
НАУЧНО-ПРАКТИЧЕСКИЙ 
ЕЖЕКВАРТАЛЬНЫЙ 
РЕЦЕНЗИРУЕМЫЙ 
ЖУРНАЛ

ISSN 1818-8346

Нервно-мышечные

БОЛЕЗНИ
Современная терапия 
диабетической полинейропатии

Хроническая воспалительная 
демиелинизирующая 
полинейропатия у детей

Хондродистрофическая миотония

Интраоперационный мониторинг 
при шейной спондилогенной 
миелопатии

2
2 0 1 2



ООО «Инфомед-Нейро» – эксклюзивный дистрибьютор продукции Alpine Biomed в России.
тел./факс:   +7 495 645 4700,  sales@im-neuro.ru

 www.im-neuro.ru

Торговая марка Dantec хорошо известна в России как эталон качества в ЭМГ. Именно под этим брендом в Россию начали поступать как электромио-
графы Keypoint первых поколений, так и игольчатые электроды. И те и другие  получили заслуженное признание у специалистов своим качеством и 
надежностью. В настоящее время эта торговая марка принадлежит датской фирме Alpine Biomed, чьим представителем в России является компания 
Инфомед-Нейро. Многолетний опыт работы с продукцией Dantec позволяет специалистам Инфомед-Нейро производить оперативную поставку и  
качественный сервис этой продукции на всей территории России.

Это стало возможным благодаря одно-
разовым подкожным электродам-иглам 
Bo-Ject. Они совмещают в себе иглу для 
инъекции и монополярный игольчатый 
электрод, что позволяет вводить боту-
лотоксин под контролем непрерывно ре-
гистрируемого сигнала ЭМГ. В качестве 
регистратора может использоваться лю-
бой электромиограф. Электроды-иглы 
выпускаются разной длины, при этом 
стабильность сигнала ЭМГ обеспечивает 
внутренняя пайка кабеля и иглы, приме-
няемая только в электродах-иглах Bo-Ject 
производства Alpine Biomed.

Установлена новая планка качества ре-
гистрируемых сигналов для электромио-
графов. В приборах Dantec Keypoint новое 
качество сигнала и изящный дизайн соче-
таются с традиционной простотой управ-
ления и надежностью конструкции. Теперь 
под индивидуальные требования пользо-
вателя может настраиваться как представ-
ление информации на экране монитора, 
так и вид печатного отчета. При этом на-
стройки могут  производиться как самим 
пользователем, так и удаленно по исхо-
дным данным пользователя. Программное 
обеспечение полностью русифицировано 
и работает на базе WINDOWS 7. Приборы 
выпускаются как в портативном исполне-
нии, так и в виде рабочей станции.
Качество Ваших исследований с использо-
ванием электромиографов Dantec Keypoint 
не вызовет сомнений у самой требователь-
ной аудитории.

Прицельное введение 
ботулотоксинов

Электромиографы  
серии Keypoint  
нового поколения

Концентрические 
игольчатые электроды 
эталонного качества

Одноразовые и многоразовые (автокла-
вируемые) концентрические игольчатые 
электроды фирмы Alpine Biomed про-
должают оставаться в мире «золотым 
стандартом». Стабильно высокое качес-
тво производства обеспечивает почти ну-
левой процент отбраковки игл, а тонкая 
шлифовка наконечника и придание ему 
формы «троакар» позволяют вводить иглу 
электрода практически безболезненно для 
пациента, без травмирования мышцы, т.к. 
мышечные волокна раздвигаются иглой 
без повреждения. Низкий уровень шума и 
высокая точность регистрируемого биопо-
тенциала достигаются благодаря исполь-
зованию специального запатентованного 
сплава в качестве внутреннего проводника 
вместо традиционной нержавеющей стали, 
а также  экранированного кабеля с адап-
тивной системой компенсации импеданса.

Правильный диагноз -  успешное лечение

Нейродиагностика  
от ведущего мирового производителя

Внимание!
C июля 2012 года 

цена на концентрические 
игольчатые электроды 

 будет снижена на 20%!
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Рис. 3. Ультраструктура нервно-мышечных синапсов у больных полимиозитом: а, б — нервно-мышечные синапсы с нарушениями структурной 
организации в пре- и постсинаптических областях, × 16 700; в — дегенерирующая терминаль аксона, распад постсинаптической зоны, × 20 000; 
г, д — необратимое разрушение нервно-мышечного контакта, денервация мышечного волокна, × 7 000 (г), × 10 600 (д); е, ж — внутримышечные 
нервные волокна с признаками нарушения структурной организации (стрелка), × 18 000 (е), × 7 600 (ж). Условные обозначения: та — терминаль 

аксона, сс — синаптические складки, шк — Шванновская клетка, мв — мышечное волокно, оц — осевой цилиндр
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в  частности митохондрий. Фагоцитоза поврежденных 
терминалей отростками Шванновских клеток не на-
блюдалось.

Параллельно с изменениями в пресинаптической 
области наблюдались изменения в «подошве» нервно-
мышечных соединений. Прежде всего это касалось 
синаптических складок, которые расширялись, иногда 
сливались друг с другом, что приводило к расширению 
синаптической щели и в результате к нарушению си-
наптической передачи. Создается впечатление, что 
повреждение постсинаптических структур предше-
ствует пресинаптическим.

Наряду с  деструкцией терминалей аксонов имело 
место и их новообразование, т. е. регенерация. Помимо 
растущих точек аксонов, были обнаружены и вновь об-
разованные функционирующие терминали, в которых 
определялись синаптические везикулы, митохондрии, 
нейрофиламенты и даже Х‑структуры. Они имели узкую, 
равномерную синаптическую щель и многочисленные 
зачаточные складки. Как правило, регенерация проис-
ходила в зоне старой концевой пластинки, не распро-
страняясь за ее пределы, как это имеет место, например, 
при миастении. Концевые веточки аксонов прорастали 
на месте разрушенных, о чем можно судить по сохранив-
шимся многослойным остаткам базального слоя.

В кровеносных микрососудах отмечалось наруше-
ние структуры эндотелиоцитов и расширение и много-
слойность их базальной мембраны.

Обсуждение
Большинство публикаций посвящено изучению 

ультраструктурных особенностей воспалительных 
и наследственных миопатий. Сравнительная количе-
ственная и  качественная оценка ультраструктурных 
изменений при прогрессирующей мышечной дистро-
фии Дюшена (ПМДД) и ПМ показала, что регенера-
тивные проявления на всех стадиях течения заболева-
ний достоверно более выражены при воспалительном 
поражении мышцы, чем при генетически обусловлен-
ном заболевании [15]. В отличие от ПМ при ПМДД 
чаще отмечались дегенеративные изменения основной 
мембраны и инвазия волокон коллагена в саркоплаз-
матический ретикулум в отдельных гиперконтрактных 
волокнах, атипичные регенераторные признаки в виде 
миоцитов на стадии мононуклеарных миобластов или 
примитивных мышечных трубочек с  дегенерацией 
миофибрилл и цитоплазматических органелл. На да-
леко зашедших стадиях ПМДД в отличие от ПМ реге-
нераторные проявления были едва различимы. По-
пытки обнаружения ультраструктурных различий 
ПМДД и ПМ предпринимались и с помощью опреде-
ления различий в  размере ядер мышечных волокон 
и ядер клеток-сателлитов [16]. Значительные различия 
касались только уменьшения размеров ядер клеток-
сателлитов при ПМДД, наряду с увеличением их чис-
ла. При обсуждении регенераторного компонента при 

ПМДД и ПМ по данным ультраструктурного анализа 
было показано, что количественное содержание мио-
фибрилл в обоих случаях может оставаться одинако-
вым, но при этом степень и выраженность изменений 
более характерна для ПМДД [17]. При ПМДД также 
отмечено увеличение содержания гликогена и расши-
рение сарплазматического ретикулума. Расширение 
саркоплазматического ретикулума значительно чаще 
встречается в  пренекротической фазе дегенерации 
мышечных волокон при ПМДД и рассматривается как 
начальное проявление ультраструктурных признаков 
патологического процесса.

Обсуждая диагностику воспалительных миопатий 
нельзя не упомянуть и такое заболевание, как фибро-
миалгия, достаточно часто требующее дифференци-
ального диагноза с ПМ. Несмотря на отсутствие до-
стоверных изменений при световой микроскопии, 
ультраструктурное исследование обнаружило лизис 
миофибрилл, участки скопления гликогена и митохон-
дриальные конгломераты во всех случаях. Изменения 
митохондрий также касались нарушения их располо-
жения, формы и  размера, а  в  ряде случаев имелись 
кристаллические включения. В  отличие от ПМ при 
фибромиалгии имелось расширение саркоплазмати-
ческого ретикулума (в 83 % случаев) и наличие миели-
новых телец (в 75 % случаев). Выявленные при фибро-
миалгии изменения служат доказательством наличия 
структурных изменений, обнаружить которые невоз-
можно иным способом, и  которые отводят данному 
заболеванию особое место, отличая его от воспали-
тельной или наследственной патологии мышц. При 
фибромиалгии также отмечается выраженная фраг-
ментация ДНК, причем эти изменения не являются 
признаками апоптоза [17].

Таким образом, как показало наше исследование, 
при ПМ обнаруживается большая вариабельность из-
менений, как в мышечных волокнах, так и в синапти-
ческом аппарате. Выявление в  мышечных волокнах 
клеток-сателлитов, а  в  нервно-мышечных синапсах 
вновь образующихся терминалей аксонов свидетель-
ствует о том, что в мышцах наряду с процессами де-
струкции идут и регенераторные процессы. Этот факт 
является важным для объяснения ремиттирующего 
течения заболевания. При ПМ первично поврежда
ются мышечные волокна. Вместе с  тем, как уже от-
мечалось ранее, двигательная единица является еди-
ным образованием, и  ее повреждение на любом 
уровне влечет за собой изменения во всех остальных 
звеньях. Поэтому неизбежны изменения и в синапти-
ческом аппарате мышц и, вероятно, в мотонейронах. 
Необходимо также подчеркнуть, что структурные 
сдвиги в нервно-мышечных синапсах при ПМ отли-
чаются от таковых при миастении и  других нервно-
мышечных заболеваниях.

Несомненный интерес представляет обнаружение 
вирусоподобных структур в мышцах больных ПМ. Хотя 
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диагностика методом полимеразной цепной реакции 
повторно не обнаруживала присутствие вирусов в мыш-
цах больных воспалительными миопатиями, этот вопрос 
остается открытым [18, 19]. Так, ПМ был обнаружен, 
например, у ВИЧ-инфицированных больных. Причем 
симптомы ПМ предшествовали развитию картины им-
мунодефицита [20].

