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ВВЕДЕНИЕ

Повреждения нервной системы у детей составляют значитель
ный удельный вес в структуре заболеваемости и детской смерт
ности. В связи с этим вопросы этиологии и патогенеза, диагно
стики и лечения всегда были в центре внимания многих 
отечественных и зарубежных исследователей. При анализе опыта 
предшествующих работ и с учетом современных научных данных 
становится очевидным, что все заболевания нервной системы у 
детей можно условно разделить на несколько групп:

1. Врожденные заболевания нервной системы:
внутриутробные нарушения развития нервной системы как

следствие влияния тератогенных факторов на разные стадии 
эмбрио- и фетогенеза (эмбриопатии и фетопатии);

наследственные заболевания нервной системы.
2. Повреждения центральной нервной системы при наслед

ственных болезнях обмена веществ и хромосомных болезнях.
3. Интранатальные повреждения головного и спинного мозга 

(травматические и гнпоксическпе).
4. Постнатальные заболевания нервной системы (инфекции, 

интоксикации, травмы и др.).
Необходимо отметить, что из всех заболеваний нервной си

стемы у детей большая часть (и это подтверждают многие ис
следователи) имеют врожденный характер или же возникают в 
процессе рождения, т. е. могли бы обнаруживаться уже у ново
рожденных или же в первые дни и недели жизни детей. В дейст
вительности этого не происходит. Анализируя причины такого 
явления, можно предложить ряд объяснений. Прежде всего есть 
причины общего характера. Они связаны с недостаточным зна
нием медицинскими работниками (микропедиатрами и др.) основ 
невропатологии и в связи с этим недооценкой тех расстройств, 
которые могут наблюдаться в периоде новорожденности или в 
раннем детстве. Наряду с этим важно отметить и то, что ново
рожденные и дети раннего возраста относятся к своеобразному 
контингенту больных, к которым нельзя в полной мере приме
нить традиционные подходы невропатологии взрослых. Нервная 
система ребенка к моменту рождения даже у доношенных (не



говоря уже о недоношенных) детей имеет яркие черты морфоло
гической и функциональной незрелости. Это может приводить к 
сходным неспецнфическим клиническим проявлениям при раз
нородных факторах.

На первый план в клинической картине при самых разнооб
разных состояниях у новорожденных могут выступать общие  
симптомы, интерпретация которых всегда крайне затруднитель
на. Локальные неврологические расстройства появляются не
сколько позже.

Таким образом, не вызывает сомнения, что успешное развитие 
невропатологии новорожденных и детей раннего возраста зави
сит от использования в практической деятельности научных до
стижений: генетики, эмбриологии, акушерства, цитологии, био
химии, патоморфологии и др. Об этом красноречиво свидетель
ствуют, например, работы по биохимической генетике, благодаря 
которым удалось вскрыть истинные патогенетические механизмы 
целого ряда заболеваний нервной системы. Из большой группы 
недифференцированных церебральных расстройств были выде
лены новые ранее неизвестные нозологические формы наслед
ственных нарушений обмена веществ, в основе которых лежали 
генетически детерминированные ферментативные дефекты. Бла
годаря этим и другим работам (цитогенетическим и др.) стало 
очевидным, насколько велика роль наследственных факторов в 
возникновении патологии нервной системы у детей.

Использование в детской невропатологии современных мето
дов лабораторной диагностики значительно расширило не только 
возможности раннего обнаружения церебральных расстройств, 
но н углубления существующих представлений об этнологии и 
патогенезе. Современная невропатология все больше отходит от 
субъективных методов оценки состояния нервной системы у боль
ного ребенка, все реже пользуется общими, ставшими традици
онными, но по существу малоинформативными терминами: «эн
цефалопатия» или «органическое повреждение мозга» и др. Эти, 
обычно не отражающие существо болезни, названия, все чаще 
заменяются конкретными нозологическими формами с известным 
патогенетическим механизмом возникновения: фенилкетонурпя, 
гомоцистинурия, галактоземия, синдром «кошачьего крика», син
дром делении длинного плеча 18-й хромосомы и пр.

Происходящие в невропатологии детского возраста перемены 
носят принципиальный характер, так как в основу диагностики 
патологического процесса берется не доминирующий в клинике 
симптом (например, умственная отсталость), а причины, привед
шие к его появлению. Это, в свою очередь, открывает широкие 
перспективы, не существовавшие ранее, по созданию реальной 
профилактики появления тех или иных заболеваний, а также 
разработке и применению патогенетически обоснованных методов 
терапии. Убедительным примером могут служить такие заболева-



нпя, как фенилкетонурня п другие наследственные болезни об
мена, ранняя диагностика которых (буквально в первые дни жиз
ни) позволяет предупредить развитие тяжелых и часто необра
тимых инвалпдизирующнх расстройств у детей (умственная 
отсталость, судороги и др.). При этом в терапии, помимо тради
ционных методов (биологические стимуляторы развития мозга, 
противосудорожные препараты и пр.), все чаще возникает необ
ходимость прибегать к методам диетотерапии с ограничением 
или же, наоборот, обогащением диеты отдельными пищевыми ин
гредиентами (аминокислоты, углеводы, липиды и пр.). Наряду 
с этим все шире используются необычно высокие дозы витами
нов группы В (Вб, В 12 и ДР-), особенно при так называемых ви- 
тамипзавнсимых состояниях (пиридоксинзависимые судороги, 
гомоцистннурия и т. п.).

Очень существенно то, что в невропатологии детского возра
ста появились и конкретные критерии назначения и отмены про
водимого лечения, а также возможность биохимического конт
роля за эффектом проводимой терапии.

В то же время, и об этом нельзя умолчать, у детей еще обна
руживается значительное число неврологических расстройств, 
генез которых остается до сих пор неясным или спорным. В свя
зи с этим у невропатологов остается широкое поле деятельности 
для расшифровки этих недифференцированных поражений цент
ральной нервной системы.

Научные достижения последних лет убедили также в том, 
что невропатологи должны сконцентрировать свое внимание на 
детях периода новорожденности и первых месяцев жизни. При 
этом необходимо пересмотреть свое отношение к обнаруживае
мой у них в этом периоде жизни неврологической симптоматике, 
когда в клинической картине превалируют грубые повреждения 
нервной системы, явные симптомы задержки психомоторного 
развития, диагноз бывает менее труден, а возможностп восста
новления ЦНС — незначительны. В то же время заслуживают 
особого внимания так называемые минимальные признаки цере
брального повреждения. Их истинное значение для последующего 
развития детей далеко не всегда можно правильно оценить. 
В одних случаях врач фиксирует лишь остаточные явления быв
ших расстройств, в других ситуациях появление минимальных 
неврологических изменений есть лишь начало последующих гроз
ных осложнений.

В данном руководстве авторы стремились представить совре
менную информацию о многих заболеваниях нервной системы, 
возникающих в эмбриональном, интранаталыюм и постнаталь- 
ном периодах жизни ребенка. Однако авторы считали необходи
мым ограничиться возрастом детей первых 3 лет жизни, так как 
в это время проявляется большая часть заболеваний нервной 
системы у детей и возникают особые трудности их дифференци
альной диагностики.



Особо следует заметить, что данная книга рассчитана не 
только на невропатологов, но и на широкий круг детских врачей. 
Первым, кто осматривает новорожденного, является микропеди
атр детского отделения родильного дома. Поэтому он, будучи 
достаточно ориентированным в невропатологии раннего детского 
возраста, должен первым обратить внимание на состояние нерв
ной системы новорожденного, отметить ее изменения в истории 
развития, проследить за их динамикой в первые часы и дни жиз
ни, назначить соответствующее лечение. Принимая во внимание 
основные причины церебральных расстройств у новорожденных, 
он должен сопоставить характер обнаруживаемых изменений у 
ребенка с состоянием здоровья матери, особенностями ее родо
словной и течения родовой деятельности.

Читатель обратит внимание на тот факт, что правильный и 
своевременно поставленный диагноз требует от современного нев
ропатолога не только прочных знаний о структуре и функции 
центральной нервной системы у ребенка, но и четкой ориентации 
в целом ряде пограничных с невропатологией областей. В этом 
состоит трудность и в этом заложен успех последующих дости
жений в области детской невропатологии.



Глава 1

ПРЕНАТАЛЬНЫЕ ПОВРЕЖДЕНИЯ 
НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ У ДЕТЕЙ

В течение внутриутробного периода происходит сложный 
процесс формирования нервной системы будущего ребенка. За 
относительно короткий промежуток времени первоначально воз
никшая нервная трубка превращается в жизненно важный орган, 
координирующий деятельность организма в целом и в значитель
ной мере определяющий его последующее развитие. В процессе 
роста и созревания центральной нервной системы особая роль 
принадлежит генетическим факторам и условиям внутренней и 
внешней среды.

Правильное формирование центральной нервной системы и 
последующее ее функционирование, таким образом, в перина
тальном периоде зависит от многих факторов.

В практической деятельности врач должен быть четко ориен
тирован в том, какие основные этапы внутриутробного развития 
проходит головной и спинной мозг, какие параметры следует рас
сматривать как норму и какие, как патологию. Эти сведения осо
бенно важны для правильной объективной оценки состояния 
нервной системы у новорожденных и детей раннего возраста.

ОСНОВНЫЕ ЭТАПЫ ВНУТРИУТРОБНОГО 
РАЗВИТИЯ МОЗГА И ЕГО СОСУДИСТОЙ СИСТЕМЫ

Знаниями в этой области мы в значительной мере обязаны 
работам Б. Н. Клосовского и его учеников, С. А. Саркисова, 
П. К. Анохина, Минковского, Флексига, Пейпера и др. Развитие 
мозга эмбриона и плода обычно делят на три этапа.

Первый этап — первый триместр внутриутробной жизни.
Первые признаки закладки нервной системы у зародыша об

наруживаются на 3-й неделе утробной жизни. Вначале она имеет 
вид пластинки и располагается на спинной стороне зародыша. 
После смыкания краев нервная пластинка превращается в нерв
ную трубку, на переднем конце которой появляются следующие 
друг за другом три расширения с полостями внутри. Эти расши
рения получили название мозговых пузырей. Вскоре передний и 
задний мозговые пузыри делятся пополам и, таким образом, воз
никает 5 мозговых пузырей. Из них в последующем разовьются 
основные отделы мозга. Передние мозговые пузыри в процессе 
развития превратятся в полушария мозга, 2-й пузырь — в проме



жуточный мозг, 3-й — в средни ii мозг, 4-й — в на рол ш'в мост п 
мозжечок, 5-й — в продолговатый мозг.

В конце 2-го месяца в полостях 2-го и 5-го мозговых пузы
рей появляются сосудистые сплетения, основная функция кото
рых заключается в выработке спинномозговой жидкости.

На 2—3-м месяце внутриутробной жизни происходит интен
сивный рост передних мозговых пузырей, задние отделы которых 
уже начинают покрывать промежуточный мозг. В это же время 
появляется мозолистое тело и начинается соединение полушарий 
между собой.

Усиленный рост полушарий ведет к образованию первых 
извилин — появляются сильвиева ямка и обонятельная борозда.

В начале 2-го месяца стенка переднего мозгового пузыря со
стоит из двух слоев: из богатого клетками внутреннего слоя — 
матрикса и бедного клетками наружного краевого покрова. К кон
цу 2-го месяца стенка мозгового пузыря уже состоит из трех 
слоев: матрикса, рыхлого промежуточного слоя и краевого покро
ва. На 3-м месяце утробной жизни развитие мозговой коры идет 
таким образом, что промежуточный слой в силу миграции клеток 
из матрикса все более заполняется клетками. Происходит обо
собление корковой закладки по поверхности полушария. Клетки 
этого слоя в основном состоят из нейробластов, часть из них по
сылает аксоны в промежуточный мозг.

В течение 2—3-го месяца утробной жизни происходит интен
сивный рост подкорковых ганглиев. На 2-м месяце стенка пе
реднего мозгового пузыря целиком состоит из мощного материн
ского слоя клеток, базально переходящих в массивное клеточное 
скопление — ганглиозный бугор. Позже начинается обособление 
хвостатого ядра и скорлупы (в общую систему stria tum ), кото
рое заканчивается на 3-м месяце.

Развитие промежуточного мозга обнаруживается также уже 
на ранних стадиях эмбриогенеза. Так, на 2-м месяце утробной 
жизни появляется закладка зрительного бугра и первые призна
ки закладки внутренней капсулы. Особенно быстро увеличива
ется зрительный бугор на 3-м месяце, что приводит к заметному 
выпячиванию медиальной поверхности промежуточного мозга. 
Однако подушка зрительного бугра еще не отделена от наруж
ного коленчатого тела. К этому времени отчетливо определяется 
внутренняя капсула, которая прерывается многочисленными и 
мощными клеточными тяжами, соединяющими закладки хвоста
того ядра и скорлупы. Появляются проводящие пути, вступаю
щие в зрительный бугор.

Формирование мозжечка происходит несколько иначе, чем 
развитие полушарий головного мозга. Это, видимо, связано с тем, 
что 4-й мозговой пузырь имеет более тонкие стенки, а сосудистые 
сплетения меньше вырабатывают ликвора. Клеточные скопления, 
являющиеся первыми признаками образующегося мозжечка, по
являются в зоне, лежащей у стенок IV желудочка. Тело мозжеч



ка возникает в результате роста крыловидных пластинок в том 
месте, где они сходятся к средней линии внутри от боковых кар
манов IV желудочка.

На 2-м месяце утробной жизни начинается врастание сосудов 
в мозговое вещество, а на 3-м месяце на основании мозга оформ
ляется система кровеносных сосудов артериального круга боль
шого мозга (виллизиев круг).

Таким образом, появившаяся на 3-й неделе утробной жизни 
нервная система зародыша начинает интенсивно расти, и уже 
в начале 2-го месяца имеются зачатки всех отделов головного и 
спинного мозга. Морфологически особенно интенсивно растут по
лушария головного мозга. Они не только увеличиваются в раз
мерах, но уже начинается образование извилин, происходит 
обособление корковой закладки. В этот период утробной жизни 
зародыша сосудистые сплетения 2-го и 5-го мозговых пузырей 
начинают продуцировать спинномозговую жидкость. Параллель
но с ростом больших полушарий происходит бурное развитие 
и других отделов мозга. Обособляются хвостатое ядро и скорлу
па, зрительный бугор и внутренняя капсула, начинается фор
мирование мозжечка, развитие кровеносных сосудов.

Второй этап — второй триместр внутриутробной жизни.
В этот период времени продолжаются усиленный рост и диф- 

ференцировка всех частей мозга. Мозговые пузыри представляют 
замкнутые, сообщающиеся между собой полости. Спинномозго
вая жидкость, поступающая в полость мозговых пузырей, вызы
вает их расширение и обусловливает водянку мозга, которая 
на этом этапе развития считается нормальной, физиологи
ческой.

На 4-м месяце утробной жизни на боковой поверхности по
лушария появляется sulcus cerebri lateralis (сильвиева борозда), 
а на медиальной поверхности — теменно-затылочная и шпорные 
щели, борозда мозолистого тела и опоясывающая борозда. К кон
цу 5-го месяца появляется центральная (роландова) борозда, 
начинает отграничиваться височная область, выделяются верх
няя и нижние подобласти. Происходит закладка первичных бо
розд в верхней теменной области.

Начинается образование борозд затылочной доли, возникают 
прецентральная и постцентральная борозды, а также верхняя 
лобная борозда и позднее — височная. Над мозолистым телом 
образуется мозолистая борозда.

На 5—б-м месяце утробного развития в стенке последнего 
мозгового пузыря (IV желудочек) образуются отверстия: средин
ное отверстие Мажанди и два боковых — Лушки. Через эти от
верстия спинномозговая жидкость начинает выходить на наруж
ную поверхность мозга, расслаивая общую до этого паутинную 
оболочку.

Развитие коры мозга, начавшись еще на 3-м месяце, продол
жается. На 4-м месяце стенка гемисферы большого мозга стано-



нится более сложной по своему строению, в ней определяют 
8 слоев. На 5-м месяце происходит изменение стенки полуша
р и й — вместо 8 слоев в ней остаются всего лишь 2: кора и белое 
вещество. Привлекает внимание то, что толщина коры в разных 
участках полушарий мозга неодинакова. Помимо этого, различ
ные участки коры отличаются друг от друга густотой располо
жения клеток и их количеством в каждом слое. Таким образом, 
появляются признаки разделения коры мозга на цитоархитекто- 
ническне поля. В течение 6-го месяца в мозговой коре продол
жается образование слоев. К этому времени их уже 6. По густоте 
расположения и толщине коркового слоя выделяются отдельные 
поля н, в первую очередь, 17-е ноле, где оканчиваются зритель
ные волокна.

Параллельно с развитием полушарий мозга и мозговой коры 
происходит дифференцнровка и других структур мозга. В проме
жуточном мозге на 4-м месяце утробной жизни происходит за
кладка подушки зрительного бугра. На 5-м месяце из общей с 
подушкой зрительного бугра закладки обособляется наружное 
коленчатое тело, а на 6-м месяце — внутреннее коленчатое тело 
(нижнее верхнее и боковое ядра). На 5-м месяце ганглиозный 
бугор почти исчезает, а клеточное строение полосатого тела уже 
напоминает таковое у взрослых, хотя клетки расположены зна
чительно гуще.

В среднем мозге на 4-м месяце намечается 7 слоев в переднем 
двухолмии, а на 6-м месяце эти слои выражены четко, сами же 
двухолмия увеличены в размерах.

В течение 4 —5-го месяца происходит чрезвычайно быстрый 
рост поверхностных частей мозжечка, что способствует развитию 
большого количества извилин и борозд. На 4-м месяце fissura 
prima делит тело мозжечка поперек. В результате этого выделя
ются три основные части мозжечка: передняя, задняя и флок- 
кулоподулярная доли.

Очень важным на этом этапе развития является появление 
миелинизации, которая начинается с 4-го месяца в спинном моз
ге и распространяется на продолговатый мозг (вестибулярная 
часть V F I  нерва) и мозговой ствол.

На 6-м месяце утробной жизни у плода морфологически офор
мляются периферические рецепторы вестибулярного нерва — по
лукружные каналы и мешочки; они достигают размеров, свойст
венных взрослым людям. В питании мозга все большее значение 
приобретает усиленно развивающаяся кровеносная система.

Таким образом, во втором триместре беременности мозг плода 
проходит стадию бурного роста и морфологического обособления 
структур. На 6-м месяце мозг плода уже внешне похож на мозг 
взрослого человека. Два полушария связаны между собой мозо
листым телом, хорошо выражены промежуточный и средний 
мозг, варолиев мост, мозжечок п продолговатый мозг, постепенно 
переходящий в спинной мозг.



Особенностью этого этапа развития является воаникповепие 
сообщения между внутренними полостямн и наружной поверх
ностью мозга, морфологическая и функциональная зрелость ве
стибулярного аппарата, начинающийся процесс миелинизации. 
Этот период развития мозга характерен обособлением зритель
ного бугра, наружного и внутреннего коленчатых тел, дифферен- 
цировкой слоев коры больших полушарий мозга, появлением ци- 
тоархитектонических полей коры, извилин и борозд. В питании 
мозговой ткани все большее значение имеет усиленно растущая 
сосудистая сеть.

Третий этап — третий триместр внутриутробной жизни.
На этом этапе развития уже внешне сформированный мозг 

плода продолжает увеличиваться в размерах. На полушариях го
ловного мозга появляется все больше извилин и борозд. Так, на 
7-м месяце формируются краевая ветвь опоясывающей борозды, 
подтеменная борозда, а также третичные борозды в виде ямок. 
Одновременно с развитием борозд формируются и соответствую
щие извилины. На 8—9-м месяце появляются углубленные изви
лины, закладывается теменно-затылочная борозда, происходит 
резкое увеличение размера поверхности коры височной области.

На 7-м месяце значительная часть мозговой коры имеет ясное 
разделение на слои. На 8-м месяце начинается дпфференцировка 
клеточных элементов коры мозга, появляются клетки пирамид
ной формы.

В течение 8 —9-го месяца утробной жизни продолжается уве
личение наружного коленчатого тела, становятся отчетливо вы
раженными 4 мелкоклеточных н 2 крупноклеточных его слоя. 
Продолжается развитие ядер зрительного бугра, их рост. Клетки 
зрительного бугра увеличиваются в размерах, в них отмечается 
преобладание протоплазмы по отношению к ядру, накопление 
вещества Ниссля, они располагаются неплотно.

На 9-м месяце обнаруживаются первые признаки миелиниза
ции пирамидного пути. Питание мозга в этом периоде осуществ
ляется в основном за счет кровеносной системы.

Таким образом, третий триместр беременности характеризу
ется быстрым ростом всех частей мозга, усложнением и углуб
лением извилин и борозд полушарий, началом клеточной диффе- 
ренцнровки в коре и появлением первых признаков миелиниза
ции пирамидных путей, переходом мозга на кровеносное пи
тание.

Приведенные морфологические данные свидетельствуют о 
том, что в процессе внутриутробного развития происходит бур
ный рост мозга, дифференцировка его отдельных структур. Од
нако не все части мозга развиваются с одинаковой интенсивно
стью. Есть области, которые уже во внутриутробном периоде 
имеют степень зрелости, близкую к таковой у взрослых, и, на
оборот, некоторые структуры мозга интенсивно развиваются толь
ко после рождения ребенка.



Особептто быстро растут п претерпевают сложные морфологи
ческие изменения те части мозга, которые выполняют жизненно 
важные функции. От продолговатого мозга созревание идет через 
ганглпи ствола и средний мозг к большим полушариям.

Раньше всего миелинизация начинается в спинном мозге п 
в стволе мозга. Она отмечается у плода 4 мес утробной жизни 
сначала в передних и задних корешках спинного мозга, а в по
следующем — в экстрапирампдных путях. Ко времени рождения 
ребенка она почти заканчивается в спинном мозге и в стволе 
мозга, достигая уровня среднего мозга. Таким образом, плод пе
ред рождением представляет собой «стволовое» существо, не 
имеющее произвольных движений, лишенное еще кортикального 
влияния.

Первые признаки миелиннзацнн пирамидных путей отмеча
ются только на 9-м месяце утробной жизни.

К быстро растущим и рано созревающим отделам следует от
нести также периферический рецептор вестибулярного нерва (по
лукружные каналы и мешочки). Вестибулярный аппарат у плода
6 мес утробной жизни морфологически и функционально имеет 
такую же степень .зрелости, как и у взрослого человека. Рано со
зревающий вестибулярный аппарат способствует установлению 
постоянной связи с внешней средой зародыша. При перемеще
ниях плода в матке возникает раздражение кожных и других 
рецепторов и нервный импульс передается к двигательным клет
кам спинного мозга, а от него к двигательному анализатору коры 
больших полушарий головного мозга. Прохождение нервного им
пульса по проводящим путям является как бы стимулом к их 
дальнейшему развитию и созреванию. При этом ускоряется со
зревание не только нервных клеток, но улучшается кровоснаб 
женпе мозга, развитие мышечной системы, становление артери
ального давления у плода.

В период утробного развития происходит бурный рост и по
лушарий головного мозга. Однако в отличие от других быстро 
растущих структур (продолговатый мозг, ствол, вестибулярный 
аппарат) полушария головною мозга рано оформляются только 
внешне, созревание же, например, коры, хотя и начинается внут
риутробно, но в основном протекает в постнатальной жизни. 
Рост полушарий головного мозга идет быстро; увеличиваясь в 
размерах, они покрывают собой промежуточны!! мозг, а затем и 
мозжечок. На их поверхности, начиная с 3-го по 6-й месяц ут
робной жизни, образуются основные борозды и извилины, так что 
мозг плода на (5-м месяце утробного развития в общих чертах 
уже напоминает мозг новорожденного. В то же время новая кора 
состоит уже из 6 слоев.

Быстрый темп роста и созревания отмечают в подкорковых 
образованиях и зрительном бугре. К концу 3-го месяца обособ
ляются хвостатое ядро и скорлупа, а на 5-м месяце клеточное 
строение скорлупы уже напоминает таковое у взрослых.



В противоположность перечисленным отделам мозга мозже
чок во внутриутробном периоде имеет относительно медленный 
темп роста н созревания. Так, например, слоеобразование в коре 
мозжечка заканчивается только на 9—11-м месяце после рож
дения. Кроме того, процесс размножения нервных клеток моз
жечка, в отличие от полушарий головного мозга, продолжается 
п в первые месяцы постнатальной жизни.

В развитии мозга громадная роль принадлежит системам, пи
тающим мозг. Известно, что в процессе внутриутробного разви
тия мозга происходит смена форм его питания. На ранних этапах 
его формирования питательной средой является спинномозговая 
жидкость, а с 3-го месяца утробной жизни все большее значение 
приобретает кровеносная система.

У новорожденного ребенка головной мозг относительно велик. 
Средняя масса мозга ребенка, рожденного в срок, равна 370— 
390 г, т. е. она составляет 10—12 % от массы тела, тогда как у 
взрослых — только 2 %.

По своему внешнему виду он выглядит вполне готовым к 
деятельности. Действительно хорошо сформированы все большие 
доли м озга— лобные, теменные, височные и затылочные. Обна
руживаются все первичные и вторичные извилины и борозды; 
третичные — развиты только отчасти. Мозговые желудочки сим
метричны, но имеют несколько больший объем, чем это наблю
дается у детей более старшего возраста. Мозжечок относительно 
мал по сравнению с мозжечком взрослого.

При гистологическом изучении становится очевидным, что 
мозг новорожденного еще не сформирован. Показателем созрева
ния внутренней структуры мозга являются: 1) образование сло
ев; 2) дифференцировка нервных клеток; 3) миелиннзация.

Сравнивая анатомическое строение с функционированием от
дельных частей центральной нервной системы, можно констати
ровать, что к моменту рождения степень зрелости разных отде
лов головного мозга неодинакова, онто- и филогенетически наибо
лее старые участки оказываются более зрелыми (продолговатый 
мозг, ствол мозга). Относительно зрелыми являются подкорко
вые образования, например полосатое тело по величине и кле
точному строению достаточно хорошо развито.

Однако самая большая и самая значительная часть мозга — 
большие полушария — еще не начала функционировать. Теми 
дифференцировки и рост клеток у новорожденного максималь
ный. Дифференцировка слоев коры, за некоторыми исключения
ми, имеет окончательную форму, но ширина коры наполовину 
меньше ширины коры взрослого, причем строение мозговой коры 
новорожденного отличается от таковой взрослого человека не 
делением на поля, а дифференцировкой и величиной нервных 
клеток.

Миелинизация в мозге новорожденного происходит неравно
мерно. Спинной мозг и его основные проводящие пути миелини-



зпрованы к моменту рождения (tractus spino-thalamicus, tractus 
spino-cerebellaris, tractus vestibulo-spinalis). Пути мозгового ство
ла и продолговатого мозга также мнелиннзнрованы к этому вре
мени в большей или меньшей степени (fasciculus longitudina- 
lis medialis). За счет этих проводящих путей осуществляется 
связь с вестибулярным аппаратом, координация движения глаз, 
головы, туловища и конечностей. Оптические, вестибулярные и 
проприоцептивные раздражения вызывают появление примитив
ных рефлексов у новорожденных. В головном мозге процесс мие- 
линизации проводящих путей выражен в разной степени. Так, 
белое вещество полушарий головного мозга не миелинизнровано, 
в базальных ганглиях уже достаточно много мнелннизированных 
волокон, зрительные путп еще только начинают мпелпнпчиро- 
ваться, а у черепных нервов к этому времени уже имеется не
полная мнелшшзация.

