчатой миографии, отме-

чалось повышение КФК и миогло бина в 2–3 раза. 

Характерные для прогрессирующей мышеч ной ди-

строфии (ПМД) изменения сердечной мышцы встре-

чались у обследованных нами пациентов в 93 % случа-

ев. В большинстве наблюдений они сочетались 

со снижением функции внешнего ды хания. Кардио-

миопатия чаще встречалась у мужчин – в 82 % случаев, 

у женщин – в 23 %.

Заключение. В структуре ПМД преобладают конеч-

ностно-поясные формы с медленно прогрессиру ющим 

типом течения. Высокая распространенность кардио-

миопатии при конечностно-поясных формах ПМД 

требует более тщательного соматического обсле-

дования этих пациентов и совместного ведения их не-

врологами и кардиологами.

Клинико-патоморфологическое 

сопоставление бокового ами-

отрофического склероза 

с быстрой прогредиенцией 

и редким 

электромиографическим 

дебютом

С. Г. Блиндарук, В. А. Симонян, Я. А. Гончарова
ГУ «Институт неотложной и восстановительной хирургии 

им. В. К. Гусака» НАМН, Донецк

Несмотря на многолетнее изучение БАС, вопросы 

этиологии, патогенеза и особенно лечения остаются 

нерешенны ми. Диагноз устанавливается на основании 

Эль-Эско риальских критериев (1994). По данным 

литературы, ошибочно БАС диагностируется у 10–

30 % больных с другими неврологическими заболева-

ниями (Р. N. Leigh et al., 2003). Поэтому весьма важны-

ми для достоверной и ранней диагностики являются 

дополнительные све дения об особенностях клиниче-

ского течения заболе вания и ЭМГ-картины, позволя-

ющие врачам общей практики и неврологам получить 

более полную ин формацию о течении БАС, оптими-

зировать дифферен циально-диагностический поиск 

и лечебную тактику. Считается, что при денервации 

дополнительные тер минали, образовавшиеся в резуль-

тате спрутинга, реи ннервируют концевые пластинки, 

тогда как при миопа тиях отмечается расширение кон-

цевой пластинки или арборизация без коллатерально-

го спрутинга. Од нако при болезни двигательного 

нейрона описаны оба процесса – коллате ральный 

спрутинг, характерный для прогрессирующей гибели 

мотонейронов, и множественная иннерва ция, имею-

щая место при миопатиях. Подобные «ми опатические 

изменения» выявляются на ранних ста диях БАС 

и у больных с быстрым прогрессированием заболева-

ния (Г. Н. Левицкий, 2010). В связи с этим нам пред-

ставляется весьма интересным описание па циента 

с БАС, который наблюдался в клинике.

Больной С., 55 лет, находился в неврологическом 

отделении Института неотложной и восстановитель-

ной хирургии им. В. К. Гусака в 2012 г., поступил в отде-

ление с жалобами на об щую слабость, утомляемость, 

снижение массы тела, осиплость голоса. Считает себя 

больным с августа 2011 г., когда отметил изменение 

голоса, диском форт при глотании, исподволь присоеди-

Продолжение. Начало см.: Нервно-мышечные болезни 2014;2:45–52.
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нились жало бы на быструю утомляемость, постоянное 

чувство усталости, похудел на 6 кг. Неоднократно 

консульти рован терапевтом, лор-врачом, диагноз не был 

уста новлен. В связи с прогредиенцией заболевания в фе-

врале 2012 г. был направлен на консультацию к невроло-

гу с диагнозом: синдром мышечной слабости.

В неврологическом статусе: глазные щели, зрачки 

равны. Легкая слабость конвергенции с 2 сторон. Ске-

летная асимметрия нижних губных складок, язык 

по средней линии, «мышечное волнение» языка, 

псевдобульбар ный синдром. Дисфония, глоточные реф-

лексы сниже ны. Сухожильные рефлексы с рук – 2 балла, 

равны, ко ленные и ахилловы – 2 балла, равны. Гипотро-

фия мышц верхнего плечевого пояса. Единичные фибрил-

ляции и фасцикуляции в мышцах верхнего плечевого 

пояса. Умеренный тетрапарез. Нарушений поверхност-

ной и глубокой чувствительности нет. Тазовых нару-

шений нет.

В клиническом анализе крови существенных из-

менений не выявлено. КФК 534,00 (норма 20,00–308,00), 

анализ по определению миозитспецифических антител 

Mi-2, Ku, Jo-1, PL-12, Ro-52 – отрицательный, РМ-

Scl – положительный, PL-7 – слабоположительный.

Первая ЭНМГ (февраль 2012 г.) характеризова лась 

«мозаичностью» ПДЕ, полифазией, единичной патоло-

гической спонтанной активностью, при этом СРВ по ис-

следуемым нервам была в пределах возрас тных норм.

