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С
индром ригидного человека (СРЧ) – заболева<
ние центральной нервной системы (ЦНС), ха<
рактеризующееся прогрессирующей ригиднос<
тью и болезненными мышечными спазмами ак<
сиальной мускулатуры и проксимальных групп

мышц при интактности дистальных групп мышц,  связан<
ное с гиперактивностью двигательных единиц. Термин
"stiff<man syndrome" введен впервые в  1956 г. американски<
ми неврологами  F.P. Moersch  и H.W. Woltman, описавши<
ми 14 пациентов, страдавших напряжением и ригидностью
аксиальной мускулатуры [37]. Впоследствии было установ<
лено, что СРЧ с одинаковой частотой встречается среди
мужчин  и  женщин, в связи с чем термин был заменен на
"stiff<person syndrome". В 1966 г. R.Young выдвинул предпо<
ложение об аутоиммунной природе заболевания [48]. Ан<
титела вырабатываются  против декарбоксилазы глутами<
новой кислоты (ДГК) – фермента, метаболизирующего
глутаминовую кислоту до γ<аминомасляной кислоты
(ГАМК) – одного из основных тормозных медиаторов
ЦНС. 

Антитела к  ДГК выявляются в 60<80% случаев СРЧ [30,
31]. С 1996 года в литературе обсуждается роль антител к
ДГК в случаях СРЧ с мозжечковой симптоматикой [25, 36,
40]. Описываются глазодвигательные расстройства при
СРЧ, также предположительно связанные с наличием ан<
тител к ДГК [10, 23]. 

Представляем собственное наблюдение СРЧ с глазодвига<
тельными и мозжечковыми нарушениями. 

Клиническое наблюдение и результаты специальных 
исследований

Больная  Г., 49 лет, поступила в клинику с жалобами на на<

пряжение и скованность в мышцах шеи, спины, бедер;
двоение предметов в вертикальной плоскости; неустойчи<
вость при ходьбе; нечеткость речи. 

Из анамнеза известно, что примерно за два года до того по<
явились  преходящие эпизоды напряжения и скованности
в мышцах шеи, распространявшиеся на мышцы спины и
бедер. Подобные  эпизоды возникали при ходьбе, длились
несколько минут, регрессировали самостоятельно. Посте<
пенно их длительность и выраженность нарастали, напря<
жение и скованность в мышцах шеи и туловища стали по<
стоянными, что привело к затруднению при подъеме с кро<
вати из положения лежа на спине, стало трудно поднимать<
ся и спускаться по лестнице. Отмечались общая утомляе<
мость и потливость, усиливающиеся при физических и
эмоциональных нагрузках.  

Одновременно с эпизодами напряжения мышц появились
неустойчивость и пошатывание при ходьбе, которые посте<
пенно прогрессировали, что привело к значительному сни<
жению повседневной активности. Пациентка также обра<
тила внимание на замедленность речи, а некоторые звуки и
слова произносила с трудом. В это же время появилось дво<
ение в вертикальной плоскости при взгляде прямо и вверх,
которое исчезало при закрывании одного глаза. 

Наследственный анамнез по материнской линии отягощен
по сердечно<сосудистым заболеваниям. Со стороны отца
наследственность неизвестна. Пациентка имеет двух здо<
ровых дочерей 22 и 27 лет. 

Неврологический статус. Выявляется разностояние глаз<
ных яблок по вертикали при взгляде прямо, замедленность
вертикальных и горизонтальных  саккад. Объем движений
глазных яблок ограничен за счет недоведения правого глаз<
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ного яблока вверх. Отмечается  отклонение  левого глазно<
го яблока кнаружи при взгляде вверх. Нарушение конвер<
генции за счет отставания левого глаза. При движении глаз
возникает вертикальный нистагм, амплитуда которого уве<
личивается при взгляде вверх. Глоточные рефлексы – жи<
вые, симметричные. Отмечается хоботковый рефлекс, вы<
зывание которого сопровождается разгибанием головы
(ретракционный рефлекс). Голос приглушенный, умерен<
ный дефект артикуляции (дизартрофония). 

Выявляются сколиоз, плечи приподняты,  правое плечо
выше левого,  напряжение паравертебральных мышц,
мышц шеи, живота, бедер, наклон корпуса вперед. Выра<
женный поясничный гиперлордоз,  сохраняющийся в по<
ложении лежа – между поясничным отделом позвоночни<
ка и кушеткой свободно проходит рука. Из<за напряжения
мышц спины пациентка не может встать из положения ле<
жа на спине, встает из положения на боку при помощи рук. 