Приведенные морфологические данные прежде всего пред
ставляют интерес в плане организации функции у плода и ново
рожденного. Существуют определенная связь и параллелизм меж
ду развитием функции и миелинизацией. В последние годы фор
мированию функции в раннем эмбриогенезе уделялось большое 
внимание физиологами. Исследования П. К. Анохина (1966) и 
его сотрудников позволили с новых позиций пересмотреть ранее 
известные факты.

Все физиологические феномены, наблюдаемые исследователя
ми у эмбриона или новорожденного ребенка, по современным 
представлениям, отражают прежде всего тот уровень структурно
го созревания, на котором изучаемый эмбрион или новорожденный 
оказался к моменту исследования. Особенно важным является 
то, что у эмбриона, плода и новорожденного происходит избира
тельное созревание определенной системы, охватывающей раз
личные органы и ткани и обеспечивающей тем самым целост
ность какой-либо определенной функции новорожденного (на
пример, сосания и др.). Эта закономерность в эмбриональном 
созревании функции названа П. К. Анохиным (1966) системо- 
генезом — универсальной закономерностью, с помощью которой 
филогенез и наследственность точно приспосабливают новорож
денного к особенностям постнатального существования.

Давая краткую характеристику этапов внутриутробного раз
вития головного мозга, нельзя не указать на особенности станов
ления ликворной системы. Известно, что к моменту образования 
мозговых пузырей происходит формирование и мозговых желу
дочков. В правом и левом полушариях определяются I и II же
лудочки мозга (боковые), в промежуточном мозге — III желу
дочек. В среднем мозге полость превращается в узкий канал — 
водопровод мозга (сильвиев), соединяющий между собой III  и
IV желудочки. IV желудочек образуется из остатков полостей 
4-го и 5-го мозговых пузырей. Уже на 1 — 2-м месяце внутриут
робной жизни в полости мозговых желудочков возникают осо-



Г)ые образования — сосудистые сплетения. Закладка сосудистых 
сплетений происходит в определенной последовательности. На 
1-м месяце эмбриональной жизни развиваются сплетения II I  и 
IV желудочков, а затем — боковых желудочков. Основная функ
ция сосудистых сплетений — вырабатывать спинномозговую жид
кость, которая уже на ранних стадиях эмбриональной жизни за
полняет полости развивающегося мозга.

До 5 мес утробной жизнп все полости мозга представляют 
собой замкнутую систему, что способствует развитию «физиоло
гической гидроцефалии». Только на 5 — 6-м месяце утробной ж из
ни благодаря образованию грех отверстий (Мажанди и Лушки) 
лпквор начинает поступать и на наружную поверхность мозга. 
При этом он расслаивает оболочку, покрывающую наружную по
верхность мозга.

Таким образом, головной и спинной мозг имеет три оболочки: 
твердую (dura mater), паутинную (arachnoidea) и мягкую (pia 
mater). Твердая мозговая оболочка, плотно прилегающая к внут
ренней поверхности черепа и позвоночника, образована фиброз
ной тканью. Межоболочечные пространства заполнены спинно
мозговой жидкостью и образуют субдуралыюе, субарахпоидаль- 
пое и арахиондалыюе пространства.

У новорожденного ребенка в желудочках мозга содерж ится  
около 15—20 мл ликвора, а в субарахноидальных пространст
вах — около 40 мл, т. е. общее количество спинномозговой  
жидкости в среднем составляет 60 мл [К лосовский Б. Н., 
1952].

В образовании ликвора принимают участие не только сосу
дистые сплетения, по и вся сосудистая система мозга н клетки 
самой мозговой ткапп [Аренд А. А., 1948]. Однако лнквор нельзя 
рассматривать как транссудат, он, несомненно, представляет со
бой специфический секрет, выделяемый сосудистыми сплетения
ми мозга [Фридман А. П., 1957].

В физиологических условиях ликвор не только беспрерывно 
продуцируется, но и беспрерывно всасывается. В настоящее вре
мя известно, что образующийся лнквор находится в постоянном 
движении, изменении, а вместимость желудочков и субарахнои- 
дального пространства остается более или менее постоянной в 
нормальных, физиологических условиях.

Цереброспинальная жидкость у человека движется в опреде
ленном направлении. Лпквор, выделяемый сосудистыми сплете
ниями боковых желудочков, проходит через отверстия Монро в
III желудочек. Здесь его объем увеличивается за счет жидкости, 
секретируемой сосудистыми сплетениями III желудочка. Из III  
желудочка жидкость проходит через узкий водопровод мозга в
IV желудочек. Из IV желудочка, также увеличив свой объем, 
она через отверстия Мажанди и Лушки из внутренних полостей 
мозга попадают на его наружную поверхность в так называемые 
субарахноидальпые пространства. Под мозжечком и под сред-



ним мозгом образуются пространства между мозговыми оболоч
ками (цистерны мозга), куда спинномозговая жидкость собира
ется в больших количествах. Из субарахноидального простран
ства ликвор поступает в большие венозные синусы твердой моз
говой оболочки. В верхнем сагиттальном синусе имеются выпя
чивания стенок — грануляции паутинной оболочки (пахионо- 
вы), через которые цереброспинальная жидкость проходит в 
венозную систему.

Сложность путей циркуляции спинномозговой жидкости пока
зывает, что ее нарушения, а вследствие этого повышение внутри
черепного давления, могут наступать при любых затруднениях. 
Чаще всего уязвимыми местами являются водопровод мозга и 
отверстия Монро.

Исследованиями установлено, что цереброспинальная жид
кость в течение суток обновляется 4 —5 раз. Дренаж ликвора 
идет, видимо, по венам кровеносной системы мозга.

Следовательно, в центральной нервной системе реально су
ществует циркуляция жидкости. Однако считают, что активных 
токов в ликворе, по-видимому, пе существует, имеется лишь вол
нообразное его движение. В качестве причин этого выдвигаются 
следующие: 1) пульсация крупных сосудов мозга, особенно сон
ных артерий; 2) периодические изменения давления ликвора при 
дыхательных движениях, при кашле, чихании, мышечном нап
ряжении, крике и пр.; 3) движения головы и позвоночника при 
ходьбе и пр.

Таким образом, движение ликвора от желудочков головного 
мозга к его поверхности носит волнообразный характер и зависит 
от нагнетательной силы пульсовой волны и дыхательных движе
ний. Если приложить ладонь к большому родничку новорожден
ного, то можно ощутить ритмичные колебания родничка — «род- 
ничковый пульс» мозга.

Особенностью ликвора, секретируемого на ранних стадиях 
развития эмбриона, является чрезвычайно высокая концентрация 
в нем белковых веществ, приблизительно в 20 раз превышающая 
таковую у взрослых [Пурин В. Р., 1960]. Ликвор в этот период 
развития является питательной жидкостью, обеспечивающей ин
тенсивный рост мозга. Роль ликвора как питательной среды по 
мере развития кровеносной системы мозга становится все меньше 
(особенно с 7-го месяца утробной жизни), что проявляется в зна
чительном снижении концентрации в нем белковых веществ.
У новорожденных детей и у взрослых ликвор пропитывает моз
говую ткань, как губку, омывает элементы паренхимы и глии, 
т. е. является той внутренней средой мозга, в которой происхо
дят метаболические процессы.

При некоторых заболеваниях нервной системы у детей проис
ходит изменение спинномозговой жидкости (гидроцефалия, ме
нингиты, менингоэнцефалиты, опухоли, кровоизлияния в мозг 
и пр.). При этом может наступать повышение внутричерепного



давления, изменение цитологического п биохимического состава
СПИННОМ ОЗГОВОЙ Ж ИД К О С Т И .

Многие заболевания нервной системы у новорожденных и 
детей раннего грудного возраста прямо или косвенно связаны 
с нарушениями мозгового кровообращения, с состоянием сосуди
стой стенки и пр. Поэтому, касаясь вопросов строения мозга и его 
деятельности у новорожденных, мы сочли необходимым кратко 
изложить некоторые сведения об особенностях его кровоснабже
ния. Эти вопросы в течение многих лет изучались Б. Н. Клосов- 
ским (1949, 1952) и его сотрудниками (Е. Н. Космарской, 
Е. Г. Балашовой, Е. В. Капустиной, Н. Г. Паленовой, Т. П. Ж у 
ковой) .

На ранних этапах формирования мозга эмбриона тонкостен
ные кровеносные сосуды начинают образовываться и распола
гаться на наружной поверхности мозга в общей еще неразделен
ной мягкой паутинной оболочке. В этот период развития не 
представляется возможным отличить артериальные и венозные 
сосуды.

В начале 2-го месяца внутриутробной жизни начинается вра
стание сосудов с поверхности мозга в мозговое вещество. Уста
новлено, что развитие капиллярной сети тесно связано с ростом 
и развитием нервных клеток [Клосовский Б. Н., 1959]. В тех 
участках полушарий, где особенно интенсивно сосредотачиваются 
нервные клетки, определяется большая плотность капиллярной 
сети. При сравнении интенсивности роста капиллярной сети раз
личных областей мозга обнаруживается значительное увеличение 
капилляров в рано созревающих его отделах. Это происходит в 
связи с тем, что интенсивная работа нервных клеток требует 
непрерывного поступления к ним кислорода и питательных 
веществ.

К моменту рождения сосудистая система головного мозга но
ворожденного имеет все внешние признаки, характерные для 
взрослого человека.

Артериальная система мозга. Снабжение головного мозга кро
вью осуществляется 4 артериями: двумя внутренними сонными 
(a. carotis int.) и двумя позвоночными (a. vertebralis). Причем 
левое полушарие мозга находится в несколько лучших условиях 
кровоснабжения, чем правое. Это связано с тем, что левая сон
ная артерия отходит непосредственно от дуги аорты.

После прохождения в полость черепа через синус внутренние 
сонные артерии (аа. carotides internae) делятся на переднюю и 
среднюю мозговые артерии (a. cerebri anterior и a. cerebri media). 
Позвоночные артерии при вхождении в полость черепа слива
ются на основании мозга в один общий сосуд, получивший назва
ние базилярной артерии (a. basilaris). Пройдя некоторое расстоя
ние, a. basilaris делится на задние мозговые артерии (a. cerebri 
posterior). Отходящие от них сосуды соединяют задние мозговые 
артерии с a. carotis internae. Две передние мозговые артерии со-



одиняются между собой передней соединительной артерией (а 
communicans anterior). A. cerebri media н a. cerebri posterior со
единяются посредством a. communicans posterior. Таким образом 
на основании мозга располагается непрерывный сосудистый ка 
нал, получивший название артериального круга большого моз 
га — виллизиева (circulus arteriosus Willisii). Основной функцией 
этого сосудистого образования является обеспечение мозгово! 
циркуляции. Известно, что каждая мозговая артерия имеет со 
вершенно определенное анатомическое расположение, которо( 
варьирует в очень небольших пределах. При поражении опре 
деленной артерии происходит нарушение мозгового кровоснаб 
жения в четко определенных областях мозга и появление кон 
кретных клинических очерченных симптомов (например, синдро» 
поражения передней мозговой артерии). Однако это ноложешк 
относится больше к детям старшего возраста и взрослым и не 
распространяется на новорожденных детей.

Необходимо отметить некоторые возрастные особенности со
судистой артериальной сети мозга. Известно, что сосуды, распо
лагающиеся на поверхности мозга в мягкой мозговой оболочке и 
получающие кровь из разных источников, обладают большим ко
личеством анастомозов. Особенно велико количество анастомозо! 
у плодов и новорожденных. По мере роста ребенка происходит 
их уменьшение. Таким образом, у взрослого человека количестве 
анастомозов значительно меньше, чем у новорожденного. Воз
можно, этой особенностью строения кровеносной сети можно от
части объяснить отсутствие у новорожденных четко очерченных 
симптомов или синдромов при поражении определенных мозго
вых артерий. Большие возможности коллатерального кровоснаб
жения способствуют, видимо, значительной компенсации насту
пающих местных расстройств кровообращения. Отсутствие четко 
очерченных неврологических симптомов, очевидно, может быть 
также объяснено значительной незрелостью нервной ткани у но
ворожденных и особенно у недоношенных детей, мозг которых 
на разнообразные патологические воздействия отвечает в основ
ном общей реакцией.

Касаясь вопросов физиологии кровообращения в мозге, сле
дует отметить ряд его особенностей у новорожденных детей.

В течение первого года жизни (до закрытия родничков) кро
вообращение в мозге происходит иначе, чем после их закрытия. 
Мозг ребенка с неокостеневшим черепом совершает пульсирую
щие движения («мозговой пульс»), которые совпадают с ритмом 
дыхания и пульсовыми толчками сердца. Это связано с толчко
образной подачей крови сердцем в сосуды головного мозга. Равно
мерный ток крови в сосудах головного мозга у новорожденных 
устанавливается благодаря наличию своеобразных изгибов сосу
дов («сифонов»), которые уменьшают силу пульсового толчка 
крови и равномерно распределяют ее по поверхности мозга но
ворожденного.



Венозная система мозга менее изучена, чем артериальная. 
Принято делить вены мозга на две группы: группу поверхност
ных и группу глубоких вен.

Поверхностные вены отводят кровь от серого и белого веще
ства головного мозга. Глубокие вены собирают кровь от подкор
ковых образований.

Поверхностные и глубокие вены соединяются между собой в 
целостную систему венозного кровообращения за счет большого 
количества анастомозов.

Густая сеть поверхностных пен, располагающихся в мягкой 
мозговой оболочке, образуется в результате восходящих внутри- 
мозговых и радиальных вен мозга. При этом венозная сеть мяг
кой мозговой оболочки располагается независимо от артериальной 
сети. Парные внутренние мозговые вены, соединяясь, образуют 
крупную v. cerebri magna (вена Галена), которая отводит кровь 
от зрительного бугра, аммонова рога, от белого вещества, рас
полагающегося вблизи мозолистого тела.

В отличие от артериальной сети венозная сеть имеет громад
ное количество анастомозов, что благоприятствует развитию кол
латерального кровообращения.

Особенностью венозной системы мозга является то, что моз
говые вены непосредственно переходят в так называемые веноз
ные синусы. Венозные синусы образуются за счет дупликатуры 
твердой мозговой оболочки. В отличие от вен их стенки неподат
ливые и плотные, просвет их зияет. Такое строение венозных 
синусов способствует свободному и быстрому прохождению крови 
внутри черепа. Однако неспадающиеся стенки синусов могут 
быть и неблагоприятным фактором при таких патологических 
состояниях, как, например, травма черепа с повреждениями со
судов. Здесь следует указать, что для детей первых лет жизни 
характерно наличие более широких синусов, чем у взро
слых.

Самый крупный непарный верхний продольный или сагит
тальный синус (sinus longitudinalis superior, или sinus sagitta- 
lis superior) проходит по средней линии в верхнем крае серпо
видного отростка. Он впадает в заднюю часть латерального 
синуса (sinus lateralis). Таким образом, латеральные синусы 
являются продолжением продольного синуса и собирают почти 
всю венозную кровь из полости черепа. Латеральные синусы 
располагаются по заднему краю мозжечкового намета от внут
ренней затылочной бугристости до пирамидки височной кости. 
В этом участке они загибаются вниз и тогда носят название сиг
мовидных синусов (sinus sigmoideus). Сигмовидные синусы спус
каются вниз до яремного отверстия (foramen jugularis) и, прой
дя его, переходят во внутренние яремные вены (v. jugularis 
in te rna).

Нижний продольный синус (sinus longitudinalis inferior, или 
sinus sagittalis inferior) расположен по нижнему краю серповид-



пого отростка. Он собирает венозную кровь из мозолистого те. 
а из нижнсй части медиальной поверхности гемисфер. Опоро; 
нение венозной крови из нижнего продольного синуса происх 
дит в прямой синус.

Прямой синус (sinus rectus) располагается в области смык 
ния серповидного отростка с наметом мозжечка. В прямой син; 
впадает v. cerebri raagna и верхняя мозговая вена, отводящ] 
кровь от центрального белого вещества, базальных ганглиев, мо 
говых желудочков и сосудистых сплетений. Таким образом, пр 
мой спнус, по существу, является продолжением нижнего пр 
дольного синуса.

Несколько венозных синусов располагаются на основан! 
черепа. Это прежде всего кавернозный спнус (sinus cavernosus 
проходящий в твердой мозговой оболочке основания черепа в о 
ласти турецкого седла. В него вливаются вены глазницы, включг 
центральную вену сетчатки, v. cerebri media и нижняя мозгов; 
вена мозга. Эти вены сообщаются одна с другой. Кавернознь 
синус соединен с каменистым синусом (sinus petrosus superii 
et inferior), по ним венозная кровь оттекает во внутреннюю яре! 
ную вену.

Мозговые вены и синусы твердой мозговой оболочки имен 
многочисленные анастомозы не только с венами мозга и друг 
другом, но и с диплоэтическими венамн и даже венами скальп 
Отмеченные особенности венозной системы мозга имеют больше 
значение для понимания клиники некоторых патологических с 
стояний, связанных с нарушениями мозгового кровообращени 
В этом плане представляют определенный интерес и даннь 
Е. Н. Космарской (1955, 1957), которая смогла обнаружить 
недоношенных детей первых месяцев жпзни быстрое созреваш 
венозной системы на поверхности полушарий головного мозг 
Ее строение в значительной мере приближается к таковому д! 
взрослых. Это способствует возникновению в мозге недоноше] 
ных детей условий для быстрой циркуляции крови, насыщенно 
кислородом.

На ранних стадиях эмбрионального развития нервная труб! 
располагается по всей длине зародыша. По мере образования по 
воночннка спинной мозг заключается в так называемый спинн( 
мозговой канал. К 3 мес утробной жизни спинномозговой кана 
и спинной мозг совпадают в размерах, и сегментарно распол' 
женные нервы выходят наружу через межпозвоночные отверсти 
непосредственно против мест своего образования. Затем upoiii 
ходит быстрый рост задней части тела, и спинной мозг знач! 
тельно отстает в своем росте от роста позвоночника. У пло,н 
последних месяцев внутриутробной жизни спинной мозг оканч! 
вается приблизительно на уровне III  поясничного позвонк 
Спинной мозг на своем протяжении имеет два утолщения: оде 
шейное (отходят нервные волокна к коже и мышцам верхни 
конечностей) и другое — пояснично-крестцовое.



ПОРАЖЕНИЯ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ 
ПРИ НАСЛЕДСТВЕННЫХ БОЛЕЗНЯХ ОБМЕНА

Болезни нервной системы составляют значительную часть в 
структуре заболеваемости и смертности детей. Они нередко на
рушают нормальный ход физического и психического развития] 
и приводят к частичной или полной инвалидности за счет дви
гательных расстройств, умственной недостаточности, нарушении 
зрения, слуха и речи, судорожных состояний и др.

Обобщая весь предшествующий опыт по изучению этиологии 
заболеваний нервной системы у детей, можно условно выделить 
4 основные причины: генетические, нарушения в периоде эмбри
онального развития (антенатальные), интранатальные и пост- 
натальные.

Наименее изученными до сих пор являются генетические при
чины церебральных расстройств у детей. Согласно каталогу 
McKusick (1971), известны приблизительно 2000 наследствен
ных заболеваний с аутосомно-доминантным, аутосомно-рецессив- 
иым и связанным с Х-хромосомой типами наследования. Счита
ется также, что почти все индивидуумы являются носителями 
4 —8 вредных генов, и очень редки семьи, полностью свободные 
от генетических нарушений. Известно также, что в большинстве 
развитых стран в детских госпиталях содержится 25—30 % боль
ных с наследственными заболеваниями, врожденными пороками 
развития и умственной отсталостью [Milunsky, 1975]. Необхо
димо отметить, что значительная часть наследственных заболе
ваний сопровождается грубыми повреждениями центральной 
нервной системы [Hyanek et al., 1974].

/. В последние годы внимание исследователей привлекли те за
болевания нервной системы, в основе которых лежат наследст
венные нарушения обмена веществ. Было убедительно показано, 
что генетически детерминированные дефекты тех или иных фер
ментов (отсутствие, недостаток) приводят к значительным изме
нениям обмена аминокислот, углеводов, липидов, витаминов, гор
монов и др., что способствует вторичному повреждению цент
ральной нервной системы и других органов.

^Известно около 200 патологических состояний, при которых 
вторично возникает задержка психомоторного развития у детен^ 
Эти заболевания нередко носят спорадический или семейный 
характер, для некоторых из них известен характер хромосомного 
пли биохимического дефекта. В связи с тем, что в клинической 
картине уже с первых месяцев жизни превалируют симптомы 
поражения нервной системы, эти заболевания следует принимать 
во внимание при дифференциальной диагностике фенотипически 
схожих, но генетически гетерогенных расстройств. Вся эта боль
шая группа заболеваний может быть разделена на несколько 
подгрупп. При этом принимается во внимание характер биохи
мических нарушений.



НАСЛЕДСТВЕННЫЕ НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА АМИНОКИСЛОТ, 
СОПРОВОЖДАЮЩИЕСЯ ПОВРЕЖДЕНИЕМ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

В настоящее время известно более 60 нозологических фори 
в основе которых лежит врожденное отсутствие пли же дефици 
тех или иных ферментов, участвующих в метаболизме амине 
кислот.

Большая часть заболеваний этой группы относится к редки] 
формам наследственной патологии и передается по аутосомно-ре 
цессивному типу. Ранняя диагностика представляет существен 
ные трудности, так как требует использования современных био 
химических методов для определения активности ферментог 
спектра аминокислот в крови, моче и в спинномозговой жидко 
сти. Для всех заболеваний этой группы характерно вовлечешь 
в патологический процесс нервной системы, что проявляется i 
виде задержки психомоторного развития, возникновения спасти 
ческих параличей, судорог и др.

К сожалению, до сих пор механизмы церебральных рас 
стройств остаются малоизученными. Если обратиться к резуль 
татам патоморфологического исследования, то становится оче 
видным неспецифичность поражения мозга.

Интерес исследователей к наследственным нарушениям об 
мена аминокислот объясняется тем, что в настоящее время по 
явилась реальная возможность не только ранней диагностик!: 
этих заболевании, но в ряде случаев и надежной профилактикг 
тяжелых повреждений нервной системы. При этом используется 
диетическое или же медикаментозное лечение. Мы считали целе
сообразным дать основные сведения об этих заболеваниях в виде 
кратких аннотаций, более подробную характеристику предста
вить лишь для некоторых, чаще встречающихся и лучше изучен
ных нозологических форм (ФКУ, гомоцистинурия, гистидин- 
емия и др.).

р-Аланинемия. Ферментативный дефект и характер биохими
ческих нарушении: врожденный дефицит или отсутствие а-кето- 
глутартрансаминазы; в моче определяются р-аланин, р-аминоизо- 
масляная кислота, у аш ш омасляная кислота, таурин; в крови: 
р-аланин, у-аминомасляная кислота; в тканях: (3-аланнн, у-ами- 
номасляная кислота, карнозин. Клинические проявления: в пе
риоде новорожденности — общая вялость, мышечная гипотония, 
судороги, в последующем задержка психомоторного развития. 
Лечение: ограничение белка в диете.

Аргининемня. Ферментативный дефект и характер биохими
ческих нарушений: дефицит или отсутствие аргиназы; в м оче_
аргинин, цитруллин, цистин, лизин, орнитин; в крови — аргинин; 
в спинномозговой жидкости (СМЖ) — аргинин. Клинические 
проявления — задержка психомоторного развития, судороги, па
раличи. Лечение: ограничение белка в диете. '



Аргинпнянтарная ацидемия. Ферментативный дефект и ха
рактер биохимических нарушений: дефицит или отсутствие арги- 
нннсукциназы; в моче, крови и СМЖ — аргинпнянтарная кисло
та. Клинические проявления: задержка психомоторного развития, 
периодические рвоты, судороги, атаксия, редкие волосы. Лечение 
не разработано.

Болезнь Гартнепа. Ферментативный дефект неизвестен, в ос
нове — нарушение тубулярного транспорта аминокислот; в мо- 
че — селективная аминоацидурия, индол. Клинические проявле
ния: нейродермит, светобоязнь, задержка психомоторного разви
тия, атаксия. Лечение: диетическое, назначение больших доз 
витамина Вб.

Болезнь кленового сиропа. Ферментативный дефект и харак
тер биохимических нарушении: дефицит декарбоксилазы кето- 
кнслот с разветвленной цепью; в моче и крови повышен уровень 
пзолейцина, валина, лейцина и их кетокислот. Клинические про
явления: первые признаки обнаруживаются вскоре после рожде
ния в виде частых срыгиваннй, рвоты, отказа от груди, специфи
ческого запаха мочи, напоминающего запах кленового сиропа. 
Наряду с этим обнаруживаются сниженная двигательная актив
ность, судороги. Мышечный тонус непостоянный — мышечная 
гипертония (вплоть до опистотонуса) нередко сменяется мышеч
ной гипотонией. Летальный исход часто наступает на 1-й неделе 
жизни; у оставшихся в живых детей имеется выраженная за
держка психомоторного развития. Лечение: диетическое, ограни
чение в диете лейцина, изолеицина и валина, при тиаминзависи- 
мой форме — назначение витамина В,.

Гидроксикинуренинурия. Ферментативный дефект и характер 
биохимических нарушений: дефицит кинурениназы; в моче — де
риваты триптофана (кинуренин, гидроксикинурепин и ксантуре- 
новая кислота). Клинические проявления: задержка психомотор
ного развития и явление дерматоза. Лечение: назначение вита
мина В6.

Гидроксипролинемия. Ферментативный дефект и биохимиче
ские нарушения: дефицит гидроксипролиноксидазы; в крови и 
тканях повышен уровень гидроксипролина. Клинические прояв
ления: задержка психомоторного развития. Лечение: диетическое, 
ограничение белка в диете.

Гипераммониемия. I тип — ферментативный дефект и характер 
биохимических нарушении: дефицит карбамил-Р0 4 -синтетазы; 
в крови и СМЖ — высокий уровень аммония. Клинические 
проявления: периодические рвоты, сонливость, задержка психо
моторного развития. Лечение: малобелковая диета, витамин Вб.

II тип — ферментативный дефект и характер биохимических 
нарушений: дефицит орнитинтранскарбамилазы; в крови и СМЖ 
повышен уровень аммония. Клинические проявления: периодиче
ские рвоты, общая вялость, сонливость, атаксия, задержка пси
хомоторного развития. Лечение: малобелковая диета, витамин Br.



Гнпервалннемня. Ферментативный дефект и характер бпох 
мнческнх нарушений: дефицит кетоглутартрансамнназы; в мо' 
н крови повышен уровень валина. Клинические проявления: н 
рушение питания, рвота, вялость, гпперкинезы, задержка псих 
моторного развития. Лечение: ограничение в диете белка и бог 
тых валином продуктов.

Гнперглнцннемня некетотическая. Фермент неизвестен, н 
рушено образование из глицина гидроксиметплтетрагидрофоли 
вой кислоты; в моче и крови повышен уровень глицина. Клин: 
ческне проявления: задержка психомоторного развития, судор 
ги. Лечение не разработано.

Гнперглнцннемня кетотнческая. Ферментативный дефект 
характер биохимических нарушений: дефицит проппонпл-Коу 
карбоксилазы; в моче и крови повышен глицин, жирные кислот 
и пх дериваты. Клинические проявления: задержка психомото 
ного развития, ацидоз, кетоацндоз, рвота, тромбоцитопения, ней 
ропения. Лечение не разработано.

Гнперлнзннемня. I тип— дефицит кетоглутарат-редуктазы; 
крови повышен уровень лизина и аммония. Клинические проя 
ления: задержка психомоторного развития, судороги, рвота. Л 
чение: ограничение белка в диете.

II тип — в моче обнаруживается повышенное содержание л] 
зина, гомоаргинпна, гомоцптруллпна, а в крови — лизина. Кл1 

ннческие проявления: задержка психомоторного развития. Леч 
ние не разработано.

Гнперпролннемня. I тип — дефицит пролпноксндазы; в мо» 
повышен уровень пролина, гидроксипролина, глицина, в крови - 
пролина. Клинические проявления: почечная недостаточност 
судороги, задержка психомоторного развития. Лечение диет! 
ческое.

II тип — дефицит Д'-пирролин-5-карбокспл-дегидрогеназы; 
моче повышен уровень пролина, гидроксипролина, глицина 
Д'-пирролин-5-карбоксиловой кислоты; в крови — пролина. Кл1 

ническне проявления: задержка психомоторного развития, суд< 
рогн. Лечение не разработано.

Цнстнноз инфантильный (синдром Линьяка — Фанкони). Фе] 
ментатнвный дефект и характер биохимических нарушенш 
фермент неизвестен, предполагается дефект в транспорте ци 
тин — цнстеин; в моче — глюкозурия, аминоацидурия и друп 
признаки тубулярного дефекта; в тканях: отложение цистпн 
Клинические проявления: карликовость, дегидратация, ацидо 
гепатоспленомегалия, задержка психомоторного развития. Леч1 

ние не разработано.
Изовалернановая ацндурня. Ферментативный дефект и xapai 

тер биохимических нарушений: дефицит фермента изовалери; 
КоА-дегидрогеназы, приводящий к метаболическому ацидозу; 
моче п кровн повышен уровень пзовалериановой кислоты. Кл1 
ннческие проявления: анорексия, рвота, судороги, задержка nci



хомоторного развития, опистотонус. В неонатальном периоде не
редко отмечается специфический запах мочи и пота, частые сры- 
гивания и рвота, снижение спонтанной двигательной активности, 
судороги, кома. Летальный исход может наступить в первые не
дели жизни. У оставшихся в живых детей обнаруживается 
грубая задержка психомоторного развития. Лечение не разра
ботано.

Карнозннемня. Ферментативный дефект и характер биохими
ческих нарушений: дефицит фермента карнозиназы; в моче и 
крови повышен уровень карнозина. Клинические проявления: 
задержка психомоторного развития, судороги. Лечение не разра
ботано.

Лактопнруватный ацидоз. Ферментативный дефект и харак
тер биохимических нарушений: дефицит пнруват-декарбоксила- 
зы; в крови повышен уровень лактата и пирувата, ацидоз, воз
можна гппераланннемня. Клинические проявления: ацидемия 
у новорожденных, мышечная гипотония, судороги и задержка 
психомоторного развития. Лечение не разработано.

Метилкротоннлглнцннурня. Ферментативный дефект и харак
тер биохимических нарушений: дефицит метнлкротоннл-КоА- 
карбокснлазы; в моче повышены р-метнлкротонилглицин и 
Р-гндроксиизовалериановая кислота. Клинические проявления: 
задержка психомоторного развития. Лечение не разработано.

Метнлмалоновая ацидурня. Ферментативный дефект и харак
тер биохимических нарушений: дефицит метилмалонил-КоА-кар- 
бонилмутазы; в моче: метнлмалоновая и пропионовая кислоты; в 
крови: метнлмалоновая, глицин и другие аминокислоты, в СМ Ж 
повышен уровень метилмалоновой кислоты. Клинические прояв
ления: рвота, ацидоз, диспноэ, мегалобластическая анемия, за
держка психомоторного развития. Лечение: витамин В12.

Орнитннемня. Ферментативный дефект и характер биохими
ческих нарушений: дефицит орннтин-кетотрансаминазы; в моче 
повышен уровень орнитпна и гомоцитруллина; в крови — орнн- 
тнн. Клинические проявления: задержка психомоторного разви
тия, симптомы повреждения печени и почек, возможна атаксия. 
Лечение не разработано.

Пропионовая ацидемия. Ферментативный дефект и характер 
биохимических нарушений: дефицит иропноннл-КоА-карбоксила- 
зы; в моче и крови повышен уровень пропноновой кислоты, гли
цина и других аминокислот. Клинические проявления: периоди
ческие рвоты, метаболический ацидоз, кетонурня, задержка пси
хомоторного развития. Лечение диетическое (малобелковая 
Диета).

Сакхаропннурня. Ферментативный дефект и характер биохи
мических нарушений: фермент неизвестен; в моче, крови и СМ/К 
повышен уровень лизина, цитруллина и сакхаропина. Клиниче
ские проявления: задержка психомоторного развития, карлико
вость. Лечение не разработано.



Саркозинсмия. Ферментативный дефект п характер биохнм 
ческнх нарушений: фермент неизвестен; в моче н крови повынп 
уровень саркозпна. Клинические проявления: анорексия, задер; 
ка психомоторного развития. Лечение не разработано.

Синдром голубых пеленок. Ферментативный дефект и хара 
тер биохимических нарушений: фермент неизвестен; в моче — н 
днканурня; в крови — пшеркальциемия. Клинические проявл 
ння: анорексия, полпурия, судороги, окрашивание пеленок в г 
лубой цвет. Лечение: диета с ограничением белка и витамин I

Сульфитоксидазная недостаточность. Ферментативный дефе 
и характер биохимических нарушений: дефицит сульфптоксид 
зы; в моче определяется сульфит, тпосульфит и S-сульфо-Ь-цн 
теин. Клинические проявления: вскоре после рождения появл 
ется апатия, в последующем обнаруживается отставание в псих 
моторном развитии в сочетании с подвывихом хрусталиков. Л 
чение не разработано.

Триптофанурия. Ферментативный дефект и характер биох 
мических нарушений: дефицит триптофанпирролазы; в моче 
крови повышен уровень триптофана. Клпиические проявлени 
задержка психомоторного развития, иеллагронодобная сыпь, ат 
ксия, карликовость. Лечение диетическое (ограничение в дие 
продуктов, богатых триптофаном), витамин Вб.

Тнрозиноз. Ферментативный дефект и характер биохимнч 
ских нарушений: дефицит р-гидроксифенилпируватоксидазы; 
моче — тирозинурия, тубулярный дефект всасывания; в крови п 
вышен уровень тирозина, метионина и фенилаланина. Клинич 
ские проявления: прогрессирующая печеночная недостаточное 
цирроз печени, тубулярные нарушения почек, задержка псих 
моторного развития. Лечение не разработано.

Цереброокулоренальный синдром (синдром Лоу). Фермент 
тивный дефект неизвестен, генерализованная гииераминоаци 
урия. Клинические проявления: задержка психомоторного разв 
тня, явления рахита, мышечная гипотония, буфтальмоз, карл 
ковость. Лечение не разработано.

Цистатионинурия. Ферментативный дефект и характер биох 
мических нарушений: дефицит цнстатнониназы; в моче: цист 
тпонпнурия. Клинические проявления: задержка психомоторно 
развития. Лечение: ограничение белка в диете, прн ппрндоксн 
зависимой форме — назначение витамина Вб.

Цитруллинемия. Ферментативный дефект и характер биох 
мических нарушений: дефицит сннтетазы аргипинянтарной кн 
лоты; в моче, крови и СМЖ повышен уровень цитруллина; 
крови после приема пищи повышен уровень аммония. Клинич 
ские проявления: анорексия, рвота, задержка психомоторно 
развития. Лечение: ограничение белка в диете.

Таким образом, краткий перечень основных симптомов, х 
рактерных для наследственных болезней обмена аминокислс 
свидетельствует о том, что для большинства из них свойствен!



наличие неспецнфпческпх поражении нервной системы. В то же 
время следует обратить внимание, что при проведении диффе
ренциального диагноза и выбора лабораторных методов обсле
дования целесообразно ориентироваться и на характер сомати
ческих расстройств. При этом может быть резко ограничено чис
ло заболеваний, подлежащих дифференциальной диагностике. 
Так, например, задержка психомоторного развития в сочетании 
с пеллагроподобной сыпью указывает на необходимость изучения 
обмена триптофана; сочетание умственной отсталости с наруше
ниями функции почек: обследование на цистиноз, тнрозиноз 
II т. п .

Среди заболеваний аминокислотного обмена следует особо 
выделить и более подробно описать фенилкетонурию, гомоцистин- 
урию и гистндннемию. Эти заболевания в детской популяции 
встречаются чаще, для них разработаны принципы ранней диаг
ностики и патогенетически оправданной терапии.

Фенилкетонурия

Феиилкетонурия (ФКУ) — наиболее изученное заболевание, 
входящее в группу наследственных нарушений обмена аминокис
лот. Биохимические расстройства, наступающие вскоре после 
рождения ребенка, приводят к преимущественному поражению 
головного мозга и умственной отсталости.

Честь открытия этого заболевания принадлежит норвежскому 
исследователю Foiling (1934), обнаружившему у 2 слабоумных 
снбсов наличие фенилинровиноградной кислоты в моче («фенил- 
пнровиноградная олигофрения»).

Этнология н патогенез. Заболевание обусловлено генетически 
детерминированным дефицитом или же полным отсутствием фер
мента фенплаланип-4-гндрокснлазы (реже дпгидроптеридипре- 
дуктазы) [Шапошников Л. М., Скачков М. М., 1974; Udenfriend, 
Cooper, 1952; Jervis, 1953; КапГтап et al., 1971, и др.], что при
водит к значительным нарушениям в обмене фенилаланина и 
других аминокислот. У здоровых людей поступающий в организм 
с пищей белок содержит до 8 % фенилаланина. В процессе мета
болизма он претерпевает ряд превращений: белок иищи-’-феннл- 
аланин крови_>тирозин-,'3,4-дигидро-фенилаланин (ДОФА) ->-нор- 
адреналин^-адреналпн и др. Реакция превращения фенил
аланина в тирозин осуществляется с помощью гидроксилазы 
L-фенилаланина. У больных ФКУ в результате дефицита или 
полного отсутствия этого фермента не происходит превращения 
фенилаланина в тирозин (так называемый «метаболический 
блок»). Вследствие этого в жидких средах организма (кровь, мо- 
ча, СМЖ и др.) происходит увеличение концентрации фенилала
нина (0,15—0,6 г/л при норме 0,003—0,04 г/л) и снижение уров
ня тирозина (0,009 г/л при норме 0,02 г/л). При этом большая 
Часть фенилаланина выделяется с мочой (около 259 мг/л).



Наряду с этим наступает активация побочного пути прспра 
ния фенилаланина — переамииироваиня с а-кетоглутаровой i 
лотой и образования при участии фолиевой кислоты фенилш 
виноградной кислоты. Последняя превращается в фенилмо: 
ную, феннлуксусную, 5-окснфенилуксусную кислоту, фепиж 
тилглутамин и другие продукты побочного обмена, выделяе: 
с мочой [Дьячкова А. Я., Лебедев Б. В., 1969].

Первичный дефект синтеза фермента вызывает, таким о( 
зом, пакопленне в организме больного фенилаланина и его т 
изводных, что, в свою очередь, угнетает активность ряда дру 
ферментов (трансаминаза, декарбоксилаза и др.) и способстн 
появлению вторичных нарушений обмена таких аминокислот, 
тирозин и триптофан. Избыточное количество в организме бс 
пого фенилаланина угнетает фермент тирозиназу, что, в с: 
очередь, способствует нарушениям образования пигмента мела 
на. На этом цепь метаболических нарушений не кончается, 
как фенилаланип и его метаболиты оказывают угнетающее вл 
ние и на ДОФА, в результате чего изменяется синтез норадре 
липа н адреналина, происходит снижение концентрации кате 
ламинов и др.

Частота ФКУ в популяции новорожденных в среднем coci 
ляет 1 : 10 000, а среди умственно отсталых детей— 1 : 1000. / 
заболевания характерен аутосомно-рецессивный тип насле 
вания [Macliill, Knapp, 1976].

Клиническая картина. У новорожденных детей, как прав! 
не обнаруживается каких-либо изменений. Первые признаки 
гут выявиться на 2 —3-м месяцах жизни и позже. Чаще всего 
общие симптомы: рвота, экзематозные изменения кожи, специ 
ческий запах мочи и др. Следует иметь в виду, что дети с Ф 
имеют характерный внешний вид: светло-русые волосы, сл 
пигментированная кожа, голубые глаза.

Особенности поражения нервной системы при ФКУ изуч< 
достаточно глубоко [Лебедев Б. В., 1970; Лебедев Б. В., Блю 
на М. Г., 1972, и др.]. Ведущими симптомами являются уметь 
ная отсталость, судороги и психотические расстройства.

Умственная отсталость обнаруживается у детей к концу г 
вого года жизни и в последующем становится более выражен! 
По степени тяжести она неоднородна — от тяжелых форм ир 
тпп (DQ — 18 ед.) до дебильности (D Q > 60  ед.).

Параллельно с умственной недостаточностью у детей мс 
обнаруживаться и другие психические нарушения. Иногда 
фиксируются уже вскоре после рождения и проявляются в в 
повышенного беспокойства, беспричинного крика, поверхности 
сна, вялости и сниженной реакции на окружающее.

Значительно чаще первые признаки болезни начинают об 
руживаться на 4—6-м месяцах жизни в виде задержки разви 
статических, моторных и психических функций. Дети становя 
малоактивными, теряют интерес к окружающему, перестают у



баться, интересоваться игрушкой и пр. Отмечается нестойкость 
эмоционального состояния — возбуждение сменяется апатией и 
наоборот. Таким образом, психотические расстройства при ФКУ 
носят разнообразный характер и, согласно М. Г. Блюминой и 
соавт. (1974), можно выделить три варианта: 1) шизофренопо- 
добный; 2) «простое слабоумие» с преобладанием признаков об
щего психического недоразвития и 3) иепрозонодобный вариант 
с явлениями повышенной заторможенности или же раздражи
тельности.

Б. В. Лебедев (1970) считает, что фаза прогреднентного на
растания психических расстройств при ФКУ ограничивается пер
выми 2—3 годами жизни. В последующем чувствительность мозга 
к нарушению обмена аминокислот, возникающему при этом за
болевании, снижается, что создает условия для некоторого 
преобладания процессов развития над деструктивными измене
ниями.

Судорожный синдром относится к кардинальным симптомам 
ФКУ, встречается приблизительно у 7з детей и носит эпизодиче
ский или хронический характер. Чаще всего судорожные состоя
ния начинаются во второй половине первого года жизни в виде 
пароксизмов (вздрагивания, кивки), малых припадков и атипич
ных пароксизмальных состояний (психомоторные и глотательные 
пароксизмы, судороги глаз, тоническое напряжение рук и др.). 
Эти судорожные состояния могут длительно наблюдаться, не про
грессируя и не меняя своего характера. При наличии полиморф
ных судорожных припадков по мере роста ребенка они не толь
ко учащаются, но и изменяют свой характер: появляются 
импульсивные приступы (вздрагивания и кивки), сгибательные 
пароксизмы, припадки с тоническими и клоническнми компонен
тами. Судорожный синдром бывает особенно ярко выражен у де
тей с глубокой степенью умственной отсталости.

При электроэнцефалографпческом исследовании часто реги
стрируются низковольтная дизритмия, недостаточная дифферен
циация зон мозга, низкая реактивность на афферентные раздра
жители или же, наоборот, очень высокая степень усвоения час
тот ритмической фотостимуляции. Все эти изменения связывают 
с незрелостью головного мозга и, в частности, коры головного 
мозга. Явления судорожной готовности па ЭЭГ проявляются в 
виде различных судорожных компонентов: пиков, комплексами 
пик — волна, пароксизмальной медленной активностью и др.

Патоморфологня головного мозга при ФКУ. Патоморфология 
нервной системы при ФКУ изучена многими исследователями. 
Большая часть из них обращали внимание на сниженную массу 
головного мозга. При этом нередко отмечалось сочетание микро
цефалии с умеренным расширением желудочков мозга и субарах- 
поидального пространства. Гистохимическое изучение мозга поз
волило обнаружить у больных также изменения миелина. Однако 
в последующем стало очевидным, что имеется определенная



зависимость с возрастом больного и тяжестью патологическ 
процесса. Так, у детей раннего возраста миелин обычно мало 
менен или нормален, и только нейрохимически удавалось уста 
вить излишек цереброзидов и холестерина в сером и белом ве! 
стве мозга [Crome et a I., 1962]. Вероятно, для детей раннего i 
раста этот процесс следует рассматривать как нарушение или 
держку процесса миелинизации, а у детей старших возрасто 
взрослых — как демиелинизацию. Наряду с этим, при патом 
фологическом изучении мозга детей с ФКУ нередко наблюд; 
явления фиброзного глиоза, спонгиоформную дегенерацию, с 
жение числа кортикальных нейронов и др. В этой связи заслу; 
вают внимания результаты экспериментальных работ [О'Вг 
Jbbot, 1966], которые в опытах на обезьянах смогли по 
140 дней экспериментальной гиперфенилаланинемии получ 
аналогичные данные об уменьшении массы мозга и дефицит 
нем цереброзидов. К сожалепию, до сих пор остается неясн 
какова очередность появления морфологических и биохимичес: 
изменений мозга. Следует принять во внимание, что большинс 
случаев аутопсии проведено у детей школьного возраста, ко 
речь шла о формировании грубого морфологического дефе! 
Прогредиентный характер заболевания позволяет предположх 
что тяжесть структурных и функциональных расстройств на 
стает постепенно.

Гипотезы о механизмах повреждения мозга при ФКУ. 
смотря на то, что ФКУ относится к одному из наиболее изуч 
ных наследственных заболеваний обмена, до сих пор механиз 
поражения мозга у детей остаются дискутабельными.

Большинство исследователей солидарны в том, что ЦНС i 
ФКУ страдает вторично. При этом основная патогенетнчес] 
роль отводится метаболическим нарушениям. Известно, что 
ступающий с ппщей фенилаланин в организме человека испо 
зуется на построение собственных белков тела и большая ча 
путем гидроксилирования превращается в тирозин. В результ 
метаболического блока в сыворотке крови больных с ФКУ сод 
жание фенилаланина превышает норму приблизительно в 20 f 
а выделение фенилаланина с мочой — в 10 раз. Активация поб 
ных путей превращения фенилаланина путем трансаминирова! 
и декарбоксилирования приводит к значительному увеличен 
концентрации фенилпировиноградной кислоты, фенилмолочно) 
фенилуксусной кислот, а также фенилэтиламина и фенилацет 
глутамина. В результате аллостерического ингибирования нас 
пает нарушение обмена тирозина и триптофана, которое в пос 
дующем приводит к изменению образования меланина, норад 
налина, адреналина и серотонина. Таким образом, при Ф 
происходит сложный комплекс метаболических расстройств. Г 
этом исследователи, обсуждая возможпые причины повреждег 
мозга, отдают предпочтение той или иной аминокислоте или 
метаболитам: фенилаланин, фенилпировиноградная кислота, тр



тофап, тирозин, 5-гпдрокснтриптофап, серотонин, иорадрепални 
и ДР-

Повреждающий эффект связывается как с избытком (инток
сикация), так и с недостатком (дефицит) важных компонентов 
в обмене аминокислот в организме в целом и непосредственно 
в мозге. К сожалению, до сих пор биохимические механизмы по
вреждения мозга остаются неясными, а высказываемые предполо
жения и гипотезы — спорными. Так, не подтвердилась гипотеза
о токсическом эффекте гпперфенплалапппемип и фенилпировино- 
градной кислоты, дефицита серотонина и тирозина, так как не 
удалось найти прямой зависимости между степенью умственной 
отсталости и уровнем этих аминокислот и нх метаболитов в кро
ви или же в мозговой ткани [Раге el аI., 1959, 1960; McKean, Pe
terson, 1970].

Наиболее приемлемой точкой зрения можно считать мнение
о ведущем повреждающем дисбалансе аминокислот на разви
вающийся мозг.

С нашей точки зрения, заслуживают внимания исследования, 
направленные на выяснение роли печени в генезе церебральных 
повреждений. Является очевидным, что печень, принимающая 
исключительно активное участие в процессах метаболизма, не мо
жет оставаться интактной при ФКУ. Изучение функционального 
состояния печени у детей с ФКУ дает противоречивые резуль
таты: одни авторы не находят изменений, другие — обнаружи
вают днспротеннемшо в виде увеличения глобулиновых фракций 
сывороточного белка и появления в крови аномального у-глобу- 
лина, снижение толерантности к галактозе и пр. Однако малый 
объем наблюдений и разный методологический подход не позво
ляли исследователям прийти к окончательным выводам о степени 
вовлечения печени в патологический процесс и определить ее воз
можную роль в гепезе вторичных повреждений центральной нерв
ной системы. Исследования Ю. И. Барашнева и соавт. [Измене
ние печени..., 1977], проведенные с использованием современных 
биохимических и морфологических методов, позволили устано
вить, что для детей с ФКУ свойственны дпспротеинемпя, гипер- 
аминоацндемия, повышение ДФА-реакцип и компенсированный 
метаболический ацидоз. При анализе результатов морфологиче
ского исследования печени (метод прижизненной биопсии) уда
лось установить, что печень вовлекается в патологический про
цесс и всегда обнаруживаются четкие признаки повреждения: 
разная степень выраженности белковой и жировой дистрофии. 
Данные электронно-микроскопических исследований показали 
наличие глубоких нарушений в органеллах гепатоцитов, связан
ных с осуществлением окислительной и белковосинтезирующей 
Функций печени. Значительное увеличение митохондрий в гепа- 
тоцитах можно было объяснить компенсаторно-приспособитель- 
пой реакцией ткани в ответ на снижение ее функциональной 
активности.



Токсическое воздействие избытка фенилаланина и его : 
болитов приводило к угнетению белковосинтезирующей фуи 
клеток, что проявлялось набуханием, фрагментацией и умен 
нием количества фиксированных рибосом на мембранах г] 
лирной эпдоплазматнческой сети, а также очаговым лизисе 
мембран.

Параллельно с этим в гепатоцитах обнаруживается гипе] 
зня везикул, образованных элементами гладкоконтурпого ; 
плазматического ретикулума, функцию которого связыва 
индукцией микросомальиых ферментов и активацией ток 
скнх продуктов в печени.

Известно, что при ФКУ существенное значение имеет г 
шение в крови больных концентрации не только фенилала1 

по и других аминокислот. Если принять во внимание, что m i  

ферменты, участвующие в аминокислотном обмене, локализу 
в печени, то наблюдаемую генерализованную гнперамипоа! 
мню становится возможным объяснить вторичным наруше 
метаболизма аминокислот в связи с повреждением гепатоц 
В то же время повышение у большинства больных ДФА-реа 
может указывать па активность протекающего процесса, а 
людаемые явления компенсированного метаболического ацн 
видимо, отражают состояние внутриклеточного метаболизма - 
фект энергетической функции клеток.

Исследования В. В. Корнейчука (1979) показали, наско 
сложны механизмы повреждения нервной системы при d 
Повреждения мозга наступают в результате иарушения ми 
видов обмена веществ и, в частности, липидов. Расстройствс 
нидообразующей функции печепи подтверждается низким с< 
жанием общего, свободного и особеино эфнросвязанного хол 
рипа в сыворотке кровп, низкой активностью лецитин-холесте 
ацилтрансферазы, сниженным содержанием общих фосфолип 
и фосфатидилхолппа. Обнаруживаемые изменения согласу 
с данными Сгоше, Stern (1972) и др., согласно которым у ( 
ных ФКУ имеется снижение холестерина, жирных кисл 
липопротеидов в мозговом веществе. Эти сведения говорят с 
рушении процессов миелипизации, что особенно очевидно на 
мере нелеченных больных. При этом существует четкая зав 
мость тяжести церебральных расстройств от степени наруш 
липидного обмена. Чем выраженнее психоневрологические v 
пения, тем более глубоки нарушения холестеринового и фосс| 
пидпого обмена.

Обсуждая возможные причины повреждений централ 
нервной системы при ФКУ, необходимо отметить роль сте 
инактивации фермента фопилалапннгидрокснлазы в печени, 
следования Л. М. Шапошникова и соавт. [Активность фенил 
иингндроксилазы..., 1978] позволили выявить определеннук 
виснмостъ течения заболевания от степени ферментативной 
тивпостп. Чем ниже активность фермента, тем раньше насту



манифестация церебральных повреждений, а само заболевание 
протекает более остро н быстро приводит к формированию умст
венной недостаточности, возникновению частых судорожных со
стояний.

Диагноз. ФКУ относится к тем заболеваниям, при которых 
особо важное значение имеет ранняя диагностика, буквально 
в первые дни жизни. В связи с этим большое значение придается 
так называемым скрнннрующпм программам, рассчитанным на 
массовое обследование новорожденных детей. При этом предпоч
тение отдается микробиологическим методам:

— тест Гатри с использованием культуры В. subtilis;
— метод ауксотрофных штаммов Е. coli К-12 [Гольдфарб Д. М. 

и др., 1968].
Наряду с этим, у детей первых месяцев жизни п старше ши

роко используется качественная проба мочп с 10 % раствором 
ЕеСЦ и л и  же бумажные тесты «Бпофан Р», «Феннстикс».

На втором этапе исследования детей с повышенной концент
рацией фенилаланина в крови используются полуколичествеппые 
и количественные биохимические методы: определение фенилала
нина методом бумажной хроматографии, флюорометрический ме
тод, высоковольтный электрофорез, хроматография на ионообмен
ных смолах, нагрузочные пробы с L-фенилаланином.

Лечение. Основным лечением ФКУ является назначение дие
ты с низким содержанием фенилаланина, т. е. из рацпона долж
ны быть устранены продукты, богатые белком (мясо, рыба, тво
рог, бобы и др.). Дефицит белка в диете восполняется за счет 
назначения специальных белковых гидролизатов с низким содер
жанием фенилаланина (лофеналак, кетонил, цимогран, минафен, 
берлофеп, нофенал и др.). При такой днете ребенок должен по
лучать в сутки в среднем 25—40 мг/кг фенилаланина. Для 
детей первого года жизни это количество должно быть увеличе
но до 70— 100 мг/кг. Потребность в калориях у детей первых
7 лет ж и з н и  составляет 130— 150 кал/кг в сутки. Эта потреб
ность покрывается в основном за счет углеводов растительной 
пищи.