Представленные ультраструктурные изменения 
в разных элементах мышц в анализируемых в данном 
исследовании случаях ПМ встречаются и при других 
нервно-мышечных и мышечных заболеваниях, однако 
имеются определенные различия, особенно если при-
нять во внимание частоту, разнообразие и  степень 
распространения этих изменений.

Заключение
Электронно-микроскопическое исследование ске-

летных мышц в  настоящее время проводится не так 
часто, как всего еще 2 десятилетия назад, что в первую 
очередь связано со стремительным развитием молеку-
лярной генетики и иммуногистохимии, занявших пере-
довые позиции в диагностике наследственных и приоб-
ретенных мышечных заболеваний. Однако сыгравший 
свою неоценимую роль в определении многих патоло-
гических ультраструктурных изменений двигательной 
единицы, данный метод сегодня по‑прежнему остается 
одним из немногочисленных способов, раскрывающих 
детали патогенеза самых разных нервно-мышечных 
болезней человека.
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Введение
Восстановление и  сохранение функционального 

состояния афферентных и эфферентных структур спин-
ного мозга является основной задачей хирургической 
декомпрессии при шейной спондилогенной миелопатии 
(ШСМ) [1−4]. В связи с этим особое внимание уделяет-
ся возможностям оценки степени нарушений проведе-
ния по структурам спинного мозга с  использованием 
нейрофизиологических методов, среди которых основ-
ную роль отводят интраоперационной регистрации 
соматосенсорных вызванных потенциалов (ССВП) 
и  транскраниальной электрической стимуляции 

(ТЭС)  [5]. Интраоперационный мониторинг ССВП 
и ТЭС в основном используется для минимизации сег-
ментарных и проводниковых неврологических ослож-
нений в  ответ на хирургическую декомпрессию при 
ШСМ [6]. В литературе основное внимание уделяется 
рассмотрению патофизиологических механизмов уве-
личения времени центрального моторного проведения 
(ВЦМП) [7, 8], но при этом практически не обсуждается 
вопрос о непосредственной реакции проводящих струк-
тур на хирургическое устранение компрессии.

Цель исследования — изучение изменения функ-
ционального состояния моторных и сенсорных про-
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В литературе крайне мало встречается информации относительно восстановления проведения импульса по спинному мозгу 
в афферентном и эфферентном направлениях в ответ на декомпрессию в режиме реального времени, что и послужило основа-
нием для проведения данной работы. Интраоперационному нейрофизиологическому мониторингу подверглось 11 пациентов (6 муж-
чин и  5  женщин, средний возраст 59,3 ± 9,2  года) с  подтвержденным стенозом позвоночного канала по данным магнитно-
резонансной томографии. Степень восстановления проведения по кортикоспинальному тракту и проводникам соматической 
афферентации оценивали с помощью регистрации вызванных моторных ответов (ВМО) при транскраниальной электростиму-
ляции и записи соматосенсорных вызванных потенциалов (ССВП) при билатеральной стимуляции срединного нерва. Регистрацию 
ВМО и ССВП проводили до декомпрессии и через 10−15 мин после нее. Полученные данные отражают незамедлительное измене-
ние проведения импульса в афферентном и/или эфферентном направлениях и коррелируют с неврологическим статусом в по-
слеоперационном периоде.
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водящих путей спинного мозга в  режиме реального 
времени в ответ на переднюю или заднюю декомпрессию.

Материалы и методы
В исследование включено 11  пациентов, 6  мужчин 

и 5 женщин, средний возраст 59,3 ± 9,2 года, с диагнозом 
ШСМ. Диагноз подтвержден результатами клинико-
нейрофизиологического обследования, а также данными 
магнитно-резонансной томографии (МРТ). В  статусе 
у всех пациентов выявлено нарушение мелкой моторики 
в кистях, наличие патологических стопных знаков и спа-
стические нарушения походки; 3 пациента не могли само-
стоятельно передвигаться из‑за высокого мышечного 
тонуса в нижних конечностях.

Интраоперационно проводилось мониторирование 
структур спинного мозга по следующей схеме: для оценки 
функционального состояния эфферентных путей при-
меняли ТЭС. Стимулирующие игольчатые электроды 
располагались подкожно в  проекции С3−С4 моторной 
коры. Для регистрации вызванного моторного ответа 
(ВМО) игольчатые электроды вводили в  mm. abductor 
pollicis brevis et abductor hallucis. Стимуляция проводилась 
одиночным счетверенным импульсом длительностью 
1 мс силой 100 мА до декомпрессии и  через 10−15 мин 
после декомпрессии спинного мозга на шейном уровне. 
ВМО регистрировались на электромиографе Viking Select 
(Nicolet,США). В зависимости от хирургического доступа 
для оценки функционального состояния афферентных 
путей использовали стандартные программы. Для перед-
него доступа (корпорэктомии) использовали 2‑канальную 

систему регистрации со следующим расположением элек-
тродов: 1‑й канал С3(С4)-Fz, 2‑й канал С7‑Fz; для задне-
го доступа (ламинэктомия)  — 1‑канальную программу 
с  расположением отводящего электрода в  проекции 
С3(С4)-Fz (отведение с уровня С7‑Fz было невозможно, 
так как уровень С7 оказывался в зоне «хирургического 
интереса»). Стимулировали n. medianus на уровне запястья 
последовательно с обеих сторон при частоте стимуляции 
4,7 Гц; сила стимула подбиралась индивидуально выше 
пороговой на 20 % и  составляла в  среднем 10 ± 2  мА; 
усредняли 700 ответов.

Результаты и обсуждение
Предоперационное обследование методом транскра-

ниальной магнитной стимуляции (ТМС) выявило у всех 
больных увеличение ВЦМП на шейном уровне, коррели-
рующее с протяженностью компрессии и выраженностью 
стеноза спинномозгового канала; у 3 пациентов выявлен 
блок проведения импульса к ногам. Корковый ВМО при 
отведении потенциала с m. abductor pollicis brevis был сни-
жен по амплитуде, увеличен по длительности и имел по-
лифазную форму. С  помощью МРТ у  всех пациентов 
выявлены дегенеративно-дистрофические изменения 
шейного отдела позвоночника. Все пациенты подвер-
глись хирургическому лечению с выполнением в 3 случа-
ях ламинопластики и 8 — корпорэктомий. На 1‑м этапе 
оценивали параметры полученных результатов (характе-
ристики ВМО и ССВП) непосредственно до декомпрес-
сии, на 2‑м — через 15−20 мин после хирургической де-
компрессии (табл. 1, 2).

Таблица 1. Параметры ВМО при ТЭС до и после хирургической декомпрессии у пациентов с ШСМ (n = 9)

Параметры
ТЭС

m. abductor pollicis brevis m. abductor hallucis

Хирургическая декомпрессия

до после до после

Латентность, мс 22,43 ± 12,06 22,65 ± 12,56 39 ± 20,98 35,94 ± 20,99

Амплитуда, мкВ 98 ± 79,9 205,0 ± 160,64* 73 ± 64,64 99 ± 100**

 * p = 0,017; ** p = 0,37.

Таблица 2. Оценка компонентов N13, N20 при регистрации ССВП до и после хирургической декомпрессии у пациентов с ШСМ (n = 9)

Параметры ССВП

N13 N20 N13–N20

Хирургическая декомпрессия

до после до после до после

Латентность, мс 7,2 ± 7,7 7,45 ± 7,98* 16,72 ± 10,63 16,9 ± 10,73** – –

Амплитуда, мкВ 0,93 ± 1,01 0,96 ± 1,06 1,66 ± 1,30 1,56 ± 1,11*** – –

 * p = 0,14; ** p = 0,59; *** p = 0,46.
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Таким образом, существует непосредственный эф-
фект декомпрессии, связанный с тем, что в комплексе 
синдрома миелопатии присутствует обратимый блок 
проведения, а не его морфологические изменения. Это 
подтверждается увеличением амплитуд ВМО при отве-
дении с мышц рук, при этом статистически достоверно-
го уменьшения латентности ВМО не происходит в ответ 
на хирургическое лечение ни при отведении с мышц рук, 
ни при отведении с мышц ног.

Проведение хирургической декомпрессии спинного 
мозга на шейном уровне пациентам с ШСМ выявляет 
такие нейрофизиологические изменения, как:

• появление неустойчивых по латентности и ампли-
туде ВМО в ответ на ТЭС непосредственно после деком-
прессии при отсутствии таковых до декомпрессии;

• прирост амплитуды ВМО;
• отсутствие уменьшения латентности как ВМО, так 

и  вызванных потенциалов непосредственно после де-
компрессии.

Клинический пример. Пациент И., 48 лет. Поступил 
с жалобами на боли в шее, снижение силы в левой руке, не-
ловкость движений в  пальцах рук. В  анамнезе: травмы 
шейного отдела позвоночника, связанные с профессиональ-
ным занятием каратэ. На момент осмотра: атрофий пле-
чевого пояса и мышц верхних конечностей не выявлено, мы-
шечная сила в  руках  — до  4 баллов, в  ногах  — 5 баллов. 
В неврологическом статусе: пирамидная недостаточность 
в виде положительного симптома Бабинского, клонуса сто-
пы и надколенника; сухожильные рефлексы с верхних и ниж-
них конечностей симметрично повышены. Выявляется гипе-
стезия в  обеих руках с  уровня С5. Объективно: на 
представленной магнитно-резонансной томограмме — про-
тяженный стеноз С3−С6 без миелопатического очага 
(рис. 1).

Результаты нейрофизиологического обследования. Ана-
лиз проводящей функции периферических нервов при сти-
муляционной электронейромиографии (ЭНМГ) не выявил 
признаков поражения периферических нервов верхних конеч-
ностей на уровне C5−C6 (табл. 3). Анализ F‑волн при сти-
муляции в дистальной точке срединного нерва (С5−С6−С8) 
слева/справа выявил наличие повторяющихся поздних от-
ветов, представленность волн слева/справа 75 % / 81% при 
сохранной минимальной и максимальной латентностях.

При ТМС выявлены изменения, характерные для миело-
радикулопатии в виде увеличения ВЦМП, снижения ампли-
туды коркового ВМО (кВМО) и сегментарного ВМО (сВМО), 
а также наличия билатеральной полифазии корковых от-
ветов и двустороннего увеличения длительности (табл. 4).