Исследование кожно-мышечного лоскута показало: 

мор фологические изменения не противоречат диагнозу 

дерматомиозита. Рентгенография органов грудной клет-

ки, УЗИ внутренних органов: без патологии. МРТ голов-

ного мозга: МР-признаки оди ночного очага белого вещест-

ва левой теменной доли. На данном этапе был поставлен 

диагноз: вероятный БАС, при дифференциальном диагнозе 

рассматривали дебют системного заболевания. Назначе-

на неспецифическая противово спалительная терапия, 

эффект отсутствовал. Спустя 3 мес пациент вновь 

консультирован в клинике в связи с прогредиенцией забо-

левания. Неврологи ческий статус: усилилась дисфония, 

глоточные реф лексы не вызываются. Сухожильные реф-

лексы с рук – 4 балла, равны, коленные и ахилловы – 3 

балла, равны. Выраженные атрофии мышц верхнего пле-

чевого пояса. На языке, в мышцах надплечий, рук отчет-

ливо видны фибриллярные подергивания. Гипотония мышц 

рук. Умеренный тетрапарез. 

В анализе крови: КФК – 448,00 (норма 20,00–308,00). 

Проведено повторное ЭНМГ-исследование (май 2012 г.), 

выявившее бурную спонтанную актив ность в виде потен-

циала фибрилляций и фасцикуля ций, амплитуда ПДЕ 

увеличилась до 1500 мкВ, полифазия – 50 %, снижение 

СРВ на 10–15 % от нормы, при этом параметры М-от-

вета не изменены. Поставлен диагноз: достоверный БАС, 

бульбарная форма; назначена тера пия: рилутек, нейроми-

дин, элькар. Спустя 2 мес (июль 2012 г.): нарастание ам-

плитуды ПДЕ до 5000 мкВ во всех исследуемых мышцах, 

в том числе характерных «гигантских» ПДЕ, спонтанная 

активность двигатель ных единиц была более бурной в кли-

нически сохран енных мышцах и практически не регистри-

ровалась в ат рофированных, уступая место положитель-

ным острым волнам, СРВ снижена на 20 % от нормы, 

при этом па раметры М-ответа не изменены. Таким 

образом, у па циента в течение 17 мес прогрессивно нара-

стали бульбарный синдром, атрофический тетрапарез 

с фиб рилляциями мышц. Смерть наступила от выражен-

ной дыхательной недостаточности. Гистологически: 

обна руживаются грубые дегенеративные изменения, лока-

лизующиеся преимущественно в боковых столбах и перед-

них рогах спинного мозга.

Описанный клини ческий случай представляет 

собой спорадический ва риант БАС с быстрой прогре-

диенцией и редким ЭМГ-дебютом.

Клинический случай аксонального 

варианта острой 

воспалительной полинейропатии 

Гийена – Барре с хорошим 

восстановлением

С. Г. Блиндарук, В. А. Симонян, А. В. Ковалева
ГУ «Институт неотложной и восстановительной хирургии 

им. В. К. Гусака» НАМН Украины, Донецк

Синдром Гийена – Барре (СГБ) – острая воспали-

тельная полинейропатия аутоиммунной природы – 

впервые был описан в 1859 г. O. Landry, опублико-

вавшим результаты 10 наблюдений «острого 

восходящего паралича» с дыхательной недостаточно-

стью и летальным исхо дом. В настоящее время СГБ 

признан самостоятель ной и самой распространенной 

в мире формой острой полинейропатии. Частота 

встречаемости СГБ варьи рует от 0,6 до 2,4 случая 

на 100 тыс. населения. В насто ящее время выделяют 4 

основные клинические формы СГБ: острую воспали-

тельную демиелинизиру ющую полирадикулонейропа-

тию (ОВДП) – 85 %, ост рую моторную аксональную 

нейропатию (ОМАН) – 2 %, острую моторносенсор-

ную аксональную нейропатию (ОМСАН) – 5 % и син-

дром Фишера – 3–5 %. Аксо нальный вариант пораже-

ния встреча ется реже, характеризуется более тяжелым 

и зачастую менее обратимым течением синдрома, 

при котором наблюдается дегенерация валлеровского 

типа (дистальнее места поражения) осевых цилиндров 

аксонов с развитием, как правило, грубого пареза 

или паралича. В мире в течение последних лет активно 

проводится разработка мероприятий по минимизации 

формирования валлеровской дегенерации и стимуля-

ции реиннервационных механизмов. В связи с этим, 
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на наш взгляд, представляется интересным следующее 

клиничес кое наблюдение.

Пациент И. Начало заболевания острое: 30.12.11 г. 

повы силась температура тела до 38,5 °С, с выраженным 

оз нобом. Самостоятельно принимал жаропонижающие 

препараты. С 31.12.11 г. присоединился сухой кашель, 

сохранялась фебрильная температура тела, в последую-

щие дни усилились кашель, общее недомогание, при-

соединилась одышка. С 4.01.12 г. принимал антибак-

териальную терапию в домашних условиях. 06.01.12 г. 

состояние ухудшилось, присоединилась одышка в по кое, 

ургентно госпитализирован в ОИТ Института неотлож-

ной и восстановительной хирургии им. В. К. Гусака с диа-

гнозом: негоспитальная двусторонняя тотальная пнев-

мония (вирусно-бактериальная) 4-я группа, легочная не-

достаточость II–III степени с тяжелым течением. 

В отделении реанимации проводилась интенсивная тера-

пия, инсуффляция увлажненного кис лорода, антибакте-

риальная терапия, инфузионная те рапия. Выполнялось 

СКТ легких для контроля дина мики терапии. С 11.1.12 г. 