Сила во всех группах мышц сохранена. Сухожильные ре<
флексы вызываются с расширением рефлексогенных зон,
больше справа. Патологических пирамидных рефлексов
нет. При вызывании рефлекса с ключицы отмечается
стартл<реакция в виде вздрагивания и подтягивания ног к
туловищу. Поверхностная и глубокая чувствительность не
изменены. На легкое болевое раздражение кожи лица  воз<
никает реакция в виде разгибания головы.  Динамические
координаторные пробы выполняет удовлетворительно. В
пробе Ромберга пошатывается в стороны.  При ходьбе воз<
никает наклон туловища вперед, отсутствуют содружест<
венные движения рук, база шага расширена, отмечается
пошатывание. Ходьба по прямой линии при уменьшении
площади опоры (тандемная ходьба) невозможна. Стояние
на одной ноге невозможно даже при наличии опоры для
рук. При малейшем напряжении появляется гипергидроз в
области лица, подмышечных ямок. Нарушений когнитив<
ных функций не выявлено.

Лабораторные и инструментальные методы исследования. В
общем и биохимическом анализах крови, анализах мочи,
при исследовании тиреоидных гормонов патологии не вы<
явлено. Исследование гликемического профиля обнаружи<
ло повышение уровня глюкозы (до  10,0  ммоль/л). Общий
анализ цереброспинальной жидкости (ЦСЖ) без патоло<
гии. Содержание иммуноглобулинов А, М, G в ЦСЖ – в
норме. (Из<за выраженного поясничного гиперлордоза
обычное проведение люмбальной пункции было техничес<
ки невозможно, в связи с чем введено 20 мг реланиума. Ре<
лаксирующий эффект препарата оказался значительным,
он проявился уменьшением напряжения мышц спины и
шеи и сохранялся в течение двух суток). Иммуноглобули<
ны крови, комплемент – в норме. Ревматологические про<
бы отрицательные. Антитела к ДГК умеренно повышены –
1,4 ЕД/мл (норма до 1 ЕД/мл). 

Суммарная ЭМГ  выявила  повышенную  активность акси<
альных мышц в покое (грудино<ключично<сосцевидной
мышцы, мышцы, выпрямляющей позвоночник, трапецие<
видной мышцы), невозможность их полного расслабления.
При активном сокращении исследуемых мышц регистри<
руется насыщенная интерференционная кривая. В дис<
тальных группах мышц (мышца, отводящая мизинец, ко<
роткий разгибатель пальцев) в покое – полное расслабле<
ние, при активном сокращении – насыщенная интерфе<
ренционная кривая (рис. 1). 

Игольчатая ЭМГ (мышца, выпрямляющая позвоночник,
трапециевидная мышца): в покое патологической спонтан<
ной активности в виде потенциалов фибрилляций, поло<
жительных острых волн, потенциалов фасцикуляций не за<
фиксировано, параметры потенциалов действия двига<
тельных единиц (ПДДЕ) в норме.

Стимуляционная ЭМГ: скорость распространения возбуж<
дения по двигательным и чувствительным волокнам нер<
вов  конечностей, амплитуды моторных и сенсорных отве<
тов в пределах норм. Н<рефлекс с мышц кисти и стопы не
вызывается, что соответствует норме.  Н<рефлекс с камба<
ловидной мышцы – латентность 28 мсек (N – до 35 мсек);
Нмакс/Ммакс – 39% (N ≤ 50%). 

Вызванные потенциалы  всех модальностей и параметры
мигательного рефлекса в норме.

При проведении транскраниальной магнитной стимуля<
ции вызванные суммарные потенциалы действия мышц
регистрировались при минимальных пороговых значениях
магнитного стимула, что можно расценить как относитель<
ную гипервозбудимость центрального мотонейрона. При<
знаков нарушения проводящей функции  кортико<церви<
кальных и кортико<люмбальных пирамидных путей не вы<
явлено. 

Консультация окулиста (Согреева Е.Н.): правый глаз стоит
прямо, левый глаз отклонен вверх – 15° по Гиршбергу. Сте<
пень выстояния глазных яблок одинакова. Зрачки D=S, 3,5
мм, прямая и содружественная реакция на свет сохранены.
Вертикальный нистагм при взгляде вверх (грубо) и в сторо<
ны. Глазное дно: без патологии. 
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рис. 2: Электромиограмма грудино�ключично�сосцевидной мышцы в покое
А – до лечения. Б  – после лечения.

рис. 1: Результаты ЭМГ�исследования
А: Грудино�ключично�сосцевидная мышца. 1 – миограмма в покое, заметно отсутствие
расслабления; 2 – во время произвольного сокращения.
Б: Мышца, отводящая мизинец. 1 – полное расслабление в покое; 2 – миограмма во
время произвольного сокращения.
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При МРТ головы в режимах Т1, Т2 и FLAIR патологии не
выявлено. МРТ шейного отдела позвоночника обнаружи<
вает умеренно выраженные дегенеративно<дистрофичес<
кие изменения на уровне С3–С5 позвонков.

При КТ грудной клетки объемных образований не выявлено. 

ЭКГ и УЗИ брюшной полости – без патологии. 

Морфологическое исследование биоптата мышцы, выпрям<
ляющей позвоночник, выявило нормальную структуру мы<
шечной ткани. При иммуногистохимическом исследова<
нии было обнаружено преобладание медленных  волокон I
типа. Методом гель<электрофореза исследовались белки
саркомерного цитоскелета – титин и небулин, определяю<
щие эластические свойства мышцы. Выявлено двукратное
уменьшение количества титина и небулина. Деградация
титина сопровождалась двукратным увеличением количе<
ства титина<2 – протеолитического фрагмента титина, по<
вышающегося при его распаде. Полученные результаты
свидетельствуют об ухудшении опорных и эластических
свойств саркомерного цитоскелета мышцы. 

Дебют заболевания с эпизодов напряжения мышц тулови<
ща и проксимальных отделов конечностей, прогредиент<
ный характер течения патологического процесса в виде на<
растания ригидности мышц и присоединения глазодвига<
тельных и мозжечковых симптомов, повышение антител к
ДГК, а также результаты дополнительных методов исследо<
вания, свидетельствующие о гипервозбудимости верхнего
мотонейрона и постоянной активности аксиальных мышц в
покое, отчетливый положительный эффект диазепама поз<
волили диагностировать синдром ригидного человека с гла<
зодвигательными и мозжечковыми нарушениями.

В клинике проводилось лечение: диазепам – 15 мг в сутки
внутрь;  метилпреднизолон – 500,0 мг внутривенно  ка<
пельно № 5 ("пульс<терапия"), далее метилпреднизолон
перорально в дозе 1 мг/кг веса с последующим постепен<
ным снижением дозы в течение 1,5 месяца до полной отме<
ны.

Пациентка отметила, что ей стало легче ходить,  вставать из
положения лежа на спине, значительно уменьшилось ощу<
щение напряжения и скованности, исчезло двоение,
уменьшились неустойчивость и пошатывание при ходьбе.
При осмотре: уменьшилась выраженность гиперлордоза –
в положении лежа рука не проходит в просвет между пояс<
ничным отделом и кушеткой, однако сохраняется умерен<
ное напряжение мышц надплечий и длинных мышц спи<
ны. Разностояния глазных яблок нет, объем их движений –
полный. Сохраняется вертикальный нистагм при взгляде в
стороны.  В пробе Ромберга устойчива, уменьшилось по<
шатывание при ходьбе, стало возможным стояние на одной
ноге. Сохраняется дизартрофония.

Таким образом, на фоне лечения ГАМК<ергическими пре<
паратами и кортикостероидами у пациентки отмечалось
уменьшение ригидности мышц, а также мозжечковых и
глазодвигательных нарушений.

При повторном ЭМГ<исследовании зафиксировано  сни<
жение биоэлектрической активности мышц (грудино<клю<
чично<сосцевидная мышца, мышца, выпрямляющая по<
звоночник, трапециевидная мышца) в покое (рис. 2).

Наблюдение в динамике через три месяца выявило регресс
мозжечковых и глазодвигательных нарушений. Однако на
фоне самостоятельного снижения дозы диазепама до 5 мг в
сутки возросло напряжение аксиальных мышц, усилился
гиперлордоз. Рекомендовано увеличить дозу диазепама до
10 мг/сутки (по 5 мг 2 раза), к лечению добавить баклофен
– 10 мг/сутки  (по 5 мг 2 раза).

Обсуждение

Представления о клинических проявлениях СРЧ в послед<
ние годы претерпевают изменения, в литературе все чаще
встречаются описания случаев СРЧ с мозжечковыми и гла<
зодвигательными нарушениями [10, 23, 40]. В качестве ве<
дущего клинического синдрома рассматривается ригид<
ность аксиальной мускулатуры и  проксимальных отделов
конечностей как в синергистах, так и в антагонистах,  со<
провождающаяся фиксированным поясничным лордозом,
возникновением  спонтанных, рефлекторных, акционных
спазмов, усиленной стартл<реакцией [3, 5]. Характерна
флуктуация симптомов в течение суток, ото дня ко дню [6,
24]. Интеллект и чувствительная сфера не страдают. Изби<
рательная ригидность и мышечный спазм аксиальной мус<
кулатуры обусловлены особенностями ее иннервации: мо<
тонейроны передних рогов спинного мозга, связанные с
аксиальной мускулатурой, расположены медиально. В этой
зоне оканчиваются волокна нескольких нисходящих пу<
тей: вестибулоспинальных (медиального и латерального) и
ретикулоспинального, которые контролируют функции
мышц туловища. Усиление стартл<реакции при СРЧ свя<
зывают с функциональной недостаточностью нисходящих
тормозных влияний на структуры ствола головного мозга,
основу которых  составляют нарушения нейромедиаторно<
го обмена [14].  

Особенностью представленного случая явилось отсутствие
болезненных спазмов при наличии выраженной ригиднос<
ти аксиальной мускулатуры и усиленной стартл<реакции. 

Электромиографическое исследование при СРЧ выявляет
постоянную активность двигательных единиц, которая не
исчезает при попытке  расслабить мышцу или при напря<
жении мышцы<антагониста. Указанные изменения  наибо<
лее выражены в аксиальных (особенно параспинальных)
мышцах и проксимальных отделах конечностей. При этом
параметры потенциалов действия двигательных  единиц
соответствуют норме, не выявляются признаки денервации
или реиннервации, что свидетельствует об отсутствии
структурных повреждений периферического нейромотор<
ного аппарата. Активность мышц регрессирует во время
сна (особенно во время сна с быстрыми движениями глаз),
при внутривенном введении ГАМК<ергических препаратов
(бензодиазепины, барбитураты, баклофен) [30, 31]. Анало<
гичные изменения были выявлены при ЭМГ<обследова<
нии наблюдаемой пациентки. Внутривенное введение
больной диазепама   сопровождалось снижением мышеч<
ной активности в покое и способствовало расслаблению
мышц.

Гипервозбудимость двигательных нейронов в покое  и, как
следствие, постоянное напряжение мышц связывают с
недостаточностью ГАМК<ергического торможения.
M.K. Floeter с соавторами проводили нейрофизиологичес<
кие исследования  спинальных сегментарных тормозных
кругов у пациентов с СРЧ для выявления связи клиничес<
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ких симптомов с селективной дисфункцией ГАМК<ергиче<
ских нейронов спинного мозга [24].  Их рабочая  гипотеза
предполагала недостаточность тормозной ГАМК<ергичес<
кой  системы при интактности  глицинергической систе<
мы. С целью выявления гипервозбудимости мотонейронов
на сегментарном уровне проведено исследование соотно<
шения максимальной амплитуды Н<рефлекса и М<ответа
(Нmах/Мmах), отражающее возбудимость  нейронального
пула в ответ на стимуляцию быстропроводящих сенсорных
волокон. Это соотношение было нормальным у большин<
ства обследованных пациентов с СРЧ [24]. Аналогичные
результаты получены при исследовании Нmах/Мmах у на<
шей больной. 

Считается, что при СРЧ первично страдает центральный
мотонейрон, и вследствие недостаточности тормозных
надсегменарных влияний развивается гипервозбудимость
сегментарного аппарата спинного мозга [24]. У представ<
ленной пациентки, в частности, это проявляется в феноме<
не разгибания головы при легком болевом раздражении
лица и стартл<реакции, расширении зоны вызывания глу<
боких рефлексов (при отсутствии патологических пира<
мидных стопных и кистевых рефлексов).  Исследования
возбудимости моторной коры при СРЧ методом транскра<
ниальной магнитной стимуляции показали, что при предъ<
явлении парных стимулов значительно усиливалось внут<
рикорковое облегчение и ослаблялось внутрикорковое
торможение  [30]. Известно, что ГАМК<ергические нейро<
ны реализуют внутрикорковое торможение, а также моду<
лируют активность возбуждающих корковых нейронов.
При исследовании тех же параметров после лечения
ГАМК<ергическими препаратами (бензодиазепины, бак<
лофен) было обнаружено, что указанные средства значи<
тельно снижают внутрикорковое облегчение, но не влияют
на внутрикорковое торможение [30]. Таким образом,
ГАМК выполняет функции как нейротрансмиттера, гене<
рирующего тормозный постсинаптический потенциал, так
и нейромодулятора, действующего на пресинаптические
ГАМК<рецепторы.

При морфологическом исследовании в отдельных случаях
СРЧ наблюдается уменьшение количества вставочных
нейронов  в передних рогах спинного мозга, атрофия и гли<
оз спинного мозга, снижение численности нейронов в ме<
диальных отделах передних рогов, иннервирующих акси<
альную мускулатуру. Выявлено снижение численности
ГАМК<ергических нейронов в коре мозжечка [12, 33]. 

Установленная связь СРЧ с аутоиммунными заболевания<
ми, такими как латентный аутоиммунный диабет взрос<
лых, пернициозная анемия, витилиго, тиреоидит Хашимо<
то, паранеопластические синдромы,  при которых обнару<
живаются антитела к ДГК (ключевому ферменту синтеза
ГАМК), привела к гипотезе об аутоиммунной природе за<
болевания. Основная локализация ДГК – ЦНС, где фер<
мент обнаруживается в нейронах, использующих ГАМК в
качестве медиатора [30]. 

Существуют две изоформы фермента  ДГК соответственно
молекулярному весу – ДГК 65 и ДГК 67. Предполагается,
что ДГК 67 регулирует  базальный синтез ГАМК; в свою
очередь, ДГК 65 обеспечивает необходимый уровень ДГК в
ситуациях, связанных с повышенной потребностью в
ГАМК [41]. Большинство пациентов с СРЧ имеют высокие
титры антител к обеим изоформам ДГК.  Однако наличие
антител к ДГК еще не является прямым свидетельством
снижения ГАМК в головном мозге. Исследования с приме<

нением  магнитно<резонансной спектроскопии и пози<
тронно<эмиссионной томографии выявили у пациентов с
СРЧ снижение уровня ГАМК, особенно значительное  в
моторной и премоторной зонах коры [31, 38].

Анализ влияния уровня антител к ДГК 65 на возбудимость
корковых нейронов показал, что возбудимость коры кор<
релировала с уровнем антител в ликворе. В то же время не
выявлено связи между  возбудимостью  коры и уровнем ан<
тител в сыворотке крови, что обусловлено интратекальной
выработкой антител и отсутствием прямой связи между
уровнем антител в крови и ликворе [30]. 

Антитела к ДГК 65 обнаруживаются у пациентов с  эндо<
кринной патологией, а также с такими заболеваниями
нервной системы, как наследственная мозжечковая атак<
сия, лекарственно<резистентная эпилепсия, рассеянный
энцефаломиелит [12, 39, 46]. Однако у пациентов с невро<
логической патологией антитела к ДГК выявляются как в
крови, так и в ликворе, в то время как у пациентов с эндо<
кринопатией – только в сыворотке крови. 

Последние годы в литературе обсуждается связь синтеза
антител к ДГК с мозжечковой атаксией [2, 16, 44]. Описа<
ны 38 пациентов с СРЧ, которые, подобно нашей пациент<
ке,  имели мозжечковые нарушения [40]. Мозжечковые
расстройства в виде атаксии и дизартрии предшествовали
развитию ригидности мышц или возникали одновременно.
МРТ головы патологии не выявляла, лишь в отдельных
случаях отмечалась умеренно выраженная атрофия червя
мозжечка. Отмечался повышенный интратекальный син<
тез антител к ДГК. Установлено, что у больных с мозжечко<
выми нарушениями   уровень антител к ДГК в ликворе был
в 2,5 раз выше, чем при типичном варианте СРЧ [40].  При<
менявшиеся в этих случаях препараты, содержащие ГАМК,
уменьшали ригидность мышц, а иммуносупрессивная те<
рапия влияла на мозжечковые расстройства. На основании
полученных результатов ряд авторов предложили  выделить
отдельную клиническую форму в рамках СРЧ – СРЧ с моз<
жечковой симптоматикой, характеризующуюся более тя<
желым течением [11, 28, 44].  

Описаны также случаи СРЧ с глазодвигательными расст<
ройствами, включавшие горизонтальный и вертикальный
нистагм, нарушения следящих движений глаз, ограниче<
ние объема движения глазных яблок [10, 49]. Подобные
расстройства связывают с нарушением функции ГАМК<ер<
гических стволовых структур, участвующих в регуляции го<
ризонтального и вертикального взора, к которым относят<
ся медиальное вестибулярное ядро,  дорзолатеральное ядро
варолиева моста, ядро зрительного тракта. В эксперимен<
тах на животных показано, что введение антагонистов
ГАМК  в эти ядра  вызывает различные глазодвигательные
нарушения [49]. Важную роль играет также нарушение свя<
зей стволовых структур с нейронами премоторной области
коры и мозжечка, использующими в качестве нейромедиа<
тора ГАМК [23]. Глазодвигательные нарушения  при СРЧ
могут предшествовать ригидности и мышечным спазмам
или развиваться одновременно.

В 1993 году установлено, что помимо ДГК существует дру<
гой аутоантиген – амфифизин, регулирующий плотность
ГАМК<ергических рецепторов на мембране аксонов [21].
Антитела к амфифизину могут отрицательно влиять на
экспрессию ГАМК< рецепторов, приводя к повышению
возбудимости нейронов. Экспериментальные работы по<



казали роль антител к амфифизину при паранеопластичес<
ком варианте СРЧ [43]. В рамках паранеопластического
процесса при СРЧ также обнаружены антитела к гефирину
– белку  постсинаптической мембраны тормозных синап<
сов, где он образует связи с ГАМК<ергическими и глицино<
выми рецепторами [19]. Таким образом, в настоящее время
доказан антигенный полиморфизм различных клиничес<
ких вариантов СРЧ. 

К клиническим симптомам СРЧ относятся и проявления
вегетативной дисфункции перманентного и/или кризового
течения, связанные, вероятно, с дефектностью ГАМК<ерги<
ческих центральных вегетативных структур лимбикоретику<
лярного комплекса – передних отделов гипоталамуса и
структур переднего мозга (преоптической области и перего<
родки) [22]. В качестве подтверждения данной гипотезы рас<
сматриваются случаи СРЧ с клиническими проявлениями
психовегетативного синдрома в виде панических атак [9]. К
проявлениям вегетативных нарушений при СРВ относятся
также нарушения потоотделения и ортостатическая гипо<
тензия, что может быть связано с дисфункцией и перифери<
ческих отделов вегетативной нервной системы [22]. 

В литературе обсуждается  значительная  частота фобичес<
ких расстройств и случаев алкогольной зависимости среди
пациентов  с СРЧ, что связывают с дефицитом ГАМК<ер<
гической  нейротрансмиттерной системы [18]. 

К особенностям наблюдавшегося нами случая следует от<
нести наличие ретракционного рефлекса, заключающегося
в разгибании головы в ответ на сенсорные стимулы в обла<
сти лица и представляющего собой рудиментарный кожно<
мышечный стволовой  рефлекс, который в норме  затормо<
жен. По данным литературы, ретракционный рефлекс от<
мечается у 50% больных СРЧ [17]. Наличие этого рефлекса
в совокупности с ригидностью и спазмами мышц позволя<
ет предотвратить ошибочный диагноз  психогенного харак<
тера двигательных нарушений при  СРЧ. В ряде случаев в
дебюте заболевания диагностировали психогенное двига<
тельное расстройство из<за наличия сопутствующих эмо<
циональных расстройств, флуктуации двигательных нару<
шений и отсутствия объективных неврологических симп<
томов, специфичных для СРЧ [27].   

При морфологическом исследовании биоптатов мышеч<
ной ткани в случаях СРЧ не выявляется патологии, либо
обнаруживаются неспецифические изменения в виде атро<
фии, фиброза, дегенерации и регенерации, иногда отека и
инфильтрации мышечных волокон, которые связывают с
ишемией, вызванной интенсивными длительными мы<
шечными сокращениями [45]. В нашем наблюдении при
проведении морфологического и иммуногистохимическо<
го исследования мышечной ткани было впервые выявлено
преобладание медленных ("тонических") волокон I типа.
Морфофункциональная перестройка мышечных волокон
происходит вследствие повышения синтеза молекул мед<
ленных  изоформ миозина и уменьшения синтеза быстрых
изоформ. Подобная трансформация  имеет компенсатор<
ное значение, так как медленные волокна способны к бо<
лее  длительному сокращению и устойчивы к утомлению,
что актуально в условиях повышенной сократительной ак<
тивности мышц при СРЧ [7]. Особый интерес представля<
ет факт снижения содержания в исследуемой мышце тити<
на и небулина в сочетании с увеличением содержания про<
дуктов их деградации, что свидетельствует о деструкции
этих белков цитоскелета, определяющих упруго<эластич<
ные свойства мышечного волокна. Известно также, что ти<

тин и небулин выполняют функцию матриц, на которых
происходит сборка миозиновых и актиновых нитей [8].
Повреждение цитоскелетного каркаса может привести к
деструкции актина и миозина – основных сократительных
белков мышечного волокна. Каков же вероятный меха<
низм, запускающий деструктивные процессы в мышце при
СРЧ? Известно, что на α<мотонейронах передних рогов
спинного мозга располагаются аксо<аксональные синап<
сы, при активации которых на пресинаптическом оконча<
нии благодаря ГАМК<В рецепторам активируется белок,
снижающий проницаемость мембраны для ионов Са. Та<
ким образом, в норме пресинаптическое торможение
уменьшает проводимость для ионов Са. В настоящее время
в экспериментальных исследованиях доказана ключевая
роль избыточного накопления Са в процессах протеолиза.
Установлено также, что использование кальций<связываю<
щих агентов  предотвращает распад молекул титина и небу<
лина [42]. В случаях СРЧ, когда имеет место ГАМК<ергиче<
ская недостаточность, активность тормозных интернейро<
нов снижается, что приводит к накоплению Са в мышеч<
ных волокнах и усилению процессов распада белков цито<
скелета. Предполагаемый механизм поражения скелетной
мускулатуры при СРЧ делает обоснованным использова<
ние агонистов ГАМК<рецепторов с целью предотвращения
структурного повреждения мышцы.

Диагностика СРЧ совершенствовалась по мере развития
представлений о природе и клинических  проявлениях за<
болевания. Основу первых диагностических критериев со<
ставляли различные клинические проявления ригидности
аксиальной мускулатуры [26]. Развитие инструментальных
и лабораторных методов позволило дополнить данные
клинического осмотра результатами электромиографичес<
кого обследования и определением антител к ДГК [33, 45].
В настоящее время в диагностике СРЧ рекомендовано ис<
пользование всего комплекса клинических, нейрофизио<
логических лабораторных данных  [4].

Клинические критерии:

– постепенное начало с болезненности и напряже<
ния аксиальных мышц;

– медленное прогрессирование с последовательным
вовлечением аксиальных мышц,  мышц нижних ко<
нечностей, в меньшей степени рук, и появлением
затруднений  при ходьбе и других сложных движе<
ниях;

– постоянное напряжение тораколюмбальных, па<
распинальных и абдоминальных мышц;

– патологический гиперлордоз поясничного отдела
позвоночника; 

– доскообразная ригидность мышц живота; 

– исчезновение ригидности во сне;

– болезненные мышечные спазмы, длящиеся от не<
скольких секунд до нескольких минут и вызываемые
эмоциональными или сенсорными стимулами;

– отсутствие других неврологических симптомов;

– сохранный интеллект; 
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– отсутствие вовлечения (минимальное вовлечение)
краниальных мышц.

Электромиографические критерии:

– постоянная активность двигательных единиц, вы<
являющаяся в покое и регрессирующая во время
сна, при в/в введении диазепама, блокаде  перифе<
рических нервов, общей анестезии;

– нормальная скорость проведения импульсов по
периферическим нервам;

– отсутствие признаков денервации, нормальные
параметры потенциалов действия двигательных еди<
ниц.

Дополнительные критерии:

– антитела к антигенам ГАМК<ергических нейронов
(особенно к декарбоксилазе глутаминовой кислоты);

– наличие сопутствующих аутоиммунных эндо<
кринных заболеваний.

Следует отметить, что в приведенных  диагностических
критериях отсутствуют  указания на наличие в случаях СРЧ
мозжечковых и глазодвигательных нарушений. Исходя из
данных литературы и собственного наблюдения, представ<
ляется целесообразным включить указанные  расстройства
как возможные при данном заболевании. В качестве крите<
рия диагностики СРЧ следует рассматривать также резуль<
таты транскраниальной магнитной стимуляции, свиде<
тельствующие о снижении порога возбудимости мотоней<
ронов коры головного мозга [30]. 

Подходы к лечению определяются современными пред<
ставлениями о патогенезе СРЧ, основу которого составля<
ет функциональная недостаточность ГАМК<ергических
структур нервной системы. Тормозное влияние ГАМК реа<
лизуется благодаря взаимодействию с различными ре<
цепторами. В настоящее время выделяют ионотропные
ГАМК<А рецепторы и метаботропные ГАМК<В рецепторы.
ГАМК<А рецепторы, формирующие на клеточной мембра<
не каналы для ионов хлора, состоят из нескольких субъеди<
ниц, представляющих собой участки связывания безодиа<
зепинов (диазепам, клоназепам), барбитуратов (фенобар<
битал), анестетиков и стероидов. Все эти препараты, имею<
щие свою точку приложения на ГАМК<А  рецепторах, по<
тенцируют действие ГАМК, поддерживая хлорные каналы
в открытом состоянии и генерируя тормозной постсинап<
тический потенциал [1, 15, 41]. В высоких концентрациях
указанные соединения могут вызывать гиперполяризацию
мембраны и активировать торможение даже в отсутствие
ГАМК. Препаратом выбора в группе бензодиазепинов яв<
ляется диазепам. Лечение начинают с минимальной дозы
(2,5 мг 1–2 раза в день). Затем дозу постепенно повышают
до эффективной – подавляющей спазмы и уменьшающей
ригидность аксиальных мышц. Диапазон эффективных доз
весьма велик (от 10 до 200 мг/сут), что отражает различную
индивидуальную чувствительность больных. Препарат
принимают в 3–4 приема. У части больных дозу диазепама
не удается увеличить до эффективной из<за выраженного
седативного эффекта. Вместо диазепама может назначать<
ся клоназепам в дозе 2–10 мг/сут (1 мг клоназепама при<
мерно эквивалентен 4–5 мг диазепама) [4]. 

ГАМК<В рецепторы с помощью специального G<белка, пе<
редающего сигнал с рецептора на внутриклеточные мембра<
ны, открывают каналы для ионов К. Пресинаптические
ГАМК<В рецепторы закрывают каналы для ионов Са и тор<
мозят освобождение ГАМК. Агонистом ГАМК<В рецепто<
ров является баклофен. Учитывая взаимодействие с различ<
ными типами ГАМК рецепторов, обоснованным является
сочетанное применение  бензодиазепинов  и баклофена,  но
возможно использование последнего и в виде монотерапии.
Дозу препарата титруют постепенно, доводя максимально
до 100–200 мг/сут (в 3 приема). Наиболее частым  побочным
эффектом баклофена, как и бензодиазепинов, является сон<
ливость. При комбинации бензодиазепина и баклофена те<
рапевтический эффект может быть достигнут с помощью
более низких доз препаратов, чем при монотерапии, что
уменьшает риск развития  побочных эффектов. В тяжелых
случаях рекомендуют интратекальное введение баклофена с
помощью инфузионной помпы, при котором достигается
высокая концентрация препарата в спинном мозге, в то вре<
мя как его системное действие минимально [35]. 