При регистрации ССВП отмечено билатеральное от-
сутствие N13, N20, а также унилатеральное снижение 
амплитуды компонента  N9 справа. Полученные данные 
свидетельствуют о  значительном нарушении соматиче-
ской афферентации на уровне шейного отдела спинного 
мозга (табл. 5).

Таблица 3. Результаты ЭНМГ‑исследования серединного нерва спра-
ва/слева. Отсутствие достоверного отклонения от нормы анализи-
руемых параметров

m. abd. pollicis brevis sinistra dextra

Дистальная латентность М‑ответа, мс 4,3 4

Амплитуда М‑ответа 13,1 9

Длительность М‑ответа, мс 5,7 5,7

Скорость распространения возбуждения, м/с 53 51

Таблица 4. Результаты ТМС‑исследования пациента И., пояснение – 
в тексте

m. abd. hallucis sinistra dextra

Латентность кВМО, мс 25,5 23,5

Латентность сВМО, мс 15,5 14,5

Амплитуда кВМО/сВМО, мВ 0,5/1,5 2/7

ВЦМП, мс 10,5 9,0

Длительность кВМО, мс 12,9 12,8

Форма кВМО/сВМО полифазная
полифазная/
не изменена

Таблица 5. Результаты ССВП исследования пациента И.

Показатель
N9 N13 N20

Латентность, мс Амплитуда, мкВ Латентность, мс Амплитуда, мкВ Латентность, мс Амплитуда, мкВ

Данные пациента

dextra 9,2 1 – – – –

sinistra 8,9 5,5 – – – –

Референсные значения 13,4 ± 0,3 1,9 ± 0,3 13,4 ± 0,3 1,9 ± 0,3 19,2 ± 1,1 0,6 ± 0,2

Interside differences 0,43–1,52 0,16–1,28 0,43–1,52 0,16–1,28 0,72–3,10 0,19–1,81
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Больному была выполнена передняя декомпрессия 
спинного мозга на шейном уровне (корпорэктомия  С5; 
аллоспондилодез и фиксация С4−С6 пластиной Atlantis). 
Интраоперационное повреждение твердой мозговой обо-
лочки повлекло за собой спазм передней спинальной арте-
рии, что, в свою очередь, вызвало значительный моторный 
дефицит в  послеоперационном периоде. Интраопера
ционный мониторинг выявил падение амплитуд ВМО 
при  отведении потенциала как с  мышц-мишеней рук 

Рис. 1. МРТ пациента И. Сагиттальный (а) и аксиальный (б) срезы: 
протяженный стеноз С3−С6 без очага миелопатии

Рис. 3. Интраоперационная регистрация ВМО: 1 — результат ТЭС до декомпрессии. Визуализируются ВМО справа с m. abd. pollicis brevis — 
5 трасса и с m. abd. hallucis — 7 трасса; 2 — результат ТЭС через 10 мин после передней декомпрессии — ВМО отсутствует; 3, 4 — показано 
постепенное восстановление ВМО через 50 мин, однако ВМО имеют увеличенную латентность и низкую амплитуду, что подтверждает на-

рушение проведения по кортикоспинальному тракту
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Рис. 4. Интраоперационная регистрация ССВП: слева — ССВП до декомпрессии. Показаны билатерально сниженные компоненты N13 и унила-
теральное отсутствие N20 при стимуляции срединного нерва права. Развертка 5 мс/1мкВ/Д. Справа — ССВП после декомпрессии. Отмечено 

снижение компонентов N13, N20, а также исчезновение компонента P24. Развертка 5 мс/1мкВ/Д

Рис. 5. Пример интраоперационного восстановления ВМО при ТЭС с отведением потенциала от мышц верхних (m. abd. pollicis brevis) и нижних (m. abd. 
hallucis) конечностей. Слева: 1−4 трассы — отсутствие ВМО при ТЭС до декомпрессии; 5−6 трассы слева и 1−8 трассы справа демонстрируют по-

степенное восстановление проведения импульса по кортикоспинальному тракту и появление ВМО в ответ на переднюю декомпрессию
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(m. abd. pollicis brevis), так и с мышц ног (m. abd. hallucis) 
вплоть до полного исчезновения, с последующим восста-
новлением ВМО унилатерально через 50 мин. Однако ла-
тентность ВМО справа, для мышц рук и слева, увеличилась 
до 40−45 мс. Также было отмечено билатеральное сниже-
ние амплитуды компонента N20. Полученные нейрофи-
зиологические изменения явились следствием вазоспазма 
передней спинальной артерии в ответ на травматическое 
повреждение твердой мозговой оболочки.

В раннем послеоперационном периоде у пациента 
развился выраженный двигательный дефицит до пара-
плегии, который регрессировал на фоне проведения кон-
сервативной сосудистой терапии.

Полученные результаты свидетельствуют о том, что 
непосредственный эффект от декомпрессии спинного 
мозга при хирургическом лечении ШСМ незамедлитель-
но отражается на проведении как по афферентным, так 
и по эфферентным путям. Пример восстановления про-
ведения импульса по спинному мозгу (в эфферентном 

и афферентном направлениях) в ответ на декомпрессию 
на шейном уровне. На рис. 1−4 показано восстановление 
ВМО (мышцы рук) и нарастание амплитуды ВМО при 
отведении с  мышц ног в  ответ на транскраниальной 
магнитную стимуляцию.

На рис. 5 отражена динамика показателей компо-
нентов, характеризующих состояние соматической 
афферентации в ответ на декомпрессию. Как видно из 
рисунка, после передней декомпрессии проводники 
глубокой чувствительности не отреагировали сниже-
нием амплитуд компонентов N13и/или N20, также не 
изменилась и латентность компонентов.

Следует подчеркнуть, что интраоперационный мо-
ниторинг при хирургической декомпрессии спинного 
мозга на шейном уровне у больных, страдающих ШСМ, 
отражает незамедлительное изменение проведения им-
пульса в афферентном и/или эфферентном направлени-
ях, а полученные данные коррелируют с неврологиче-
ским статусом в послеоперационном периоде.

Рис. 6. Результат интраоперационной регистрации ССВП до декомпрессии (а) и через 10 мин после декомпрессии (б). Отсутствие отрицатель-
ной динамики (снижения амплитуды компонентов и/или увеличения латентности) компонентов ССВП в ответ на переднюю декомпрессию
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Введение
Распространенность заболеваний периферической 

нервной системы (ПНС) у детей и подростков в воз-
расте до 14 лет в  России составляет 140  случаев на 
100 тыс. населения, первичная заболеваемость  — 
64 на 100 тыс. [1]. Сведений о частоте нетравматиче-
ских мононевропатий в  данной возрастной группе 
в  доступной литературе не встретилось. У  взрослых 
среди нетравматических мононевропатий преобладают 
туннельные синдромы, составляющие до 30–40 % всех 
заболеваний ПНС  [2], причем около 2,5 % всех тун-
нельных невропатий — это компрессия малоберцово-
го нерва на уровне фибулярного канала [3].

Проблема пареза разгибателей стопы, типичного 
проявления поражения малоберцового нерва, при 
кажущейся простоте клинической диагностики со-
стоит в  необходимости уточнения этиологического 
фактора, исключения предрасполагающих «фоновых» 
состояний и дифференциальной диагностики невро-
патии малоберцового нерва и поражений нейромотор-
ного аппарата на других уровнях.

Клиническое наблюдение
Пациент А., 1996 года рождения, впервые обратил-

ся к  неврологу в  декабре 2008 г. (в  возрасте 12 лет) 
с  жалобами на ограничение активного разгибания 
правой стопы, а  также периодическое онемение рук 
в течение нескольких минут после ночного сна. Точ-
ную дату появления слабости в  разгибателях стопы 

установить не удалось, примерно за 3 нед до обраще-
ния пациент заметил, что стало «неудобно бегать на 
уроках физкультуры в школе». В ближайшем анамнезе 
указаний на факт компрессии конечности не было, 
однако в  сентябре 2008 г. имела место травма (уши-
бленная рана мягких тканей наружной поверхности 
правого бедра в средней трети), пациент осматривался 
травматологом, рана была ушита (со слов матери под-
ростка: видимых признаков гематомы не было). Оне-
мение рук по утрам отмечается в течение года. Из пе-
ренесенных заболеваний в  анамнезе: ветряная оспа 
и скарлатина (в дошкольном возрасте), острые респи-
раторные инфекции 3−4  раза в  год, респираторный 
аллергоз по типу ринотрахеобронхита с  сезонными 
обострениями.

У отца пациента в возрасте 18 лет, после предше-
ствующей многочасовой физической нагрузки (маляр-
ные работы с использованием приставной лестницы) 
развился парез разгибателей правой стопы, практиче-
ски без последующего регресса, с выраженным нару-
шением походки по типу «степпаж». В  настоящее 
время отец отмечает ежедневные преходящие ощуще-
ния онемения кожи нижних конечностей после сна 
и сидения на стуле. В родословной по линии отца есть 
упоминания о 4 родственниках, предъявляющих жа-
лобы на нарушения чувствительности в конечностях 
(см. рисунок). У пробанда (пациент А.) имеются двою-
родные сибсы (девочки в возрасте 5 и 14 лет), досто-
верных сведений о состоянии их здоровья нет.

Рецидивирующая невропатия малоберцовых нервов у подростка: 
клиническое наблюдение

В.А. Буланова1, Д.С. Дружинин1,2

1ГБОУ ВПО Ярославская государственная медицинская академия;
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Представлено описание клинического случая наследственной невропатии со склонностью к параличам от сдавления (ННПС), подтверж-
денного результатами ДНК‑диагностики. Проанализированы клинические и электрофизиологические особенности течения ННСП 
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При неврологическом осмотре в  декабре 2008 г. 
у пациента А. выявлены признаки невропатии право-
го общего малоберцового нерва в  виде умеренного 
пареза мышц разгибателей стопы и пальцев (при со-
храненной амплитуде глубоких рефлексов), гипалге-
зии кожи наружной поверхности голени и тыла стопы. 
Электронейромиография (ЭНМГ) выявила демиели-
низирующую невропатию правого малоберцового 
нерва, а также патологическое удлинение дистальной 
латентности и снижение амплитуды моторного ответа 
при тестировании клинически асимптомного левого 
малоберцового нерва (см. таблицу). Исследование 
сывороточного уровня глюкозы, креатинфосфокиназы 
(КФК) и лактатдегидрогеназы отклонений от нормы 
не выявило. От госпитализации подростка семья от-
казалась. Пациент лечился амбулаторно: была пред-
ложена пероральная терапия, включавшая α‑липоевую 
кислоту (300 мг/сут в  течение 2 мес), ипидакрин 
(25 мг/сут в течение 1 мес), затем витамины группы В 
(В

1
, В

6
, В

12
) в высоких дозах. За 3 мес отмечен полный 

регресс пареза, значительный регресс чувствительных 
нарушений (сохранялся небольшой по площади уча-
сток гипалгезии кожи в области наружной поверхно-
сти правой голени). Магнитно-резонансная томогра-
фия (МРТ) пояснично-крестцового и нижнегрудного 
отделов позвоночника обнаружила начальные при-
знаки хондроза (неравномерность высоты межпозвон-
ковых дисков Th

XI
 — S

I
), МРТ головного мозга — при-

знаки гипоплазии гипофиза. В  связи с  последней 
находкой пациент осмотрен эндокринологом. Иссле-
дование гормонального статуса, включая тропные 
гормоны гипофиза, тиреоидные, половые, а  также 
постпрандиальную гликемию, отклонений от нормы 
не выявило. При ультразвуковой допплерографии 
брахиоцефальных артерий патологии не обнаружено. 
В марте 2009 г. у пациента был эпизод артралгий в ко-
ленных суставах, данные УЗИ и рентгенографии ко-
ленных суставов, уровни С‑реактивного белка и рев-
матоидного фактора оказались в норме.

С учетом анамнеза и данных ЭНМГ, указывающих 
на вовлечение не только клинически симптомного, 
но  и  «интактного» нерва, семье была предложена 
ДНК‑диагностика для исключения наследственной не-

вропатии со склонностью к  параличам от сдавления 
(ННПС). Молекулярно-генетическое исследование, вы-
полненное в мае 2009 г. в лаборатории ДНК‑диагностики 
МГНЦ РАМН (зав. лабораторией проф. А.В. Поляков) 
подтвердило наличие делеции 17р11.2‑р12 у  пробанда 
и его отца.

За 3 года последующего наблюдения у пробанда имел 
место рецидив невропатии малоберцового нерва на стороне 
«дебюта». Пациент к врачу не обращался, принимал лекар-
ственные препараты по прежней схеме, в  течение 2 мес 
слабость регрессировала. В январе 2010 г. — эпизод невро-
патии малоберцового нерва на другой конечности, причем 
в сочетании с нарушениями чувствительности в зоне ин-
нервации наружного кожного нерва правого бедра. Явных 
провоцирующих факторов не отмечено. При ЭНМГ 
в 2010 г. выявлены признаки компрессии левого малобер-
цового нерва на уровне головки малоберцовой кости 
(см. таблицу). Пациент был госпитализирован в невроло-
гическое отделение, в терапии использованы внутривенные 
инфузии α‑липоевой кислоты, пероральный прием ипида-
крина, электростимуляция паретичных мышц левой голе-
ни. Процесс полного восстановления силы разгибателей 
левой стопы занял 3 мес. При профилактическом осмотре 
в мае 2010 г. ортопедом выявлен сколиоз I степени, под-
твержденный данными спондилографии.

С 2011 г. (в возрасте 15 лет) пациент отметил появле-
ние следующих ощущений: постоянное чувство онеме-
ния кожи наружной поверхности правого бедра; перио-
дически возникающее онемение кожи наружной 
поверхности обеих голеней и левого бедра, продолжи-
тельностью от нескольких часов до 1 сут, провоцируемое 
длительным (более 2 ч) сидением на стуле, усиливаю-
щееся при охлаждении; чувство онемения и покалыва-
ния в руках после сна в течение 2−3 мин; онемение кожи 
правой щеки после сна, сохраняющееся около 1 ч; еже-
дневные болезненные мышечные спазмы в стопах дли-
тельностью 30−60 с, провоцируемые активным подо-
швенным сгибанием стоп.

При осмотре невролога в ноябре 2011 г. патологии со 
стороны черепных нервов не выявлено. Отмечены лег-
кие гипотрофии мышц плечевого пояса, легкая дефор-
мация грудины по типу «воронкообразной». Мышечный 
тонус умеренно диффузно снижен, контрактур суставов 
нет. Отчетливых парезов нет, однако пациент сообщает, 
что может подтянуться на перекладине только одно-
кратно, имеются слабоположительные симптомы «коль-
ца» Давиденкова и симптом Вендеровича с обеих сторон. 
Отмечено отсутствие коленного и ахиллова рефлексов 
слева, карпорадиальный и коленный рефлексы справа, 
а  также биципитальный с  обеих сторон снижены, 
остальные глубокие рефлексы имеют среднюю ампли-
туду, брюшные рефлексы живые, равные, подошвен-
ные  — отсутствуют, патологических рефлексов нет. 
Координация не нарушена. Снижена болевая чувстви-
тельность кожи заднемедиальной поверхности плеча 
и предплечья, наружной поверхности бедра, голени, на-

Генеалогическое древо пациента А.: стрелкой указан пробанд, 
черные фигуры — члены семьи с симптомами невропатии, 

крестиком отмечен умерший



2’
20

12Нервно-мышечные  
Б О Л Е З Н И

67

Клинический случай

ружного отдела тыла стопы с обеих сторон. Симптомы 
натяжения отрицательны. Суставно-мышечное чувство 
сохранено, вибрационная чувствительность в дисталь-
ных отделах ног  — на  нижней границе нормы. Речь 
и  другие высшие корковые функции не расстроены, 
учится в общеобразовательной школе.

ЭНМГ выполнялась трижды (2008, 2010, 2011 г.). 
К сожалению, объем первых исследований был огра-
ничен тестированием нервов нижних конечностей. 
Тем не менее в динамике выявлена устойчивая тенден-

ция к  появлению либо нарастанию патологического 
увеличения дистальной латентности, флуктуация ско-
ростных показателей — как повышение после восста-
новления двигательной функции пораженного нерва, 
так и снижение при отсутствии пареза соответствую-
щих мышц (см. таблицу). Исследование сенсорных 
волокон в 2011 г. (в период появления перманентных 
и усиления преходящих чувствительных нарушений) 
выявило отчетливую сенсорную полиневропатию 
(см. таблицу).

Динамика ЭНМГ‑показателей пациента А.

Показатель 2008 г. (12 лет) 2010 г. (14 лет) 2011 г. (15 лет)

n. peroneus dext. Клинически «симптомный» Клинически интактный

А1, мВ 4,36 1,94 2,10

ДЛ, мс 5,7 6,3 6,3

СРВ, м/с 35,4 41,3 36,1

СРВфиб.кан., м/с 38,7 44,4 30,2

n. peroneus sin. Клинически интактный Клинически «симптомный» Клинически интактный

А1, мВ 2,52 4,12 1,54

ДЛ,мс 4,9 5,8 6,15

СРВ, м/с 42,2 41,4 37,9

СРВфиб.кан., м/с 53,8 20,4 39,6

n. tibialis sin. Клинически интактный

А1, мВ н/д 7,75 6,76

ДЛ, мс н/д 6,1 6,4

СРВ, м/с н/д 36,7 41,4

n. medianus dext. Клинически интактный

А1, мВ н/д н/д 4,84

ДЛ, мс н/д н/д 4,2

СРВ, м/с н/д н/д 47,5

Асенс., мкВ н/д н/д 7,61

СРВсенс., м/с н/д н/д 41,7

n. suralis dext.et sin.

Асенс., мкВ н/д н/д Не регистрируется

Примечание. Условные сокращения: А1 — амплитуда негативной фазы М‑ответа при стимуляции нерва в дистальной точке (мВ); 
ДЛ — дистальная латентность; СРВ — скорость распространения возбуждения по моторным волокнам нерва; СРВфиб.кан. — скорость 
распространения возбуждения по моторным волокнам на участке фибулярного канала; Асенс. — амплитуда чувствительного потенциала; 
СРВсенс. — скорость распространения возбуждения по сенсорным волокнам на ладонно-запястном сегменте (для срединного нерва); 
н/д — «нет данных» (показатель не исследовался). Жирным шрифтом выделены измененные показатели.



2’
20

12 Нервно-мышечные  
Б О Л Е З Н И

68

Клинический случай

Обсуждение
Таким образом, при первом обращении пациента 

клинически диагностирован синдром поражения об-
щего малоберцового нерва, темп развития которого 
трудно однозначно оценить из‑за нечетких анамнести-
ческих сведений. Положительный семейный анамнез, 
соответствующий аутосомно-доминантному типу на-
следования, множественный (выходящий за  рамки 
клинически пораженного нерва) характер изменений, 
выявленных при ЭНМГ, и данные ДНК‑диагностики 
позволили относительно быстро установить этиологию 
невропатии уже при первом эпизоде паралича. Вряд 
ли можно считать клинически значимым факт травмы 
мягких тканей правого бедра за 3 мес до развития па-
реза разгибателей стопы. Интересно, что и  в  после-
дующем не было указаний на «позиционный фактор» 
перед развитием парезов, тогда как преходящие сен-
сорные нарушения, например симптомы со стороны 
тройничного нерва, четко были связаны с  внешней 
компрессией. Возраст «дебюта» паралича у  данного 
пациента ниже «среднестатистических» 23 лет [4] и на 
6 лет меньше, чем у  его отца. Не  противоречит диа-
гнозу ННПС и  последующее течение заболевания 
у пробанда с наличием 3 эпизодов безболевых невро-
патий малоберцовых нервов за 14 мес (с полным от-
сроченным регрессом парезов) и появлением перма-
нентных нарушений чувствительности. Арефлексия не 
считается облигатным признаком и  описана только 
у 12 % больных с ННПС [4], в нашем наблюдении лишь 
часть глубоких рефлексов выпала спустя более чем 
1 год от первого эпизода паралича. Изменения показа-
телей ЭНМГ у пациента А. (особенно зарегистрирован-
ные в  возрасте 15 лет) в  виде замедления моторной 
и  сенсорной проводимости по срединному нерву на 
участке запястья и аномалий моторной проводимости 
по малоберцовым нервам достаточно типичны для 
обсуждаемой формы невропатии [4−6]. Полученные 
при повторных ЭНМГ-исследованиях данные позво-
ляют говорить о прогрессировании демиелинизирую-
щего процесса, несмотря на клиническую вариабель-
ность симптоматики. С учетом снижения амплитуды 
моторного ответа короткого разгибателя пальцев при 
стимуляции малоберцовых нервов не исключается при-
соединение аксонального компонента; подобное опи-
сано в литературе при ННПС именно для нервов, во-
влеченных в компрессию [7].

В настоящее время нет данных об эффективности 
медикаментозной терапии параличей при ННПС за ис-
ключением единичных сообщений о пользе стероидов 
при длительном либо неполном спонтанном восстанов-
лении [8]. Учитывая полный регресс парезов у нашего 
пациента в сроки до 3 мес, стероиды не применяли, вы-
бор лекарственных средств определялся универсальны-
ми представлениями о  патогенетической терапии не-
вропатий. Судить об эффективности применяемого 
лечения затруднительно, так как для ННПС характерен 

спонтанный регресс парезов. Основной профилактиче-
ской мерой была рекомендация избегать ситуаций, спо-
собствующих компрессии нервных стволов.

Типичность анамнестических, клинических, элек-
трофизиологических данных у  нашего пациента об-
легчила нозологическую диагностику. Подробное 
изучение индивидуального и  семейного анамнеза  — 
важный этап диагностики, так как у пациентов с реци-
дивирующими безболевыми компрессионными не-
вропатиями при отягощенном семейном анамнезе 
и наличии распространенных ЭНМГ-нарушений до-
вольно часто выявляется делеция локуса 17р11.2‑12, 
ответственная за развитие ННПС [9, 10]. Наиболее 
частой причиной нетравматических невропатий мало-
берцового нерва даже у лиц, не страдающих ННПС, 
является туннельный синдром на уровне фибулярного 
канала, развитию которого способствует позиционный 
фактор (сидение «на корточках», положение «нога на 
ногу» и т. п.). У каждого больного с туннельными син-
дромами необходимо исключение «фоновых» состоя-
ний, предрасполагающих к компрессии нервов. Это, 
во‑первых, эндокринные заболевания, в  частности 
гипотиреоз, сахарный диабет и акромегалия [11, 12]. 
У представленного пациента с учетом обнаруженной 
при МРТ головного мозга гипоплазии гипофиза было 
проведено исследование гормонального статуса, не 
выявившее отклонений. Во‑вторых, к возникновению 
туннельных невропатий предрасполагают системные 
ревматические заболевания, особенно сопровождаю-
щиеся суставным синдромом. Кроме того, локальные 
патологические процессы в области коленного сустава, 
в  частности артрогенные кисты, остеофиты головки 
малоберцовой кости, иногда могут сопровождаться 
развитием компрессионной невропатии [13]. У паци-
ента А. имел место эпизод артралгий в коленных су-
ставах, но предпринятые ультразвуковое, рентгеноло-
гическое и биохимические исследования патологии не 
обнаружили. Другая редкая «локальная» причина син-
дрома малоберцового нерва  — шваннома послед
него [14]. Возможна и более проксимальная локализа-
ция патологического процесса у пациентов с парезом 
разгибателей стопы, например, невропатии седалищ-
ного нерва, в частности постинъекционные, что осо-
бенно актуально в раннем детском возрасте [15]. Ради-
кулопатия  L5 также может приводить к  парезу 
разгибателей стопы в  сочетании с  чувствительными 
расстройствами и, как правило, с болевым синдромом, 
поэтому МРТ пояснично-крестцового отдела (ПКО) 
показана некоторым пациентам. Исключение прокси-
мального уровня поражения особенно важно у боль-
ных, которым планируется хирургическое вмешатель-
ство с целью декомпрессии или микрохирургической 
реконструкции малоберцового нерва. МРТ ПКО у па-
циента  А. выявила минимальные дистрофические 
изменения межпозвонковых дисков, не сопровождаю-
щиеся протрузиями либо грыжами, не было обнару-
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жено и каких-либо иных причин возможной компрес-
сии корешков. Тем не менее, учитывая распределение 
чувствительных нарушений, вклад «корешкового» 
компонента не может быть отвергнут на 100 %. Пора-
жение передних рогов поясничного утолщения (напри-
мер, при полиомиелите)  — маловероятная причина 
одностороннего изолированного пареза разгибателей 
стопы, однако все же заслуживающая включения 
в  дифференциально-диагностический ряд (особенно 
у детей) в случае острого вялого паралича при отсут-
ствии чувствительных нарушений.

Клиницистам хорошо известен «синдром псевдо-
перонеуса» при поражении верхнего отдела моторной 
коры контралатеральной лобной доли. Присутствие 
симптома Бабинского или других патологических 
стопных знаков на стороне пареза, несоответствие вы-
раженных двигательных нарушений нормальным или 
симметрично незначительно измененным ЭНМГ-
параметрам малоберцовых нервов должны служить 
поводом для выполнения МРТ головного мозга.

Если говорить о первично-мышечных заболевани-
ях как причине одностороннего пареза разгибателей 

стопы без чувствительных нарушений, заслуживает 
упоминания лице-лопаточно-конечностная мышечная 
дистрофия (ЛЛКМД) с возможной асимметрией по-
ражения на стадии вовлечения новых мышечных 
групп, в частности передненаружных мышц голеней, 
поражающихся при прогрессировании болезни. Со-
путствующая слабость мимических мышц и  мышц 
плечевого пояса в сочетании с повышенным уровнем 
КФК служат довольно надежными признаками для 
диагностики ЛЛКМД, абсолютным подтверждением 
которой является молекулярно-генетический анализ.

Таким образом, парез разгибателей стопы  — си-
туация, требующая от клинициста проведения диффе-
ренциальной диагностики среди довольно большого 
спектра заболеваний. Расширенное ЭНМГ-исследо
вание не только малоберцовых, но и клинически ин-
тактных нервов может существенно помочь в  диф
ференциально-диагностическом поиске и  поэтому 
рекомендуется всем пациентам с данной патологией. 
Выбор других дополнительных методов исследования 
определяется особенностями клинической картины 
и анамнеза.
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ной мере относятся и к пациентам с другими тяжелыми 
полиневропатиями.

Завершила мастер-класс старший научный сотруд-
ник ОРИТ НЦН РАМН, ученый секретарь ОНМБ, 
к.м.н. Н.А. Супонева докладом, посвященным особен-
ностям патогенетической терапии тяжелых полинев-
ропатий. Особое внимание было уделено СГБ и пор-
фирийной полиневропатии в связи с тем, что прогноз 
при этих заболеваниях зависит гораздо в большей сте-
пени, чем при других полиневропатиях, от своевре-
менности и адекватности проводимой патогенетиче-
ской терапии. Информированность практикующих 
врачей в этом вопросе особенно актуальна, учитывая 
тот факт, что в сентябре 2011 г. в России был впервые 
официально зарегистрирован препарат аргината гема, 
применяемый для лечения порфирии и ее осложне-
ний. Что же касается СГБ, то после детального осве-
щения методики и схемы лечения с применением 
программного высокообъемного плазмафереза и вну-
тривенной иммунотерапии, как подчеркнула Н.А. Су-
понева, только сочетание своевременной патогенети-
ческой терапии с соблюдением общих принципов 
ведения пациентов с тяжелыми полиневропатиями 
является залогом успешного лечения таких больных. 
Слушателям также напомнили, что терапия стероида-
ми не эффективна и,  более того, ухудшает прогноз 
при СГБ.

В рамках доклада были озвучены результаты ис-
следования, проведенного НЦН РАМН и посвящен-
ного изучению возможностей отечественных клиник 
в оказании помощи больным с СГБ. Этот вопрос пред-
ставляется тем более важным ввиду того, что адекват-
ное лечение в большинстве случаев может способство-
вать полному выздоровлению больных и возвращению 
их к обычной профессиональной деятельности. В рам-
ках исследования было обработано 50 анкет из 27 го-
родов и областей России. Результаты анализа данных 
показали, что в лечении СГБ в отечественных клини-
ках приоритеты отдаются плазмаферезу, однако в бо-
лее чем половине из них применяется дискретный 
метод, обеспечивающий удаление небольших объемов 
плазмы (до 1 л за 1 сеанс), что неэффективно у взрос-
лых пациентов с данной патологией. В половине ме-

Первый доклад «Острые тяжелые полиневропатии: 
подходы к диагностике» был представлен председателем 
Общества специалистов по нервно-мышечным болез-
ням (ОНМБ), проф. С.С. Никитиным. В докладе была 
проанализирована структура основных причин тяжелых 
острых полиневропатий, отдельное внимание уделено 
классификации и патогенезу синдрома Гийена—Барре 
(СГБ), как наиболее частой причине острых перифери-
ческих парезов и параличей, а также исследованию уров-
ня аутоантител к ганглиозидам периферических нервов, 
вошедшему в большинстве ведущих зарубежных клиник 
в перечень обязательных методов обследования при по-
дозрении на СГБ. Было подчеркнуто, что идентифика-
ция антиганглиозидных аутоантител потенциально мо-
жет являться ключом к дифференцировке различных 
форм этого заболевания. Кроме того, проф. С.С. Никитин 
подробно осветил основные подходы к дифференциаль-
ной диагностике острых полиневропатий (в том числе 
алкогольной, при отравлении таллием, порфирийной 
и др.) на основании данных анамнеза, клинической кар-
тины, результатов исследования ликвора и электромио-
графии.

Доклад, посвященный особенностям ведения боль-
ных с синдромом Гийена—Барре, был представлен 
старшим научным сотрудником ОРИТ НЦН РАМН, 
к.м.н. В.Н. Пироговым. Докладчик остановился на важ-
нейших аспектах неспецифической терапии СГБ, в част-
ности на особенностях мониторинга дыхания, показа-
ниях к переводу пациента на искусственную вентиляцию 
легких (ИВЛ) и самостоятельное дыхание, вариантах 
респираторной поддержки, осложнениях трахеостомии 
и их профилактике. Было уделено внимание и другим 
значимым компонентам симптоматического лечения: 
санации трахеобронхиального дерева, контролю за со-
стоянием кишечника и мочевого пузыря, антибиотико-
терапии, профилактике тромбоэмболии легочной арте-
рии и др. В докладе также были освещены возможности 
современной аппаратуры, действие которой направлено 
на профилактику и лечение бронхолегочных осложне-
ний (The Vest Airway Clearance System), профилактику 
тромбозов глубоких вен и раннюю реабилитацию 
(MOTOmed Letto). Важно отметить, что все принципы 
ведения больных СГБ, прозвучавшие в докладе, в пол-

Мастер-класс  
«Тяжелые полиневропатии»

29 ноября 2011 г. в рамках II Национального конгресса «Неотложные состояния в неврологии», организован‑
ного при участии Российской академии медицинских наук и Научного центра неврологии РАМН, под предсе‑
дательством члена-корр. РАМН, заместителя директора ФГБУ НЦН РАМН, руководителя отделения реанимации 
и интенсивной терапии (ОРИТ), проф. М.А. Пирадова был проведен мастер-класс «Тяжелые полиневропатии».
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дицинских учреждений имеется опыт применения 
внутривенной иммунотерапии при СГБ, однако в каж-
дом 2-м случае в качестве используемых препаратов 
указывались стандартные поликлональные иммуно-
глобулины, неэффективные при данном заболевании 
из-за низкого содержания IgG (< 95 %). С сожалением 
было отмечено, что до сих пор кортикостероиды ши-
роко применяются в лечении СГБ: в 7 % клиник — в 
качестве терапии первого выбора, в 45 % клиник — при 
затруднениях в проведении плазмафереза или его не-
эффективности. Организаторы исследования пришли 
к следующим выводам:

• в каждом городе и области должна быть хотя бы 
1  клиника, способная оказывать полноценную по-
мощь больным СГБ любой степени тяжести;

• необходимо выработать алгоритм госпитализа-
ции и поэтапной помощи пациентам с СГБ;

• следует принять меры, направленные на повы-
шение доступности препаратов нормального иммуно-

глобулина человека (с содержанием IgG не менее 95 %) 
для граждан России, страдающих СГБ.

Проведенное исследование помогло получить общее 
представление и оценить состояние вопроса оказания 
медицинской помощи больным СГБ в различных ре-
гионах России, а ясное понимание проблемы — поло-
вина успеха в ее решении.

Представленные доклады вызвали живой интерес 
у участников конгресса, посетивших мастер-класс. 
Представители разных регионов страны и ближнего 
зарубежья высказали слова благодарности докладчи-
кам, активно осуществляющим консультативную по-
мощь с применением возможностей телемедицины. 
Аудитория с удовольствием поддержала идею продол-
жения практики проведения мастер-классов, посвя-
щенных проблемам заболеваний периферического 
нейромоторного аппарата.

Материал подготовила Екатерина Иванова
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нейрона. Большое внимание уделялось патоморфологи-
ческим и генетическим аспектам, роли близкородствен-
ных браков и генетических изолятов. Лекторы неодно-
кратно подчеркивали необходимость с осторожностью 
интерпретировать данные ДНК-анализа в связи с гене-
тическим «перекрестом» (так называемый genetic 
overlapping, который может, в частности, обусловливать 
сосуществование 2 и более типов поясно-конечностной 
мышечной дистрофии (LGMD) в генетических изоля-
тах), а также результаты иммунологических исследова-
ний (например, при 30 % дефиците кальпаина western-
blot-анализ не обнаруживает патологии).

Мишель Фардо, человек-легенда в области совре-
менной миологии, поведал захватывающую историю 
изучения мышечных заболеваний, одним из осново-
положников которой был выдающийся французский 
ученый Дюшен де Булонь.

Профессор Андони Уртизбереа остановился на 
трудностях клинической и генетической диагностики 
поясно-конечностных мышечных дистрофий. Впер-
вые описанная в 1884 г. У. Эрбом и значительно рас-
ширенная к настоящему времени, эта форма мышеч-
ных дистрофий до сих пор не имеет специфических 
черт, и ее классификация постоянно модифицируется; 
на сегодня насчитывается уже 14 основных групп, 
в свою очередь подразделяемых на подтипы в зависи-
мости от области распространения и хромосомной 
аномалии.

В лекции по фациоскапулогумеральным дистро
фиям (FSHD, Ландузи-Дежерина) А. Уртизбереа наряду 
с  типичным фенотипом описал также внемышечные 
проявления болезни: сосудистое поражение сетчатки 
(часто асимптомное), потерю слуха у 2/3 пациентов (при 
этом жалобы предъявляют менее 1%), ортопедические 
нарушения (pectus excavatum, умеренные контрактуры, 
тяжелый кифосколиоз). Отмечено, что хотя дыхательная 
недостаточность, псевдогипертрофия икроножных 
мышц и задержка умственного развития не характерны 
для этой патологии, их наличие не исключает данной 
формы мышечной дистрофии. Отдельно были рассмо-
трены молекулярно-генетические аспекты: сегодня 
у 95−98 % больных выявляется сцепленность с хромосо-

Основными задачами Летней школы по миологии 
в течение последних 14 лет являются развитие между-
народного сотрудничества в области миологии, в том 
числе создание баз данных пациентов, организация 
экспертных групп, составление рекомендаций по диа-
гностике и ведению таких больных, а также обучение 
иностранных коллег с предоставлением в будущем 
возможности написания научной работы или прохож-
дения практики на базе Института.

В 2011 г. Школа проводилась усилиями 34 высоко-
квалифицированных специалистов из университетов 
Франции, Германии, Испании, Италии, а их слушателя-
ми (и порой оппонентами) были студенты из 33 стран. 
В  течение 9 дней на английском языке проводились 
лекции и клинические семинары по вопросам генетики, 
неврологии, нейрофизиологии, патологической ана
томии, новым диагностическим и лечебным подходам, 
а  также психологии. Студенты имели возможность 
слушать и вести научные беседы с такими корифеями 
в  области миологии, как М. Фардо, Ж.‑М. Лежэ, 
А. Уртизбереа, Н. Ромеро, С. Вебер-Карстенс, С. Шпу-
лер, Ж. Бон, Т. Войт, Оливэ, Б. Эймар-Антай, С. Викар, 
Дж. Мэола, А. Ломб и другими не менее выдающимися 
специалистами. Второй год подряд школа проходила 
в сотрудничестве с берлинскими коллегами из госпита-
ля Шаритэ в рамках совместного проекта MyoGrad.

Лекции чередовались с клиническими разборами 
в следующей форме: предоставлялся краткий анамнез 
и некоторые данные обследования, например биоптат 
мышцы, электронейромиография (ЭНМГ), магнитно-
резонансная томография (МРТ) мышц. Студенты раз-
бивались на группы, и после непродолжительного 
совещания один из участников команды сообщал 
о своей версии, кратко ее аргументируя. Были случаи, 
когда студентам удавалось убедить профессоров в не-
достаточной обоснованности поставленной задачи.

Основной тематикой школы была первично-
мышечная патология (в том числе кардиомиология), 
отдельные лекции освещали проблемы дизиммунных 
нейропатий, миопатий и полинейропатий критических 
состояний, аксональных нейропатий, патологию 
нервно-мышечной передачи, болезней двигательного 

Летняя школа по миологии в Париже  
(июнь 2011 г.)

Благодаря усилиям Общества, молодые российские специалисты получили возможность участвовать в еже‑
годной Летней школе по миологии, проходившей в Париже. Данный образовательный курс был учрежден 
в  1997 г. Институтом миологии  — некоммерческой организацией, созданной группой активистов врачей 
и пациентов и являющейся подразделением французской Ассоциации против миопатий (Association Française 
contre les Myopathies — AFM).
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мой 4q, однако ответственный ген еще не найден. Вместе 
с тем известно, что размер дефектного фрагмента (по-
вторяемый участок ДНК D4Z4) определяет выражен-
ность патологии (корреляция генотип – фенотип). 
В последние годы в литературе появились указания на 
возможный ген-кандидат, обнаруженный в повторяю-
щихся фрагментах D4Z4 — DUX4, кодирующий акти-
ватор транскрипции PITX1, крайне токсичный в опре-
деленном состоянии хромосомы 4 (работы V. Kowaljow 
и соавт., M. Dixit и соавт. и особенно последние публи-
кации команды ученых из  Лейденского универси
тетского медицинского центра под руководством 
R.J.L.F. Lemmers). Вопрос генетического консультиро-
вания при FSHD остается спорным, его проведение под 
силу только опытным высококвалифицированным кли-
ническим генетикам, поскольку при молекулярно-
генетическом обследовании возможно выявление 
участка делеции, но не самого гена, а пренатальная 
диагностика часто недоступна.

Жизель Бон, молекулярный генетик из госпиталя 
Питье Сальпетриер (Франция), сделала обзор по 
основным вопросам генетической диагностики 
нервно-мышечной патологии, а также юридическим 
вопросам, связанным с забором и транспортировкой 
биоматериала.

В лекции по болезни Шарко—Мари—Тута 
(Charcot—Marie—Tooth) среди прочих была отмечена 
Х‑сцепленная форма — СМТ 1F/ СМТ2Е, ген которой 
первоначально был выявлен в большой русской семье 
(Mersiyanova et al., Am J Hum Genet, 2000). Данный тип 
характеризуется вариабельным дебютом (начиная 
с  детского возраста, заканчивая 5‑м десятилетием 
жизни) и медленно прогрессирующим течением. Па-
тогенез связан с геном, кодирующим белок NF‑L, 
соответствующий легким цепям нейрофиламента.

При обсуждении нейрональных болезней, таких как 
спинальные мышечные атрофии (проф. Дж. Мелки, 
Госпиталь Бисетр, Париж) и боковой амиотрофический 
склероз (Ф. Салаша, Центр бокового амиотрофического 
склероза, Париж), в основном рассматривались совре-
менные теории развития этих состояний. Докладчики 
обратили внимание на наличие схожего дефекта при 
обоих типах патологии — нарушения метаболизма РНК 
вследствие соответствующих генных аномалий. Изби-
рательная уязвимость мотонейронов при этом может 
быть объяснена дизрегуляцией транскриптов, экспрес-
сируемых или токсичных исключительно в них, а также 
нарушением сплайсинга.

Дж. Мелки рассказала о достижениях в изучении 
белка SMN — продукта соответствующего гена, обна-
руживаемого в разных участках мотонейронов (ядре, 
цитоплазме и аксональных агрегатах). В зависимости 
от формы спинальной мышечной атрофии (СМА) на-
блюдается разная степень его дефицита. Сегодня ве-
дутся интенсивные поиски лекарственной терапии 

при СМА-II, направленной на модуляцию промоуте-
ров и сплайсинга и стабилизацию самого белка.

В своем докладе Ф. Салаша представил большое 
число новых патогенетических моделей бокового 
амиотрофического склероза. В заключение лектор от-
метил, что современные данные о генетической раз-
нородности, а также вариабельности клинической 
картины в еще большей степени позволяют сегодня 
утверждать о том, что боковой амиотрофический скле-
роз является гетерогенным синдромом.

Информативные обзоры были представлены на 
темы сателлитных клеток (Г. Батлер-Брауни, Институт 
миологии, Париж) — взрослых стволовых клеток, ко-
торые являются объектом изучения с целью их лечеб-
ного применения при мышечных дистрофиях (Дюше-
на, окуло-фарингеальной, врожденных мышечных 
дистрофиях); клеточной терапии в миологии (Жан-
Тома Вилькян, CNRS-INSERM-UPMC-AIM, Париж); 
клинических исследований нервно-мышечных болез-
ней (Т. Войт, CNRS-INSERM-UPMC-IM, Париж); 
генной терапии (Ив Фром, CNRS-INSERM-UPMC-
IM, Париж); миостатина и ростовых факторов (А. Эль-
же, Госпиталь Некер, Париж). Стоит отметить, что 
Ив Фром начал свой доклад словами: «Никогда не за-
бывайте, что если вы предполагаете какой-либо гене-
тический препарат лечебным, иммунная система так 
не думает!».

Выступление проф. Норма Ромеро из Института 
Р. Пуанкарэ (Париж) было посвящено всем основным 
формам врожденных мышечных дистрофий, с акцен-
том на исключительную вариабельность клинических 
форм при данной патологии.

Классические и новые представления о дизиммун-
ных нейропатиях представил проф. Ж.‑М. Лежэ 
(Госпиталь Сальпетриер, Париж). В частности, упо-
миная о лечении СГБ и продолжающемся споре о це-
лесообразности применения стероидов, он выразил 
солидарность с мнением роттердамских ученых 
(van Koningsveld et al., Lancet, 2004 Jan 17) и при этом 
привел рекомендации Американской академии не-
врологии, в которых стероиды при СГБ не рекомендо-
ваны. Ж.‑М. Лежэ продемонстрировал диагностиче-
ские критерии типичных и  атипичных хронических 
воспалительных демиелинизирующих полинейропа-
тий (ХВДП), разработанные рабочей группой Евро-
пейской федерации неврологических сообществ 
в 2010 г., дал краткий обзор по сравнительному иссле-
дованию стероидной терапии, в ходе которого перо-
ральный прием высоких доз дексаметазона (40 мг/сут 
в течение 4 дней с последующим 24-дневным плацебо-
периодом – общее число циклов равнялось 6) был 
сравним со стандартным пероральным приемом пред-
низолона (60 мг/сут с постепенной отменой в течение 
32 нед) (Lancet Neurol 2010; 9), а также представил ре-
зультаты исследования эффективности внутривенного 
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иммуноглобулина, внутримышечного интерферона 
β‑1а и метотрексата при ХВДП.

Актуальность изучения и оптимизации лечебных 
мероприятий (в том числе ранней мобилизации больных) 
при миопатии и полинейропатии критических состояний 
была освещена проф. Стефаном Вебер-Карстенсом (Го-
спиталь Шаритэ, Берлин). В частности он рассказал 
о генетическом корреляте атрофии мышечных волокон 
2-го типа (экспрессия генов MuRF1 и атрогин-1), невоз-
будимости мышечной мембраны в раннем критическом 
состоянии, ухудшении нервно-мышечной передачи 
и состояния центральной нервной системы на фоне ме-
дикаментозной седации, соотношение системного обме-
на инсулина и метаболизма мышц, пилотных данных 
о положительном эффекте курса электрической миости-
муляции, на основании результатов биопсии и ЭНМГ.

Руководитель неврологического отделения в Уни-
верситете Милана Джиованни Меола в лекции о мио-
тонических дистрофиях высказал одну из последних 
гипотез в отношении генеза данного заболевания, 
а именно — его центральном происхождении.

Освещались проблемы центронуклеарных и мио-
зиновых миопатий (А.  Буж Бейо, Генетон, Париж; 
А. Олдфорс, Госпиталь Шаритэ, Берлин); миофибрил-
лярных миопатий (М.  Оливэ, Госпиталь Льобригат, 
Барселона); мышечных гликогенозов (П.  Лафорэ, 
Париж); митохондриальных миопатий (А. Ломб, Ин-
ститут Кошан, Париж); заболеваний, ассоциирован-
ных с FHL‑1 (Ж. Бон, Госпиталь Питье Сальпетриер, 
Париж); мышечных ионных каналов (С. Викар, Гос
питаль Питье Сальпетриер, Париж); миастении гравис 
(С. Бери‑Акним, Госпиталь Питье Сальпетриер, 
Париж); врожденных миастенических синдромов 
(Б.  Эймар, Госпиталь Питье Сальпетриер, Париж; 
полный текст см. в №1 журнала «Нервно-мышечные 
болезни» за 2011 г.); СМА с дистресс-синдромом 
тип 1  — SMARD1 (М. Шульке, Госпиаталь Шаритэ, 
Берлин); приобретенных воспалительных миопатий 
(О. Бенвенист, Госпиталь Питье Сальпетриер, Париж); 
RYR1-ассоциированные болезни (Дж. Лунарди, Уни-
верситетский госпиталь, Гренобль).

Для всех докладов была характерна практическая 
направленность использования полученных научных 
данных  — с  целью более тонкой дифференциации 
нервно-мышечной патологии, внедрения пренатальной 
диагностики, лечения на ранних и продвинутых стадиях 
болезни. Также подчеркивалась необходимость между-
народного сотрудничества и работы команды специали-
стов для оптимизации помощи больным и научного 
объяснения патогенеза данных заболеваний.

После окончания школы проводился двухдневный 
семинар для небольшой группы студентов по неинва-
зивным методам исследования при нервно-мышечных 
заболеваниях, организованный директором лабора
тории RMN-AIM-CEA (Институт миологии, Париж) 

Пьером Карлье. Первая часть была посвящена рас-
смотрению новых диагностических методов для 
оценки двигательной функции, инженер Ж.-И. Егрель 
(Госпиталь Питье Сальпетриер, Париж) рассказал 
о новейших аппаратах, используемых в данной области 
(Locometrix‑2, ELIT, VICON systems). Во второй части 
Пьер Карлье детально рассказал о  методике МРТ 
мышц с математических и физических позиций; о не-
достаточной показательности УЗИ для уточнения 
мышечной патологии в связи со сложностью диффе-
ренцирования отдельных мышц, малой глубиной про-
никновения сигнала, невозможностью проведения 
УЗИ мышц всего тела; о преимуществах применения 
МРТ перед КТ, в частности отсутствии рентгеновско-
го облучения, способности выявления фиброза, неза-
висимости МР-исследования от наличия отека или 
воспаления в ткани, его способности дифференциро-
вать ткани, а  также такие дополнительные свойства 
МРТ, как функциональное МР-исследование и  воз-
можность определения метаболизма мышц. Пьер 
Карлье обозначил основные задачи и трудности в ши-
роком применении МРТ мышц. Так, он рассчитывает 
на использование МРТ с целью дополнительного (осо-
бенно в тех случаях, когда эмпирически известно, 
что поражается определенная группа мышц, например 
асимметричная заинтересованность мышц бедра при 
фациоскапулогумеральной дистрофии) диагности
ческого метода при мышечной патологии в рамках 
установления ее конкретного вида и стадии (по харак-
теру изменений в мышцах  — трофическому статусу 
и дегенеративным изменениям (градация 1−4), а в бу-
дущем  — для мониторинга эффективности генной 
терапии (функциональная МРТ). Главными ограниче-
ниями для широкого использования МРТ, помимо ее 
стоимости, является отсутствие методики по выделе-
нию конкретной мышцы (в частности, из-за незнания 
причины селективного вовлечения мышц), и физико-
математических сложностях при ее разработке. Пьер 
Карлье отметил также другие особенности, затрудня-
ющие применение МРТ мышц: так, область предпле-
чья является самой сложной для исследования из-за 
труднодоступности и наличия контрактур (в  связи 

Преподаватели и студенты 14-й Летней школы по миологии, июнь 2011 г.
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Конференции, симпозиумы, совещания

с этим итальянская компания разрабатывает специа-
лизированные аппараты для отдельных конечностей); 
другие сложности связаны с несовершенством про-
граммного обеспечения, недостаточным дифференци-
рованием воспалительного процесса, гетерогенностью 
мышечного сигнала. Над всеми этими проблемами 
работает команда Пьера Карлье.

В один из вечеров состоялась уникальная встреча 
докторов, пациентов и их родственников в Парке Фло-
раль в Винсен — Семейный день AFM, посвященный 
практическим вопросам миологии (реабилитации, пси-
хологической поддержке, социализации больных).

Большое впечатление на всех произвел документаль-
ный фильм о супружеской паре, в которой жена страдает 
СМА (тип IV), принимающей решение о зачатии ребенка. 
В фильме показан весь период беременности, а  также 
роды, обозначены «про» и «контра»-аргументы такого 
решения. Фильм вызвал неоднозначную реакцию зала, 
однако большинство зрителей (состоящих преимуще-
ственно из пациентов с нервно-мышечной патологией) 
выразили своё искреннее участие и сочувствие супруже-
ской паре. Все герои этого документального кино, в том 
числе и самый маленький, присутствовали на сцене.

Была организована выставка практических изо-
бретений для облегчения быта пациентов с нервно-
мышечной патологией. Вечер сопровождался играми, 
шаржами, конкурсами и танцами с участием всех же-
лающих. Вечер завершился ужином, где самые актив-
ные участники представили кулинарные изыски из 
всех регионов Франции.

Следует отметить, что средства на организацию 
данного мероприятия были собраны при помощи бла-
готворительной SMS-системы, в которой приняли 
участие простые граждане Франции.

По окончании Летней школы студенты получили 
сертификаты участников, а также лекции всех доклад-
чиков в электронном формате и отдельные печатные 
издания.

Участники школы выражают большую благодар-
ность и признательность ОНМБ за предоставление 
уникальной возможности обучения у ведущих евро-
пейских специалистов.

Дополнительная информация — на сайте www.institut-myologie.org

Материал подготовила Мария Ковальчук
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Леонид Ростиславович родился 10 сентября 1938 г. 
в семье московских интеллигентов. Отец, Ростислав Лео-
нидович, был профессором Всесоюзного заочного по-
литехнического института. Мать, Екатерина Владимиров-
на, работала врачом-хирургом. Окончив среднюю школу, 
Леонид Ростиславович поступил в I Московский меди-
цинский институт им. И.М. Сеченова, затем в клиниче-
скую ординатуру в Клинику нервных болезней. Там со-
стоялось его знакомство с заведующим лабораторией 
функциональной диагностики М.А. Ронкиным, возбудив-
шим в своем ученике огромный интерес к нейрофизио-
логии. С 1965 г. вся жизнь Леонида Ростиславовича была 

Леонид Ростиславович Зенков

связана c лабораторией — сначала в качестве заведующе-
го кабинетом, затем в должности младшего, старшего, 
ведущего, а с 1991 г. — главного научного сотрудника.

Кандидатская диссертация Леонида Ростиславо-
вича была посвящена использованию электроэнцефа-
лографии (ЭЭГ) в нейрохирургической практике. 
Он первым в нашей стране начал экспериментальные 
работы по внедрению в неврологическую практику 
метода вызванных потенциалов мозга. Результаты этих 
работ легли в основу его докторской диссертации 
«Центральные механизмы афферентации у человека 
в норме и при неврологической патологии», успешно 
защищенной в 1977 г., и монографии с таким же на-
званием, написанной в соавторстве с проф. П.В. Мель-
ничуком. В 1982 г. Леонид Ростиславович, в соавтор-
стве с  проф. М.А. Ронкиным, опубликовал первое 
полное руководство для врачей по клинической ней-
рофизиологии «Функциональная диагностика нерв-
ных болезней», которое выдержало несколько изданий 
и  не потеряло своей актуальности и по сей день. 
На протяжении почти 50 лет активной деятельности 
Л.Р. Зенкова интересовали самые разные аспекты 
функционирования мозга, но последние 2 десятилетия 
он уделял особое внимание проблемам патогенеза, 
диагностики и лечения эпилепсии.

В своей научной и практической работе Леонид 
Ростиславович занимался разработкой и внедрением 
в  практику новых нейрофизиологических методов ис-
следования. Он автор сотен научных работ, в том числе 
8  монографий, 11 изобретений, разработчик компью
теризированных программ и приборов для ЭЭГ, вызванных 
потенциалов,    электромиографии    и    ЭЭГ-видео
мониторинга. Леонид Ростиславович известен фундамен-
тальными исследованиями в области фармакорезистент-
ной эпилепсии, непароксизмальных эпилептических 
расстройств и эпилептических энцефалопатий. Он являл-
ся действительным членом Академии медико-технических 
наук РФ, Нью-Йоркской академии наук, Европейской 
академии эпилепсии (EUREPA), членом президиума Ас-
социации клинических нейрофизиологов России, членом 
Бюро Российской противоэпилептической лиги, экспер-
том Европейской комиссии по эпилептологии, клиниче-
ской нейрофизиологии и экспертным системам, экспер-
том Комиссии Совета Европы по Исследованиям и 
технологическому развитию, членом редколлегии не-
скольких неврологических журналов.

Неоценим педагогический талант Леонида Ростис-
лавовича. Превосходный лектор, автор обширной дидак
тической литературы, организатор ежегодных междуна-
родных, всероссийских и региональных школ-семинаров 
и конференций по функциональной диагностике 
и эпилептологии, он щедро дарил свои знания людям. 

26 февраля 2012 г. на 74-м году ушел из жизни 
Леонид Ростиславович Зенков, выдающийся 
ученый в области клинической нейрофизио-
логии и эпилептологии.
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щаться, поражались его острому уму и широкой 
эрудиции по самым разным вопросам — от искусство-
ведения и иконографии до физики и математики.

Кипучая деятельность Леонида Ростиславовича 
оборвалась неожиданно, застав врасплох его близких, 
друзей и коллег. Нам всем будет не хватать замечатель-
ного ученого, учителя и друга, скромного и благород-
ного человека.

Общество специалистов по нервно-мышечным 
болезням, редколлегия журнала «Нервно-мышечные 
болезни» выражают глубокие соболезнования родным, 
друзьям и коллегам Леонида Ростиславовича Зенкова.

Благодарим за предоставленные 
материалы коллег Л.Р. Зенкова 

Г.Г. Торопину, К.В. Воронкову и Н.А. Шнайдер

Им были подготовлены сотни специалистов по кли-
нической нейрофизиологии и эпилептологии. Под его 
руководством было защищено 11 кандидатских и 2 док-
торские диссертации. Его выступления и лекции, с ко-
торыми он  объездил полмира, неизменно отличались 
яркостью и неформальным подходом к теме.

Как опытный врач-эпилептолог Леонид Ростисла-
вович помог тысячам больных, к нему на консульта-
цию направляли в наиболее сложных случаях. Первым 
в нашей стране он применил кетогенную диету для 
лечения фармакорезистентной эпилепсии.

Леонид Ростиславович отличался необыкновен-
ным жизнелюбием, самоиронией. Он владел несколь-
кими иностранными языками, обладал широким 
кругом интересов и активно использовал каждую ми-
нуту своего свободного времени для общения с колле-
гами и друзьями. Те, кому посчастливилось с ним об-
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При оформлении статей, направляемых в журнал «Нервно-
мышечные болезни», следует руководствоваться следующими пра-
вилами:

1. Статья должна быть представлена в электронном виде (компакт-
диск или дискета) с распечаткой на бумаге формата А4 в двух экземплярах 
(таблицы, графики, рисунки, подписи к рисункам, список литературы, ре‑
зюме — на отдельных листах).

Шрифт — Times New Roman, 14 пунктов, через 1,5 интервала. Все 
страницы должны быть пронумерованы.

2. На первой странице должно быть указано: название статьи, иници‑
алы и фамилии всех авторов, полное название учреждения (учреждений), 
в котором (которых) выполнена работа, город. 

Обязательно указывается, в каком учреждении работает каждый из 
авторов.

Статья должна быть подписана всеми авторами. В конце статьи 
должны быть обязательно указаны контактные телефоны, рабочий 
адрес с указанием индекса, факс, адрес электронной почты и фа-
милия, имя, отчество полностью, занимаемая должность, ученая 
степень, ученое звание автора (авторов), с которым редакция будет 
вести переписку.

3. Объем статей: оригинальная статья — не более 12 страниц; описа‑
ние отдельных наблюдений, заметки из практики — не более 5 страниц; 
обзор литературы — не более 20 страниц; краткие сообщения и письма 
в редакцию — 3 страницы.

Структура оригинальной статьи: введение, материалы и методы, 
результаты исследования и их обсуждение, заключение (выводы).

К статьям должно быть приложено резюме на русском языке, от‑
ражающее содержание работы,  с названием статьи, фамилиями и ини‑
циалами авторов, названием учреждений. Объем резюме — не более 1/3 
машинописной страницы с указанием ключевых слов.

4. Иллюстративный материал:
• Фотографии должны быть контрастными; рисунки, графики и диаграм‑
мы — четкими.
• Фотографии представляются в оригинальном формате.
• 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 подрисуночными 
подписями. Подписи к рисункам даются на отдельном листе. На рисунке 
указываются «верх» и «низ»; фрагменты рисунка обозначаются строчны‑
ми буквами русского алфавита — «а», «б» и т. д. Все сокращения и обозна‑
чения, использованные на рисунке, должны быть расшифрованы в подри‑
суночной подписи.
• Все таблицы должны быть пронумерованы, иметь название. Все сокра‑
щения расшифровываются в примечании к таблице.

Уважаемые коллеги!
• Ссылки на таблицы, рисунки и другие иллюстративные материалы приво‑
дятся в надлежащих местах по тексту статьи в круглых скобках, а их рас‑
положение указывается автором в виде квадрата на полях статьи слева.

5. Единицы измерений даются в СИ. 
Все сокращения (аббревиатуры) в тексте статьи должны быть полно‑

стью расшифрованы при первом употреблении. Использование необще‑
принятых 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 порядке цитирования. Все источники 
должны быть пронумерованы, а их нумерация — строго соответствовать 
нумерации в тексте статьи. Ссылки на неопубликованные работы не до
пускаются.
• 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 бо‑
лее 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 соискателя‑
ми ученой степени кандидата наук по результатам собственных исследо‑
ваний, принимаются к печати бесплатно.

Статьи, не соответствующие данным требованиям, 
к рассмотрению не принимаются.

Все поступающие статьи рецензируются. Присланные мате-
риалы обратно не возвращаются. Редакция оставляет за собой 
право на редактирование статей, 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 указанием 
названия журнала.



Готовится к изданию книга «ХРОНИЧЕСКАЯ МИГРЕНЬ»

Региональная общественная организация 
«Общество специалистов по нервно-мышеч
ным болезням» (www.neuromuscular.ru) сов
местно с Издательским домом «АБВ-пресс» 
(www.abvpress.ru)  готовит к выпуску в ноябре 
2012 г. книгу А.Р. Артеменко и А.Л. Куренкова 
«Хроническая мигрень».

Планируемый тираж  – 2000 экземпляров. Книга 
будет активно распространяться на медицинских 
профильных мероприятиях, через специализи‑
рованные и интернет-магазины, а также по пред‑
варительной подписке с адресной доставкой.

Монография посвящена хронической мигрени, которая официально была впервые выделена 
как отдельная форма головной боли только в 2004 г. и отнесена к осложнениям мигрени. 

В общей популяции на долю пациентов с хронической мигренью приходится до 3 %, при этом 
наибольшая распространенность заболевания отмечается среди лиц молодого трудоспособ‑
ного возраста. 

В специализированных клиниках и центрах головной боли у нас в стране и за рубежом паци‑
енты с хроническими ежедневными головными болями составляют до 80 % всех обращений, 
среди них на долю хронической мигрени приходится до 78 %. 

В книге обсуждаются вопросы клиники, диагностики и дифференциального диагноза хро‑
нической мигрени. При определении риска развития хронической мигрени анализируется 
роль депрессии, тревоги, злоупотребления лекарственными препаратами для купирования 
приступов головной боли, дисфункции перикраниальных мышц и другие факторы. Отдель‑
но обсуждаются патогенетические механизмы хронической мигрени, среди которых дис‑
функция антиноцицептивных систем ЦНС, изменение возбудимости коры головного мозга, 
периферическая и центральная сенситизация.

В монографии приведены самые современные данные литературы и собственный опыт ав‑
торов по  вопросам терапии хронической мигрени – особенностям купирования острого 
приступа головной боли, методам профилактического лечения и их эффективности в свете 
доказательной медицины, подробно рассмотрены немедикаментозные методы лечения, 
а также сделан акцент на терапии коморбидных нарушений.

Книга имеет практическую направленность и предназначена для врачей разных специаль‑
ностей: неврологов, психиатров, психотерапевтов, терапевтов, врачей общей практики и всех 
интересующихся проблемами хронической боли в целом и головной боли в частности. 

Члены Региональной общественной организации «Общество специалистов по нервно-
мышечным болезням» смогут приобрести книгу по специальной сниженной цене.