стал отмечать легкое онемение стоп и кистей, нараста-

ющую слабость в них, осмотрен неврологом. Неврологиче-

ский статус: сознание ясное. Слегка опущен правый угол 

рта. Глазные щели: Д = S, зрачки: Д = S, фотореакции 

живые. Элементы межъядерного офталь мопареза. Парез 

конвергенции справа. Ограничение активных движений 

в конеч ностях, снижение мышечного тонуса, снижение 

силы в руках до 3 баллов, в ногах – до 2 баллов; координа-

торные пробы: с легким интенционным тремором, ходьба 

невозможна из-за слабости в ногах. Рефлексы – конъ-

юнктивальные, корнеальные, носовой, глоточный – сни-

жены, отсутствовали брюшные рефлексы, а также су-

хожильные с верхних и нижних конечностей. Гипер стезия 

в руках и ногах по типу «гольф» и «высокие перчатки», 

нечеткое нарушение суставно-мышечного чувства в паль-

цах ног. Менингиальных признаков нет. Ви брационная 

чувствительность в ногах – 1–2 с, в руках – 5 с. Заклю-

чение на основании клинической картины, результатов 

стимуляционной ЭМГ (n. peroneus d. et sin. – снижение 

амплитуды по М-ответу при высоких цифрах стимуляции 

до 0,9 мВ, снижение СРВ в верхних конечностях 

до 2,3 м / с), данных ликво рологического исследования был 

поставлен диагноз: острая воспалительная аксональная 

полиневропатия (СГБ) как осложнение основного заболе-

вания, в виде прогрессирующего восходящего вялого те-

трапареза, болевого синдрома. По данному заболеванию 

больному была назначена терапия: иммун оглобулин (окта-

гам) в / в капельно 650 мл / сут в течение 5 дней, корти-

костероиды в малых дозах, биолейкин п / к, лирика, берли-

тион, келтикан, глиатилин, нейромедин, витамины 

группы В, ЛФК, массаж. На 20-е сутки нормализовалась 

температура, практически исчез кашель, аускультатив-

но разреши лась пневмония. На 30-е сутки у пациента 

наросла сила в конечностях, уменьшилась выраженность 

онемения в кистях и стопах, однако сохранялся вялый 

легкий тетрапарез, более выраженный в стопах. Выпол-

нена ЭНМГ в динамике: n. peroneus d. et sin. – снижение 

ам плитуды по М-ответу до 1,2 мВ; снижение СРВ в вер-

хних конечностях до 14,9 м / с. Пациент выписан из отде-

ления в удовлетворительном состоянии с реко мендацией 

проведения инфузии иммуноглобулина G в дозе 500 мл 

в / в капельно, ежемесячно № 5. В течение года пациент 

наблюдался в клинике, трижды выпол нялась ЭНМГ, оце-

нивались следующие показатели: через 3 мес от начала 

заболевания: n. peroneus d. et sin. – снижение амплитуды 

по М-ответу до 1,9 мВ; снижение СРВ в верхних конечно-

стях до 34,8 м / с. Спустя 6 ме с: n. peroneus d. et sin. – сни-

жение амплитуды по М-ответу до 1,9 мВ; снижение СРВ 

в верхних конеч ностях до 34,8 м / с. Через 12 мес от начала 

заболе вания: n. peroneus dех. – снижение амплитуды 

по М-от вету до 2,1 мВ, sin. – до 2,4 мВ; снижение СРВ 

в верхних конечностях по всем исследуемым нервам от 40,2 

до 45,8 м / с. Спустя 12 мес в неврологическом статусе: 

сухожильные рефлексы с рук – 2 балла, коленные – 2 бал-

ла, ахилловы справа – 0, слева – 1 балл, сохраняется 

легкий дис тальный нижний парапарез, мышечная сила 

в руках достаточная.

Данный клинический случай демонстрирует ре-

зультаты ЭМГ-мониторинга ак сональной формы СГБ 

и положительный эффект своевременно начатой 

и длительной тера пии иммуноглобулином G.

Организация помощи пациентам 

с боковым миотрофическим 

склерозом в России

И. В. Блинов
1
, Л. В. Брылев

2
, Е. В. Лысогорская

3
, 

А. В. Червяков
3
, А. А. Воробьева

3
, М. В. Иванова

3
, 

В. В. Фоминых
3
, А. В. Васильев

3
, В. А. Штабницкий

4
, 

А. А. Сонькина
4
, М. В. Фоминых

5
, Е. Я. Дихтер

1
, 

О. А. Орлова
6
, М. А. Бялик

4
, М. Н. Захарова

3
, 

О. В. Коваленок
1

1
Марфо-Мариинский медицинский центр «Милосердие»; 

2
ГБУЗ «Городская клиническая больница № 12» ДЗ Москвы; 

3
ФГБУ «Научный центр неврологии» РАМН; ГБОУ ВПО 

«РНИМУ им. Н. И. Пирогова» Минздрава России; 
5
ФГБУ «Российский научный центр хирургии им. академика 

Б. В. Петровского» РАМН; 
6
ООО «Психологический центр на Пятницкой», Москва

Введение. По данным официальной статистики, 

в Рос сии ежегодно фиксируется 3585 новых случаев 

БАС. Оказание помощи таким больным является 

нерешен ной проблемой, что связано с трудностями 

диагности ки, отсутствием эффективных подходов к ле-

чению, а также с быстрым нарастанием симптомов, 

требую щих внимания различных специалистов. В дан-

ной работе представлен опыт организации помощи 

больным БАС в России, основанный на деятельности 
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мульти дисциплинарной команды Марфо-Мариинско-

го ме дицинского центра «Милосердие» в течение 2 лет.

