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Миастения (Myasthenia gravis pseudoparalytica, синдром 
Erb–Oppenheim–Goldflam) – тяжелое нервно-мышечное за-
болевание, характеризующееся патологическим истоще-
нием произвольной мускулатуры, связанное с нарушением 
иммунных механизмов, отрицательно влияющее на нервно-
мышечную передачу [5].

Наиболее часто используемая классификация миастении 
была предложена K. Osserman в 1958 г.:

группа I – глазная форма миастении (15%);
группа IIA – умеренно выраженная генерализованная 

форма миастении с высокой чувствительностью к ингибито-
рам холинэстеразы (30%);

группа IIB – выраженная генерализованная форма миа-
стении (25%);

группа III – острая миастения с молниеносным течени-
ем, низкой чувствительностью к ингибиторам холинэстера-
зы, частыми кризами, бульбарным параличом и дыхательной 
недостаточностью, с высокой частотой тимомы и нередким 
летальным исходом (15%);

группа IV – хроническая тяжелая генерализованная фор-
ма миастении, которая, как правило, развивается в результате 
прогрессирования умеренно выраженной формы (10%).

Также существует классификация заболевания в зависи-
мости от возраста возникновения.

1. Миастения новорожденных (неонатальная) – это 
преходящее состояние, которое наблюдается у 10–20% детей, 
рожденных от матерей, страдающих миастенией. Это состоя-
ние следует отличать от врожденной миастении – самой ред-
кой формы, обусловленной генетически детерминированным 
дефектом нервно-мышечных синапсов, при которой прогноз 
болезни крайне неблагоприятный.

2. Юношеская (ювенильная) миастения – в 75% слу-
чаев заболевание начинается в возрасте старше 10 лет. Чаще 
всего встречается поражение глазных мышц, дыхательные 
нарушения – у 40%. Может наблюдаться острое молниенос-
ное течение заболевания в возрасте 2–10 лет. Без своевре-
менной диагностики и тщательного лечения прогноз небла-
гоприятный.

3. Миастения взрослых – локальная (глазная) и генера-
лизованная.

Патологические изменения в вилочковой железе обна-
руживаются у 70–90% больных миастенией [6, 45], исходя 
из чего авторы классифицируют миастению по виду патоло-
гии тимуса (тимома, гиперплазия тимуса, атрофия тимуса) и 
HLA-ассоциации [17, 32, 59]. Примерно у 70% больных миа-
стенией без тимомы выявляется гиперплазия вилочковой же-
лезы, особенно у молодых [15, 27, 61]. Гиперплазия вилочко-
вой железы чаще обнаруживается у женщин моложе 40 лет, 
причем эффективность тимэктомии в этой группе больных, 
по данным некоторых авторов, приближается к 100% [7, 14]. 
У детей и подростков в основном обнаруживается жировая 
инволюция тимуса.

Достижения современной науки в области иммунологии 
утвердили мнение о том, что в патогенезе миастении осново-
полагающим фактором являются аутоиммунные механизмы 
[11, 48] и вилочковая железа играет далеко не второстепен-
ную роль в развитии заболевания [2]. Первые представле-
ния о роли вилочковой железы в развитии этого заболевания 
стали очевидны еще в начале прошлого века, когда появи-
лись первые сообщения о радикальном эффекте тимэктомии 
[1, 34]. в 1967 г. A. Strauss и P. Kemp [54] доказали наличие 
аутоантител к элементам поперечнополосатой мускулатуры 
в сыворотке крови больных миастенией [53]. Дальнейшим 
подтверждением аутоиммунного генеза миастении явилось 
выявление антител к рецепторам ацетилхолина (аХР) пост-
синаптической мембраны [12, 33, 60]. Позже было показано, 
что аХР – основная поражаемая мишень при миастении [57]. 
антитела к аХР обнаруживаются у 89–94% больных генера-
лизованной и у 23–49% больных глазной формой миастении 
[28]. определение концентрации аутоантител в сыворотке 
крови позволяет подтвердить диагноз миастении с вероят-
ностью до 80%, однако, по мнению большинства авторов, 
тяжесть состояния и прогноз течения заболевания никак не 
зависят от титра антител в сыворотке крови [13, 43].