Основным критерием эффективности назначенной диеты явля
ется нормализация обмена фенилаланина (от 0,02 до 0,08 г/л); 
следовательно, лечение больных должно осуществляться под 
строгим биохимическим контролем.

Прогноз заболевания в значительной степени зависит от сро
ков диагностики, качества рекомендуемой диеты, тщательности 
ее осуществления и регулярности биохимического контроля. 
В случаях ранней диагностики и соблюдения всех остальных 
условий прогноз психомоторного развития может быть благопри
ятным. В связи с этим особое значение придается организа
ции скрининг-программы для выявления Ф КУ у новорожден
ных.



Заболевание относится к группе наследственных napyuiei 
обмена аминокислот. Впервые описано в 1962 г. Carson и М 
Тип наследования — аутосомно-рецессивный.

Этнология н патогенез. Заболевание генетически гетероге 
и существует в нескольких формах:

1. Первичный дефект состоит в нарушении биосинтеза мет 
кобаламина, являющегося коферментом N-5-метилтетрагидро 
лат-гомоцистепн-метилтрапсферазы. При этом нарушается ре 
тилировапне гомоцистеина в метионин.

2. Первичный дефект обусловлен врожденным недостап 
или отсутствием метилен-тетрагидрофолат-редуктазы, что при 
дит к парушепию образования N-5-метилтетрагидрофолевой к 
лоты и превращению гомоцистеина в метионин. Наряду с эя 
различают две формы гомоцнетинурии по их чувствительное!] 
нирпдоксину, в основе чего лежат генетически обусловлеш 
различия молекулярных дефектов цнетатиошшеинтетазы (пи 
доксинзависимая и пиридокснирезистептиая формы).

При гомоцнетинурии происходят существенные napyuiei 
метаболизма, которые выражаются в увеличении концентрат 
метионина и появлении гомоцистина, в снижении цистина в к 
ви и выделении гомоцистина и смешанных дисульфидов гомо 
стеина и цистеина с мочой.

Клиническая картина. При рождении дети, как правило, 
имеют каких-либо характерных симптомов и ничем не отли 
ются от здоровых новорожденных. Прогредиентный характер 
чения заболевания приводит к тому, что пе])вые признаки го 
цистинурии стаповятся заметными только после второго г< 
жизни.

При гомоцнетинурии метаболические нарушения вовлекаю 
патологический процесс многие органы и системы больного 
бенка: центральную нервную систему, орган зрения, сердеч 
сосудистую н костную систему, печень и др. Это приводит в 
нечном итоге к возникновению своеобразного симптомокомплек 
умственная отсталость, подвывих хрусталиков, скелетные деф 
мации, тромбоэмболия и кардиоваскулярная патология. При Э1 

имеется внешнее сходство с болезнью Марфана.
Изменения центральной нервной системы при гомоцист 

урии, как и при ФКУ, имеют вторичный геиез. Они наблюдаю 
часто (у 50 % больных) и клинически разнообразны. Тем не 
нее, чаще всего речь идет о задержке психомоторного развитш 
в последующем— умственной отсталости (DQ =  32—70 ед.).

Для детей, страдающих гомоцистипурией, характерна ипе 
пость психической деятельности, что выражается в слабой пе 
ключаемости внимания и низкой работоспособности. Они, i 
правило, недостаточно осведомлены об окружающей среде, у i 
превалируют конкретные связи в мышлении, обедненная pi



и др. Па ЭЭГ регистрируются плохо выраженный возрастной 
ритм, вспышки медленных волн. У детей раннего возраста обыч
но отсутствует локальная неврологическая симптоматика. Не
с к о л ь к о  позже у них могут появляться симптомы центрального 
хемннареза.

Вторым характерным для этого заболевания симптомом явля
ется патология органа зрения. Чаще всего это подвывих хруста
л и к о в  и ирндодонез. Нередко в последующем из-за подвывиха 
хрусталика в переднюю камеру глаза наступает вторичная глау
кома или дегенеративно-атрофические процессы. В последние 
годы было установлено, что у больных гомоцистипурней могут 
обнаруживаться и другие глазные расстройства (миопия, врож
денная катаракта, ретролеитальиая фиброилазия, глаукома, атро
фия зрительных нервов, дислокация хрусталиков и др.). В связи 
с этим считают, что больные гомоцистипурней чаще могут обна
руживаться среди больных с глазной патологией.

Следующим характерным симптомом гомоцистинурни счита
ются изменения со стороны сердечно-сосудистой системы. Дока
зано частое возникновение тромбоэмболии в артериях среднего 
калибра. Склонность к тромбоэмболии объясняют тем, что гомо- 
цистпн активирует фактор Хагемаиа и тем самым способствует 
процессу тромбообразования. Обладая низкой растворимостью, 
гомоцнстип также оседает в патологически измененной интиме 
сосудов и создает условия для образования тромбов.

При осмотре больного гомоцистипурней обращают на себя 
внимание множественные костные аномалии и особенности строе
ния скелета: укороченное туловище и удлиненные конечности, 
«башенный» череп и короткая шея, «крыловидные» лопатки и во
ронкообразная деформация грудной клетки и др. Это связано со 
вторичным вовлечением в патологический процесс соединитель
ной ткани [Барашнев Ю. И., Вельтнщев Ю. Е., 1978]. За счет 
этих изменений, а также астенического телосложения и подвы
виха хрусталиков имеется сходство с болезнью Марфана.

Следует также заметить, что для больных гомоцнстинурией 
характерен и своеобразный внешний вид: дети имеют светло-ру
сые мягкие вьющиеся волосы и чаще голубой цвет радужной обо
лочки.

Патоморфологня головного мозга. Основной причиной смерти 
бывает тромбоэмболия или же сердечно-сосудистые расстройства. 
Па секции обнаруживают фиброз интимы сосудов и общие деге
неративные изменения эластической ткани. Наряду с этим отме
чается грубое жировое перерождение печени. В мозге находят 
ишемические кровоизлияния в одну из церебральных гемисфер, 
тромбоз верхнего сагиттального синуса, v. terminalis и др. Очаги 
некроза отмечали в зрительном бугре, миелин имел дегенератив
ный характер.

Гипотезы о механизмах повреждения мозга. Причины возник
новения умственной отсталости при этом заболевании до сих пор



мало изучены. Многие исследователи связывают их с измене 
мн обмена и воздействием тех или иных метаболитов па м< 
вую ткань. Так, Finkelstein (1971) показал, что в веществе 
ловиого мозга в норме содержится значительно больше, че 
других млекопитающих, свободной аминокислоты цнстатион 
В мозговой ткани больных гомоцистнпурней, по данным Gerri 
Waismaii (1964), а также Brenton и соавт. (1965), найдено 
кое снижение или даже отсутствие этой аминокислоты. Эта гиг 
за казалась весьма убедительной. Однако в последующем она £ 
поколеблена результатами исследований McKusick (1971), г 
рый у половины больных гомоцистииурией не выявил сущест 
ных изменений интеллекта. Данные Реггу (1974) также пс 
внли под сомнение значение цистатнопнна в формировании у 
венной отсталости. Им была проведена прижизненная 6noi 
мозга и определено содержание цнстатионина в мозге у боль 
гомоцистнпурней, леченных с первых месяцев жизни специал: 
диетой с низким содержанием метношша и добавлением цист 
Содержание цистатнопнна в мозге, действительно, оказалось 
женным, по умственное развитие детей соответствовало возр 
ным стандартам. В последующем Реггу (1974) показал, что в 
мальном мозге человека концентрация цистатионина может к 
баться и значительных пределах. Кроме того, в различ 
участках мозга его содержание также различно. В церебрал! 
коре цнстатноннна содержится меньше, чем, например, в моз 
стом теле.

Выдвигались и другие гипотезы для объяснения генеза и 
бральных расстройств. В частности, высказывалось предпол< 
ние о значении гпперметпонинемнн, под влиянием которой мс 
паступать спнжепне всасывания гистидина в кишечнике, 
этом основная роль как повреждающего фактора отводилась 
заменимой аминокислоте гистндниу.

Реггу (1974) основной причиной интеллектуального деф( 
считает сосудистые мозговые тромбозы, благодаря которым в 
ге возникают множественные мелкие, а иногда и крупные 
фаркты. Эта точка зреппя нашла свое подтверждение при мо] 
логических исследованиях мозга больных гомоцистнпурней.

Dunn п соавт. (1966) при гистологическом изучении голов] 
мозга действительно обнаруживали тромбозы церебральных с 
дов с некротнческн-дегенеративными изменениями в зритель 
бугре, мозговом стволе, в верхнем сагиттальном синусе и це 
ральной коре. Наряду с этим обнаруживалось разрежение ткг 
мозга с глиальпой реакцией в зонах серого вещества голов] 
мозга, вокруг III  и IV мозговых желудочков [Dunn, Perry, 
man, 1966].

Обсуждая причины церебральных расстройств при гомоцис 
урии, нельзя не отметить определенную роль печени в разв1 

патологического процесса. Исследования Ю. И. Барашпев 
соавт. [Изменения печени..., 1977] показали, что при гомоцис



,П[ в печени происходят значительные структурные изменения 
сс п а р е н х и м ы ,  которые посят дистрофический и компенсаторно- 

„испособптельпый характер. Данные электронной микроскопии 
с в и д е т е л ь с т в у ю т  о нарушениях белково-снптетпческой, окисли
тельной н углеводной функций, а также о дезорганизации тонкой 
структуры цитоплазмы гепатоцптов. В связи с этим можно пред
п о л о ж и т ь ,  что возникающие в печени изменения вторично приво
дят к еще большим метаболическим расстройствам, что, в свою 
очередь, оказывает вредное воздействие па развивающийся мозг 
ребенка.

Диагноз. При диагностике принимается во внимание своеоб
разный симптомокомгшекс, свойственный гомоцнетинурии. Одна
ко основным в диагностике являются лабораторные данные, сви
детельствующие об отсутствии нлп же дефиците цистатионинспн- 
тетазы:

1) тест с цианнднитропрусспдом натрия используется для 
качественного определения цнетина и гомоцистина в моче;

2) определение метионина и цнетнпа в сыворотке кровн и в 
моче с помощью мутантных ауксотрофных штаммов Escherichia 
coli К-12;

3) определение гомоцистина в моче с помощью колоночной 
хроматографии;

4) определение энзиматической активности в печени по мето
ду Mudd и соавт. (1964).

В связи с тем, что гомоцнетпнурня встречается относительно 
редко (1 : 2 5 ООО и более), массовый скрининг новорожденных на 
это заболевание нецелесообразен. Наиболее важен селективный 
скрининг детей раннего возраста, отстающих в психомоторном 
развитии.

Лечение. Как н при ФКУ, особое значение придается раннему 
выявлению н лечению детей с гомоцнетннурней. При пнридок- 
синрезистентных формах лечение основано на использовании в 
диете продуктов, бедных метионином [Барашнева С. М., Нико
лаева Е. А., 1975; Барашнева С. М., Пахомова В. М., 1975]. В ле
чении же пирндоксинзавпсимых форм гомоцнетинурии хороший 
лечебный эффект может быть получен при назначении больших 
доз витамина Be [Семячкпна А. Н., 1975; Варашнев Ю. И. и др., 
1976; Спнрпчев В. Б., Барашнев 10. П., 1977, и др.].

В последние годы предпринимаются попытки лечения фо
лиевой кислотой, так как она участвует в качестве катализа
тора в реакции реметилнровання, переводя гомоцнетнн в метио
нин.

Прогноз заболевания зависит от сроков его диагностики. При 
выявлении болезни в первые месяцы жизни и назначении пато
генетически целесообразного лечения развитие детей может 
протекать удовлетворительно. При поздпей диагностике обыч
но развивается комплекс тяжелых инвалидизирующнх расст
ройств.



Заболевание относится к наследственным нарушениям об 
гистидина и связано с врожденным отсутствием или же недо 
ком фермента гистндазы. Гнстндннемня впервые описана С 
ini и соавт. в 1961 г. К настоящему времени в литературе < 
линованы сведения о 100 больных. Тип наследования — аут( 
но-рецесснвный.

Этиология и патогенез. В результате отсутствия или ж* 
фнцнта гнстпдазы наступают значительные нарушения в об 
аминокислот. Резко повышается гнстнднн крови, который 
увеличения активности трансамшшрования переходит в 
золпнровиноградную, нмндазолмолочную и нмндазолуксу 
кислоты. Выведение этих метаболитов гистидина с мочой и ] 
стрируется положительной пробой Феллинга.

Частота гистидииемпп. Проведенные нами исследов 
[Барашпев Ю. П., Святкнна О. Б., 1972; Чичерин JI. П., 1 
Барашнева С. М., Николаева Е. А., 1975] показали, что в пог 
цин новорожденных гнпергнстпдннемня встречается 1 
(1 : 1000) н носит транзнторный характер. Генетически дете 
ннрованная гнстндинемия по данным селективного скрининг, 
ставляет приблизительно 1 : 1000 умственно отсталых детей.

Клиническая картина. Больные гнстидннемпей внешне о 
похожи на пациентов с ФКУ: светло-русые волосы и гол; 
глаза. Фенотипическое сходство было отмечено еще Chadimi 
торый в 1961 г., обследуя 2 сестер с задержкой пснхомотор 
развития, ошибочно расценил нх состояние как ФКУ. Этому 
собствовала также положительная проба Феллннга. На пе] 
план в клинической картине выступают изменения со c t o j  
нервной системы в виде снижения интеллекта, нарушения { 
изменения биоэлектрической активности мозга и судорог. На 
с этим могут обнаруживаться явления гидроцефалии, мыше1 
гипертонии или же гипотонии, спастические парезы н парал 
мозжечковая атаксия, ннтенцнонный тремор н др.

Нами наблюдались 15 детей с гнстпдинемней, что позво. 
установить особенности поражения у них ЦНС. У большей ч 
детей отмечалась грубая задержка в развитии (DQ — 22—59 
При этом не было корреляции между тяжестью поражения н 
ной системы н глубиной биохимических изменений (разная 
центрация гистидина крови, полное или частичное отсутс 
уроканиновой кислоты в моче и поте, степень инактивации i 
мента, изменепне кривой при нагрузочном тесте).

Для большинства детей была характерна рапияя маннфе 
ция церебральных расстройств. Однако, как показали н 
наблюдения, отсутствие специфических изменений пснхоневр 
гнческого статуса, как правило, приводит к неправильной дна 
стнке. Чаще всего этн изменения расцениваются как атоннче 
астатический синдром, детский церебральный паралич, недис



шрованная умственная отсталость, аномалии внутриутробного 
е! в„ тпя. Общими клиническими признаками являются резкая 
^еряска психомоторного развития (DQ — 22—52 ед.), судорож
е н  с и н д р о м ,  мышечная гипотония, изменения Э Э Г , свойствеи-
l ie для умственно отсталых детей [Николаева Е. А., 1981].

П атом орфология головного мозга. Характер морфологических 
оврежденин нервной системы при гнстпдпнемии пока еще мало 
чучен. Waisman (1967) у одного ребенка, умершего в возрасте 
лет 8 мес, на секции обнаружил расширение III  желудочка 

13-за атрофии в области зрительного бугра, демиелнннзацию, нз- 
[енениое строение митохондрий, выраженный астроглноз.

Трактовка обнаруживаемых расстройств [файне трудна. Часть 
з них пытаются объяснить внутриутробными дефектами развн- 
ия, другие — воздействием гипоксии.

Гипотезы о механизмах повреждения мозга. Анализ собствен- 
ых результатов показал, что при полном метаболическом блоке 
отсутствие гнстндазной активности в коже, уроканнновой кис- 
оты при хроматографии пота и мочи, повышенная концентрация 
истидина в крови) церебральные повреждения наступают рано 
на первом году жизни) и носят необратимый характер. В тож е 
ремя частичная инактивация фермента, хотя н приводит к ио- 
режденшо нервной системы, по само течение болезни носит под- 
стрый характер и первые ее признаки появляются позже. Т а
нга образом, эти данные наталкивают на мысль о том, что харак- 
ер повреждений нервной системы при гистндинемни зависит от 
тепенн инактивации гнстндазы.

Дискутируя возможные механизмы церебральных расстройств, 
[екоторые исследователи склонны нх объяснять низким содер- 
каиием серотонина в плазме крови [Auerbach et а 1., 1962].

Таким образом, снова появляется апалогня с ФКУ. Дефицит 
еротоннна при Ф КУ объясняют ингибированием его синтеза фе- 
[илаланнном н его метаболитами: ппгибируется Б-гидрокси-L- 
триптофан-карбокснлаза и фермент, необходимый для синтеза 
’-амнпомасляной кислоты н Ь-глютамат-1-карбокснлазы. При нзу- 
[еннн особенностей метаболизма при гнстндииемнн было найде- 
ю, что имндазолпировиноградная кислота также ингибирует эти 
ферменты, по в меньшей степени, чем производные феннлала- 
гипа.

Следует иметь также в виду, что прп гнстидинемин не всегда 
'бнаружнвают церебральные повреждения, что послужило пово- 
WM для дискуссии и обсуждения таких вопросов: нужен ли скри- 
П1пг па гнсгидинемию и следует ли лечить детей с этой патоло- 
ией обмена. Действительно, анализ литературы показывает, что 
гри гнстидннемнн может быть разная степень поражения (DQ от 
'О до 23 ед.) и даже его полная ннтактность. Для объяснения 
'Тих противоречий авторы предлагают целый ряд аргументов. 
^ частности, считают, что это может зависеть от меньшего содер
жания белка в диете новорожденных, от более низкого уровня



гистидина в крови при гистидинемии (0,09 г/л), чем, наприме 
фенилаланина при Ф КУ (0,2—0,3 г/л), от более высокого кл) 
ренса по гистидину, от более высокой эффективности побочны 
путей распада гистидина и др.

Диагноз. Собственные исследования, основанные на массово 
скрининге более 200 000 новорожденных, показали, что это заб< 
леваиие наиболее целесообразно выявлять по программе селе] 
тивного скрининга, т. е. обследовать детей ранпего возраста, у» 
имеющих симптомы задержки психомоторного развития.

При этом следует использовать следующие методики:
1) метод ауксотрофиых мутантов Е. coli К - 12 для определенг 

концентрации гистидина в крови и моче;
2) метод высоковольтного электрофореза с последующей б; 

мажной хроматографией для определения спектра аминокислс 
крови и мочи;

3) энзиматический метод определения уроканиповой кислот 
в моче и поте [Лихачева Н. В. и др., 1979];

4) изучение концентрации гистидина при пероральной нагру: 
ке гистидином;

5) метод Kiliara и соавт. в модификации Мардашова 
соавт. для определения активности гистидазы в крови или в пуш 
тате почек.

Таким образом, важным диагностическим признаком гиси 
динемии является отсутствие метаболитов уроканннового пут 
обмена гистидина и отсутствие или же снижение фермента гист! 
дазы.

Лечение. Основпым является назначение малобелковой диет 
со сниженным содержанием гистидина — 34 мг/кг массы тел 
[Барашнева С. М., Николаева Е. А., 1975; Барашнева С. М., П; 
хомова В. М., 1975].

Прогноз. В случае ранней диагностики и небольших измен» 
яий нервной системы назначение специальной диеты и регуля] 
ный биохимический контроль за ее эффективностью способствую 
благоприятному психомоторному развитию детей. При поздне 
диагностике обычно развиваются тяжелые инвалидизируюир 
изменения со стороны центральной нервной системы.

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА УГЛЕВОДОВ, 
СОПРОВОЖДАЮЩИЕСЯ ПОВРЕЖДЕНИЕМ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

К этой группе относится ряд редких заболеваний с аутосол 
но-рецессивпым типом наследования. В основе лежат генетич< 
ски детерминированные дефекты, связанные с врожденным д< 
фицитом или же полным отсутствием тех или иных ферменто: 
Церебральные изменения наступают вторично; механизмы, npi 
водящие к повреждениям головного мозга, до сих пор неизвестнь

Фруктоземня. В основе заболевания — дефицит фермент 
фруктозо-1,6-дифосфатальдолазы; в моче обнаруживаются фру!



, Урия, аминоацндурня и протеииурия; в крови — фруктоземия 
Т°.!|асто'гипогликемия. Клинические проявления: в периоде ново- 
''-•кчепности рвота, диспепсические расстройства, желтуха, геиа-
1 оспчепомегаЛ11Я’ сУД°Р°гп; в последующем — задержка психо
моторного развития. Лечение: диетическое, устранение фруктозы 
из диеты.

Д еф ицит глнкогенсннтетазы. В основе заболевания — врож
денный дефицит фермента гликогеисинтетазы; в крови периоди
чески обнаруживается гипогликемия; в тканях печени — низкий 
уровень гликогена. Клинические проявления: периодически на
ступающие тяжелые приступы гипогликемии, ацидоз, апноэ и 
судороги; в последующем — задержка психомоторного развития. 
Л еч ен и е — диетическое, схема не разработана.

Гнперглукарацндурня. Заболевание связано с врожденным 
деф ицитом  L-гексоиатдегпдрогеназы; в моче обнаруживается 
D - г л у к а р о в а я  кислота. Клинические проявления: судорожные 
состояни я  и задеряжа психомоторного развития. Лечение не раз
работано.

Изовалернановая ацидемия. Заболевание обусловлено врож
денным дефицитом изовалериан-КоА-дегидрогеназы; в моче опре
деляются изовалернановая кислота и соединения глицина; в кро
в и — изовалернановая кислота. Клинические проявления: заболе
вание протекает остро, отмечаются специфический запах мочи, 
общая вялость, сопливость, периодически возникающая рвота, 
атаксия, кома, ацидоз, задержка психомоторного развития. Лече
ние не разработано.

Лейцин-индуцнрованная гипогликемия. Относится к наслед
ственным ферментопатням, одиако фермент до сих пор неизве
стен. В крови определяются гипогликемия, лейцпп и изовалериа- 
новая кислота. Клинические проявления: гипогликемические со
стояния возникают при приеме белка или же богатых лейцином 
продуктов, периодически паступают судороги, в последующем — 
задержка психомоторного развития. Лечение основано на ограни
чении белка в диете.

Метнлмалоновая ацидемия. Заболевание относится к наслед
ственным ферментопатням. Различают несколько генетически 
гетерогенных форм этого заболевания. Одна форма обусловлена 
нарушением образования дезокспаденозилкобаламина (кофер- 
ментдефицитная метилмалонатацпдемия) и другая форма — 
Дефектом апофермента метнлмалонил-КоА-мутазы (апофермент- 
Дефицитная метилмалонатацпдемия). При этом происходит нару
шение утилизации витамина Bi2. В крови обнаруживаются метил- 
Малоновая кислота, глицин и другие аминокислоты; в моче — 
Метнлмалоновая и пропионовая кислоты; в СМЖ — метилмалоно- 
йая кислота. Клинические проявления: в первые недели и месяцы 
Жизни у детей отмечаются упорная рвота, вялость, кетоаци- 
Д°з, задержка роста и психомоторного развития. Кроме того, мо
гут быть гепатомегалия, нейтропения, тромбоцитопения, мегало-



бластическая анемия и пониженная сопротивляемость к инфек
ционным заболеваниям. Лечение: диета с ограничением белка 
или же назначение больших доз витамина В 12 (до 1000 мкг).

Молочный ацидоз (инфантильная форма). Характер фермент
ного дефекта неизвестен, для заболевания свойственна генетиче
ская гетерогенность. В крови обнаруживают увеличенный лактат 
н ппруват, ацидоз, возможно повышение уровня аланина. Клини
ческие проявления: ацидоз, гипотония, судороги и умственная 
отсталость. На секции обнаруживают нарушение процессов мие- 
лпнизацин, субэпендимальпый глноз в мосту (варолневом), моз
жечке и в III желудочке. Лечение не разработано.

Пропионовая ацидемия. В основе заболевания — врожденный 
дефект пропнонил-КоА-карбоксплазы; в моче и крови повыша
ется содержание пропноновой кислоты, глицина н других ами
нокислот. Клинические проявления: ацидоз, рвота, гипотония 
мышц, задержка психомоторного развития. Лечение не разрабо
тано.

Пироглутаминовая ацидурия. Заболевание связывают с врож
денным дефектом цикла пнроглутаминовой кислоты в почках. 
В моче н крови определяют повышенную концентрацию пнроглу- 
таминовой кислоты. Клинические проявления: периодически воз
никающие рвоты, спастический тетрапарез, умеренная умствен
ная отсталость. Лечение не разработано.

Среди этих относительно редко встречающихся форм заболе
ваний следует особо выделить галактоземню.

Галактоземия

Заболевание относится к наследственным нарушениям обмена 
углеводов. Метаболические расстройства, наступающие после 
рождения ребенка, приводят к множественным и тяжелым пора
жениям и, в частности, головного мозга. Впервые заболевание 
было описано в 1908 г. Reuss. Однако истинная природа галактоз- 
емни была установлена только в 1956 г. Kalckar и соавт.

Этиология и патогенез. Заболевание обусловлено генетически 
детермннпрованпым дефицитом или же полным отсутствием фер
мента галактозо-1-фосфат-уриднл-трансферазы. При этом проис
ходит нарушение преобразования галактозы в глюкозу. Галак
тоза, поступающая в организм новорожденного ребенка с молоком 
матери, в норме претерпевает ряд превращений. На первом этапе 
в печени, а также в мозге и эритроцитах происходит фосфорили- 
ровапие галактозы при участии галактокнназы и образуется 
галактозо-1-фосфат. Дальнейший путь преобразования галакто- 
зо-1-фосфата обеспечивается специфическим ферментом галакто- 
зо-1-фосфат-урндил-трансферазой при обязательном присутствии 
нуклеотида—уриднл-днфосфат-глюкозы. Образующаяся при этом 
уриднл-днфосфат-лаптоза под воздействием эпнмерпзацни пре
вращается в уриднл-днфосфат-глюкозу. Заключительным этапом



преобразования галактозы является высвобождение глюкозо-1- 
фосфата, который после превращения в глюкозо-6-фосфат вклю
чается в метаболические пути обмена глюкозы.

Метаболический блок при галактоземин приводит к наруше
нию нормального хода преобразования галактозы в глюкозу. 
В результате в тканях накапливается галактозо-1-фосфат, в кро
ви определяются повышенные концентрации галактозы и галак- 
тозо-1-фосфата, в моче — галактозурия, протеинурия и амино- 
ацидурия.

Частота галактоземпи. До сих пор в литературе имелись про
тиворечивые сведения. Считали, что заболевание встречается 
с частотой от 1 па 100 000 новорожденных до 1 :40  000. В резуль
тате проведения массовых скриннрующих исследований удалось 
установить, что галактоземня встречается у 1 из 15 000—20 000 
новорожденных.

Клиническая картина. Клиническая картина в значительной 
мере зависит от степени выраженности ферментативного дефекта. 
При полном отсутствии фермента симптомы заболевания появля
ются в первые дни жизни: расстройства пищеварения и интокси
кация (непереносимость материнского молока, плохое сосание, 
рвота, диспепсические расстройства, уменьшение массы тела). 
Наряду с этим может наблюдаться желтуха за счет увеличения 
концентрации прямого билирубина. Сниженная осмотическая 
стойкость эритроцитов напоминает при этом картину эрнтробла- 
стоза. При отсутствии лечения в последующие 2 —3 мес происхо
дит значительное увеличение печени и селезенки, нарастают 
симптомы интоксикации, появляются геморрагические расстрой
ства в виде кровоизлияний па коже п сосудистых оболочках. П а
раллельно с этим обнаруживаются элементы задержки пснхомо- 
торпого развития и формирование катаракт.

Если ребенок не погибает в первые недели и месяцы жизни, 
то в последующем клиника заболевания характеризуется рядом 
ярко выраженных нарушении. Прежде всего это изменения нерв
ной системы. Обращают на себя внимание микроцефалия, общая 
мышечная гипотония и ригидность мышц затылка, спонтанный 
нистагм, часто возникающие клонико-тонические судороги. Пси
хическое развитие резко снижено (DQ—40—65 ед.). Биоэлектри
ческая активность мозга изменена (отсутствуют дифференциация 
зон мозга, дизрнтмия, судорожные компоненты и др.).

Среди других тяжелых симптомов следует назвать слепоту, 
связапную с двусторонней катарактой, и гепатоспленомега- 
лию.

В тех ситуациях, когда имеется частичный метаболический 
блок, клинические проявления болезни могут быть менее ярко 
выраженными: отсутствовать катаракта, субнормальное умствен
ное развитие и др.

Патоморфологпя головного мозга. При аутопсии обнаружи
вается жировая дистрофия печени н значительные изменения



головного мозга. В сером п белом веществе мозга находят выра
женную астроцнтарную пролиферацию, разрастания в белом ве
ществе п мозжечке, отложение лнпофусцнпового пнгмента в ней
ронах п клетках церебральной коры. У лиц более старшего воз
раста определяются микроцефалия, кортикальная дегенерация, 
атрофия белого вещества и склероз, накопление пигмента в 
globus pallidus, мозжечковая дегенерация. При гистохимическом 
изучении головного мозга умерших детей раннего возраста от
мечался явный дефицит общих фосфолипидов в белом и сером 
веществе мозга и цереброзидов — в белом веществе.

Причины повреждения мозга при галактоземпп до сих пор 
остаются недостаточно ясными. Предполагается, что это связано 
с накоплением галактозо-1-фосфата в тканях многих органов 
(печень, почки, глаза) и, в частности, мозга.

Диагноз. В последние годы большое значение придается при
менению средств массового скрининга новорожденных. С этой 
целью используются микробиологические тесты Гатри или же 
мутант кишечной палочки ДГ-73 (Lac-  Gal3 Gp~), имеющий не
достаточность ключевого фермента обмена галактозы — галакго- 
зо-1-фосфат-уридил-трансферазы. На втором этапе рекомендуется 
использовать более точные биохимические методы: хроматогра
фию углеводов па тонком слое силикагеля, метод определения 
утилизации галактозы эритроцитами ребенка, а также определе
ние активности галактозо-1-фосфат-уриднл-трансферазы с помо
щью энзиматического ауксотрофпого мутанта кишечной палочки 
и др. [Ермакова JI. И., 1976].

При обследовании детей первых 3 лет жизни следует прини
мать во внимание такой важный симптом, как непереносимость 
материнского молока и специфический характер клинических 
проявлений (умственная отсталость, катаракта, гепатосплепомега- 
лия). При этом на первом этапе может быть использована проба 
Бенедикта на редуцирующие субстанции в моче.

Лечение. Основным лечением является отказ от вскармлива
ния материнским молоком и назначение низколактозной дпеты. 
В связи с этим для грудных детей может быть рекомендована 
диета на основе ппзколактозного ЭНПИТа, а для детей более 
старшего возраста — диета с устранением молочных и других 
продуктов, содержащих лактозу. Продолжительность такого лече
ния точно еще не определена, но считают обязательным ее четкое 
соблюдение в течение первых 3 лет жизни. Однако ограничение 
лактозы в диете считается целесообразным и в последующие годы. 
В качестве объективного критерия эффективности диетотерапии 
является регулярный биохимический контроль за содержанием 
галактозо-1-фосфат в эритроцитах, а также определение уровня 
галактозы в крови и моче [Ермакова Л. И., Барашнева С. М., 
1975].

Согласно последним литературным сведениям, галактоземия 
может быть диагностирована внутриутробно.



Прогноз заболевания зависит от сроков диагностики и свое
временности назначения и тщательности проведения патогенети
чески целесообразного лечения.

БОЛЕЗНИ НАКОПЛЕНИЯ II ЛЕПКОДИСТРОФНИ

Эти генетически гетерогенные заболевания папболее целесо
образно рассматривать в одном разделе книги, так как они имеют 
много общих клинических проявлении, и врачу обычно прихо
дится проводить дифференциальный диагноз между ними. Общим 
для всех этих болезней является то, что в основе их лежат гене
тически детерминированные нарушения обмена веществ, приво
дящие к накоплению в нервной системе и многих органах тех или 
иных веществ (липидов, мукополисахаридов и др.). При этом 
происходит прогрессирующая дегенерация первной ткани, приво
дящая к умственной отсталости, параличам и судорогам.
Липидозы

Классификация и терминология наследственных заболеваний 
липидного обмена, сочетающихся с грубыми поражениями нерв
ной системы, па первый взгляд кажется весьма противоречивой. 
На самом же деле их следует рассматривать в историческом 
аспекте. Они лишь отражают уровень знаний к моменту созда
ния классификации. В связи с этим предлагается иметь в виду 
три периода в формировании существующих представлений по 
гепезу этих заболеваний.

Первая классификация была предложена в конце XIX в. и 
основывалась на сроках возникновения н особенностях клиниче
ского течения амавротической идиотии. Она включала следующие 
формы болезни: врожденную, раннюю инфантильную (тип Тея — 
Сакса), позднюю инфантильную (тип Бнлыновекого), ювениль
ную (тип Шнильмейера — Фогта), взрослую (тип Куфса). Позд
нюю инфантильную и ювенильные формы часто объединяли как 
«амавротическую семейную идиотию», или как болезнь Баттена. 
Другие клинические формы лнппдозов (болезни Ниманна — Пи
ка, Гоше и Фабри) были позднее дополнены к этой классифика
ции.

Вторая классификация лнпидозов принципиально отличалась 
от первой. В ее основу были положены биохимические и патомор
фологические сведения о характере накапливаемых в нервной 
ткани веществ и обнаруженных диспропорциях сфинголипндов, 
ганглиозидов, цереброзидов и сфипгомиелппов. При этом произо
шли изменения в терминологии. Так, например, болезнь Тея — 
Сакса стала называться ганглиозндозом, болезнь Пнманна — 
П и к а — сфингомнелииозом, а болезнь Гоше — цереброзидозом 
и т. д. Были выделены такие заболевания, как мукополисахари- 
дозы, муколиппдозы и лейнодистрофии.



Третья классификация в своей основе опиралась па открытие 
ряда энзимов, наследственно обусловленный дефицит которых 
приводил к нарушениям обмена и накоплению в нервных клет
ках тех или иных веществ. Так, при Gmi-ганглпозидозе (тип I) 
имеется дефицит р-галактозидазы А, В, С, при Gmi-ганглиози- 
дозе (тип II) — р-галактозидазы В и С, при С т 2-гапглиозидозе 
(тип I) — гексозампнндазы А, при Сшг-гапглнозидозе (тнп II) — 
гексозамшшдазы А, В, при Отг-гаиглнозидозе (тип I I I ) — ча
стично гексозампнндазы А, при Сшг-гапглпозндозе — дефицит 
р-галактозидазы н т. д.

Таким образом, согласно современным представлениям, липи- 
дозы подразделяются на: гапглиозидозы, сфипгомиелинидозы, 
мукополнсахаридозы, муколипидозы и лейкодистрофии.

Г англиозидозы

Для заболеваний этой группы характерно прогрессирующее 
снижение зрения, умственная и физическая отсталость в сочета
нии с рядом неврологических расстройств. Особого внимания в 
клинике детей раннего возраста заслуживают две формы ганглио- 
зидозов: классическая форма болезни Тея — Сакса (Сшг-ганглио- 
зидоз, тип I) и ее варианты (тип II и III),  врожденная форма 
Нормана — Вуда (Gds-гапглиозидоз), а также генерализованный 
ганглиозидоз (тип I) и ювенильный Gmi-ганглиозидоз (тип II).

Сшг-ганглиозидоз (тип I, II  и I I I ) .  Наибольший интерес 
представляет инфантильная форма, известная как болезнь Тея — 
Сакса (Отг-гапглиозидоз). Впервые она была описана Тау (1881) 
и Sachs (1887).

Э т и о л о г и я  п п а т о г е н е з .  Заболевание относится к на
следственным нарушениям липидного обмена и передается по 
аутосомио-рецессивпому типу. Только в 1969 г., т. е. 88 лет спу
стя после его первого описания, была установлена истинная при
чина болезни — первичный ферментативный дефект, заключаю
щийся во врожденном дефиците гексозамшшдазы А. При этом 
оказалось, что в тканях и жидкостях больного практически пол
ностью отсутствовал этот фермент, в то время как активность 
гексозамшшдазы В была резко увеличена. В результате этого в 
ганглиозных клетках нервной системы и в висцеральных органах 
происходит отложение Стг-гаиглнозпда. Следует заметить, что 
отсутствие гексозамшшдазы А может быть определено даже у 
эмбриона и ее снижение — у гетерозиготных носителей.

Ч а с т о т а  Огпг - г а и г л и о з и д о з а. Многими исследовате
лями было отмечено, что это заболевание встречается в основном 
у лиц еврейской национальности, выходцев из Восточной Европы 
(Литва, Польша) и Украины. Согласно исследованиям Aronson 
(1964), это заболевание встречается среди евреев с частотой 
2,ЗХ10~4, в то время как для пееврейскоп популяции частота со
ставляет 2 ,6 х 1 0 ~ 6. Предпринятые Myrianlhopoulos (1969) рас



четы о частоте гена по данным изучения документации умерших 
детей, страдавших болезнью Тея — Сакса, п о з в о л и л и  ему прийти 
к выводу, что это заболевание у евреев встречается приблизи
тельно в 100 раз чаще, чем у лиц другой национальности.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Клиника заболевания своеоб
разна. При рождении и в первые 3 —4 мес жизни дети ничем ие 
отличаются от своих здоровых сверстников. Заболевание начина
ется медленно, дети становятся менее активны, теряют приобре
тенные навыки, утрачивают интерес к окружающему, игрушке, 
не узпают .мать. Особенно рано выявляется расстройство зрения — 
фиксация, слежение за предметом. На глазном дне в возрасте 
6— 10 мес обнаруживается характерный симптом —«вишневая кос
точка», затем развивается атрофия зрительного иерва и слепота.

Психическая сфера ребенка претерпевает очень большие изме
нения, и к 1-му году наступает глубокая степень идиотин. П а
раллельно с этим обнаруживается и ряд неврологических расст
ройств. Возникает значительная мышечная гипотония, вскоре 
наступает паралич конечностей. Судороги обычно носят тониче
ский характер. Появляются псевдобульбарные расстройства: на- 
рушение акта глотания, насильственный смех и плач. Могут от
мечаться симптомы внутричерепной гипертензии, спонтанный 
нистагм н др. Смерть наступает на 2 —3-м году жизни.

II а т о м о р ф о л о г и я г о л о в н о г о  м о з г а .  При аутопсии 
обнаруживается увеличенный в размерах головной мозг. Гистоло
гически отмечаются дегенеративные изменения в сером и белом 
веществе мозга: явления атрофии, побледнение клеток, нечеткость 
границ между белым и серым веществом, распад гаиглнозных 
клеток, набухание и «баллонообразное» вздутие нервных клеток 
и их отростков, заполнение клеток капельками жира. На месте 
погибших нервных клеток развивается глиоз, происходит процесс 
демиелпинзацнн. Содержание Сшг-гаиглиозида увеличено не толь
ко в сером, по и в белом веществе мозга. Наряду с этим увеличе
но содержание и других липидов: фосфолипидов, цереброзидов п 
свободного холестерина.

Д и а г н о з .  Для диагностики используются особенности кли
нических проявлений болезни и данные биохимического обследо
вания. Следует однако, иметь в виду, что нами были описаны 
основные признаки классической формы болезни Тея — Сакса 
( С т 2-ганглиозндоз, тип I) ,  для которого характерно полное от
сутствие активности гексозамннндазы А, раннее начало (3— 
6 мес жизни) и летальный исход к 2—4-му году жизни. К вари
антам классической формы относятся болезнь Сандхофа пли 
Сшг-ганглиозндоз (тип II) ,  в основе которого лежит почти пол
ное отсутствие активности гексозамннндазы А и В и однотипная 
клиническая картина. Для III  типа Отг-ганглиозидоза свойст
венно частичное отсутствие активности гексозамннндазы А. Эта 
форма называется также ювенильной, что связано с более позд
ним сроком манифестации болезни (на 2 —6-м году жизни) и



летальным исходом к возрасте 5 —15 лет. К сожалению, опреде
ление активности гексозамннидаз возможно только в специаль
ных лабораторных центрах. Определение ферментативной актив
ности может быть использовано для антенатальной диагностики 
и выявления гетерозигот.

Специфического лечения не существует. Неблагоприятный, 
летальный исход обычно наступает "на 2-м году жизни.

в(1з-ганглнозндоз, или врожденная амавротическая идиотия 
Нормана — Вуда. По своей клинической картине чрезвычайно на
поминает болезнь Тея — Сакса, но отличается тем, что заболева
ние проявляется в первые дни или недели после рождения, ха
рактеризуется быстрым течением. Обнаруживаемые при этом не
врологические расстройства носят грубый характер. На секции в 
головном мозге обнаруживается накопление дпспало-днгексозид- 
ганглиозида.

Gmi-ганглнозидоз. Выделяют два типа заболевания.
Первый тип ■— генерализованный ганглпозндоз — обусловлен 

отсутствием р-галактозндазы А, В, С. Заболевание начинается 
с рождения и заканчивается летальным исходом к 1,5—2 годам.

Второй тип — гапглиозидоз с поздним началом (в 1,5—2 года) 
н летальным исходом в возрасте 3—10 лет, возникает из-за отсут
ствия или дефицита р-галактозпдазы В и С.

По своей клинической картине напоминает болезнь Тея — 
Сакса. В патологический процесс прежде всего вовлекается цент
ральная нервная система, что приводит к задержке психомотор- 
пого развития и амаврозу. Однако в отличие от болезни Тея — 
Сакса при Отг-ганглиозидозе обнаруживаются также поражение 
костей, впсцеромегалия и др., что напоминает клиническую кар
тину гаргонлизма. При морфологическом изучении мозга находят 
изменения, свойственные для болезни Тея — Сакса. В тканях 
мозга в белом и сером веществе, а также в печени и селезенке 
определяют высокое содержание Gmi-ганглнозидов, с мочой экс- 
кретируется большое количество кератансульфата, в печени от
сутствует активность р-галактозндазы [Sacrez et al., 1967; Okada, 
O’Brien, 1969]. Okada, O’Brien (1969) показали, что аномалии 
в обмене ганглиозидов и кислых гликозаминогликанов могут быть 
объяснены только генетическим дефектом.

Сфингомиелинозы

Болезнь Ниманна — Пика, как болезнь Тея — Сакса, относится 
к внутриклеточным лнпондозам и обусловлена наследственным 
нарушением обмена сфнпгомнелнпа, накопление которого проис
ходит в головном мозге, печени, селезенке, в ретнкулоэндоте- 
лиальной системе. Для заболевания характерен аутосомно-рецес- 
сивный тип наследования.

Заболевание впервые было описано в 1914 г. немецким педи
атром Нимаином, а в 1926 г. дополнено патологом Пиком. Часто



та заболевания составляет приблизительно 0,01 %. Особенно ча
сто болезнь возникает в еврейских семьях.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з .  В основе заболевания лежит 
наследственно обусловленный дефицит фермента сфингомнели- 
назы, что приводит к нарушению обме
на сфнпгомнелпна и его отложению в 
тканях.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  болез
ни Ннманпа—Пика сводится к сочета
нию церебральных нарушений с гепа- 
тоспленомегалней. Часто заболевание 
начинается в раннем детском возрасте 
с появления общих симптомов: отказ 
от пищи, срыгнвання и рвоты. Затем 
обращается внимание на задержку пси
хомоторного развития и прогрессирую
щее увеличение печени и селезенки 
(рис. 1). В последующем формируют
ся спастический тетрапарез, глухота и 
слепота. Причем изменения на глазном 
дне бывают такими же, как и при бо
лезни Т ея—Сакса — появляется в об
ласти желтого пятна так называемая 
«вишневая косточка». Благодаря иссле
дованиям последних лет стало очевид
ным, что болезнь Ниманна—Пика ге
нетически гетерогепна. Известны не
сколько клинических вариантов заболе
вания: А, В, С, Д.

Вариант А — классическая форма 
болезни Ниманна—Пика, которая на
чинается в раннем детском возрасте и закапчивается смертью 
ребенка в 1—3 года. Тяжелые поражения нервной системы со
четаются с выраженной гепатоспленомегалней.

Вариант В  — протекает без вовлечения в патологический про
цесс ЦНС; ведущим в клинике является поражение висцеральных 
органов.

Вариант С — более благоприятное течение болезни с поздним 
появлением неврологических симптомов.

Вариант D — заболевание характеризуется атипичным тече
нием (подострый гепатит, переходящий в цирроз печени) и по 
своему происхождению связывается с «эффектом родоначаль
ника».

П а т о м о р ф о л о г и я. В большинстве внутренних органов 
обнаруживается значительное количество бледных клеток, цито
плазма которых содержит маленькие пенистые капельки — «клет
ки Ниманна — Пика». Печень п селезенка обычно бывают резко 
увеличены в размерах, и в клетках определяется высокое содер-

Рис. 1. Ребенок с болезнью 
Ниманна — Пика
Линии на животе — нижние 
границы печени и селезенки



жашге сфингомиелипа. В головном мозге клетки также могут 
иметь пенистую цитоплазму; наблюдаются, кроме того, наруше
ние мнелинизацни и глиальная пролиферация. Однако следует 
иметь в виду, что сходные изменения могут обнаруживаться и 
при других метаболических или инфекционных заболеваниях: 
лимфогранулематозе, болезни Леттерера — Спве, болезни Воль- 
мана или гнстиоцптозе.

Д и а г н о з  основывается на особенностях клинической кар
тины болезни и па обнаружении клеток Пиманна — Пика в стер
нальном пунктате или пупктатах печени и селезенки. В процессе 
дифференциальной диагностики принимаются во внимание такие 
заболевания, как болезнь Тея — Сакса и болезнь Гоше. В связи 
с тем, что специфическое для данной патологии повышение сфпн- 
гомнелина обнаруживается не только в клетках костного мозга, 
печени, селезенке и коже, по и в амниотической жидкости, в на
стоящее время появилась реальная возможность антенатальной 
диагностики болезни Пиманна — Пика.

При определении гетерозиготного носительства может быть 
использовано определение активности сфннгомиелнназы в экст
ракте лейкоцитов.

Специфического лечения не существует.
Болезнь Вольмана. Это заболевание приводится в данном раз

деле только потому, что оно несколько напоминает болезнь Ни- 
манна — Пика, хотя истинный генез ее не совсем ясен. Предпо
лагают, что у больных имеется недостаточность кислой липазы, 
которая способствует накоплению триглицеридов и эфиров холе
стерина в лпзосомах и тканях.

Заболевание впервые описано в 1961 г. Вольмапом и соавт. 
Предположительно тип наследования аутосомно-рецессивный.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Заболевание возникает в пер
вые месяцы жизни остро и проявляется нарушениями функции 
желудочно-кишечного тракта: рвота, понос, задержка в массе 
тела. В последующем происходит быстрое увеличение печени и 
селезенки, отставание в психомоторном развитии. Наряду с этим 
наблюдаются увеличение лимфоузлов, появление кожной сыпи 
и др. Как и при болезни Ниманна— Пика, пенистые клетки обна
руживаются в пунктате костного мозга, а в периферической кро
ви — вакуолизнрованные лимфоциты. Легальный исход может 
наступить на 1-м году жизни в результате нарушения процессов 
всасывания в кишечнике.

П а т о м  о р ф о л о г  и я. При патоморфологическом изучении 
обнаруживают пенистые клетки в слизистой желудка и кишечни
ка, лимфатических узлах, печени, селезенке, в костях и других 
тканях. Наряду с этим отмечаются гиполипопротеидемия, аканто- 
цнтоз, отсутствие в плазме а-липопротеидов. Гистохимическп 
выявляется низкая эстеразная активность в лимфоцитах. Этот 
признак может быть использован для пренатальной диагно
стики.



Д и а г н о з  основывается на особенностях клинического тече
ния, результатах стернальной пункции п установлении недоста
точности кислой липазы.

Лечение симптоматическое.
Глюкоцереброзпдоз, или болезнь Гоше. Заболевание впервые 

описано Гоше в 1882 г., сопровождается накоплением липидов в 
печени п селезенке. Только в 1965 г. Brady с соавт. был установ
лен истинный генез.

Заболевание обусловлено наследственным нарушением обмена 
глюкоцереброзидов из-за отсутствия или дефицита фермента глю- 
коцереброзндазы. При этом происходит накопление и отложение 
их в ретнкулоэпдотелналыюй системе и иногда в мозге.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Выделяют три формы болезпн 
Гоше:

1) хроническая висцеральная;
2) острая инфантильная нейропатическая;
3) подострая ювенильная, нейровнсцеральная.
Особого внимания заслуживает острая инфантильная форма, 

для которой характерно полное отсутствие ферментативной 
активности и в связи с этим более злокачественное и быстрое 
течение. Иногда заболевают новорожденные. У детей раннего 
возраста в патологический процесс вовлекаются пе только ретн- 
кулоэндотелиальная система, но и мозг. Клиническая картина 
складывается из сочетания задержки психофизического разви
тия, гепатоспленомегалии, оппстотонуса, спастического паралича 
и судорог. Смерть наступает в конце 1-го пли 2-го года жизни 
прн явлениях дистрофии и кахексии, легочной недостаточности 
вследствие инфильтрации ткани легких клетками Гоше. Тип па- 
следования — аутосомно-рецесснвный.

Ювенильная форма протекает более благоприятно. Это, види
мо, связано с тем. что ферментативная активность частично со
хранена (около 15 % от пормы). Заболевание начинается у детей 
более старшего возраста. При этом отмечаются умеренная гепато- 
спленомегалпя, умственная отсталость разной степени тяжести, 
мышечная гипертония, гпперрефлексня и гиперкинезы. В ряде 
случаев наблюдаются даже судорожные состояния. Нередко в 
клинической картине доминируют гепатоспленомегалня, анемия, 
геморрагический синдром и остеодистрофия. Смерть наступает 
из-за снижения иммунологической реактивности. Тип наследова
ния — аутосомно-доминантный.

Хроническая висцеральная форма особенно часто встречается 
в этнической группе евреев-ашкенази. Болезнь начинается в дет
стве и медленно прогрессирует. Основными признаками в клини
ческой картине являются: тромбоцитопения, кровотечения, ане
мия, инфильтрация легких.

И а т о м о р ф о л о г и я. На аутопсии находят так называемые 
клетки Гоше в клетках печени, селезенки, легких и лимфатиче
ских узлов. Эти клетки происходят из ретикулярных клеток,



достигают огромных размеров и заполнены глюкоцереброзпдом 
пз-за недостаточности фермента глюкоцереброзидазы.

В нервной системе находят дегенерацию и потерю нейронов 
в коре и базальных ганглиях.

Д и а г н о з. Основным в диагностике этого заболевания явля
ется обнаружение в пунктатах костного мозга или печени типич
ных клеток Гоше, размер которых в диаметре колеблется от 20 
до 100 мкм. Дифференциальный диагноз необходимо проводить 
с болезнью Ниманна — Пика н болезнью Тея — Сакса.

Лечение симптоматическое.
Лактознлцерамндоз (глобондоклеточная лейкодпстрофия. бо

лезнь Краббе). Нейровпсцеральиая форма болезни накопления 
с аккумуляцией лактозплцерамнда. Заболевание впервые описано 
в 1970 г. Dawson п Stein. При трех вариантах глпкосфннголшш- 
дозов (Сгщ-ганглпозндоз, болезнь Краббе и лактознлцерамндоз) 
основной причиной является специфический дефицит р-галакто- 
зилгидроксилазы, нарушающий переход лактозплцерамнда в глн- 
козилперампд.

К л и н и ч е с к а я  к а р т  и it а. Болезнь проявляется в первые 
педели и месяцы жизни и быстро прогрессирует. Обнаружива
ются задержка психомоторного развития, спастические парезы и 
параличи, судороги, мпоклония н умственная отсталость. Леталь
ный исход наступает в возрасте 2—5 лет.

П а т о м о  р ф о л  о г и я. В результате генетически детермини
рованной недостаточности галактозилцерампд-р-галактозндазы во 
многих органах больного происходит накопление галактоцеребро- 
знда. Особенно тяжело страдает нервная система ребенка. На сек
ции в головном мозге обнаруживаются разнообразные нзменеппя. 
В основном это демиелшшзация миелиновых волокон, утрата ак
сонов п миелиновых оболочек. Патоморфологамп характер изме
нений оценивается как явление диффузного склероза и дегенера
ции белого вещества мозга. Предприняты попытки объяснения 
генеза церебральных повреждений и, в частности, деструкции 
олпгодепдроглпальных клеток, согласно которым в основе лежат 
специфические метаболические расстройства (резкое снижение 
активности психозннгалактозндазы в мозге).

Д и а г н о з  представляет существенные трудности, так как в 
клинике заболевания отсутствуют специфичные симптомы и ос
новное значение приобретает ферментативная диагностика.

Лечение симптоматическое.

Мукополисахарндозы

Под этим названием объединяется несколько наследственных 
заболеваний соединительной ткани, при которых в патологиче
ский процесс вовлекаются нервная система, опорно-двигательный 
аппарат, внутренние органы и нарушаются функции зрения it 
слуха. Эта группа заболеваний известна с 1917 —1919 гг., однако



характер метаболических расстройств был установлен только в 
1057— 1958 гг. В моче этих больных отмечалась высокая концен
трация кислых мукополнсахарпдов [Dorfman, Lorincz, 1957] и их 
отложеппе во внутренних органах (печень, селезенка, роговица 
глаза, головной мозг).

Этиология н патогенез. В последние годы стало очевидным, 
что мукополисахаридозы относятся к генетически обусловленным 
энзнмопатням [Neufeld, 1972]. Было 
доказано, что в основе этих заболе
ваний лежат нарушения в лнзосо- 
мальном катаболизме полимерных 
субстанций — дерматансульфата, 
гепарансульфата и хондронтпнсуль- 
фата. Распад этих полимеров проис
ходит с помощью лнзосомальных 
ферментов. При отсутствии или не
достаточности фермента происходит 
нарушение катаболизма.

Клиническая картина. В связи с 
тем, что фенотипически больные с 
разными типами мукополисахаридо- 
зов весьма сходны, нет необходимо
сти подробпо излагать симптомати
ку каждого типа (рис. 2).

В табл. 1 представлены в обоб
щенном варианте основные сведения 
о типах наследования, симптомато
логии, характере метаболического 
дефекта и особенностях метаболизма 
соединительной ткани.

Таким образом, становится оче
видным, что клинические проявле
ния болезни при разных типах му- 
кополисахаридозов очень схожи между собой. Для всех больных 
свойственно выделение с мочой повышенных концентраций кис
лых глпкозоамннгликанов (ГАГ). Только при фракционировании 
ГАГ может быть выявлена разница в преимущественном выде
лении тех или иных фракций. Однако это не позволяет провести 
четкую дифференциацию типов мукополисахаридозов, так как од
ин и те же фракции кислых ГАГ могут обнаруживаться при раз
ных типах болезни.

Убедительным диагностическим критерием может являться 
лишь определение ферментов в ткани печени.

Патоморфологпческне изменения при мукополисахаридозах 
носят общий характер н существенно не зависят от типа болезни. 
Прежде всего они сводятся к обнаружению в большинстве орга
нов п систем накопления высокомолекулярных липоидно-полнса- 
харидных соединений. В костной ткани нарушается энхондральное

Рис. 2. Ребенок с синдромом 
Гурлер



окостенение, происходит разрастание кровеносных сосудов в хря
щевой тканн.

Т а б л II а 1
Типы мукополиеахаридо.юв

Тип Тип Клинические проявления Ферментный Повышенное
болезни наследования дефект выделение 

ГАГ с мочон

I тип— Аутосомно- Умственная отсталость, а-, L-нду- Дерматан-
— си н д р о м рецессивный раннее помутнение рого ронндаза сульфат.

Гурлер виц, кардиоваскулярные 
расстройства

генаран-
сульфат

II тип — Рецессив Те же симптомы, но без Идуранат- Дерматап-
— синдром ный, сцеп помутнения роговицы сульфатаза сульфат.

Гунтера ленный 
с Х-хромо- 

сомой

гепаран-
сульфат

III тип —
— синдром

Санфи-
липпо:

А Аутосомно- Умеренно выраженные Гепараи- Гепаран-
рецессивный соматические изменения, 

но без тугоухости, ум
ственная недостаточность

сульфатаза сульфат

В То же То же N-ацетпл-
-а-глюкоза-

мпнидаза

Генаран-
с-ульфат

IV тип — Аутосомно- Контрактуры суставов, N-ацетпл- Кератан-
— синдром рецессивнып характерное лицо, по гексозамп- сульфат

Моркио мутнение роговиц, пор
тальная недостаточ
ность, умственная отста
лость

нидаза — 
- 6 S 0 4- 

-сульфатаза

V тип — Аутосомно- Характерное лицо, а-, l.-пду- Дерматан-
— синдром рецессивный контрактуры суставов, ронндаза сульфат

Шейе помутненпе роговиц, ум
ственная отсталость, аор
тальная недостаточность

VI тип — Аутосомно- Тяжелые костные и Арплсуль- Дерматан-
— синдром рецесспвный глазные изменения фатаза В сульфат
Марото —
— Ламп:

А Тяжелая форма
В Среднетяжелая форма

VII тпп Аутосомпо- Задержка роста, мно (j-глюкоро- Хопдрои-
рецесспвпыи жественные контракту

ры, гепатоспленомега- 
лпя, помутнение роговиц

нидаза тинсульфат

В головном мозге выявляются изменения, свойственные лп- 
попдозам. Мозговые оболочки часто бывают непрозрачными и утол^ 
щепнымп. При разрезе поверхность церебральной коры обычно 
кажется нормальной, однако белое вещество бывает более твер
дым, и часто обнаруживаются характерные вдавленпя вокруг кро



веносных сосудов. Это происходит из-за возникновения перива- 
скулярных полостей. Несмотря на то, что нейроны в ЦНС бывают 
«раздуты» липидным материалом (мукополисахариды, ганглио- 
зпды), течение болезни все-таки более медленное, чем при боль
шинстве сфннголппидозов и относительно большое количество 
нейронов бывает сохранено. Наряду с этим отмечаются умеренно 
выраженный глпоз и демпелннпзация белого вещества. При изу
чении сердечно-сосудистой системы находят явления фиброза, 
эндокарднальпого фиброэластоза, вовлечение в патологический 
процесс клапанов сердца [Crome, Stern, 1972].

Диагноз мукополпсахарпдоза не представляет существенных 
трудностей, так как клинические проявления ярко выражены, 
имеется характерное сочетание симптомов поражения нервной, 
костной, сердечно-сосудистой п других систем. Однако определе
ние конкретных типов болезни до спх пор крайне затруднительно. 
Наиболее достоверным следует признать определение фермента
тивной активности в клетках печени. В качестве скрининга ис
пользуют качественный биохимический тест с мочой. В фпбро- 
бластах кожи больных определяют метахромазию и увеличенное 
содержание мукополисахарпдов. В перспективе будет возможен 
пренатальный диагноз всех типов мукополисахаридозов. К настоя
щему моменту пренатально диагностированы синдром Гурлер, 
синдром Гунтера и синдром Санфилиппо А.

Лечение. Специфического лечения нет, отмечается положи
тельный эффект от применения АКТГ, кортикостероидов, тирео
идина н высоких доз витамина А, сердечных и других симптома
тических средств.

Муколипидозы

Этот термин стал использоваться в литературе только с 1970 г. 
(Spranger, W iedemann). Под ним объединялась группа генетиче
ски гетерогенных болезней, при которых одновременно имелось 
сочетание симптомов мукополисахаридозов и липидозов. При этом 
во внутренних органах больных детей происходило накопление 
кислых ГАГ, в лимфоцитах определялись такие явления, как ва
куолизация, в костном мозге н других органах — пенистые клет
ки, на сетчатой оболочке глаз — «вишневое пятно», в перифери
ческих нервах — метахроматпческая дегенерация. Вся сложность 
диагностики этих заболеваний состоит в том, что они чрезвычайно 
сходны по клиническим проявлениям и биохимическим расстрой
ствам (табл. 2). Надежным критерием диагностики для некото
рых муколипидозов является определение дефицита специфиче
ских ферментов. Тип наследования — аутосомно-рецессивный.

Gmi-ганглиозидоз, тип I. Заболевание впервые описано Lan
ding п соавт. (1964) и известно под названием «болезнь Landing, 
нлн псевдо-Гурлер». Основная причина — наследственный дефи
цит фермента р-галакгозпдазы (нзоферментов А, В, С). В резуль-



М  УКОЛ II н и  л о з ы

Формы
заболевания

Х арак тср 
ферментатив
ного дефекта

Характер метаболи
ческих расстройств I ч лин и чес кис пр оявлей» я

G,„ -ганглно- 
u i i

ЗН ДОЗ, ТПП I

(псевдо-Гурлер
синдром)

G_, -ганглпо-
n i i

311 доз, тип II

Фукозидоз

Маннозндоз

Сульфатпдоз 
(тип Оустина)

Муколпппдоз
I типа

Муколппидоз
II типа

Муколпппдоз
111 типа 

(псевдоиоли- 
дпегрофия)

р-галак- 
тозидоза 

(А, В, С)

Р-галак- 
тозпдаза 
(В п С)

а-фуко-
зпдаза

а-магтпо- 
зпдаза 

(А п В)

Арилсуль- 
фатаза А

Неизвестен

Неизвестен

Неизвестен

Накопление во 
всех тканях Gnli -
ганглиозида и вы
деление с мочоп 
кератансульфата 

Накопление Gm - 
ганглиозидов толь
ко в мозге

В моче мукоид- 
ные вещества, по
вышенное содержа
ние хлоридов и нат
рия в жидкостях 
организма. Окскре- 
ция ГАГ не изме
нена

Гппогаммаглобу- 
линемня, периоди
ческий кетоацпдоз 
и дегидратация

В моче повышено 
содержание дерма- 
тансульфата н 
сульфатидов. гепа- 
рансульфата

Накопление му- 
кополисахаридов и 
глпколнпидов в 
тканях

То же

Накопление гли- 
колнпидов в клет
ках костного мозга

Раннее начало заболе
вания, сочетание симп
томов болезни Тея — Сак
са с гаргоилоподобным 
дне ii орфизмом

Более позднее начало 
(6 — 18 мес)

Умственная отсталость 
и неврологические рас
стройства без симптомов 
гаргоплпзма, висцероме- 
галии н ретинальных из
менений

Глубокая умственная 
отсталость, гипотрофия, 
кардномегалия, частые 
респираторные заболева
ния

Умеренные черты гар- 
гоплизма, гепатосплено- 
мегалия, прогрессирую
щая умственная отста
лость, помутнение хру
сталиков

Сочетание метахрома- 
тнческой ленкодистрофни 
с гаргоилнзмом. Рано об
наруживаются признаки 
задержки психомоторно
го развития, спастиче
ский парез, мпоклонпя, 
тремор, гнпопигментация 
сетчатки, деформация ко
стей скелета

Ранняя задержка пси
хомоторного развития, 
черты гаргоплпзма, сни
женное умственное раз
витие

Заболевание с 2 лет, 
тяжелое течение, скелет
ный днзостоз, геиато- 
енленомегалня, измене
ния кожи 

Умеренная умственная 
отсталость, костные из
менения, контрактуры, 
черты гаргоплпзма, лег
кое помутнение роговицы



тате во всех тканях происходит накопление Gmi-ганглиозида, 
а с мочой выделяется кератансульфат. Для заболевания харак
терно раннее начало. В клинической картине отмечается сочета
ние симптомов болезни Тея — Сакса п мукополисахарндоза. 
Дети имеют черты гаргоплпзма, сниженное умственное развитие,, 
явления церебрального паралича, слепоту и судороги.

Сшрганглиозидоз, тип II. Обусловлен дефицитом фермента 
р-галактозпдазы (В, С). Для заболевания свойственно более 
позднее начало, но обычно в возрасте 6 —18 мес происходит уси
ление неврологических расстройств и нарастает умственная от
сталость, судороги. Не обнаруживается симптомов гаргоплизма, 
висцеромегалии, специфических изменений сетчатой оболочки 
глаз («вишневая косточка»), скелетные изменения умеренно вы
ражены.

При патоморфологических исследованиях в тканях многих ор
ганов находят явления липидоза, в мозге — атрофию, лнпидоз, 
демиелпнизацшо и глиоз белого вещества.

Фукозидоз. Впервые описан Durand п соавт. (1969). В основе 
заболевания лпзосомальный ферментный дефект — отсутствие 
а-фукозидазы. Основными клиническими симптомами являются: 
тяжелая умственная отсталость, кахексия, кардиомегалия, частые 
респираторные инфекции. У больных детей в моче обнаружива
ется повышенное содержание мукоидных веществ, в жидкостях 
организма — повышенное содержание хлоридов и натрия, в цито
плазме клеток периферической кровп — вакуолизация. В моче 
концентрация аминокислот, кислых ГАГ и метахроматических 
веществ не изменена. При морфологическом изучении найденные 
изменения напоминают картину суданофильной лейкодистрофии: 
потеря нейронов в коре и подкорковых ядрах мозга, в ядрах моз
жечка и потеря клеток Пуркпнье. Повсюду выявляется перива- 
скулярное накопление липидов (печень, сердце, почки, легкпе, 
кожа, мозг). Согласно данным Spranger и Wiedemann (1970), 
отсутствие активности а-фукозидазы приводит к накоплению в 
печени, мозге и других тканях церамидолпгосахарпдов (глико
липидов), содержащих фукозу. Повышенное количество гексу- 
роновой кислоты может указывать на накопление кислых 
ГАГ.

Маннозидоз впервые описан в 1969 г. (Kiellman et al.) и обус
ловлен низкой активностью фермента а-маннозидазы (изофермент 
А и В) в мозге, печени и селезенке. Активность других лизосо- 
мальных ферментов бывает увеличена. В клинике отмечают уме
ренно выраженные черты гаргоплизма, прогрессирующую умст
венную отсталость, гепатоспленомегалию, помутнение хруста
ликов. При патоморфологическом изучении обнаруживаются 
невральный л и п и д о з , атрофия мозжечка, интенсивный глиоз, ча
стичная потеря миелина.

Сульфатидоз (тип Оустина). Картина заболевания складыва
ется из сочетания симптомов, характерных для метахроматической



лейкодистрофии и мукополнсахарпдоза- У детей первые симп
томы заболевания обнаруживаются рано, на первых месяцах 
жизни они расцениваются как симптомы задержки психомотор
ного развития. В последующем нарастает спастичность, появля
ются мпоклония, тремор конечностей, гппопигмептацня сетчатки, 
побледнение дисков зрительных нервов. Постепеппо развиваются 
гарголоподобные черты лица, укорочение костей и деформация 
грудной клетки.

В лимфоцитах и клетках костного мозга обнаруживаются ано
мальные гранулы, с мочой выделяется много дерматансульфата, 
гепарансульфата и сульфатидов. В клетках печепи и мозга нахо
дят сниженную активность фермента арилсульфатазы А, В и С.

Таким образом, для 5 форм муколнппдозов известен характер 
ферментативного дефекта. Однако существует еще 3 типа муко- 
липпдозов с неустановленным видом обменных нарушений. Все 
3 типа имеют значительное клиническое сходство (раннее начало 
заболевания, умственная отсталость, изменения скелета и «клет
ки накопления» в костном мозге или в других органах п отсутст
вие мукополисахаридурии).

Муколппидоз I типа (липомукополисахарпдоз). Обычно начи
нается во II полугодии 1-го года жизни. Вначале отмечается 
задержка психомоторного развития, затем более выраженное сни
жение интеллекта, мышечная гипотония, атакспя, появляются 
гарголоподобные черты лица. В клетках внутренних органов на
ходят аномальные включения, а в лимфоцитах и фпбробластах — 
ретикулогранулярные структуры аномальных липидных включе
ний. При химическом анализе тканей обнаруживают высокое 
содержание мукополисахаридов и гликолипидов, повышенную ак
тивность лнзосомальных ферментов в печени.

Муколппидоз II типа («J-ceII-disease»). Манифестация забо
левания наступает в возрасте 2 лет, для пего характерно более 
тяжелое течение с ранним развитием дизостоза с вывихом бедер, 
грыжами, гепатомегалпей, грубой кожей и пр. Клетки костного 
мозга бывают вакуолпзпрованнымп, обнаруживается накопление 
кислых ГАГ и гликолипидов во многих органах и тканях.

Муколппидоз III типа (псевдополндистрофия). В клиниче
ской картине превалируют множественные, рано возникающие 
контрактуры суставов. Гарголоподобные черты обычно выражены 
слабо, могут быть умеренная умственная отсталость и легкое по
мутнение роговицы. В вакуолизировапных клетках костного мозга 
иаходят накопление гликолипидов.

Лейкодистрофии

К этой группе отпосятся заболевания, в основе которых ле
жат нарушения обмена липидов, приводящие к распаду миелина 
или нарушению процессов миелшшзацип. Особо тяжело страдает 
белое вещество головного и спинного мозга. Лейкодистрофии



встречаются редко и наследуются преимущественно по аутосом- 
по-рецесспвному типу.

Манифестация патологического процесса наступает обычно в 
раннем возрасте. Заболевания носят прогредиеитный характер — 
постепенно нарастают пирамидные, мозжечковые и экстрапира- 
мидные расстройства, появляются бульбарные и псевдобульбар- 
ные симптомы, снижение зрения, слуха, эпнлептпформиые при
падки, умственная недостаточность. Различные заболевания этой 
группы имеют много общих фенотипических черт, что затрудняет 
прижизненную диагностику отдельных нозологических форм. 
Не меньшие трудности возникают и в интерпретации морфологи
ческих нарушений головного и спинного мозга.

Среди заболеваний этой группы следует особо выделить не
сколько наиболее изученных форм.

Болезнь Пелицеуса — Мерцбахера известна давно, так как 
впервые была описана еще в 1885 г. Однако до сих пор генез ее 
остается неясным, предпринимаются интенсивные попытки по 
изучению особенностей метаболизма.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Заболевание по своей спмптома • 
тнке и особенностям патоморфологпческой картины очень напо
минает группу спинноцеребеллярпых дегенераций, что вызывает 
значительные дифференциально-диагностические трудности. Тип 
наследования — аутосомно-рецессивный. Описывается также на
следование, сцепленное с Х-хромосомой.

Заболевание начинается на 1-м году жизни с появления спон
танного нистагма, тремора конечностей, кпвательных движений 
головы, задержки психомоторного развития. В последующем на
блюдаются: мозжечковая атаксия, спастические парезы, атрофия 
зрительных нервов, атетопдные и хореоформные гиперкппезы, 
умственная отсталость.

Описана также более тяжелая по своему течению форма суда- 
нофпльной лейкодистрофии, для которой характерно не только 
раннее начало, но и быстро наступающий летальный исход.

Летальный исход может наступать в первые годы жизнп, но 
чаще отмечается медленное прогрессирование болезни и больные 
доживают до 20—30 и более лет.

П а т о м  о р ф о л о г  и я. На секции обнаруживают диффузпые 
поражения мозга в виде атрофии и склероза белого вещества по
лушарий большого мозга и мозжечка, дисмиелинизацию, причем 
продукты распада нервной ткани (суданофильный миелин) обна
руживаются в небольшом количестве.

Д и а г н о з  основывается на особенностях клинической карти
ны, чаще ставится при патоморфологическом исследовании 
мозга.

Лечение симптоматическое.
Болезнь Александера. Эта нозологическая форма относится к 

редко встречающимся болезням накопления липндов. Манифеста
ция патологического процесса может наступать в разные возрастные



периоды, начиная с 1-х недель жизни, в подростковом воз
расте и у взрослых. Характерно прогредиентное течение. В кли
нической картине доминируют: спастические парезы, снижение 
зрения, нистагм, псевдобульбариые расстройства. На секции обра
щают на себя внимание мегалоэнцефалпя, распространенная де- 
мнелннизация, размягчение мозгового вещества п образование 
кист в белом веществе мозга, скопление волокон Розенталя во
круг сосудов н вблизи поверхности мозга. Прижизненная диаг
ностика крайне трудна. Лечение симптоматическое.

Губчатая дегенерацня мозга относится к редким заболевани
ям, первые симптомы которого могут обнаруживаться у детей
1-х недель жизни в виде апатии, задержки психомоторного раз
вития.

В последующем присоединяются генерализованные судороги, 
гиперкинезы, ригидность мышц затылка, спастические парезы, 
умственная отсталость, атрофия зрительных нервов и слепота. 
Летальный исход наступает чаще в возрасте 3—5 лет, но иногда 
и позже — к 10 годам жизни.

На аутопсии обнаруживают status spongiosus белого вещества 
мозга, деструкцию миелина п астроглиоз, вакуолизацию миелп- 
повых оболочек и др. Высказывается предположение о том, что 
местом метаболического блока могут быть митохондрии астроци- 
тов. Диагноз основывается на клинических данных и подтверж
дается результатами патоморфологпческого исследования. Лече
ние симптоматическое.

Подострая некротнзнрующая энцефалопатия, или болезнь Лея 
(11НЭ). Первые сведения в литературе об этом заболевании от
носятся к 1951 г. (Leigh). С тех нор оппсано не более 100 наблю
дений.

Э т и о л о г и я  и п а т о г е н е з .  Целенаправленные исследова
ния роли витамина Bi в генезе ПНЭ позволили найти ключ к по
ниманию характера метаболических расстройств при этом забо
левании. Было установлено, что в мозговой ткани больных детей 
полностью отсутствовал тпаминтрифосфат (ТТФ). В последую
щем удалось доказать, что в основе возникновения ПНЭ лежит 
наследственное нарушение обмена веществ, приводящее к появ
лению или активации белкового фактора, ингибирующего тиамнн- 
дифосфат ( Т Д Ф ) — АТФ — фосфотрансферазу мозговой ткани. 
В результате этого наступает локальное нарушение образования 
ТТФ, играющего специфическую роль в функционировании нерв
ной ткани. Наряду с этим высказываются и другие предположе
ния на генез ПНЭ, в частности считается, что ведущим биохи
мическим дефектом могут быть извращения процессов глюконео- 
генеза, возникающие из-за торможения превращения ппрувата 
в оксалоацетат [Tada et al., 1969].

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  полиморфна. Манифестация за
болевания наступает в первые месяцы жизни ребенка. Сначала 
это потеря аппетита, частые рвоты, затрудненное сосание и гло-



тайне. Затем обнаруживаются признаки задержки психомотор
ного развития, мышечная гипотония. Нервная система вовлека
ется в патологический процесс, и ее изменения превалируют в 
клинической картине: изменения зрения, слуха, голоса, судороги 
и ир. Обращают внимание на особенно частое поражение ство
ловой части головного мозга: спонтанный нистагм, офтальмопле
гия, диплопия, глухота и др. Явления спастического пареза на
блюдаются у половины детей с I ! НЭ. Наряду с этим нередко 
отмечаются атетоз, тремор и др.

П а т о м о р ф о л о г н я. Смерть наступает обычно на 1-м или
2-м году жизни. На аутопсии обычно находят довольно специфич
ные изменения головного мозга, которые чаще локализуются 
в стволовой части п в боковых стенках III желудочка. Микроско
пически обнаруживаются выраженная пролиферация капилляров, 
демпелпнпзацня нейронов, дегенеративные изменения клеток и 
ядер, хроматолиз, уменьшение олигодендроцитов и др. Эти мор
фологические изменения мозга часто напоминают характер на
рушений при энцефалопатии Вернике или при хроническом алко
голизме и недостаточности витамина В|.

Д и а г н о з .  Прижизненная диагностика очень трудна, так как 
возникает необходимость проведения биохимических исследова
ний мозговой ткани. Однако достаточно надежным критерием мо
жет быть определение в моче или в сыворотке крови веществ, 
ингибирующих ТДФ — АТФ — фосфотрансферазу.

JI е ч е н и е. Отмечен благоприятный эффект от применения 
больших доз тиамина. Кроме того, в лечении могут быть также 
использованы лнноевая кислота в дозе 0,7 мг/кг внутримышечно 
через день [Homines et al., 1968], биотип, L-глутампн и др.

Пнфантнльная нейроаксональная дистрофия. Для заболева
ния свойственны раннее начало (на 1-м году жизни) п значи
тельная задержка развития психомоторных функций. Вскоре при
соединяется изменение мышечного тонуса: у одних детей они 
выражаются в мышечной гипертонии конечностей, у других — 
в мышечной гипотонии н арефлекспп. Обычно присоединяются 
атрофия зрительных нервов, слепота, нистагм. Смертельный ис
ход наступает в разные сроки, но в основном в течение первого 
десятилетия жизни.

При аутопсии находят значительные изменения серого веще
ства спинного мозга, ствола, бледного шара, зрительных трактов 
и мозжечка. В этих структурах обычно происходит и накопление 
липидов. Природа заболевания не расшифрована.

Таким образом, представленные в этом разделе болезни на
копления являются генетически гетерогенными заболеваниями. 
Природа многих из них до сих пор остается неизвестной. Вся 
сложность прижизненной диагностики состоит в их фенотипиче
ском сходстве. Даже посмертное морфологическое н биохимиче
ское изучение головного мозга не всегда позволяет выявить спе
цифические изменения. Так, например, образование аксональных



сфероидов или status spongiosus может обнаруживаться при це
лом ряде .метаболических расстройств (болезни обмена амино
кислот, липидов, муковнсцидоз и др.). В последние годы эта 
группа заболеваний привлекла к себе внимание исследователей, 
что позволило выделить конкретные нозологические формы и 
принципы их ранней диагностики.

Особенно убедительны в этом отношении разграничение му- 
кополпсахаридов и муколнппдозов. Детализация характера мета
болического дефекта создает реальные предпосылки для поиска 
натогенетпческп целесообразных форм терапии.

В группу заболеваний с наследственными нарушениями об
мена лнпидов нами отнесен условно также синдром Лоренса — 
Муна — Барде — Бпдля, хотя истинный генез его до сих пор 
остается неясным.

Синдром Лоренса — Муна — Барде — Бидля (Л М ББ) счи
тается относительно редким, в его основе лежит генная мутация 
(энзпмоиатия). Тип наследования — аутосомно-рецессивный. 
Впервые заболевание было описано в 1864 г., к настоящему вре
мени известно приблизительно о 300 больных с этим синд
ромом.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  характеризуется сочетанием не
скольких симптомов: 1) пигментной дегенерацией сетчатой обо
лочки глаз п связанного с ней нарушения зрения, вплоть до сле
поты; 2) выраженного ожирения; 3) умственной отсталости;
4) гнпогенптализма и 5) полидактилии (шестипалость).

В раннем возрасте заболевание диагностируется редко, так 
как в связи с прогредиентным течением весь комплекс специфи
ческих симптомов формируется постепенно. Кроме того, обнару
живаемые симптомы обычно трактуются неправильно. Так, на
пример, умственная отсталость нередко является поводом для 
длительного наблюдения за этими детьми и их лечения в пси
хиатрических стационарах.

Нами [Об изменениях центральной..., 1977] проведено комп
лексное изучение состояния ЦНС у детей с синдромом Л М ББ. 
Было установлено, что заболеванию свойствен определенный кли
нический полиморфизм. При этом можно выделить 3 варианта 
болезнп.

Первый вариант. Дети имеют полный набор клинических при
знаков: пигментную дегенерацию сетчатки, ожирение, умствен
ную отсталость, гипогеннталнзм, полидактилию. При этом интел
лектуальный дефект грубо выражен (итоговая статистическая 
оценка — от 18 до 57 ед. при норме свыше 85 ед.) и сочетается 
с эмоционально-волевыми нарушениями. При психологическом 
обследовании у больных отмечается тяжелое недоразвитие по
знавательной деятельности в сочетании с грубым нарушением 
зрительного анализатора. Дети заторможены, вялые, инертные, 
малолюбознательные, пассивны, двигательно неловкие, неспособ
ны к мотивированному целенаправленному поведению и психиче



скому напряжению, недоразвиты способности к отвлечению и 
обобщению. У детей более старшего возраста особые трудности 
возникают при необходимости выполнять задания, требующие 
умения использовать цифровой материал, концентрировать вни
мание и др. Как вербальные, так и исполнительские субтесты от
ражают крайне низкую обучаемость, узость и конкретность мыш
ления, низкую работоспособность. Для ЭЭГ этих больных были 
характерны диффузные изменения биоэлектрической активности 
мозга: отсутствие возрастного ритма, снижение амплитуды коле
баний различной степени (не ниже 40 мкВ), днзритмпя (медлен
ные рассеянные волны, чередование a -волн с p-ритмами), от
сутствие или стертость зональных различий, снижение или 
отсутствие реакций на афферентные раздражители. При эхо- 
ЭГ часто обнаруживается расширение III  желудочка мозга 
( 8 ± 1  мм при норме 6 мм) и увеличение индекса боковых желу
дочков (1 =  2 ,55±0,4  при норме 1,9). Как правило, локальная 
неврологическая симптоматика не обнаруживается, могут отме
чаться хоренформные гпперкинезы рук, мышечная гипотония 
и др. В связи с резким снижением остроты зрения (до 0,02— 
0,01) обнаруживается снижение полей зрения, расстройство кон
вергенции, горизонтальный или вращательный нистагм.

Второй вариант. Дети имеют неполный синдром Л М ББ — от
сутствует полидактилия. Для них характерен менее выраженный 
интеллектуальный дефект — пограничная «умственная отста
лость» (ИСО — от 60 до 76 ед.). В эмоциональной сфере преоб
ладают явления повышенной утомляемости и быстрой истощае- 
мостп нервных процессов, но относительная сохранность обуче
ния. Изменения ЭЭГ обычно носят диффузный характер п чаще 
всего проявляются в низковольтной дпзритмпи с большим коли
чеством медленных волн, сниженной реактивностью на афферент
ные раздражители. На ЭХО — ЭЭГ также часто обнаруживается 
расширение I I I  желудочка и увеличение индекса боковых ж е
лудочков без признаков повышения внутричерепного давления. 
В связи с значительным снижением зрения могут отмечаться 
косоглазие и спонтанный ннстагм.

Третий вариант. У детей наблюдается абортивная форма 
синдрома Л М ББ: отсутствуют умственная отсталость п полидак
тилия. Обнаруживаемые при этом изменения психики трактуются 
как психический инфантилизм без задержки интеллектуального 
развития (ИСО — 80—83 ед.). Это выражается в слабой переклю
чаемое™, «соскальзывании» на более доступные задания, тенден
ции к конкретности мышления. Однако на ЭЭГ у детей нередко 
обнаруживались неоднотипные диффузные изменения (дизрит- 
мия с преобладанием быстрых низкоамплитудных воли или ча
стые ритмы в сочетании с медленными волнами; единичные пп- 
кообразные колебания). На эхо-энцефалограмме также обнару
живаются расширение III  желудочка и увеличение индекса бо
ковых желудочков.



Таким образом, при всех 3 вариантах снпдрома Л МБ Б  обна
руживается вовлечение в патологический процесс ЦНС. Наиболее 
тяжелые поражения отмечаются у детей с полным снмптомо- 
комплексо.м, причем манифестация церебральных расстройств на
ступает в более ранние сроки.

Причины, приводящие к поражению ЦНС при синдроме 
Л М ББ, до сих нор остаются неясными. Можно предположить, 
что в основе лежат генетически детермштровапные нарушения 
обмена липидов, так как ожирение относится к одному пз наибо
лее ярких и рано проявляющихся симптомов. Если это пред
положение верно, то тогда можно представить и вовлечение в 
патологический процесс нервной системы—но типу болезни Нн- 
манна — Пика, Тея — Сакса и др. Не вызывает сомнения, что 
сведения о расширении III  мозгового желудочка могут также 
косвенно указывать па наличие атрофических изменений в обла
сти гипоталамуса, что в значительной мере позволяет объяснять 
не только склонность к ожирению, развитию пигментной деге
нерации сетчатки, но и к возникновению половых расстройств.

П а т о м  о р ф о л о г  и я. Сведения об особенностях морфологи
ческого строения мозга при синдроме Л М Б Б  крайне скудны. Тем 
не менее, отмечены дегенеративные изменения в ядрах гипотала
муса — замена ганглиозных клеток-теней, кистовидные измене
ния передней и задней доли гипофиза, иногда пороки развития 
отдельных областей мозга.

Д и а г н о з  прп наличии полного спмптомокомплекса не пред
ставляет трудностей. В группу риска должны быть отнесены дети 
с полидактилией и дети раннего возраста с ожирением, сочетаю
щимся с задержкой психомоторного развития или с патологией 
зрения. В родословной больных отмечается повышенное число 
лиц, страдающих ожирением, умственной отсталостью или же из
менениями зрения.

Лечение симптоматическое.

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА ВИТАМИНОВ, 
СОЧЕТАЮЩИЕСЯ С ПОРАЖЕНИЕМ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

В последнее десятилетие в медицинской литературе участи
лись описания ранее неизвестных заболеваний, клинические 
симптомы которых весьма сходны с проявлениями тех или иных 
авиатоминозов и которые развиваются, песмотря на нормальную 
обеспеченность больного соответствующими витаминами. В ряде 
случаев болезнь удается полностью или частично купировать на
значением больших доз соответствующего витамина, превышаю
щих физиологическую потребность в 100—1000 раз. Подобные 
состояния получили название вптаминозависимых в отличие от 
витаминорезистентных.

Углубленные биохимические исследования позволили выяс
нить, что в основе этих заболеваний лежат генетические дефекты,



вызывающие нарушения обмена того пли ипого витамина или 
же его взаимодействия со специфическими транспортными или 
ферментными белками, в комплексе с которыми он выполняет 
свои специфические функции в обмене веществ [Сппрпчев В. Б., 
Барашпев 10. И., 1977].

Тяжесть клинических проявлений тех или иных врожденных 
нарушений обмена и функции витаминов широко варьируют в за
висимости от характера нарушений, его глубины и метаболиче
ских последствий. Чаще всего у детей наступают тяжелые дефек
ты умственного н физического развития. Мы считали необходи
мым дать краткую характеристику наиболее известных форм.

Перемежающаяся атаксия. Заболевание связано с дефектом 
пируватдегидрогеназного комплекса и торможения окислитель
ного декарбоксилирования ппровпноградной кислоты. Наследует
ся по аутосомно-рецессивному типу. В клинической картине 
доминируют атрофия зрительного нерва и перемежающаяся атак
сия. В лечении используются большие дозы тиамина (0,3—0,6 г 
в день).

Подострая некротизнрующая энцефаломиелопатия (болезнь 
Лея) (см. стр. 60).

Тпампнзавпспмая форма болезни кленового сиропа. В основе 
заболевания — нарушение окислительного декарбоксилирования 
кетокислот с разветвленной углеродной цепыо. Симптомы пора
жения центральной нервной системы обнаруживаются в первые 
дни после рождения и напоминают картину кровоизлияния в 
мозг: асфиксия, опистотонус, судороги. Отмечается специфиче
ский запах мочи (кленовый сироп). Рекомендуются для ле
чения диета с ограничением белка и назначение тиамина (10 мг 
в день).

Тнампнзавнсимый лактатацидоз. Заболевание обусловлено не
достаточностью пируваткарбоксилазы. Симптомы поражения нерв
ной системы обнаруживаются с первых дней жизни в виде 
мышечной гипотонии, судорог, ацидотических кризов, в после
дующем — задержка психомоторного развития. В лечении исполь
зуются внутримышечные введения тиаминхлорнда, а также диета 
с ограничением белков и углеводов.

Гомоцистинурия (пнридоксинзависимая форма) — см. стр. 34.
Цнстатионннурия (пнридоксинзависимая форма) — см. стр. 26.
Пиридоксинзавнсимый судорожный синдром. В основе забо

левания — снижение активности глутаматдегидрогеназы. Насле
дуется по аутосомно-рецессивному типу. Симптомы поражения 
нервной системы обнаруживаются вскоре после рождения в виде 
повышепной двигательной активности, гиперакузии, клоно-тони- 
ческих судорог. В лечении используются большие дозы витамина 
Вб (10—80 мг в день) в течение длительного времени.

Пнридоксинзависимая ксаитуренурия. Заболевание связано со 
снижением активности кппурепиназы. Тип наследования — ауто- 
сомно-рецессивный. У больных имеется сочетание умственной



отсталости с кожно-аллергическимн проявлениями. Лечебный эф
фект достигается применением больших доз витамина Вб (80 — 
120 мг в день) или 50 мг пикотпнамида и 10—80 мг пиридоксина 
в день.

Фолатзавнсимая мегалобластическая анемия. Заболевание 
обусловлено нарушением всасывания фолатов в кишечнике. При
знаки болезни обнаруживаются в первые месяцы жизни: блед
ность кожных покровов, диарея, стоматит, задержка роста, мак- 
роцнтарная гппохромная мегалобластическая анемия, возможна 
задержка психомоторного развптпя. В лечении используют боль
шие дозы фолиевой кислоты (10—40 мг в день).

Мегалобластическая анемия, чувствительная к N-формилтет- 
рагндрофолиевой кислоте. В основе заболевания — дефект фо- 
лат-редуктазы и связанное с ним нарушение превращений 
фолиевой кислоты в активную тетрагидроформу. Клиника харак
теризуется сочетанием задержки психомоторного развития с ме- 
галобластической анемией. В лечении используется фолиевая 
кислота по 5 мг в день.

Недостаточность формиминотрансферазы. Заболевание связа
но со снижением активности фермента формиминотрансферазы. 
У детей отмечаются задержка психомоторного развития, измене
ния на ЭЭГ, возможна мегалобластическая анемия. Лечение 
симптоматическое.

Врожденный дефект N-5-, N-10-метилентетрагпдрофолневокис- 
лой редуктазы. У детей наблюдается задержка в психомоторном 
развитии и в последующем — появление психотического синдро
ма. Рекомендуется лечение фолиевой кислотой и витамином Вб.

Врожденный дефект тетрагидрофолиевокислой циклогпдро- 
ксилазы. В клинике имеется сочетание симптомов умственной и 
физической отсталости в сочетании с мегалобластической ане
мией. Лечение не разработано.

Врожденная некетотическая гиперглицинемия — см. стр. 24.

ПРОЧИЕ ФОРМЫ НАСЛЕДСТВЕННЫХ БОЛЕЗНЕЙ ОБМЕНА ВЕЩЕСТВ, 
СОПРОВОЖДАЮЩИЕСЯ ПОРАЖЕНИЕМ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

В эту группу отнесены разнообразные по генезу метаболиче
ские расстройства, объединенные лишь тем, что все они сопро
вождаются теми или иными вторичными повреждениями нервной 
системы. Мы считали возможным при их описании ограничиться 
лишь перечнем основных признаков.

Абетолипопротеинемия. Заболевание связано с врожденным 
дефицитом в синтезе апопротеинов. Тип наследования — аутосом- 
но-рецессивный. Клиника складывается из ряда симптомов: сте- 
аторея, атипичный пигментный ретинит, акантоцитоз эритроци
тов, мозжечковая атаксия, иногда задержка психомоторного 
развития. Диагностика основывается на наличии абетолипопро- 
теинемии, низком уровне холестерина и фосфолипидов, отсутствии



хпломпкронов и мнкроцнтарнон апеыпп. Лечение симптомати
ческое.

Дефицит кислой лнзоеомальной фосфатазы. Заболевание воз
никает в первые дни после рождения. В клинической картине 
превалируют такие симптомы, как общая вялость, сонливость, 
рвота и опистотонус.

Аспартилглюкозаминурня. В основе заболевания — врожден
ный дефицит аспартилглюкозамингндроксплазы. Предположи
тельный тип наследования — аутосомно-рецессивный. У детей 
наблюдаются задержка психомоторного развития, костные п со
единительнотканные аномалии, светобоязнь. Диагноз основывает
ся на обнаружении в крови, моче и спинномозговой жидкости 
аспартилглюкозамина.

Врожденная пернициозная анемия. Заболевание связано с 
врожденным отсутствием внутреннего фактора. Предположитель
ный тип наследования — аутосомно-рецессивный. Наряду с пер- 
нициозной анемией, отмечается задержка психомоторного разви
тия. Диагноз базируется на данных гематологического обследова
ния, а также па обнаружении метилмалоновой ацидурии.

Синдром Криглера — Найяра. Заболевание обусловлено врож
денным дефицитом бнлирубин-глюкуронплтрансферазы. Тип на
следования — аутосомно-рецессивный. В периоде новорожденно- 
сти наблюдается желтуха без явлений гемолиза, в последующем — 
задержка психомоторного развития, глухота, хореоатетоз и 
атаксия. В лечении новорожденных используют облучение сол
нечным светом п искусственным синим светом, а также назначе
ние препаратов фенобарбитала.

Циклогидроксилазная недостаточность. У больных детей от
мечаются задержка психомоторного развития и изменения на 
ЭЭГ. В крови обнаруживается повышение концентрации фолие
вой кислоты.

Семейная гиперфосфатазия. В основе заболевания лежит ге
нетически обусловленный гиперостоз. Истинная причина мета
болических расстройств остается до сих пор неизвестной.

Для заболевания характерны нарушение роста и развития, 
гиперостоз костей черепа, конечностей, ребер и ключицы. Посте
пенно нарастает тугоухость, снижается острота зрения за счет 
атрофии зрительного нерва, наступает выраженная задержка 
психомоторного развития, возможны судорожные состояния. При 
лабораторном обследовании в крови и моче определяется повы
шенный уровень щелочной фосфатазы. Тип наследования — ауто
сомно-рецессивный. Лечение симптоматическое.

Гепатолентикулярная дегенерация (болезнь Вильсона — К о
новалова). В основе заболевания предполагается врожденный де
фект в синтезе церулоплазмнна и в связи с этим нарушение об
мена меди. Тип наследования — аутосомно-рецессивный. В кли
нической картине — прогрессирующая умственная отсталость, 
симптомы атрофии базальных ганглиев мозга, экстрапирамидные



расстройства, судороги и цирроз нечени. Диагностика базируется 
на результатах лабораторного обследования: в моче обнаружива
ются высокий уровень меди, амнноацидурия, глюкозурия, фос- 
фатурия; в крови — низкое содержание меди, фосфата и церуло- 
плазмпна, в тканях — высокое содержание меди в мозге, печени, 
почках, селезенке и надпочечниках. В лечении используются 
препараты, способствующие выведению избытка медп из орга
низма уннтиол, декаптол и др.), а также диета, обогащенная 
белком и обедненная жирами и медьсодержащими продук
тами.

Синдром Леш-Нихана. Заболевание обусловлено дефицитом 
гнпоксантин-гуанннфосфорпбознлтрансферазы. Тип наследова
ния — рецессивный, связанный с Х-хромосомой. У детей к концу 
первого года жизни обнаруживаются задержка психомоторного 
развития, параличи, хореоатетоз и аутоагрессия. Согласно данным 
А. М. Шапошникова (1975), в крови больных увеличено содер
жание мочевой кислоты (0,44—0,7 ммоль/л), с мочой ее выделя
ется от 0,750 до 1,43 г/сут. Это свидетельствует о нарушении 
обмена пуринов в организме.

Лечение не разработано, предпринимаются попытки лечения 
аллопурннолом — специфическим ингибитором ксаитиноксидазы, 
а также специальной диетой.

Оротиновая ацидурня. В основе заболевания лежит врожден
ная недостаточность оротидилпирофосфорилазы и декарбоксила
зы. Тип наследования — аутосомно-рецессивный. В клинике име
ется сочетание симптомов задержки психомоторного развития и 
анемии.

Болезнь Рефсума. Заболевание связано с нарушением синтеза 
фнтановой кислоты (недостаточность а-гидроксплазы фнтановой 
кислоты). Поступление в организм фитановой кислоты с пищей 
приводит к ее высокой концентрации в крови и тканях мозга, пе
чени, почек, сердца и пр. Установлено, что метаболический блок 
препятствует первичной деградации фнтановой кислоты с по
мощью а-окисления. Тип наследования — аутосомно-рецессив
ный.

Первые признаки заболевания обнаруживаются на 2—3-м го
ду жизни: мышечная гипертония, атаксия, нистагм, пигментный 
ретинит, тугоухость. Основным диагностическим критерием яв
ляется обнаружение высоких концентраций фитановой кислоты 
в крови и моче.

Лечение сводится к использованию диеты с низким содержа
нием фитановой кислоты.

Тяжелая гиперкальцнемня у грудных детей. Генез заболева
ния неясен. В клинической картине имеется сочетание признаков 
задержки психомоторного развития с мышечной гипотонией, по
чечной недостаточностью, кальцификацией. В моче обнаружива
ется гнперкальцнурия, в крови — гнперкальциемня, азотемия, ги- 
перхолестеринемия.



ХРОМОСОМНЫЕ БОЛЕЗНИ, 
СОПРОВОЖДАЮЩИЕСЯ ПОРАЖЕНИЕМ  

НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

В течение последних лет большое внимание исследователей 
было обращено на группу детей с врожденными дефектами, соче
тающимися с тяжелыми церебральными расстройствами. В на
стоящее время в рамках этой группы выявлено значительное 
число больных с хромосомной патологией. Так, у новорожденных 
хромосомные аномалии обнаруживаются в 1 %, причем приблизи
тельно 90 °/о нз них приходится на долю анеуплоиднй. В этой 
большой группе половину всех случаев составляют аутосомные 
анеуплондии, а другую половину — анеунлоидип но половым хро
мосомам. Характер хромосомных аномалий, обнаруживаемых у 
детей, разнообразен: мозаицизм, структурные аномалии с потерей 
участков хромосом, перестройка хромосомного материала, транс- 
локацни и др.

Ряд заболеваний в детской популяции встречается относи
тельно часто, например болезнь Дауна (1 : 1000 новорожденных), 
другие относятся к редким формам. Мы считали необходимым 
дать более подробное описание 6 нозологических форм, сведения 
же о более редких и менее изученных хромосомных заболеваниях 
представить в виде краткой информации.

БОЛЕЗНЬ ДАУНА

Заболевание описано более 100 лет назад английским врачом 
Дауном, который выделил его из других форм умственной отста
лости, дав ему название «монголоидной идиотии».

Частота. Согласно статистическим данным, среди 500—1000 
новорожденных родятся 1 — 2 ребенка с болезнью Дауна. Большое 
значение придается возрасту матери. Доказано, что с увеличе
нием ее возраста увеличивается вероятность рождения больного 
ребенка. Особенно высокий риск отмечается в интервале 36 —
45 лет (1 : 20 — 1 : 45 новорожденных).

Этиология и патогенез. В течение многих лет причина этого 
заболевания оставалась неясной. Делались попытки связать ее 
появление с нарушениями внутриутробного развития эмбриона 
иод влиянием самых разнообразных факторов окружающей сре
ды. Только в 1959 г. болезнь Дауна была отнесена в группу хро
мосомных заболеваний. Теперь известно, что это заболевание 
обусловлено трисомией 21-й хромосомы. Цитогенетическое изуче
ние позволило выявить 3 варианта аномалий кариотипа: регуляр
ная трисомня, несбалансированная транслокация и мозанцнзм.

Доказано, что регулярная трисомия встречается особенно ча
сто. Общее количество хромосом при этом составляет 47 (вместо
46 в норме), н лишняя 21-я хромосома обнаруживается во всех 
клетках культуры.



Траислокацпонпая форма болезни Дауна наблюдается значи
тельно реже — не более 3 —5 % .  Общее количество хромосом в 
кариотнпе 46, а лишняя 21-я хромосома транслоцирована на одну 
нз аутосом (21/13— 15, 21/22).

Мозапцпзм встречается еще реже — не более 1 % всех слу
чаев болезни. Для этого состояния характерно наличие части кле
ток с нормальным карнотнном и части клеток с 47 хромосомами

в виде трисомпи-21. Клинически 
заболевание проявляется в виде 
стертой формы болезни Дауна.

Клиническая картина. Дети с 
болезнью Дауна независимо от 
национальной принадлежности 
имеют сходные внешние призна
ки, которые бывают настолько ха
рактерны, что позволяют диагно
стировать заболевание еще в пе
риоде новорожденности. К наи
более частым и характерным 
признакам относят: уменьшен
ный размер черепа и плоский 
затылок (микробрахиоцефалия), 
косой разрез глаз, эпикант, ги- 
пертелоризм, макроглоссия (рис. 
3), мошончатый язык, изменен
ная форма ушных раковин (верх
ний завиток свисает, мочка уха 
приросшая), короткие конечно- 

Рпс. 3. Новорожденный ребенок сти, широкие кисти и стопы, ко- 
с болезнью Дауна роткопалость, клннодактилия ми

зинцев, сандалевидная щель (уве
личенный промежуток между I и II пальцами ног), поперечная 
борозда на ладонях н др. Наличие этих признаков в сочетании 
с широко открытым ртом, ярким румянцем щек позволяют мно
гим исследователям говорить о «лице клоуна».

Заслуживает внимания то, что значительная часть детей ро
дятся преждевременно или же с признаками внутриутробной ги
потрофии. У ’/з из них могут обнаруживаться врожденные пороки 
сердца и других органов (полидактилия, гипоспадмя, атрезия зад
него прохода п др.). У детей имеется повышенная склонность 
к конъюнктивиту, блефариту, стоматиту, гингивиту, энтериту и 
экземе.

При неврологическом обследовании новорожденного с бо
лезнью Дауна, помимо отмеченных внешних признаков, обнару
живаются резкое снижение мышечного тонуса, разболтанность 
суставов (слабость связочного аппарата), нарушение функции 
вестибулярного аппарата (отсутствие поствращательного нистаг
ма). В последующем имеются значительная задержка становле



ния статики и моторики, умственная отсталость (IQ пиже 60 ед.). 
На ЭЭГ регистрируют изменения, характерные для умственно 
отсталых детей.

Патоморфология. Морфологически ие удается обнаружить ка
ких-либо специфических изменений головного мозга. Обычно от
мечают его уменьшение за счет лобных долей, стволовой части 
мозга и мозжечка. При гистологическом исследовании отмечают 
уменьшение нервных клеток, недостаточное развитие танген
циальных волокон, нарушение процессов миелпнизацпп, эмбрио
нальный характер построения сосудистой сети и др.

Более постоянны пзмененпя эндокринных желез. Они прояв
ляются в виде гипотрофии или даже атрофии гипофиза, щито
видной железы, коры надпочечников н половых желез. Врожден
ные пороки сердца обычно выражаются дефектами межжелудоч- 
ковой перегородки. В печени обнаруживают явления застоя и 
фиброза. Смерть больных обычно наступает от интеркуррентных 
заболеваний или же тяжелых врожденных дефектов внутренних 
органов.

Диагноз. В большинстве случаев диагноз болезни Дауна не 
представляет существенных трудностей, так как имеется специ
фическое сочетание большого числа аномалий, своеобразный 
внешний вид больного. Цитогенетические исследования особенно 
важны в стертых случаях болезни.

Лечение. Специфического лечения не существует. Обычно ис
пользуется комплекс стимулирующих препаратов: тиреоидин, 
префизон, неробол, церебролизин, глутаминовая кислота, амино- 
лон, нуредал, витамины группы В и др. Наряду с медикаментоз
ным лечением, большое значение придается воспитанию, заняти
ям с педагогом, логопедом и др.

Прогноз. Умственное и физическое развитие детей протекает 
с задержкой (дебильность, пмбицильность, идиотия). Некоторые 
больные могут учиться во вспомогательной школе. Однако у этих 
детей отсутствует абстрактное мышление, речь развита плохо, 
дизартрична.

В процессе медико-генетического консультирования следует 
принимать во внимание возраст матери и наличие хромосомных 
аномалий у родителей ребенка. При обнаружении у будущей ма
тери сбалансированной скрытой транслокации риск повторного 
рождения больного достигает 30 % и более.

СИНДРОМ «КОШАЧЬЕГО КРИКА»

Впервые синдром был описан в 1966 г. Он обусловлен частич
ной делецией короткого плеча 5-й хромосомы (рис. 4). Больными 
чаще бывают девочки.

Клиническая картина: низкая масса при рождении, задержка 
роста, микроцефалия, микрогнатия, низко расположенные уши,



короткая шея, гипертелоризм, узкое «птичье лицо» и другпе 
врожденные дефекты. Наличие аномалий строения гортани обус
ловливает специфичное изменение голоса ребенка и крик, напо
минающий кошачий.

Заболевание может быть выявлено у новорожденного еще в 
родильном доме. В последующем отмечаются задержка становле

ния статики и моторики, 
слабоумие. В неврологиче
ском статусе обычно обнару
живают выраженную мы
шечную гипотонию, гипоре
флексию.

Лечение. Специфического 
лечения нет. Используют 
симптоматическую терапию. 
Дети часто погибают в ран
нем детстве за счет присое
динения интеркуррентных 
заболеваний.

СИНДРОМ ДЕЛЕЦИИ 
ДЛИННОГО ПЛЕЧА 18-й 
ХРОМОСОМЫ (46, XV ИЛИ XX, 
18Q-)

Заболевание впервые 
описано в 1964 г.

Клиническая картина. 
Для этого заболевания ха
рактерен определенный кли
нический полиморфизм, ко
торый связывают с пораже
нием разных участков 18-й 
хромосомы.

Обнаруживаемые изменения крайне разнообразны п включают 
аномалии развития нервной системы, сердца, костей, глаз, наруж
ных половых органов и др. Типичны резко выраженная умствен
ная и физическая отсталость, низкий рост, микроцефалия, дис
плазия средней части черепа (плоская переносица, маленький 
тупой нос, ложный прогнатизм, гипертелоризм, эпикапт), высокое 
нёбо, «карпиев» рот, неправильный рост зубов, веретенообразные 
пальцы, косолапость, низкое расположение ушных раковип, спон
танный нистагм, косоглазие, колобома, недоразвитие половых ор
ганов, врожденный порок сердца (IQ —40—70 ед.).

Диагноз основывается па результатах карпологического ис
следования.

Лечение симптоматическое.
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Рис. 4. Карпотип ребенка с синдромом 
«кошачьего крика»
Стрелкой указана 5-я хромосома с делецией 
короткого плеча



Заболевание впервые описано в I960 г., обусловлено трисо- 
мией по 13-й паре аутосом. Частота синдрома составляет 
1 :4000—5000 новорожденных. Имеется определенная связь с воз
растом матери, т. е. риск рождения больного ребенка увеличива
ется с возрастом матери. Средний возраст матерей, имеющих 
детей с трпсомией-13, составляет 30,9 лет. Как и при синдроме 
Дауна, имеет значение наличие несбалансированной транслока
ции у матери.

Клиническая картина. Обычно имеется комплекс врожденных 
дефектов. Дети рождаются с низкой массой тела, с мпкро- или 
же гидроцефалией, микрофтальмией, колобомой, расщеплением 
мягкого и твердого нёба, полидактилией, деформацией костей и 
стоп. Наряду с этим у 80 % детей обнаруживают сердечно-сосу
дистые аномалии: дефект межжелудочковой перегородки, декст- 
рапозицшо, открытый артериальный проток. У мальчиков отме
чают крнпторхнзм, аномалии мошонки, у девочек — двурогую 
матку и др.

Патоморфология. На секции отмечают сниженную массу моз
га, недоразвитие мозжечка, отсутствие III желудочка, иногда 
отсутствие пирамидных проводников в продолговатом мозге. Спе
цифичным считается недоразвитие обонятельной луковицы и обо
нятельного тракта, а также зрительного нерва.

Диагноз возможен только при проведении кариологического 
исследования.

Лечение симптоматическое. Смерть обычно наступает в ран
нем детстве.

СИНДРОМ ТРИСОМИИ Е (ТРИСОМНЯ-18, СИНДРОМ ЭДВАРДСА)

Заболевание впервые описано в 1960 г. Встречается в популя
ции новорожденных с частотой 0,3 на 1000.

Клиническая картина. Обычно обнаруживают множествен
ные врожденные дефекты (более 130 различных аномалий). У но
ворожденных отмечают уменьшенную массу тела, слабый крик, 
задержку роста, гипоплазию скелетных мышц, костные аномалии, 
паховую или пупочную грыжу, аномалии сердечно-сосудистой 
системы.

При неврологическом обследовании обнаруживают: микроце
фалию, микрогнатию, мышечную гипертонию, гиперрефлексию, 
косоглазие, птоз, экзофтальм, колобому и др.

Диагноз возможен только при проведении кариологического 
исследования и нахождении лишней 18-й хромосомы.

Лечение симптоматическое. Смерть наступает в раннем воз
расте из-за врожденных дефектов.



Заболевание впервые описано в 1942 г. Частота в популя
ции — 1 :500 новорожденных мальчиков. Среди умственно отста
лых детей распространенность заболевания — 1—2 %• Для этих 
больных характерен кариотип XXY или же его варианты — 
XXXY, XXYY, XXXXY, а также мозаицизм — 46 XY/47 XXY,
46 ХХ/47 XXY и др.

Клиническая картина. Имеется сочетапие тенденции к чрез
мерному росту, ожирения и гипогонаднзма или гипогеннтализма. 
Приблизительно в 15—20 % У больных обнаруживается умствен
ная отсталость (IQ ниже 80 ед.) и иногда шизофреноподобная 
симптоматика.

Диагноз основывается на результатах исследования полового 
хроматина (обнаруживаются тельца Барра) и кариотипа.

Лечение. Применяют гормональную терапию (тестостерон).

РЕДКИЕ ХРОМОСОМНЫЕ 
ЗАБОЛЕВАНИЯ

Синдром делецин короткого плеча 4-й хромосомы. Клиника: 
микроцефалия, гипертелоризм, низко расположенные уши, рас
щепление верхней губы или твердого нёба, деформация радужки, 
судороги, умственная отсталость.

Синдром кольцевой хромосомы группы Д. Клиника: умствен
ная отсталость, микроцефалия, гипертелоризм в сочетании с дру
гими врожденными дефектами.

Синдром делецин короткого плеча 18-й хромосомы. Клиника: 
своеобразные черты лица, укороченное туловище, эпикант, птоз, 
умственная отсталость.

Синдром кольцевой 18-й хромосомы. Клиника: умственная от
сталость в сочетании с разнообразными врожденными дефектами.

Антнмонголизм, или синдром делецин длинного плеча 21-й 
хромосомы. Клиника: микроцефалия, антнмонголоидный разрез 
глаз, микрогнатия в сочетании с другими врожденными дефек
тами.

Синдром трнсомни-22. Клиника: умственная отсталость, мы
шечная гипотония, микрогнатия в сочетании с другими врожден
ными дефектами.

Синдром кошачьего глаза (маленькая акроцентрическая хро
мосома). Клиника: умственная отсталость, колобома радужки, ги
пертелоризм, антнмонголоидный разрез глаз, фистула впереди 
ушной раковины, атрезия заднего прохода с ректальной фисту
лой.

Синдром ХХХХ. Клиника: умственная отсталость.
Синдром ХХХХХ (пента-Х). *Клиника: умственная отста

лость, карликовость, монголоидный разрез глаз, открытый арте
риальный проток, клинодактилия мизинцев,



Снндром XXXXY. Клшшка: умственная отсталость, гиперте- 
лоризм, эпикант, уплоще]шая переносица.

Снндром XYY. Клшшка: повышенная возбудимость, а в пос
ледующем — агрессивность.

ВРО Ж ДЕН Н Ы Е АНОМАЛИИ РАЗВИ ТИ Я, 
СОПРОВОЖДАЮЩИЕСЯ ПОРАЖЕНИЕМ  

ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

В практической деятельности педиатру родильного дома пли 
детскому невропатологу нередко приходится встречаться с ново
рожденными или детьми раннего возраста с разнообразными 
врожденными пороками развития. При этом клиническая кар
тина бывает крайне полиморфна. Чаще всего речь идет о мно
жественных пороках развития скелета, глаз, половых органов.

Общим для детей этой генетически гетерогенной группы явля
ется задержка психомоторного развития. В связи с тем, что 
большинство этих заболеваний встречается редко, мы считали 
возможным дать о них краткую информацию.

Анемия Фанконн. Тип наследования — аутосомно-рецессив
ный. Клинические проявления: микроцефалия, гипогенитализм, 
умственная отсталость, коричневые пятна на коже, скелетные н 
почечные аномалии.

Болезнь Конрадн. Тип наследования — аутосомно-рецессив
ный. Клинические проявления: черепно-лицевые аномалии, ко
роткая шея, катаракты, деформация ушных раковин, кожные из
менения, умственная отсталость.

Болезнь Крузона. Тип наследования — аутосомно-доминант- 
ный. Клинические проявления: высокий лоб, широкий череп, 
экзофтальм, клювовидный нос, гипоплазия нижней челюсти, умст
венная отсталость.

Днзостоз ключнчно-черепной. Тип наследования — аутосом- 
но-доминантный. Клинические проявления: частичная или пол
ная аплазия ключиц, брахицефалия, гипоплазия средней части 
лица, задержка психомоторного развития.

Дисплазия гнпогндротнческая эктодермальная. Тип наследо
вания — рецессивный, связанный с Х-хромосомой. Клинические 
проявления: недостаточное потоотделение, гипоплазия волос и 
зубов, умственная отсталость.

Днхондроплазня. Тип наследования — аутосомно-рецессив
ный. Клинические проявления: череп ладьевидной формы, макро- 
сомия, макроглоссия, полисиндактилия, лицевые аномалии, умст
венная отсталость.

Ихтнозоформная эрнтродермия. Тип наследования — аутосом
но-рецессивный. Клинические проявления: задержка роста, 
аномалии роста волос, умственная отсталость, кожные измене
ния.



Карликовость с «птичьей головой». Тип наследования — ауто- 
сомно-рецесспвный. Клинические проявления: микроцефалия, 
укороченное туловище, узкое лпцо с маленьким подбородком, 
клювовидный нос, выпуклые глаза, скелетные п мочеполовые ано
малии, задержка психомоторного развития.

Криптофтальмоз. Тин наследования — аутосомно-рецессивный. 
Клинические проявления: кожей закрытый глаз, мочеполовые п 
скелетные аномалии, умственная отсталость.

Остеопетрозис (инфантильный). Тип наследования — аутосом- 
но-рецессивный. Клинические проявления: увеличенная плот
ность костей, гепатоспленомегалия, дегенеративный ретинит, 
умственная отсталость.

Пигментная ксеродерма. Тпп наследования — аутосомно-ре- 
цесспвный. Клинические проявления: микроцефалия, гипогона- 
дизм, изменепия кожи, задержка психомоторного развития.

Пикнодизостоз Марото — Лами. Тпп наследования — аутосом- 
но-рецессивный. Клинические проявления: остеопороз, короткие 
пальцевые фаланги, замедленное закрытие большого родничка, 
дисплазия ключиц, умственная отсталость.

Семейный блефарофимоз. Тпп наследования — аутосомно-до- 
мпнантный. Клинические проявления: узкие глазные щели, птоз, 
умственная отсталость.

Синдром Беквит-Видмана. Тпп наследования — аутосомно-ре- 
цесспвный или доминантный. Клинические проявления: грыжа, 
макроглоссия, впсцеромегалия, умственная отсталость.

Синдром Блоха — Сульцбергера. Тпп наследования — аутосом- 
но-рецесспвный. Клинические проявления: пигментация кожи, 
алопеция, невус, изменения зрения, возможны спастические па
резы и судороги, умственная отсталость.

Синдром Голденхара. Предположительный тпп наследова
ния — аутосомно-доминантный. Клинические проявления: конъ
юнктивальный лпподермоид, расщепление верхнего века, дефор
мация ушной раковины, гипоплазия скуловой кости, мпкрогнатпя, 
большой рот, умственная отсталость.

Синдром Гольтца. Тип наследования— доминантный, связан
ный с Х-хромосомой. Клинические проявления: врожденные де
фекты кожп, аномальные зубы, микроцефалия, аномалии глаз 
и скелета, умственная отсталость.

Синдром Де-Ланге. Тип наследования — аутосомно-рецесспв- 
ный. Клинические проявления: микроцефалия, выступающие бро
ви, синдактилия, мпкромелпя, гпрсутпзм, скелетные уродства, 
умственная отсталость.

Синдром Карпентера. Тип наследования — аутосомно-рецес
сивный.

Клинические проявления: акроцефалия, синдактилия, полп- 
спндактплия, умственная отсталость.

Синдром Кокейна. Тип наследования — аутосомно-рецессив
ный, Клинические проявления: микроцефалия, дегенерация сет



чатой оболочки глаз, атрофия зрительного нерва, прогрессирую
щие неврологические расстройства, умственная отсталость.

Синдром Маринеску — Шегрена. Тип наследования — ауто
сомно-рецессивный. Клинические проявления: микроцефалия, 
мозжечковые п пирамидные нарушения, катаракты, скелетные 
аномалии и умственная отсталость.

Синдром Марфана. Тин наследования — аутосомно-доминант- 
ный. Клинические проявления: арахнодактилия, подвывих хру
сталиков. расширение аорты, костные деформации, астеническое 
телосложение, возможна умеренная умственная отсталость.

Синдром Меккеля. Тип наследования — аутосомно-рецессив
ный. Клинические проявления: микроцефалия, энцефалоцеле, 
расщепление твердого нёба, полидактилия, поликпстоз почек, 
умственная отсталость.

Синдром Мнттенса. Предполагается аутосомно-рецессивный 
тип наследования. Клинические проявления: короткие руки, кон
трактуры сгибателей, спонтанный нистагм, умственная отсталость.

Синдром окулоцереброренальный (Jloy). Тип наследования — 
аутосомно-рецессивный. Клинические проявления: высокое нёбо, 
катаракты, крипторхизм, изменение почек, задержка психомотор
ного развития.

Синдром окулоцереброфациальный. Тип наследования — ауто
сомно-рецессивный. Клинические проявления: микроцефалия, ко
сой разрез глаз, мпкрокорнеа, атрофия зрительного нерва, мпк- 
рогнатпя, умственная отсталость.

Синдром орально-пальце-лицевой (тип I ) .  Тип наследова
ния — доминантный, связанный с Х-хромосомой. Клинические 
проявления: расщепление верхней губы, язычка, нёба, гипопла
зия носовых хрящей, аномалии пальцев, умственная отсталость.

Синдром орально-пальце-лицевой (тип I I ) .  Тип наследова
ния — аутосомно-рецессивный. Клинические проявления: те же 
и широкий, разделенный кончик носа, полисиндактплпя, умствен
ная отсталость.

Синдром псевдотрисомии-18. Тип наследования — аутосомно- 
рецессивный. Клинические проявления: удлиненная форма чере
па, выдающийся затылочный бугор, низко расположенные ушп, 
сгибательные деформации пальцев и коленных суставов, умствен
ная отсталость.

Синдром Равалкаба. Тип наследования — доминантный, свя
занный с Х-хромосомой. Клинические проявления: малый рост, 
микроцефалия, специфические черты лица, гппогенпталпзм, гипо
плазия кожп, скелетные деформации, умственная отсталость.

Синдром Ротмунда — Томсона. Тип наследования — аутосом
но-рецессивный. Клинические проявления: изменения кожп, во
лос, зубов и ногтей, микроцефалия, аномалии глаз и скелета, за
держка психомоторного развития.

Синдром Робертса. Тип наследования— аутосомно-рецессив
ный, Клинические проявления: тетрафокомелпя, расщепление



верхней губы и твердого нёба, микроцефалия, лицевые аномалии, 
гипертрофия гениталий, задержка психомоторного развития.

Синдром Рубинстайна — Тейби. Известны семейные случаи 
болезни. Клинические проявления: карликовость, гипоплазия 
ннжней челюсти, специфические черты лица, крнпторхнзм, умст
венная отсталость.

Синдром Секеля. Предполагается аутосомно-рецессивный тип 
наследования. Клинические проявления: карликовость, микроце
фалия, пороки развития глаз, костей рук и ног, пшогеннталнзм, 
умственная отсталость.

Синдром Сильвера. Тнп наследования — аутосомно-рецессив
ный. Клинические проявления: н и з к и й  рост, скелетные асиммет
рии, клинодактилпя мизинцев, «кофейные» пятна на коже, умст
венная отсталость.

Синдром Смита — Лемли — Опитца. Тип наследования — ауто
сомно-рецессивный. Клинические проявления: микроцефалия, ти
пичные черты лица с двусторонним птозом, генитальные анома
лии у мальчиков, синдактилия II и III  пальцев, задержка психо
моторного развития.

Синдром Тейби. Предполагается аутосомно-рецессивный тип 
наследования. Клинические проявления: низкий рост, тугоухость, 
гипертелоризм, расщепление мягкого нёба, скелетные аномалии.

Синдром Тригера — Коллинса. Тип наследования — аутосом- 
но-домпнантный. Клинические проявления: специфические череп- 
но-лнцевые деформации, включая антимонголоидный разрез глаз, 
гипоплазию скул, микрогнатию, колобому, дефекты ушной рако
вины, глухоту, умственную отсталость.

Синдром ухо-нёбо-пальцевой. Тип наследования — аутосомно- 
доминантный или рецессивный, связанный с Х-хромосомой. Кли
нические проявления: укороченное туловище, множественные 
аномалии, скелетные деформации, умственная отсталость.

Синдром Халлерманна — Штрайфа. Тип наследования — ауто- 
сомно-домннантный. Клинические проявления: карликовость, ча
стичная алопеция, низко расположенные уши, микрогнатня, микро- 
фтальмия, катаракты, зубные аномалии, умственная отсталость.

Синдром Гиппеля — Линдау. Известны семейные случаи и 
аутосомно-доминантный тип наследования. Клинические прояв
ления: гемапгиоматоз сетчатой оболочки глаза и мозжечка, умст
венная отсталость.

Синдром Хотцена. Тнп наследования — аутосомно-доминант
ный. Клинические проявления: широкий лоб, гипертелоризм, 
птоз, прогнатизм, синдактилия, умственная отсталость.

Синдром цереброгепаторенальиый. Тип наследования — ауто- 
сомно-рецессивный. Клинические проявления: высокий лоб, глаз
ные аномалии, глаукома, контрактуры сгибателей пальцев, умст
венная отсталость.

Синдром Эллиса — Ван-Кревельда. Тип наследования — ауто
сомно-рецессивный. Клинические проявления: хондродистрофия,



полидактилия, дисплазия волос, зубов и ногтей, умственная отста
лость.

Фокомелия в сочетании со сгибательными деформациями и 
лицевыми аномалиями. Тип наследования — аутосомно-рецессив- 
ный. Клинические проявления: микроцефалия, фокомелия, лице
вые аномалии, расщепление верхней губы и твердого нёба, умст
венная отсталость.

Эктромелня. Тпп наследования —аутосомно-рецесснвный. 
Клинические проявления: множественные аномалии позвонков, 
ихтиозоформная эрптродермпя, умственная отсталость.

Дисплазия эктодермальная. Тпп наследования — аутосомно- 
доминантный, аутосомно-рецессивный или связанный с Х-хромо- 
сомой. Клинические проявления: характерные черты лица и тело
сложения, умственная отсталость.

ЭНДОКРИННЫ Е ЗАБО ЛЕВАН И Я, СОПРОВОЖДАЮЩИЕСЯ  
ПОРАЖ ЕНИЕМ ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

Известна довольно большая группа эндокринных заболеваний, 
в основном нарушений функций щитовидной железы, при кото
рых вторично наступает задержка 
психомоторного развития. Приведем 
краткие сведения о некоторых из них.

Эндемический гнпотиреоидизм 
обусловлен дефицитом йода у жен
щин во время беременности. У де
тей отмечаются увеличение щито
видной железы, нарушение процес
сов оссификации, характерные гру
бые черты лица, макроглоссия, су
хая кожа и задержка психомоторно
го развития (рис. 5).

Семейный гнпотиреоидизм
(тип I ):  обусловлен дефектом транс

порта йода. Тип наследования — 
аутосомно-рецессивный. Клиниче
ские проявления: зоб и задержка 
психомоторного развития.

Семейный гнпотиреоидизм
(тип II )  обусловлен дефицитом 
йодидпероксидазы. Тип наследова
ния — аутосомно-рецессивный. Кли- Рис. 5. Ребенок с эндемиче- 
нические проявления: задержка пси- ским гипотиреоидизмом 
хомоторного развития, карликовость, 
зоб.

Семейный гнпотиреоидизм (тип I I I )  обусловлен дефектом 
йодтирозина. Тип наследования — аутосомно-рецесснвный. Клп- 
цнческие проявления: зоб, задержка психомоторного развития. В
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крови и моче обнаруживается высокое содержание моно- н днйод- 
тирознна, в тканях — недостаток йодтирознна в щитовидной же
лезе.

Семейный гнпотпреопдпзм (тин IV) обусловлен недостатком 
йодтирознна. Тип наследования — аутосомно-рецессивный. Кли
нические проявления: зоб, задержка психомоторного развития, в 
моче и крови повышено содержание моно- и дийодтирозина.

Семейный гнпотнреонднзм (тип V) обусловлен дефектом син
теза тиреоглобулпна. Клинические проявления: зоб, задержка 
психомоторного развития.

Нефрогенный несахарный диабет обусловлен недостаточ
ностью почечных канальцев. Тип наследования — рецессивный, 
связанный с Х-хромосомой. Клинические проявления: полидип
сия, полиурня, дегидратация, задержка психомоторного развития.

Псевдогнпопаратнреонднзм. Тип наследования — аутосомно- 
доминантпый. Клинические проявления: карликовость, характер
ные черты лица, усиленная кальцификация, катаракты, тетания, 
судороги, задержка психомоторного развития. Гнпокальцнурия, 
гипокальциемия, гиперфосфатемия.

ВНУТРИУТРОБНЫ Е П О ВРЕЖ ДЕНИЯ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ
У ДЕТЕЙ (ЭМБРИО-, ФЕТОПАТИИ)

Достижения биологии и медицины в последние годы позво
лили заново пересмотреть вопросы этиологии и патогенеза мно
гих врожденных заболеваний нервной системы. Клинические на
блюдения и эксперименты на животных дали основание утверж
дать, что организм развивающегося плода и организм матери свя
заны очень тесными узами.

Многие заболевания беременной женщины, а также различ
ные факторы окружающей ее среды могут изменять нормальный 
ход эмбриогенеза, приводя к нарушениям развития органов п си
стем плода.

Вредно действующие на беременность факторы могут приве
сти к самопроизвольному аборту, внутриутробной гибели эмбри
она или плода, к преждевременному рождению, а также к рожде
нию детей с пороками развития. Ниже приводится классифика
ция этих факторов.

В настоящее время известно огромное число агентов, оказы
вающих вредное воздействие на половые клетки родителей на 
стадиях, предшествующих зачатию, па течение беременности, 
эмбрио- и фетогенез.

Классификация факторов, оказывающих вредное влияние 
на эмбрион и плод

Ф и з и ч е с к и е  ф а к т о р ы :
механические: травма, изменение внутриматочного давления, много

плодие, миома матки, маточные сокращения, многоводно и маловодие, 
внематочная имплантация, давление близлежащих органов;



термические: тепловом шок, гипотермия;
лучевые: ультрафиолетовое, рентгеновское, радиоактивное, космиче

ское облучение.
Х и м и ч е с к и е  ф а к т о р  ы:
гипоксия;
недостаток пода;
влияние медикаментов, ядов н пр.;
Б и о л о г и ч е с к и е  ф а к т о р ы :  
недостаток или избыток витаминов; 
недостаток или избыток гормонов; 
инфекции и интоксикации;
антигены: Rh-антитела, групповая несовместимость крови; 
недостаток или избыток питания;
возрастные: связанные с количеством родов и абортов, аномалий пла

центы, изменения гормонального профиля, общего состояния, перенесен
ными болезнями;

стрессовые воздействия.

В пренатальном периоде развития повреждающие факторы 
могут оказывать вредное воздействие как на генетический аппа
рат зародышевых клеток, так и на разные стадии развития эмбри
она и плода.

Бурное развитие производительных сил в мире во второй по
ловине XX в. характеризуется стремительным ростом промыш
ленности, созданием многих тысяч новых химических соедине
ний, широким использованием ядерной энергии. В связи с этим 
в окружающую среду поступает значительное количество отхо
дов, содержащих вещества, часть из которых может оказаться те- 
ратогенами.

Выраженность вредного влияния патологического агента за
висит прежде всего от того, на какой период эмбрионального раз
вития приходится его действие. Высокочувствительными к дей
ствию повреждающих факторов являются перпод имплантации 
оплодотворенного яйца и период плацентации. Однако следует 
иметь в виду, что, помимо этого, каждый орган растущего эмбри
она в процессе внутриутробной жизни имеет свои критические 
стадии развития, когда ткань органов чрезвычайно чувствительна 
к повреждающим воздействиям. Зародыш особенно раним на ран
них этапах формирования (1—2-го месяца утробного существова
ния), когда идет органогенез и бурная дифференцнровка тканей 
п органов. Значение фактора времени убедительно иллюстриру
ется теми экспериментальными исследованиями па животных, 
при которых воздействие на определенные периоды эмбриогенеза 
позволяет получать однотипные пороки развития плода. В зави
симости от времени воздействия различают 4 группы поврежде
ний:

г а м е т о п а т и и  — повреждение зародышевых клеток у роди
телей на стадии, предшествующей зачатию;

б л а с т о п а т и н  — повреждения, возникающие в периоде 
бластогенеза, т. е. на ранней стадии дифференциации оплодотво
ренного яйца (первые 3 нед после оплодотворения);



э м б р и о п а т и и  — повреждения во время органогенеза (с 
конца 3-й недели до конца 4-го месяца беременности). Встреча
ются особенно часто, клинически проявляются в виде различных 
пороков развития ЦНС, скелета, сердечно-сосудистой системы и 
др.;

ф е т о п а т и и  — повреждения во время развития плода (с 5-го 
месяца беременности) на фазе морфологического и функциональ
ного созревания органов и систем будущего ребенка.

Выраженность происшедших нарушений у эмбриона и плода 
зависит не только от времени воздействия, но и от силы и приро
ды вредного фактора. Особенно раним головной мозг плода и но
ворожденного ребенка. Дефекты его развития обнаруживаются в 
60—80%. Причем нередко врожденные пороки развития мозга 
или его недоразвитие могут быть единственным проявлением на
рушений процесса эмбриогенеза. В других случаях повреждения 
мозга могут сочетаться с врожденными аномалиями сердечно-со
судистой, костно-мышечной и других систем.

Обращает на себя внимание тот факт, что у детей могут воз
никать одни и те же пороки развития мозга, хотя патологические 
агенты, нарушившие процесс эмбриогенеза, были разные, т. е. 
большинство известпых вредных факторов не обладает специфи
ческим воздействием на нервную систему плода. Только немногие 
заболевания матери вызывают более или менее специфические 
изменения мозга и других органов у детей (резус-несовмести
мость крови матери и плода, токсоплазмоз, краснуха и т. д.).

Отсутствие специфического влияния на мозг эмбриона и плода 
может свидетельствовать о том, что патогенетический механизм 
действия многих вредных факторов является общим — гипоксия 
или аноксия, к которым растущий мозг чрезвычайно чувствите
лен. Недостаточность кислорода в процессе дифференцпровки 
нервной ткани может приводить к нарушениям метаболизма, ги
бели нервных клеток, неправильному развитию мозговых сосудов 
и различных областей и структур мозга, к формированию пороков 
развития. Кроме того, гипоксия и аноксия увеличивают сосуди
стую проницаемость и хрупкость мозговых сосудов, нарушают 
мозговое кровообращение, ведут к венозному застою и кровоизли
яниям в мозг.

Однако было бы неправильным утверждать, что для развиваю
щегося эмбриона и плода безразлична природа повреждающего 
агента. Многие вредные факторы, наряду с неспецифпческим вли
янием на мозг плода, обладают также выраженным специфиче
ским воздействием на формирование пороков развития других 
внутренних органов. При этом выявлена определенная зависи
мость формирования органов у плода от состояния аналогичных 
органов у матери. Например, у новорожденных, матери которых 
больны железодефицитпой анемией, на первый план, помимо не
специфических изменений нервной системы, выступают гемато
логические изменения такого же характера, как и у матери. Спе-



цнфическое влияние па плод и ребенка можпо обнаружить и при 
таких заболеваниях матери, как сахарный диабет, гнпо- и гипер- 
тпреоз, болезни сердца, печени и пр.

Таким образом, вредные факторы, действующие во время бе
ременности, обладают как неспецифическим, так и специфиче
ским воздействием на плод и ребенка. Признание специфичности 
действия повреждающих агентов и изучение ее вооружает прак
тическое здравоохранение конкретными в каждом отдельном слу
чае мерами профилактики.

У детей, испытавших в процессе внутриутробного развития 
действие тех или иных вредных факторов, изменения со стороны 
нервной системы обнаруживаются в периоде новорожденности в 
70—80 %. Эти изменения носят нестойкий характер. Наиболее 
выражены они в течение первых 4—5 дней, затем степень их вы
раженности уменьшается, и они исчезают вовсе. Эти преходящие 
расстройства проявляются в виде общей вялости, малоподвижно
сти, гипорефлексии, мышечной гипотонии или отсутствии физио
логических рефлексов, повторных приступов цианоза или, наобо
рот, возбудимости и беспокойства. Только в 20—30 % (из 70— 
80 °/о) изменения со стороны нервной системы у детей имеют бо
лее стойкий характер и не исчезают по мере роста ребенка, а да
же усиливаются. Часть этих изменений обусловлена нарушения
ми внутриутробного развития, а другая часть — травматическими 
и гипоксическими повреждениями мозга во время родов. В ряде 
случаев церебральные повреждения новорожденного носят сме
шанный характер.

В медицинской практике особенно часто врач сталкивается с 
проявлениями эмбриопатии, при которых в 60—80 % в патологи
ческий процесс вовлекается нервная система. При этом обычно 
имеется сочетание врожденных аномалий головного и спинного 
мозга с пороками развития сердечно-сосудистой, костио-мышеч- 
ной и других систем.

Среди основных причин, вызывающих нарушение внутриут
робного развития эмбриона и плода, следует выделить: перина
тальные инфекцпн, обменные нарушения, фармакологические 
и радиоактивные воздействия.

Перинатальные инфекции (инфекционные эмбрпо- и фетопа- 
тии). Инфекционные повреждения эмбриона и плода часто явля
ются причиной заболеваемости и смертности новорожденных и 
детей раннего возраста. В основном это касается ряда инфекций, 
последствия воздействия которых получили в литературе назва
ние ТогсЬ-синдрома (toxsoplasmosis, rubella, cytomegalia, herpes).

Согласно современным представлениям, внутриутробное ин
фицирование вирусом краснухи и цитомегалии, а также токсо- 
плазмозом в практике встречается чаще, чем принято считать 
[Kurent, Sever, 19751.

Stern, Tucker (1973) при обследовании умственно отсталых 
детей, находящихся в домашних условиях, смогли установить,



что краснуха и токсоплазмоз вместе являются причиной умствен
ной отсталости приблизительно у 2—3 % детей-олигофренов. