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Синдром опсоклонус-миоклонус (ОМС) является редким неврологическим синдромом. Длительное существование неврологических 
симптомов у пациентов без должного проведенного обследования и лечения, ошибки в диагнозе при первичном обращении больных 
свидетельствуют о том, что большинство врачей не осведомлены о данном синдроме и критериях его диагностики. Педиатр, 
который наблюдает ребенка раннего возраста с мозжечковой атаксией, должен знать о том, что это состояние может быть 
проявлением ОМС. С нейробластомой (НБ) ассоциированы 50 % случаев ОМС, развившегося в детском возрасте. Однако до на-
стоящего времени возникают трудности в ранней диагностике этого состояния, определении объема инициального обследования 
и тактики терапии. В данной статье приведен обзор литературы, посвященный различным аспектам патогенеза, диагностики, 
клиники, лечения и прогноза при ОМС. Отдельно рассмотрены вопросы, посвященные ОМС, ассоциированному с НБ.
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Opsoclonus-myoclonus syndrome and neuroblastoma (a review of literature)
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Opsoclonus-myoclonus syndrome (OMS) is a rare neurological disorder. Chronic neurological symptoms in patients, improperly examined and 
treated, and diagnostic errors during their first visit to a doctor suggest that most physicians are unaware of this syndrome and criteria for its diag-
nosis. The pediatrician who follows up an infant with cerebellar ataxia must know that this condition may be a manifestation of OMS. 50 % of 
childhood-onset OMS cases are associated with neuroblastoma (NB). However, to date difficulties have emerged in the early diagnosis of this 
condition and in the determination of initial examination scope and therapy policy. This paper reviews the literature on different aspects of the 
pathogenesis, diagnosis, clinical presentation, treatment, and prognosis of OMS. The issues of NB-associated OMS are considered separately.
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введение
Опсоклонус-миоклонус синдром (ОМС) (табл. 1), 

известный под синонимами «синдром танцующих 
глаз» и «энцефалопатия Кинсбурна», характеризуется 
3 основными симптомами: опсоклонус (совместные 
быстрые, нерегулярные и неравномерные по амплиту-
де движения глазных яблок, обычно в горизонтальной 
плоскости, наиболее выраженные в начале фиксации 
взгляда), миоклонус (подергивания неэпилептическо-
го характера, которые захватывают туловище, конеч-
ности и лицо) и атаксия. Эти симптомы часто ассоци-
ированы с поведенческими нарушениями (например, 
раздражительностью, плаксивостью, вплоть до прояв-
лений аутоагрессии и агрессии по отношению к роди-
телям), нарушением сна и когнитивными расстрой-
ствами.

История вопроса
Впервые синдром, включающий в себя мозжечко-

вую атаксию, странные движения глаз и подергива-
ния мышц, был описан в 1962 г. детским неврологом 
M. Кinsbourne и назван «миоклоническая энцефалопа-

тия младенчества» (МЭМ) (Myoclonic Encephalopathy of 
Infancy, MEI) [1]. В течение последующих 5 лет многие 
подобные клинические случаи обозначались термином 
«синдром танцующих глаз», «синдром танцующих ног», 
«синдром Кинсбурна» и ОМС. Однако в сообщении 
M. Kinsbourne не описывалось связи данного синдрома 
с НБ. Ассоциация между НБ и МЭМ была описана 
позднее в 1968 г. G. E. Solomon и A. M. Chutorian [2].

Таблица 1. ОМС

Ключевые определения

ОМС в 50 % случаев ассоциируется с нейробластомой (НБ) 

НБ с сочетании с ОМС имеет благоприятные характеристики 
опухоли и благоприятный прогноз

Компьютерная томография (КТ) / магнитно-резонансная 
 томография (МРТ) являются ведущими методами в выявлении 
НБ в сочетании ОМС

У 70 % пациентов, несмотря на проводимое лечение, 
 сохраняется неврологический дефицит
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Эпидемиология и этиология
Изучение эпидемиологии ОМС представляет зна-

чительные трудности и обусловлено как редкостью 
данной патологии, так и сложностями диагностики. 
Частота встречаемости ОМС, по данным популяцион-
ного исследования в Великобритании, составляет 0,018 
на 100 тыс. населения всех возрастных групп [3]. Наи-
более часто данный синдром встречается у детей в воз-
растной группе 1–3 года, медиана возраста на момент 
появления первых симптомов составляет 18 мес [3]. 
Описаны случаи развития ОМС во взрослой популя-
ции. При этом, в отличие от детей, в этиологическом 
плане в данной возрастной группе большую роль игра-
ют инфекционные агенты и такие виды злокачествен-
ных новообразований (ЗНО), как рак легкого и рак 
молочной железы [4–8].

У детей в зависимости от этиологии ОМС подраз-
деляют на паранеопластический, параинфекционный 
и идиопатический.

ОМС, так же как мозжечковая дегенерация и эн-
цефалиты, может относиться к паранеопластическим 
неврологическим проявлениям у пациентов со ЗНО. 
Частоту встречаемости этих синдромов оценить доволь-
но сложно. По данным некоторых авторов, она состав-
ляет около 1 случая на 10 000 пациентов со ЗНО [9]. 
ОМС в детской популяции наиболее часто является 
паранеопластическим процессом (ПНП), ассоцииро-
ванным с нейрогенными опухолями (НБ, ганглионей-
робластома, ганглионейрома), реже с другими видами 
новообразований (тератома, лимфома Ходжкина, ге-
патобластома) [10, 11]. По данным M. Pranzatelli, у па-
циентов с ОМС НБ выявляется в 50–80 % случаев [12]. 
Однако, в связи с редкостью и малоизученностью син-
дрома, другие авторы предполагают более широкий 
диапазон встречаемости НБ при ОМС (2–90 % случа-
ев) [13]. Данное предположение связано с известным 
фактом о возможной спонтанной регрессии НБ, что мо-
жет затруднить постановку этиологического диагноза, 
или, напротив, со сложностью в ряде случаев диагности-
ческого поиска опухоли. Причинами последнего обсто-
ятельства могло быть неполное проведение обследова-
ния. Пациентам с ОМС в ряде случаев не проводились 
КТ и МРТ грудных и брюшных полостей, а заключение 
об отсут ствии опухоли основывалось на отрицательных 
результатах сцинтиграфии с метайодбензилгуаниди-
ном (МЙБГ) и данных рентгенологического исследо-
вания, т. е. методов, которые являются недостаточно 
чувствительными для выявления опухоли малого раз-
мера [14]. Важность адекватного обследования паци-
ентов и совершенствование диагностических возмож-
ностей, направленных на выявление нейрогенной 
опухоли, подчеркивается данными, полученными учены-
ми в Великобритании. Частота выявления нейрогенных 
опухолей при ОМС у детей повысилась с 0 и 8,2 % в 60-х 
и 70-х годах XX века до 42,9 % в настоящее время [15].

Другой возможной этиологической причиной ОМС 
в детской популяции являются инфекции (пост- или 
параинфекционный процесс). В качестве этиологиче-
ских агентов, ответственных за развитие ОМС, рас-
сматриваются вирус Эпштейна–Барр, вирус Коксаки, 
герпесвирус 6-го типа, вирус гепатита С. Однако нали-
чие персистенции вируса не исключает наличия опухо-
левого процесса и требует дополнительного обследова-
ния, направленного на поиск опухоли, амбулаторного 
наблюдения у онколога каждые 6 мес в течение 4 лет 
от начала появления первых неврологических наруше-
ний [3, 14, 16]. Иногда этиология остается не выявлен-
ной, в этих случаях речь идет об идиопатической фор-
ме ОМС.