Материалы и методы. В настоящее время в органи-

зацию входят 11 врачей (8 неврологов, 1 пульмонолог, 

1 реанимато лог, 1 врач паллиативной помощи), 1 пси-

холог, 2 соци альных работника, 3 координатора, 3 

медсестры и 20 до бровольцев. Специалисты совместно 

составляют индивидуальный план курации каждого 

пациента, опираясь на клинические, психологические 

и соци альные особенности каждой семьи и принятые 

в семье решения по поводу основных, известных зара-

нее проблем, возникающих при данном заболевании. 

Так же проводится информационная поддержка вра-

чей, больных и их семей с помощью сайта mndfund.ru.

За 2 года работы службы в организа цию обрати-

лись 272 пациента из 20 регионов России. На сегод-

няшний день 82 из них умерли. Среди обра тившихся 

пациентов преобладали женщины (1,2:1). Средний 

возраст больных составил 58 ± 13 лет.

В сред нем пациенты впервые обращались за медицин-

ской помощью спустя 9 мес от появления первых сим-

птомов, диагноз устанавливался в среднем через 14 ме с 

от появления первых признаков болезни. До постановки 

верного диагноза симптомы болезни час то связывались 

с дорсопатией, атеросклерозом сосудов ног, инсультом, 

полинейропатией, энцефалопатией, патологией лор-орга-

нов или мультифокальной мо торной нейропатией.

Результаты. Среди наших пациентов все фор мы 

БАС встречались с приблизительно с равной часто той 

(36 % – пояснично-крестцовая, 30 % – шейно-грудная, 

34 % – бульбарная). Подавляющее число больных обра-

щались в службу на IV стадии заболевания: 4А – 31 %, 

4Б – 47 %. Средний балл по шкале ALSFRS на момент 

обращения составлял 33 ± 6. Через 3 мес после обраще-

ния средний балл составлял 25 ± 6. При этом 63 % паци-

ентов предъявляли жалобы на одышку, дневную сон-

ливость головную боль по утрам. Индекс десатураций 

на момент обращения составлял в среднем 16 / ч, ЖЕЛ – 

49 ± 20 % (через 3 мес – 41 %). С начала работы службы 

аппараты неинвазивной ИВЛ получили 73 пациен та, 

ИВЛ – 6. Лишь 15 % пациентов принимали рилузол, 

что отчасти связано с тем, что препарат не зарегистри-

рован в России. Энтеральное питание через гастрос тому 

или зонд получали 30 % больных; 38 % пациентов жа-

ловались на боль.

Заключение. Особенностью оказания медицинской 

помощи больным БАС в России является длительный 

период от появления симптомов до обращения к врачу 

и постановки диагноза, низкая информированность 

врачей и пациентов о заболевании и о возможных вари-

антах лечения его основных проявлений, таких как дис-

фагия, слабость дыхательной мускулатуры и боль. Это 

приводит к трудностям определения пра вильной такти-

ки ведения пациентов и несвоевремен ному принятию 

принципиально важных решений. Кроме того, у россий-

ских пациентов ограничен доступ как к патогенетиче-

ской, так и к симптоматической медикаментозной тера-

пии, в первую очередь к нарко тичеcким обезболивающим 

и препаратам для облегче ния одышки. Для решения 

возникающих при данном заболевании проблем необхо-

дим мультидисциплинар ный подход.

Нутриционная поддержка 

при боковом амиотрофическом 

склерозе

И. В. Блинов
1
, О. В. Коваленок

1
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3
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2
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2
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3
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, А. А. Воробьева

3
, М. В. Иванова
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В. В. Фоминых
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, В. А. Штабницкий
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1
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4
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1
Марфо-Мариинский медицинский центр «Милосердие»; 

2
ГБУЗ «Городская клиническая больница № 12» ДЗ Москвы; 

3
ФГБУ «Научный центр неврологии» РАМН; 

4
 ГБОУ ВПО «РНИМУ им. Н. И. Пирогова» Минздрава России, 

Москва

БАС – неуклонно прогрессирующее заболевание 

нервной системы, которое приводит к гибели нейро-

нов пира мидного пути, в результате чего у пациента 

нарушают ся все произвольные движения, в том числе 

ухудшает ся глотание и дыхание. Слабость мышц, от-

ветственных за глотание, может стать причиной раз-

вития таких подчас фатальных осложнений, как аспи-

рационная пневмония, недостаточность питания 

и дегидратация.

Цель работы – оптимизация нутриционной под-

де ржки больных БАС.

Материалы и методы. В настоящем докладе приве-

дены результаты наблюдения за 30 пациентами, кото-

рым была установлена гастростома. Нарушения глота-

ния выявлялись на основании жалоб больного, 

осмотра и в ряде случаев – видеорентгеноскопии акта 

глотания. На начальных этапах развития дисфагии 

проводилась коррекция рациона питания, на более 

поздних – рекомендовалась установка гастростомы.

Результаты. Всем пациентам, кроме одного, была 

проведена чрескожная эндоскопическая гастростомия. 

Средняя длительность заболевания до установки гас-

тростомы составила 849 дней. На момент установки га-

стростомы у 20 % пациентов ЖЕЛ была менее 50 % 

от должных величин. После гастро стомии у 4 пациентов 

наблюдалась кратковременная лихорадка, которая рег-

рессировала без специфичес кого лечения. У 1 пациентки 

зафиксировано гнойное осложнение в виде абсцесса 

передней брюш ной стенки, потребовавшее переустанов-

ки гастросто мы. Из 30 пациентов 28, по их словам, не по-

жалели о наложении гастростомы, они отметили сле-
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дующие основные преимущества питания через 

гастростому: пропало чувство голода, время приема пи-

щи сократилось, перестал мешать назогастральный зонд, 

которым па циент пользовался до установки гастростомы.

Заключение. Чрескожная эндоскопическая гастро-

стомия – эффективный метод нутриционной под-

де ржки больных БАС, который следует шире использо-

вать в клинической практике.

Некоторые особенности 

психоэмоционального состояния 

ревматологических больных 

с болевыми синдромами

М. И. Боженко
Львовский национальный медицинский университет 

им. Д. Галицкого, Украина

Кто понимает, что такое боль, 

тот знает медицину.

Уильям Ослер

Введение. Боль является ведущим к линичес ким 

проявлением многих ревматических заболеваний (РЗ). 

Миллионы людей страдают от боли в суставах при рев-

матоидном артрите, остеоартрозе и других заболе ваниях. 

Боль – своеобразное психофизиологическое состояние, 

которое сопровождается не только органическими 

и функциональными нарушениями в орга низме, 

но и приводит к психоэмоциональным изме нениям. 

Психологические и эмоциональные эффекты боли часто 

влияют на субъективную реакцию пациен та, преувели-

чение или уменьшение значимости боли. Доктору часто 

приходится иметь дело с психоэмоцио нальными прояв-

лениями боли – эмоциями (тревога, депрессия и др.), 

т. е. болевым поведением. Это означает, что эффектив-

ность диагностики и лечения определяется не только 

умением выявлять этиопато генетические механизмы РЗ, 

которое сопровождается болью, но и умением увидеть 

за этими проявлениями изменения психологического 

портрета пациента. Такие психологические факторы, 

как страх, тревога, депрессия, безусловно влияют на вос-

приятие боли. В соответствии с биопсихосоци альной 

концепцией, боль – это результат динамичес кого взаи-

модействия биологических, психологических и социо-

культурных факторов. На разных стадиях за болевания 

удельный вес различных факторов может изменяться. 

Если в острой фазе болезни преобладают биологические 

(анатомические, генетические, физио логические) фак-

торы, то при хронизации боли на пер вый план могут 

выходить психологические (аффектив ные, когнитив-

ные, поведенческие) и социальные (гендерные, нацио-

нальные традиции) факторы. Биоло гические факторы 

могут инициировать, поддерживать и модулировать 

физические расстройства, тогда как психологические 

изменения влияют на оценку и восприятие внутренних 

физиологических сигналов. В свою очередь, психологи-

ческие факторы влияют на биологические, изменяя 

продукцию гормонов, ней ромедиаторов, состояние 

ВНС и биохимические про цессы в мозге.

Цель исседования – изучение особенностей психо-

эмоционального состояния ревматических больных 

с болевыми син дромами и определение вклада психо-

эмоционального статуса в проявления боли.

Материалы и методы. Обследовано 27 пациентов 

(в воз расте от 31 до 73 лет, 17 женщин, 10 мужчин) 

с ревма тоидным артритом (n = 15), остеоартрозом

(n = 7) и болезнью Бехтерева (n = 5). Всем больным 

для подтверждения ди агноза проведено комплексное 

обследование. Выра женность боли оценивали с помо-

щью ВАШ, а для более точной харак теристики боле-

вого синдрома применяли oпросники Мак-Гилла 

и DN4. Особенности психоэмоцио нального состояния 

ревматических больных с болевым синдромом оцени-

вали с помощью шкалы Гамильтона и шкалы самоо-

ценки тревоги (О. С. Чабан, Е. А. Хаустова), опросника 

Айзенка. Результаты: клиническая картина болезни 

на момент исследования у всех пациентов со стояла 

из типичных ревматологических синдромов. Болевой 

синдром по шкале ВАШ составил 7, 6 ± 0,3 у лиц с де-

прессивными проявлениями и 4,56 ± 0,2 у лиц без та-

ковых. У пациентов с продолжительностью боле вого 

синдрома 2 мес и более появлялись нейропатические 

компоненты в структуре болевого синдрома, которые 

оценивались с помощью опросника DN4. Особенно 

ярко психоэмоциональ ные расстройства проявлялись 

у лиц холерического и меланхоличного типов 

(по опроснику Айзенка). У боль ных с меланхоличным 

темпераментом течение болевого синдрома проходило 

в 78 % случаев на фоне депрессивных проявлений, 

у сангвиников – без таковых. Выраженность болевого 

синдрома была выше у лиц меланхоличного и холери-

ческого типов (6,7 ± 0,2 и 6,3 ± 0,2 соот ветственно), 

ниже – сангвинического и флегматично го типов 

(5, 9 ± 0,2 и 4,8 ± 0,3 соответственно).

Выводы
• Нарушения психоэмоционального состояния 

в виде депрессивных и тревожных проявлений явля-

ются характерным признаком у ревматологических 

больных с хроническими болями. Они влияют на вы-

разительность, эмоциональную окраску болевого син-

дрома и подтверж дают значение психогенных факто-

ров в патогенезе.

• Проведение специализированного тестирования 

психоэмоциональных проявлений боли край не важно 

для более эффективного лечения больных с ревмати-

ческими заболеваниями, дальнейшего их про гноза 

и влияния на качество жизни пациента.
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• Индивидуальные типологические особенности, 

биопсихосоциальный статус пациента можно рассмат-

ривать как конституционные предикторы клинико-

патогенетических механизмов хронического болевого 

синдрома (ХБС) и целесообразно изучать в дальней-

шем в сочетании с другими консти туционными мар-

керами.

• Учет психоэмоциональных особенностей вос-

приятия боли будет способствовать оптимизации ле-

чения и реабилитации больных с ХБС.

• Вероятно, в комплекс лечения данного контин-

гента больных целесообразно назначать седативные 

препараты и антидепрессанты, а также психотерапию. 

Примене ние наиболее распространенных методов 

психотера пии (включая внимательное выслушивание 

жалоб) позволит увеличить доверие пациента, обеспе-

чить его психологическую поддержку, поможет боль-

ному рас слабиться и поверить в эффективность тера-

пии. Психологическое вмешательство может ока заться 

полезным и в некоторых устойчивых, рефрак терных 

к лечению случаях.

Таким образом, в диагностике и лечении боли 

при ревматических заболеваниях всегда следует пом-

нить о наличии психоэмоциональных эффектов. 

Эф фективным при ревматических заболеваниях яв-

ляется комплексный подход к лечению боли, учиты-

вающий патофизиологические, социальные и пси-

хологические аспекты, которые влияют на болевое 

восприятие.

Неспе цифический болевой синдром 

при конечностно-поясной форме 

прогрессирующей мышечной 

дистрофии типа Лейдена – 

Мебиуса (клинический случай)

Н. Л. Боженко
Львовский национальный медицинский университет 

им. Д. Галицкого, Львовская областная клиническая больница, 

Украина

Введение. Заболевания мышц и скелета являются 

самой распространенной причиной серьезных хрони-

ческих болей, затрагивающей сотни миллионов людей 

во всем мире. Боли в спине являются 2-й ведущей 

причиной отпуска по болезни, что имеет огромное 

клиническое, социальное и экономическое значение 

для общества. Несмотря на это, данная патология 

не получает того внимания, которого заслуживает. 

Часто и врачи все списывают на остеохондроз 

и не удосужи ваются обратить свое внимание на другие 

возможные причины возникновения этих болевых 

синдромов. Проблемой неспецифической мышечно-

скелетной боли занимаются терапевты, неврологи, 

нейрохирур ги, ревматологи, ортопеды, мануальные 

терапевты, рефлексотерапевты, психотерапевты, фи-

зиотерапевты (С. Дж. Вест, 1999; А. Н. Вейн, 1999; 

В. А. Епифанов, 2004; Р. Каннер, 2006; Ю. И. Колягин, 

2006). Жалобы больного являются лишь симптомом, 

а не основанием для диагноза. Боль может исходить 

из разных анатомических образований, может быть 

симптомом и следствием самых различных заболева-

ний. Проблема осложняется тем, что врачи не всегда 

обладают доскональными знаниями о функциональ-

ных особенностях позвоночника и мышечно-фасци-

альной системы, вследствие чего недооценивают роль 

функциональных нарушений опорно-двигательного 

аппарата в происхождении болевых синдромов, часто 

правильно не проводят дифференциальную диагнос-

тику. Во многих случаях внимание акцентируется 

на болевом синдроме, а важные для стратегии лечения 

пациента дисфункции опорно-двигательного апарата 

и причина этой дисфункции остаются вне внимания 

доктора. Это подтверждает наш пример.

Клинический случай. На консультацию на ка федру 

нервных болезней врачом поликлинники на правлен больной 

С., 46 лет, по поводу болей в спине. Больной на протяжении 

5 лет лечится амбулаторно с диагнозом: пояснично-крест-

цовый радикулит вследствие поясничного остеохондроза, 

осложненного грыжами межпозвонковых дисков L4–L5, 

L5–S1. Уже первое впечатление после того, как больной 

зашел в кабинет, насторожило: походка очень напомина ла 

«утиную». Пациент жаловался на боли в нижней части 

спины, слабость в ногах, нарушение походки, быструю 

утомляемость. С его слов, боль спины появилась 5 лет назад 

после физической работы. При нимал НПВП, витамины 

группы В. Состояние улуч шилось на некоторое время. 

При МРТ-обследовании диагностированы поясничный 

остеохондроз, грыжи межпозвонковых дисков L4–L5 5 мм, 

L5–S1 4,4 мм. Хотя боль утихла, но больной начал отме-

чать слабость в ногах, изменение походки. В последнее 

время при соединилась слабость в руках, хотя значительно 

мень ше, чем в ногах. При объективном осмотре: черепно-

мозговые нервы – без изменений. Мышечная сила снижена, 

больше в ногах, атрофии мышц тазового пояса и прокси-

мальных отде лов ног, меньше в мышцах плечевого пояса. 

Выявля ется мышечная гипотония, «разболтанность» су-

ставов, псевдогипертрофии икроножных мышц, затрудне-

но вставание из положения лежа – встает «лесенкой» 

с по мощью рук, выраженный лордоз в поясничной области 

и выпячивание живота вперед. Сухожильные рефлек сы 

на руках симметрично снижены, на ногах отсутс твуют. 

«Утиная» походка. Больной обследован. Болез неность 

при пальпации паравертебральных точек поясницы. Сим-

птом Ласега нерезко выражен справа. Результаты общих 

анализов крови, мочи – в норме. Уро вень КФК в крови по-

вышен 580 ЕД / л. Данные ЭМГ: мы шечный тип поражения. 
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Наследственный диагноз не отягощен. С учетом анамнеза 

болезни, клинической картины, данных клинических обсле-

дований больному поставлен диагноз: конечностно-поясная 

форма про грессирующей мышечной дистрофии типа Лей-

дена–Мебиуса. Болевой синдром расценен как неспецифи-

ческий на фоне основного заболевания.

Критериями диагноза при конечностно-поясной фор-

ме прогрессирующей мышечной дистрофии Лей дена – 

Мебиуса являются следующие: рецессивный, сцепленный 

с Х-хромосомой тип наследования, дебют заболевания 

в возрасте 20–60 лет, мышечная слабость и атрофии 

мышц тазового пояса, бедер, по мере про грессирования 

вовлечение мышц плечевого пояса, лопаток и верхних 

конечностей. Признаки мышечной дистрофии и денерва-

ционные изменения при биопсии скелетных мышц. Пер-

вично-мышечный характер из менений, выявленный 

при проведении ЭНМГ.

Выводы. Жалобы больного являются лишь симп-

томом, а не основанием для диагноза. Боль может 

исходить из разных анатомических образований. Врач 

должен обладать доскональными знаниями о функци-

ональных особенностях позвоночника и мышечной 

системы, качественно собрать анамнез и осмотреть 

больного. Во многих случаях внимание акцентируется 

на болевом синдроме, а важные для стратегии лечения 

пациента дисфункции опорно-двигательного аппара-

та, которые способны изменять восприятие боли 

и ухудшать качество жизни, упускаются.

Строение латеральной 

крыловидной мышцы у пациентов 

с мышечно-суставной дисфункцией 

височно-нижнечелюстных 

суставов по данным МРТ

А. В. Бутова, А. В. Силин, Т. М. Синицина
Северо-Западный государственный медицинский университет 

им. И. Мечникова, Санкт-Петербург

Цель исследования – изучение особенностей 

строе ния латеральной крыловидной мышцы (ЛКМ) 

и влияния изменений ее структуры на развитие 

мышечно-сустав ной дисфункции (МСД) височно-

нижнечелюстных суставов (ВНЧС).

Материалы и методы. Обследованы 40 пациентов 

в возрасте от 18 до 45 лет с клиническими признаками 

МСД ВНЧС (основная группа) и 10 пациентов без при-

знаков МСД (контроль ная группа). Клиническое об-

следование включало: внешний осмотр, пальпацию 

жевательных мышц, из мерение амплитуды и траекто-

рии движения нижней челюсти, аускультацию ВНЧС. 

МРТ ВНЧС выполня ли на аппарате с индукцией поля 

1,5 Тл (GE) с обеих сторон в кососагиттальной и косо-

корональной плос костях с использованием импульс-

ных последователь ностей (ИП) PD и GE в положении 

закрытого и от крытого рта, с расширением зоны ска-

нирования в вентральном направлении. Толщина сре-

за – 2 мм, интервал – 0 мм.

Результаты. При МРТ в основной груп пе были 

обнаружены единичные (1–3) у 9 (22,5 %) пациентов 

и множественные ( 4) у 31 (77,5 %) больного локаль-

ные участки (ЛУ) с гипо интенсивным МР-сигналом 

при использовании импульсных последователь ностей 

PD и GE диамет ром 1,0–3,0 мм по ходу мышечных 

волокон ЛКМ в середине мышечного брюшка и в об-

ласти сухожиль но-мышечного перехода. Все пациенты 

основной группы отмечали болезненность при паль-

пации ЛКМ и уменьшение амплитуды движения в су-

ставах. Выяв ленные ЛУ подтверждены на томографе 

с мощностью 3 Тл. При многослойной СКТ плотность 

выявленных при МРТ участков составляла 80–83 HU, 

плотность интактной мышеч ной ткани – 60–65 HU. 