S. Ragheb и R. Lisak (2001) показали, что вилочковая 
железа у больных миастенией содержит увеличенное в не-
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сколько раз количество зрелых T-лимфоцитов и тимических 
B-клеток, которые столь же активно продуцируют антитела 
к аХР, что и периферические B-лимфоциты. По данным ря-
да исследователей, вилочковая железа при миастении вы-
полняет уникальную роль органа первичной иммуногенно-
сти [22, 39].

Многими зарубежными авторами доказано, что тимэкто-
мия в большинстве случаев приводит к уменьшению уровня 
циркулирующих антител к аХР [50]. Ни при каком другом 
аутоиммунном заболевании тимэктомия не дает такого вы-
сокого процента (от 60 до 80%) положительных результатов 
(улучшение или выздоровление), как при миастении [24, 58]. 
Удаление вилочковой железы приводит к мощной иммуносу-
прессии [56], вследствие чего снижается уровень иммуноло-
гически активных гормонов, уменьшается количество цирку-
лирующих антител и ослабляются иммунные реакции.

впервые удаление вилочковой железы у больной с тирео-
токсикозом и миастенией выполнил F. Sauerbruch в 1911 г.  
A. Blalock в 1939 г. произвел удаление тимомы у 20-летней 
больной, отметив в последующем регресс миастенической 
симптоматики. в 1941–1944 гг. A. Blalock провел еще не-
сколько операций у больной миастенией уже без тимомы, 
впервые продемонстрировав продолжительную ремиссию 
после операции у таких пациентов [49]. G. Keynes [34], проа-
нализировав 155 проведенных им тимэктомий, заметил улуч-
шение вплоть до полного выздоровления у больных миасте-
нией без тимомы и периодическое ухудшение течения забо-
левания спустя некоторое время после удаления тимомы.

По современным представлениям, тимэктомия должна 
быть выполнена у большинства пациентов в максимально 
ранний период от начала заболевания (1–3 года) [25, 29], но 
положительного эффекта можно достигнуть и в случае позд-
ней тимэктомии у больных миастенией (через 17 лет от нача-
ла заболевания) [21]. При глазных формах миастении опера-
ция не показана вследствие низкой эффективности. Целесоо-
бразность операции во многом зависит от возраста пациента. 
в основном операция выполняется начиная с пубертатного 
возраста до 60 лет. в этой возрастной группе наблюдается 
наилучший результат от оперативного лечения [3, 20].

основываясь на том, что вилочковая железа играет важ-
нейшую роль в развитии иммунной системы у детей, опера-
тивное лечение при генерализованной миастении этой груп-
пе больных рекомендуется проводить в случае прогрессиро-
вания заболевания или неэффективности консервативного 
лечения.

Предоперационная подготовка во многом предопределяет 
отсутствие интра- и послеоперационных осложнений. анти-
холинэстеразную терапию рекомендовано отменять за 24 ч до 
операции. во время проведения анестезии по возможности 
следует избегать применения миорелаксантов, так как они мо-
гут вызвать продолжительный послеоперационный паралич 
дыхания. После операции часто наблюдается временное уве-
личение мышечной силы, которое может продолжаться в те-
чение нескольких дней. в этот период пациенты могут умень-
шить дозу ацетилхолинэстеразных препаратов более чем на 
25% от дозы, принимаемой до операции [4, 54, 55].

Удаление одной только вилочковой железы через стерно-
томический доступ считалось рациональным хирургическим 
лечением миастении до того времени как A. Jaretski и соавт. 
[30] продемонстрировали, что эктопированная ткань вилоч-
ковой железы встречается в различных отделах средостения 
и шеи. Поэтому было предложено удаление помимо всей 
ткани вилочковой железы также участков возможного рас-
положения аберрантных долек железы. Для выполнения вы-
шеуказанного объема операции важно выбрать адекватный 
оперативный доступ, который дает возможность широкой 
ревизии и наименее травматичен [19, 26].

Улучшения после тимэктомии в большинстве случаев от-
мечаются через 6–12 мес, а у некоторых пациентов в более 
поздние сроки [35, 40, 45]. 70–80% пациентов с началом миа-

стении до 40 лет и без тимомы имеют в конечном итоге улуч-
шение после операции. особенно высока эффективность 
операций у женщин до 40 лет с гиперплазией вилочковой 
железы [3, 41].

По данным проведенных исследований, тяжелые миасте-
нические кризы встречались у прошедших хирургическое 
лечение больных в 32% случаев, тогда как у неоперирован-
ных пациентов в 68% случаев [3]. Таким образом, становится 
ясно, что ведущая роль в развитии миастении принадлежит 
вилочковой железе и ее удаление является рациональным и 
эффективным подходом к лечению генерализованных форм 
миастении как у взрослых, так и у детей [37].

Традиционные хирургические доступы для выполне-
ния операций на вилочковой железе

анатомические особенности расположения вилочковой 
железы в грудной полости и необходимость выполнения опе-
рации в полном объеме делали неизбежными использование 
очень травматичных доступов.

До внедрения в широкую практику эндохирургических 
технологий для операций на органах переднего средостения, 
и в частности на вилочковой железе, были предложены сле-
дующие доступы:

Трансстернальный
а) поперечная стернотомия;
б) полная продольная стернотомия;
в) частичная продольная стернотомия;
г) частичная продольная стернотомия, дополненная цер-

викальным разрезом;
д) продольная стернотомия с резекцией мечевидного от-

ростка;
е) косая неполная стернотомия.
Торакотомный
а) односторонняя (правая или левая) торакотомия;
б) чрездвуплевральный доступ с поперечной стернотомией.
Трансцервикальный (шейный).
По мнению большинства хирургов, для выполнения тим-

эктомии в необходимом объеме наиболее адекватным досту-
пом считается частичная срединная стернотомия, которая 
при необходимости может быть дополнена цервикальным 
доступом для облегчения удаления верхних рогов вилочко-
вой железы [10].

к сожалению, данный доступ является очень травматич-
ным, послеоперационный период, как правило, протекает тя-
жело и в раннем послеоперационном периоде наблюдается 
большой процент гнойных осложнений [31, 38, 44]. суще-
ственным недостатком данного доступа является наличие 
большого и грубого послеоперационного рубца. в настоящее 
время торакотомные доступы для тимэктомии при миастении 
не используются ввиду их травматичности и необходимости 
резекции одного или нескольких ребер [1, 62].

в зарубежной литературе часто встречаются сообщения 
об использовании трансцервикального (шейного) доступа 
[18, 23, 42, 52]. Послеоперационные результаты описаны в 
табл. 1. в большинстве случаев при желании обеспечить не-
обходимую радикальность оперативного вмешательства воз-
никают трудности из-за небольших размеров операционного 
поля и высокого риска повреждения крупных сосудов.

Таким образом, из применяющихся на практике тради-
ционных хирургических доступов для удаления вилочковой 
железы наиболее адекватным в плане обеспечения радикаль-
ности операции, безопасности и удобства выполнения явля-
ется стернотомия. однако высокая травматичность доступа, 
тяжело переносимый послеоперационный период, высокий 
процент осложнений в раннем послеоперационном периоде 
и плохой косметический эффект являются существенными 
недостатками вышеуказанного доступа.

Эндохирургические доступы для выполнения опера-
ций на вилочковой железе

во многих публикациях показано, что операционная трав-
ма как фактор агрессии может отрицательно влиять на течение 
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спечения максимальной радикальности вмешательства [16]. 
в большинстве случаев используются 3 или 4 торакопорта 
диаметром от 3 до 10 мм в зависимости от возраста паци-
ента. коагуляция тканей осуществляется с помощью моно-
полярной коагуляции, ультразвукового или радиочастотного 
инструмента или коагуляторов системы Bi-Clamp. сосуды, 
кровоснабжающие вилочковую железу, при невозможно-
сти использования коагуляции ввиду большого диамет- 
ра или нежелательных термических воздействий на ткани 
клипируются при помощи эндоскопических клипапплика-
торов. Диссекция тканей производится атравматичными за-
жимами, диссекторами и с помощью эндохирургического 
тупфера. визуализация тканей осуществляется с помощью 
видеокамеры высокой четкости, которая дает возможность 
сделать адекватную ревизию плевральной полости, оценить 
соотношение структур средостения, обладает возможностью 
10-кратного увеличения, что делает диссекцию тканей более 
прецизионной и уменьшает вероятность оставления эктопи-
рованных долек вилочковой железы, которые не видны не-
вооруженным глазом [67].

в России первую видеоторакоскопическую трансплев-
ральную тимэктомию выполнил а. И. Никитенко с сотруд-
никами в 1999 г. [8], после чего данный метод был внедрен и 
другими авторами (ветшев П. с., Разумовский а. Ю.), кото-
рые занимаются хирургическим лечением больных с генера-
лизованными формами миастении.

Учитывая, что в зарубежной литературе нет четкого разгра-
ничения видеоассистированного трансторакального и видео-
торакоскопического доступов, мы сочли возможным в настоя-
щем обзоре проанализировать их вместе. как свидетельству-
ют данные литературы, представленные в табл. 2, отдаленные 
результаты тимэктомии, выполненной из эндохирургических 
доступов, близки к результатам тимэктомии из традиционных 
доступов. Из представленных данных становится ясно, что 
торакоскопическая тимэктомия обеспечивает радикальность, 
сопоставимую с таковой при традиционной операции.

Преимущества эндохирургических операций в раннем 
послеоперационном периоде очевидны: это минимальная 
травма, благоприятный послеоперационный период, корот-
кие сроки пребывания в стационаре. При торакоскопической 
тимэктомии дегидратационный и охлаждающий эффекты, 

заболевания при генерализованной миастении [9, 36, 47, 63].
в последние годы с развитием малоинвазивной хирургии 

увеличивается количество публикаций о преимуществах эн-
доскопических вмешательств над традиционными как в аб-
доминальной, так и в торакальной хирургии.

с появлением нового эндоскопического инструментария 
малого диаметра эндохирургия получила широкое распро-
странение в детской хирургии. Для удаления вилочковой же-
лезы были предложены следующие тимэктомии:

• видеоассистированная трансторакальная (левосторон-
няя или правосторонняя);

• медиастиноскопическая (супрастернальная или инфра-
стернальная);

• видеоторакоскопическая (левосторонняя или правосто-
ронняя).

Видеоассистированная трансторакальная тимэкто-
мия (ВаТТ). впервые результаты ваТТ были опубликованы  
A. Yim в 1992 г. [65]. Данная операция была попыткой совме-
щения преимуществ открытой и эндоскопической хирургии: 
правосторонняя миниторакотомия (длина разреза 8–10 см) и 
введение дополнительного 10-миллиметрового троакара для 
торакоскопа. Тимэктомия была успешно выполнена при ис-
пользовании эндохирургических и обычных инструментов 
под контролем видеокамеры. отдаленные результаты ваТТ 
доказали ее высокую эффективность, сопоставимую с ре-
зультатами после тимэктомии из стернотомического доступа 
[49, 64]. Несмотря на преимущества данного доступа, отме-
чено, что при выполнении миниторакотомного разреза часто 
происходят переломы одного или даже нескольких ребер. Та-
ким образом, ваТТ является промежуточным этапом от от-
крытой операции к эндохирургической.

Инфрастернальная медиастиноскопическая тимэктомия 
(ИсМТ). операция выполняется под комбинированным эндо-
трахеальным наркозом, при этом не требуется однолегочной 
вентиляции. Пациент на операционном столе находится в по-
ложении на спине. Тотчас под мечевидным отростком выпол-
няется разрез кожи и подкожно-жировой клетчатки до 6 см, 
прямые мышцы живота разводятся, затем резецируется ме-
чевидный отросток. Под внутреннюю поверхность грудины 
подводится плечо инструмента для эндолифтинга, и грудина 
максимально приподнимается, увеличивая оперативное про-
странство в средостении. Эндоскоп с 30о оптикой вводится 
через троакар, расположенный на несколько сантиметров ни-
же операционной раны. обычными хирургическими инстру-
ментами под контролем видеосистемы выполняется выделе-
ние нижних отрогов, тела железы и по возможности верхних 
рогов. в случае, если технические условия не позволяют 
безопасно выделить верхние отроги тимуса, производят не-
большой разрез непосредственно над яремной вырезкой и 
через него выполняют диссекцию верхних рогов.

Преимуществами медиастиноскопического удаления ви-
лочковой железы являются возможность выполнения опера-
ции без однолегочной вентиляции, внеплевральный доступ, 
хорошая визуализация органов переднего средостения. Не-
достатками данного доступа является то, что для безопасно-
го выделения верхних отрогов железы в подавляющем боль-
шинстве случаев приходится дополнять доступ трансцер-
викальным разрезом, повышая тем самым травматичность 
доступа. Резекция мечевидного отростка также является не-
благоприятным фактором в плане травматичности.

Видеоторакоскопическая тимэктомия (ВтТ). втТ под-
разумевает удаление вилочковой железы, используя эндохи-
рургические инструменты, введенные через торакопорты в 
правую или левую плевральную полость [51]. Данная опе-
рация ввиду своей малой травматичности и высокой эффек-
тивности получила наиболее широкое применение в детской 
практике [66].

втТ может выполняться из право- или левостороннего 
доступа [51]. в некоторых зарубежных публикациях отмеча-
ют выполнение операции из билатерального доступа для обе-

Т а б л и ц а  1
Частота полных ремиссий у больных генерализованной 
миастенией при использовании различных доступов для вы-
полнения тимэктомии (по данным обзора Surgery Division of 
Cardiothoracic Surgery Washigton University School of Medicine 
1998–2005 гг.)

авторы вид доступа
Период на-
блюдения, 

лет

Частота 
полных ре-
миссий, %

Papatestas et al., 1981 стернотомия 5,0 24,0

Papatestas et al., 1987 стернотомия 10,0 32,0

Mulder et al., 1989 стернотомия 3,6 36,0

Papatestas et al., 1981 Трансцерви-
кальный

5,0 24,0

DeFilippi et al., 1994 Трансцерви-
кальный

5,0 43,0

Bril et al., 1998 Трансцерви-
кальный

8,4 44,2

Calhoun et al., 1999 Трансцерви-
кальный

5,3 35,0

Jaretski et al., 1988 комбиниро-
ванный

3,3 46,0

Masaoka et al., 1996 комбиниро-
ванный

5,0 45,8
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риск инфицирования, кровопотеря и механическая травма 
выражены значительно меньше, чем при открытых операци-
ях. Также не происходит истощения адаптационных систем 
организма, чем и обусловлено легкое течение раннего после-
операционного периода [46]. Болевой синдром выражен сла-
бо, не возникает необходимости в введении наркотических 
анальгетиков, вследствие чего активизация больных проис-
ходит достаточно быстро, и большинство пациентов сразу 
после операции переводятся в палату интенсивной терапии в 
отделении хирургии, минуя отделение реанимации. Меньшая 
травматизация тканей снижает болевой синдром и сокраща-
ет сроки пребывания больного в стационаре [16, 31, 51]. Так 
как большую часть больных составляют пациенты женского 
пола, косметический эффект также играет важную роль в вы-
боре оперативного доступа. как известно, после эндохирур-
гических вмешательств остаются небольшие слабозаметные 
следы в местах введения торакопортов. При использовании 
эндохирургического инструментария малого диаметра у де-
тей и пациентов молодого возраста послеоперационных руб-
цов практически не остается, а с возрастом они почти исче-
зают вследствие растяжения кожи [16].

Несмотря на то что с каждым днем расширяются показа-
ния к выполнению эндохирургических вмешательств, растет 
количество операций с использованием торакоскопии у де-
тей и доказана эффективность и радикальность метода [68], в 
отечественной литературе очень мало сообщений о выполне-
нии тимэктомии у детей из торакоскопического доступа при 
хирургическом лечении генерализованной миастении. спор-
ными остаются вопросы выбора стороны доступа, поскольку 
разные авторы указывают на преимущества и право- и ле-
восторонних доступов. Это требует проведения дальнейших 
научных изысканий в этой области.

Т а б л и ц а  2
Результаты хирургического лечения больных генерализован-
ной миастенией при использовании различных доступов для 
выполнения тимэктомии

авторы вид доступа

Период 
наблю-
дения, 

лет

Эффекты 
A, B и C 
по схеме 

G. Keynes, 
%

Glinjongol C. et al. стернотомия 14,0 80,0

Petkov R. et al. стернотомия 9,9 77,0

Трансцервикальный

Witoonpanich R. 
et al.

стернотомия 10,0 78,0

Singh R. S. et al. стернотомия 12,0 89,0

Loscertales J. et al. видеоторакоскопиче-
ский

5,0 84,0

Nussbaum M. S. et al. стернотомия 4,3 94,0

Savcenko M. et al. видеоассистированный 10,0 83,0

Wright G. M. et al. видеоассистированный 4,0 88,5

Calhoun R. F. et al. Трансцервикальный 5,3 78,0

Mack M. J. et al. видеоассистированный 2,0 87,9

Uchiyama A. et al. Инфрастернальный 2,0 86,7

Медианоскопический

Agasthian T. видеоассистированный 10,0 80,0

Zielinski M. et al. стернотомия 6,0 77,7

ветшев П. с. и 
соавт.

стернотомия 40,0 93,5

стоногин в. Д. и 
соавт.

стернотомия 35,0 86,8
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Инвагинация кишечника является самым частым видом 
непроходимости в детском возрасте (1,5–4% от 1000 детей), 
занимая 2-е место среди острой хирургической патологии 
органов брюшной полости. Ее относят к смешанной форме 
кишечной непроходимости, в которой сочетаются как обту-
рационный, так и странгуляционный факторы: исходно про-
исходит закупорка кишечника изнутри (обтурация), и лишь 
затем, как правило, через 6–12 ч может присоединяться на-
рушение кровообращения из-за сдавления брыжейки (стран-
гуляция).

По данным различных авторов, инвагинация кишечни-
ка наиболее часто (60–90%) встречается в грудном возрасте 
между 4 мес и 1 годом [2, 4], что во многом обусловлено изме-
нениями пищевого режима, характерного для этого возраста 
(идиопатическая инвагинация как следствие дискоординации 
деятельности кишечника), и только 5% детей этого возраста 
имеют органические причины ее развития. У детей старше  
1 года гораздо чаще отмечаются факторы органической приро-
ды (до 30% случаев среди детей старше 3 лет и в 60% случаев 
у детей старше 5 лет). она развивается вследствие наруше-
ния перистальтики кишечника, а нарушение перистальтики, в 
свою очередь, может быть вызвано наличием в стенке кишки 
органического препятствия в виде удвоения ЖкТ, воспали-
тельного процесса, опухоли (чаще полипа на ножке), диверти-

кула Меккеля. На 1-м месяце жизни инвагинация кишечника 
наблюдается крайне редко [1].

Методом выбора в лечении инвагинации кишечника яв-
ляется консервативная терапия – дезинвагинация, исполь-
зование которой обосновано на ранних сроках развития за-
болевания при эффективности применения около 85–95%. 
однако позднее поступление больных делает применение 
консервативных мероприятий невозможным, требует опера-
тивного лечения с частым формированием кишечных анасто-
мозов на фоне развивающегося грозного осложнения – не-
кроза кишечника [3].

Приводим два клинических случая успешного лечения 
новорожденных с явлениями кишечной инвагинации, при-
чиной возникновения которой явилось наличие дивертикула 
Меккеля.

1. М а л ьч и к  Д . , 24-дневный, поступил в клинику фи-
лиала 26.11.11 с жалобами матери на выраженное вздутие 
живота, рвоту с примесью кишечного содержимого, отсут-
ствие стула, выделение крови со слизью из анального отвер-
стия в обильном количестве, повышение температуры тела, 
беспокойство, вялость.

Из анамнеза известно, что ребенок болен в течение 5 сут, 
заболевание началось с появления простудных явлений, по 
поводу которых больной по месту жительства лечился в дет-