Патогенез
Клинические особенности течения ОМС и резуль-

таты исследований, направленных на понимание па-
тогенетических механизмов, лежащих в основе заболе-
вания, указывают на аутоиммунную природу процесса. 
Частота аутоиммунных заболеваний, таких как аутоим-
мунные поражения щитовидной железы и ревматиче-
ские болезни, у родственников пациентов с ОМС зна-
чительно выше, чем в контрольной группе (15 % против 
2 %) [17]. Кроме того, показана ассоциация ОМС с оп-
ределенными антигенами главного комплекса гисто-
совместимости II класса (локус DRB1 01). Данные 
факты указывают на генетическую предрасположен-
ность к развитию ОМС [18, 19].

В основе развития ОМС у больных со ЗНО лежит 
противоопухолевый иммунный ответ, направленный 
против опухоль-ассоциированных антигенов (ОАА) 
с перекрестной реактивностью в отношении структур 
центральной нервной системы (ЦНС). Как и при дру-
гих видах паранеопластических синдромов, сопровож-
дающихся поражением ЦНС, активация иммунной 
системы в ответ на наличие ОАА влечет за собой целую 
серию событий: 1) апоптоз опухолевых клеток; 2) про-
цессинг апоптотических клеток дендритными клетка-
ми с последующей миграцией последних в лимфати-
ческие узлы; 3) активация CD4+ и CD8+ Т-лимфоцитов; 
4) проникновение активированных CD8+ Т-лимфоци-
тов через гематоэнцефалический барьер, повреждение 
нормальных нейронов, экспрессирующих некоторые 
антигены, общие с клетками опухоли. Результатом по-
следних событий является развитие нейродегенератив-
ных изменений и клиники ПНП.

Роль иммунологических механизмов при ОМС, 
ассоциированном с НБ, подтверждается гистологичес-
кой картиной опухоли в виде выраженной лимфоци-
тарной инфильтрации и наличия лимфоидных фолли-
кулов. Следует отметить, что в патогенезе ОМС играет 
роль как гуморальное, так и клеточное звено иммуни-
тета. Роль В-клеточного иммунного механизма дока-
зана клиническими исследованиями, показавшими 
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экспансию В-лимфоцитов в спинномозговой жидкос-
ти (СМЖ) у пациентов с ОМС и способность клеток 
НБ продуцировать фактор активации В-клеток (B-cell 
activating factor, BAFF) и некоторые хемокины [20, 21].

В последние годы подтверждаются данные о том, 
что инфильтрация ткани опухоли лимфоидными клет-
ками основана на способности клеток НБ продуциро-
вать хемокины. Хемокины – протеины с низкой моле-
кулярной массой, которые связываются с родственным 
рецептором, вызывают клеточный ответ, в частности 
лимфоидную миграцию и активацию. L. Raffaghello et al. 
продемонстрировали, что хемокины CCR7, CXCR4 
и CXCR5 и их лиганды экспрессируются как на опухо-
левых клетках, так и на опухоль-инфильтрирующих 
лимфоцитах [22]. Также показано, что хемокины игра-
ют ключевую роль в механизмах экспансии В-клеток 
в СМЖ. Фактор, активирующий В-клетки (BAFF), 
представляет собой ключевую молекулу, ответственную 
за выживание В-клеток. V. Fühlhuber et al. показали вы-
сокое соотношение BAFF в СМЖ у пациентов с ОМС 
и пациентов с воспалительными поражениями ЦНС [23]. 
Однако в отличие от пациентов с воспалительными 
поражениями больные с ОМС не имели повреждения 
гематоэнцефалического барьера, что указывает на то, 
что он мог быть секретирован в спинномозговом ка-
нале. По-видимому, BAFF может секретироваться 
и клетками НБ, и глиальными клетками. Эти данные 
подтверждены и другими исследовательскими груп-
пами [24].

Также есть данные, указывающие на участие Т-
клеточного звена в механизме развития ОМС. Наряду 
с экспансией В-клеток отмечается повышение гам-
ма / дельта Т-клеточных субпопуляций и активация 
CD8+ Т-лимфоцитов в СМЖ [25].

Различные нейрональные ядерные антитела (АТ) 
были выявлены при опухолях, сопровождающихся 
ПНП. К данным АТ относятся анти-Hu АТ при мелко-
клеточном раке легкого, анти-Ri АТ при раке молоч-
ной железы, анти-Yo АТ при раке молочной железы 
и яичников [26, 27]. Несмотря на постулируемую ауто-
иммунную природу процесса у детей с ОМС, данные 
о частоте встречаемости антинейрональных АТ в дет-
ской популяции значительно разнятся. В одном из ис-
следований анти-Hu АТ выявлялись у 4 % детей с НБ 
и ОМС [28]. E. Rudnick et al. показали наличие анти-
нейрональных анти-Hu АТ у 81 % больных с ОМС. 
Причем титр АТ не коррелировал с тяжестью клини-
ческого течения неврологических расстройств и с от-
ветом на терапию [29]. Описано присутствие в сыво-
ротке больных антинейрональных АТ классов IgG 
и IgM, АТ к нейрофиламентам. Выработанные АТ пе-
рекрестно реагируют с опухолевыми клетками и здо-
ровыми нейрональными клетками, вызывая неврологи-
ческие нарушения у пациентов с ОМС и ЗНО [27, 30, 31]. 
Наиболее часто у детей с ОМС действие АТ направле-

но против цитоплазматических антигенов клеток Пур-
кинье мозжечка. В настоящее время используются 
различные методики для выявления АТ (серологиче-
ский анализ, флоуцитометрия) при ОМС у детей, од-
нако значительные различия в частоте встречаемости 
данных АТ не позволяют использовать их определение 
как рутинную методику диагностики данного ПНП.

Основные теории понимания патогенеза ОМС лег-
ли в основу терапевтических протоколов, которые бу-
дут рассмотрены ниже.

Особенности нейрогенных опухолей,  
сопровождающихся синдромом опсоклонус-миоклонус
НБ является опухолью, которая по сравнению с дру-

гими видами ЗНО наиболее часто сопровождается раз-
витием ПНП. Частота ОМС при НБ достигает 2–4 % [32]. 
Наиболее часто ОМС встречается при локализованных 
стадиях НБ (табл. 2). Опухолевые массы обычно лока-
лизованы в забрюшинном пространстве и средостении 
[33]. Как правило, это небольшие по размеру образо-
вания (в большинстве случаев до 5 см). В 90 % опухоль 
носит неметастатический характер. По всей видимос-
ти, именно выраженность противоопухолевого иммун-
ного ответа организма у пациентов с ОМС определяет 
малые размеры образования и отсутствие метастазов. 
Однако именно такая активность иммунного противо-
опухолевого ответа приводит в данной группе больных 
к развитию тяжелых аутоиммунных нарушений. От-
сутствие обнаружения опухоли при первичной диа-
гностике может быть связано с ее регрессией к момен-
ту проведения диагностического поиска [34].

Таблица 2. ОМС и НБ

Характеристики опухоли
Особенности при ОМС (встре-

чающиеся наиболее часто) 

Локализация опухоли Забрюшинное пространство

Стадия I и II

Наличие отдаленных метастазов Отсутствуют

Гистологический тип опухоли Ганглионейробластома

Прогностическая группа 
по INPC

Благоприятная

Статус гена MYCN Отсутствие амплификации

Средняя продолжительность периода от момента по-
явления клинических симптомов до постановки диагноза 
по разным данным составляет несколько месяцев. Описан 
случай обнаружения ганглионейробластома через 3 года 
от начала первых клинических проявлений ОМС [35].

Чаще встречаются дифференцированные гисто-
логические варианты НБ (ганглиоНБ). Большинство 
случаев относится к прогностически благоприятной 
группе по международной гистологической классифи-
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кации НБ (International Neuroblastoma Pathology Classi-
fication (the Shimada system)). Диффузная и обширная 
лимфоцитарная инфильтрация с лимфоидными фол-
ликулами является характерной гистологической осо-
бенностью НБ с ОМС [36]. В большинстве своем опи-
сано отсутствие неблагоприятных цитогенетических 
маркеров (амплификации гена MYCN) при данной па-
тологии. Описаны лишь единичные случаи MYCN-по-
зитивной НБ в сочетании с ОМС, все эти пациенты 
имели неблагоприятный прогноз, что подчеркивает 
влияние неблагоприятных цитогенетических измене-
ний на прогноз заболевания вне зависимости от других 
факторов [37]. В этом же исследовании было показано, 
что гиперплоидия при НБ и ОМС не всегда ассоции-
рована с хорошим прогнозом.

НБ в сочетании с ОМС чаще метаболически низ-
коактивная опухоль. Повышение уровня метаболитов 
катехоламинов в моче отмечается в небольшом про-
центе случаев. МЙБГ – фармакологический аналог 
норадреналина и гуанидина, конкурирует с биогенны-
ми аминами за процесс поглощения и хранения в ад-
ренергических и хромаффинных тканях. Специфич-
ность и чувствительность сцинтиграфии МЙБГ 
при НБ составляет около 76 % при I и II стадии забо-
левания, при сочетании НБ и ОМС этот процент мо-
жет быть еще ниже [38]. Данные особенности необхо-
димо учитывать при проведении диагностического 
поиска у больных с ОМС. Рентгенографии, ультразву-
кового исследования, сцинтиграфии с МЙБГ иногда 
бывает недостаточно для обнаружения опухоли. КТ 
и МРТ (головы, шеи, грудной клетки, брюшной полос-
ти и малого таза) у пациентов с синдромом ОМС игра-
ют более значимую роль для обнаружения опухолевых 
масс.

В клинической картине классическим является 
проявление всех 3 составляющих (миоклонус, опсокло-
нус, атаксия) на момент дебюта заболевания, и тогда 
диагноз не вызывает сомнения. В 38 % случаев у паци-
ентов с НБ на момент презентации может быть выра-
жено проявление только 1 или 2 симптомов. Степень 
выраженности неврологических изменений на началь-
ном этапе одинакова у пациентов с ОМС в сочетании 
с НБ и без НБ. Только в одном исследовании было по-
казано, что неврологические изменения были более 
выражены у пациентов с ОМС и НБ [39]. В редких слу-
чаях ОМС развивается у больных с ранее верифициро-
ванным диагнозом НБ. Описан случай развития ОМС 
у пациента с 4S стадией НБ, локализованной в области 
шеи, после 6 курсов полихимиотерапии [40].

Традиционно лечение НБ в сочетании с ОМС, как 
правило, хирургическое ввиду локализованной стадии 
заболевания. Проведение химиотерапии (ХТ) показано 
в редких случаях.

Лечение ОМС при НБ такое же, как при ОМС без 
НБ, и включает в себя кортикостероиды, внутривенные 

иммуноглобулины (ВВИГ), циклофосфамид, ритукси-
маб. Большинство (более 70 %) пациентов отвечают 
уже на начальный этап лечения кортикостероидами [29].

Прогноз ЗНО для пациентов с НБ и ОМС хороший, 
и 3-летняя общая выживаемость достигает 90 % при 
всех стадиях НБ [41–43]. Было высказано предполо-
жение, что ХТ может улучшить прогноз у части паци-
ентов со стороны неврологического статуса. В одном 
из исследований у 6 из 9 пациентов, которые получали 
ХТ, был отмечен полный регресс неврологической 
симптоматики [41]. Неврологический ответ у пациен-
тов с распространенными стадиями заболевания был 
также несколько лучше, возможно, это было связано 
с проведением ХТ у этой группы больных. Однако по-
ка неясно, влияет ли на неврологический ответ назна-
чение ХТ или это следствие более низкого аутоиммун-
ного компонента у пациентов с распространенными 
стадиями НБ. Несмотря на проводимую терапию, 
у 70 % пациентов остаются неврологические измене-
ния в виде расстройств координации, речи, движения 
глазных яблок, поведения [43].

Клиническая картина и диагностика
Неврологическое расстройство можно охарактери-

зовать как ОМС в случае наличия хотя бы 3 из 4 при-
знаков: опсоклонус, миоклонус / атаксия, нарушение 
поведения и / или нарушение сна и НБ. Обнаружение 
опухоли позволяет окончательно верифицировать диа-
гноз. По данным наблюдений многих авторов, клини-
ческая картина ОМС у детей развивалась постепенно 
и в основном была схожей. Сначала появлялось нару-
шение походки вплоть до абазии, тремор рук, тела, 
дизартрия, вся симптоматика сопровождалась наруше-
нием сна и поведения. Опсоклонус глазных яблок при-
соединялся практически как последний из составляю-
щих симптомов.

Опсоклонус (или миоклония взора) – разновид-
ность нистагма, а именно – возвратно-поступательный 
нистагм. Его отличие от других видов нистагма: спон-
танные, группированные, неритмичные, конъюгиро-
ванные движения с различной скоростью, нерегуляр-
ные повороты глазного яблока в стороны, указывает 
на поражение мозжечка и его стволовых связей [44]. 
Нет привязанности нистагма в одну сторону, что в со-
четании с отсутствием четкой латерализации нарушен-
ных координаторных проб и атаксии указывает на диф-
фузное поражение мозжечка. Но, как упоминалось выше, 
опсоклонус в начале заболевания может отсутствовать. 
Поэтому врачу-неврологу всех детей с атаксией, нару-
шением походки и расстройством поведения следует 
наблюдать и осматривать в динамике на возможное 
появление опсоклонуса и для уточнения природы за-
болевания. Т. Herman et al. описали случай острой моз-
жечковой атаксии, ассоциированной с НБ. Авторы 
рассматривали данный случай как нетипичный ОМС, 
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так как отсутствовал опсоклонус глазных яблок [45]. 
Известный французский детский невролог J. Aicardi 
рекомендовал всем пациентам с длительной мозжеч-
ковой атаксией неустановленной этиологии предпола-
гать наличие НБ [46].

Основным стандартом в постановке диагноза ОМС 
является грамотно проведенное неврологическое ис-
следование и правильный топический диагноз. Оцен-
ку выраженности неврологического расстройства, 
как первоначальную, так и на фоне терапии, проводят 
по специальным шкалам.

Первая шкала, разработанная M. Pranzatelli, состо-
ит из 12 неврологических симптомов ОМС (1-й и 2-й 
симптом – шаткость походки, 3-й и 4-й – туловищная 
атаксия, 5-й – неустойчиво сидит, 6-й – плохая верти-
кализация, 7, 8, 9-й – работа рук, 10-й и 11-й – опсо-
клонус, 12-й – дизартрия), каждый симптом оценива-
ется в баллах от 0 до 3. По результатам суммы баллов 
устанавливается степень тяжести ОМС (0 – норма, 
0–14 – легкая, 15–24 – средняя, 25 и более – тяжелая 
степень) [47].

Вторая шкала оценивает 5 параметров (стабиль-
ность туловища, походку, функцию рук, опсоклонус 
и нарушение поведения) от 0 до 3 баллов (разработана 
K. K. Matthay) [48]. Рекомендуется всем пациентам 
проводить оценку по 2 шкалам.

Течение ОМС длительное (месяцы, годы) и вол-
нообразное. На фоне иммуносупрессивной терапии 
наблюдается регрессия симптомов. Хотя рецидив не-
врологических нарушений может вызвать интеркур-
рентная респираторная инфекция, снижение дозы 
стероидов. Любой дополнительный стрессовый фактор 
(даже прорезывание зубов, как естественный процесс) 
также ухудшает неврологическую картину.

Дифференциальный диагноз проводится с целым 
рядом других заболеваний. В первую очередь необходи-
мо исключать патологию мозжечка и ствола головного 
мозга (опухоль, сосудистую патологию, рассеянный скле-
роз, травму). Не стоит забывать о такой распространен-
ной детской неврологической патологии, как эпилепсия.

При клинически доказанном ОМС необходимо 
установить этиологический диагноз. Стандартом явля-
ется проведение обследования, включающего в себя 
общеклинические исследования (гемограмма, биохи-
мический анализ крови и т. д.), МРТ головного мозга, 
электроэнцефалограмму. Комплекс исследований, на-
правленный на поиск опухоли, включает в себя прове-
дение МРТ / КТ грудной клетки, шеи, брюшной полос-
ти, малого таза, сцинтиграфии с МЙБГ, определение 
уровня метаболитов катехоламинов в моче, онкомар-
керов (ферритин, нейронспецифическая енолаза, аль-
фа-фетопротеин, хорионический гонадотропин). Для 
исключения инфекционной природы синдрома про-
водится исследование крови на вирусы (полимеразная 
цепная реакция вирусов герпеса 6-го типа, Эпштейна–

Барр, цитомегаловируса и др.). Важным является про-
ведение инициального исследования крови и ликвора 
методом проточной цитометрии на количество СD20 
и CD19 лимфоцитов. Также это необходимо для пос-
ледующей оценки динамики заболевания и контроля 
терапии.

Терапия
Учитывая иммунный характер развития ОМС, ос-

новой терапии является применение иммуносупрес-
сивных препаратов. «Золотым стандартом» является 
использование глюкокортикостероидов или адрено-
кортикотропного гормона. Возможен пероральный прием 
стандартных доз или внутривенное введение высоких 
доз (так называемая «пульс-терапия») глюкокортико-
стероидов. В настоящее время не показано преимуще-
ства между глюкокортикостероидами и адренокорти-
котропным гормоном в лечении ОМС [49, 50]. Ввиду 
большой частоты развития рецидивов при отмене гор-
мональной терапии длительность ее может составлять 
несколько лет с высокой вероятностью развития по-
бочных эффектов (гипертонии, ожирения, остеопороза 
и т. д.) [34, 39].

Неудовлетворительные результаты лечения, воз-
врат симптомов после отмены гормональной терапии, 
наличие выраженных побочных эффектов привели 
к включению в схемы лечения других иммуносупрес-
сивных препаратов.

ВВИГ в терапии ОМС применяются самостоятель-
но или в сочетании со стероидами. В ряде работ был 
отмечен неврологический ответ на терапию после 
ВВИГ [51, 52]. Также было показано улучшение невро-
логической симптоматики при добавлении к стандарт-
ной терапии кортикостероидами циклофосфамида [53].

В настоящее время в разных странах нет единого 
подхода к терапии ОМС. В Европе используется ступен-
чатая терапия с пошаговой интенсификацией лечения, 
начиная с пульс-терапии дексаметазоном и добавления 
циклофосфамида и ритуксимаба у пациентов с недоста-
точно выраженным неврологическим ответом [54].

Детской онкологической группой (Childrenʼs Onco-
logy Group, COG) в США проводится рандомизиро-
ванное исследование III фазы, основной целью кото-
рого является определение роли ВВИГ в лечении ОМС 
у пациентов с НБ. Протокол включает в себя исполь-
зование преднизолона и циклофосфамида с или без до-
бавления ВВИГ [55].

Другая американская группа под руководством 
M. Pranzatelli определила роль активированных В-лим-
фоцитов в цереброспинальной жидкости пациентов 
с идиопатическим ОМС или в связи с НБ [56]. Данные 
результаты явились обоснованием целесообразности 
применения в дополнение к адренокортикотропному 
гормону и ВВИГ анти-CD20 моноклональных АТ (ри-
туксимаб).
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В настоящее время также проводятся клинические 
испытания II–III фазы человеческого анти-CD20 мо-
ноклонального АТ Ofatumumab, которое может ис-
пользоваться у пациентов с аллергическими реакциями 
на ритуксимаб [35].

Если части пациентов может потребоваться агрес-
сивная и длительная терапия, то у других детей ответ 
может быть получен при использовании монотерапии. 
Поэтому выбор лечебной тактики должен быть обос-
нован и направлен на достижение клинического не-
врологического улучшения в сочетании с попыткой 
минимизировать побочные эффекты от проводимого 
лечения. И всегда это должно быть сочетание лекарс-
твенной терапии с другими методами лечения, такими 
как физиотерапия, лечебная физкультура, логопедия, 
психотерапия и индивидуальное обучение.

Прогноз
Функциональное значение мозжечка выходит за 

пределы регулирования координации движений, он 
прямо или опосредованно влияет на систему воспри-
ятия и другие высшие психические функции. В дет-
ском возрасте при максимально активной обучающей 
функции мозжечка его координирующие и баланси-
рующие функции еще не сформированы, отчасти по-
этому при его патологии (как, например, ОМС, ано-
малии развития) у детей отмечаются более заметные 
сенсорные и психические феномены, в том числе ког-
нитивные нарушения, по сравнению со значительно 
менее выраженными и постоянными нарушениями 
координации движений [57]. В связи с этим, в отличие 
от исхода НБ, ассоциированной с ОМС, исход самого 
паранеопластического синдрома неблагоприятный. От 70 
до 90 % де тей имеют стойкую инвалидность, главным 
образом за счет когнитивных нарушений, атаксии, рас-
стройств поведения и нарушений экспрессивной и ре-
цептивной речи, тремора. Реже наблюдаются страбизм, 
обсессивно-компульсивные расстройства [58]. Боль-
шой процент детей страдает расстройствами сна, вклю-
чая бессонницу и ночные пробуждения. Поведенческие 
проблемы включают депрессию, дефицит внимания, 

гиперактивность, атаки ярости и агрессии. При опросе 
родителей о самой значительной проблеме на их взгляд 
большинство ответило (в порядке убывания значимо-
сти) так – атаксия, нарушение речи, проблемы с пове-
дением, проблемы в понимании устной речи [13]. Сумми-
руя все вышесказанное, большинство пациентов с ОМС 
имеют серьезные неврологические проблемы в будущем, 
несмотря на проводимые современные схемы терапии. 
Все они нуждаются в реабилитационных мероприяти-
ях, специализированном обучении в дальнейшем.

выводы
Суммируя все вышесказанное, пациенты с ОМС 

скорее будут замечены врачом из-за неврологической 
симптоматики, а не из-за клинических проявлений 
опухоли (НБ). Однако должны быть применены все 
указанные диагностические мероприятия для выявле-
ния причины заболевания (опухоли). Из-за редкости 
этого синдрома мультидисциплинарное и международ-
ное сотрудничество будет очень полезно для стандар-
тизации диагностики и лечения и направлено на улуч-
шение неврологического ответа и качества жизни 
данной категории больных.

В конце нашей статьи мы выносим на обсуждение 
несколько вопросов, которые могут вызвать дискуссию 
на страницах нашего журнала. Возможно, кто-то захо-
чет поделиться своим опытом в ведении больных 
с ОМС и НБ или описанием клинических случаев это-
го редкого синдрома (табл. 3). Совместная работа не-
обходима нам для объединения усилий, направленных 
на изучение и лечение ОМС и других ПНП, и создания 
мультицентровой группы по ведению больных с ОМС 
и НБ.

Таблица 3. Вопросы для обсуждения

Кто наблюдает и проводит лечение ребенка с ОМС и НБ?

Протокол лечения ОМС

Объем, длительность и место проведения реабилитационных 
мероприятий
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