Количество ЛУ преобладало в ЛКМ с противополож-

ной от направления девиации стороны у 23 из 28 

(82 %) пациентов с девиацией ниж ней челюсти. Нали-

чие ЛУ в ЛКМ сочеталось с дисло кацией суставного 

диска у 36 из 37 (97 %) пациентов. ЛУ в верхней пор-

ции ЛКМ обнаружены у 31 из 40 (77,3 %) пациентов 

с наличием щелчков в ВНЧС. Изменения в мышцах 

сочетались с остеоартрозом в 61 % случаев. При этом 

зависимости между степенью выраженности остеоар-

троза и количеством ЛУ в мышцах выявлено не было. 

Следует обратить внимание, что у 70 % паци ентов 

контрольной группы обнаружены ЛУ, однако единич-

ные и только в области сухо жильно-мышечного пере-

хода. При отсутствии клини ческой симптоматики 

подобные изменения расценены как доклиническая 

стадия.

Заключение. МРТ позволяет оценить мышечную 

структуру. Визуализировано 3 варианта строения 

ЛКМ. Дисфункция ЛКМ, а именно ее гипертонус, 

может привести к следующим патологическим состо-

яниям: уменьшению объема движений в суставе, 

девиации нижней челюсти, смещению суставной 

головки, передней дислокации суставного диска 

с последующим появлением щелчков в ВНЧС. По-

лученные с помощью МРТ дан ные о локализации, 

количестве и интенсивности из менений в исследуе-

мой мышце, возможность оценить морфофункцио-

нальные изменения элементов сустава и их внутри-

суставные соотношения позволяют опре делить 

причину клинических нарушений, прогноз и даль-

нейшую тактику лечения заболевания.
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ключевых слов должно составлять от 10 до 50.

4. Иллюстративный материал:

• Фотографии должны быть контрастными; рисунки, графики и диаграм-

мы – четкими.

• Фотографии представляются в оригинале или в электронном виде в фор-

мате TIFF, JPG, CMYK с разрешением не менее 300 dpi (точек на дюйм).

• Графики, схемы и рисунки должны быть представлены в формате EPS 

Adobe Illustrator 7.0–10.0. При  невозможности представления файлов 

в данном формате необходимо связаться с редакцией.

• Все рисунки должны быть пронумерованы и снабжены подрисуночны-

ми подписями. Подписи к рисункам даются на отдельном листе. На ри-

сунке указываются «верх» и  «низ»; фрагменты рисунка обозначаются 

строчными буквами русского алфавита – «а», «б» и т. д. Все сокращения 

и обозначения, использованные на рисунке, должны быть расшифрова-

ны в подрисуночной подписи.

Уважаемые коллеги! • Все таблицы должны быть пронумерованы, иметь название. Все сокра-

щения расшифровываются в примечании к таблице.

• Ссылки на таблицы, рисунки и другие иллюстративные материалы при-

водятся в  надлежащих местах по  тексту статьи в  круглых скобках, 

а  их  расположение указывается автором в  виде квадрата на  полях

статьи слева.

5. Единицы измерений даются в СИ.

Все сокращения (аббревиатуры) в тексте статьи должны быть пол-

ностью расшифрованы при первом употреблении. Использование необ-

щепринятых сокращений не допускается.

Название генов пишется курсивом, название белков  – обычным 

шрифтом.

6. К статье должен быть приложен список цитируемой литературы, 

оформленный следующим образом:

• Список ссылок приводится в  алфавитном порядке. Все источники 

должны быть пронумерованы, а их нумерация – строго соответствовать 

нумерации в тексте статьи. Ссылки на неопубликованные работы не допу-

скаются.

• Для каждого источника необходимо указать: фамилии и инициалы авто-

ров (если авторов более 4, указываются первые 3 автора, затем ставится 

«и др.» в русском или «et al.» – в английском тексте).

• При ссылке на статьи из журналов указывают также название статьи;

название журнала, год, том, номер выпуска, страницы.

• При ссылке на монографии указывают также полное название книги, 

место издания, название издательства, год издания.

• При ссылке на авторефераты диссертаций указывают также полное 

название работы, докторская или кандидатская, год и место издания.

• При ссылке на данные, полученные из Интернета, указывают элек-

тронный адрес цитируемого источника.

• Все ссылки на литературные источники печатаются арабскими цифрами 

в квадратных скобках (например, [5]).

• Количество цитируемых работ: в  оригинальных статьях желательно 

не более 20–25 источников, в обзорах литературы – не более 60.

7. Представление в редакцию ранее опубликованных статей не до-

пускается.

8. Все статьи, в том числе подготовленные аспирантами и соискате-

лями ученой степени кандидата наук по результатам собственных иссле-

дований, принимаются к печати бесплатно, в порядке общей очереди.

Статьи, не  соответствующие данным требованиям, к  рас-
смотрению не принимаются.

Все поступающие статьи рецензируются.
Присланные материалы обратно не возвращаются.
Редакция оставляет за собой право на редактирование ста-

тей, представленных к публикации.
Авторы могут присылать свои материалы по адресу: 115478, 

Москва, Каширское шоссе, 24, стр. 15 либо по электронной почте 
на адрес редакции: info@neuromuscular.ru с обязательным указа-
нием названия журнала.
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