При неэффективности или непереносимости указанной
терапии могут быть назначены противосудорожные препа<
раты, усиливающие ГАМК<ергическую передачу. С этой
целью используют вальпроат натрия (депакин,  600–2000
мг/сут), стимулирующий синтез ГАМК,  тиагабин (4–12
мг/сут), блокирующий нейрональный захват ГАМК преси<
наптическими окончаниями, или вигабатрин (1500
мг/сут), препятствующий инактивации ГАМК [46].

Данные о возможном аутоиммунном генезе заболевания
послужили основанием для использования кортикостеро<
идов как метода иммуносупрессивной терапии. Наиболее
эффективной считается следующая схема: метилпреднизо<
лон в дозе 500 мг внутривенно в течение 5 дней с последу<
ющим переходом на пероральный прием препарата с по<
степенным снижением дозы по 5–10 мг внутрь через день в
качестве поддерживающей дозы [34]. Терапевтический эф<
фект в виде уменьшения выраженности мозжечковых и
глазодвигательных нарушений, а в ряде случаев и ригидно<
сти мышц, наступает в период от нескольких недель до не<
скольких месяцев. Обращает внимание, что на фоне лече<
ния концентрация антител к ДГК оставалась повышенной,
несмотря на клиническое улучшение, что предполагает
иной возможный механизм действия кортикостероидов.
Взаимодействуя со специфическими для них участками
ГАМК<А рецепторов в ЦНС, стероиды модулируют функ<
цию хлорных каналов, облегчают синаптическую передачу
и  потенцируют тормозной эффект ГАМК. Предполагают
также, что высокие дозы кортикостероидов  оказывают
влияние непосредственно на процессы освобождения ме<
диатора из терминали аксона [15, 29].

Помимо кортикостероидов в качестве иммунокорригиру<
ющей терапии используют плазмаферез. Курсы плазмафе<
реза при СРЧ включают от 3 до 7 сеансов с интервалами
2–3 дня, объем эксфузии плазмы составляет 30–40 мл/кг с
последующим плазмозамещением. Иммунотропное дейст<
вие плазмафереза  связано с эксфузией из кровеносного
русла клеток<киллеров, супрессоров, комплексов анти<
ген–антитело, компонентов комплемента [32]. 

В последние годы  в лечении СРЧ используются иммуног<
лобулины G (IgG) для внутривенного введения, эффектив<
ность которых была доказана в рандомизированном плаце<
боконтролируемом исследовании [20]. IgG вводят внутри<
венно из расчета  0,4 г/кг на протяжении 5 дней (курсовая
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доза – 2 г/кг). Длительность эффекта сохраняется от  6 не<
дель до 1 года. При повторных курсах рекомендовано в/в
введение IgG из расчета 1г/кг в течение 1–2 дней. К пред<
полагаемым механизмам действия иммуноглобулинов при
СРЧ  относятся: нейтрализация антител к ДГК, подавление
продукции аутоантител, регуляция супрессорной активно<
сти, снижение уровня комплемента [20].

При неэффективности указанных мер, а также при паране<
опластическом варианте СРЧ возможно длительное при<
менение  цитостатиков (азатиоприна или циклофосфами<
да) [43, 47].  

В литературе описан случай СРЧ, рефрактерного к имму<
номодулирующей и терапии ГАМК<миметиками, когда

эффект был получен при применении ритуксимаба  в дозе
375 мг/м2 [13]. Ритуксимаб относится к группе препаратов
с иммуносупрессивным действием, блокирующим проли<
ферацию В<клеток, и представляет собой рекомбинантные
моноклональные антитела к поверхностным рецепторам
В<лимфоцитов.

Таким образом, в патогенезе СРЧ имеют важное значе<
ние дизиммунные нарушения, вызывающие дефектность
ГАМК<ергических нейротрансмиттерных систем на разных
уровнях центральной и, возможно, периферической нерв<
ной системы. Это делает обоснованным  использование в
терапии заболевания  агонистов ГАМК<А и ГАМК<В ре<
цепторов в сочетании с иммунокорригирующими метода<
ми лечения.
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Stiff<person syndrome is a rare sporadic disorder of the central
nervous system of unknown etiology. In the paper, a case of a
woman with axial muscle rigidity, cerebellar and eye movement
disturbances is presented. High level of autoantibodies to glu<
tamic acid decarboxylase is detected, and electromyographic

examination showed continuous motor unit activity of the axial
muscles at rest. On electrophoretic investigation of muscle tissue
proteins, it was shown for the first time destruction of titin and
nebulin, the proteins determining elastic properties of the mus<
cle.
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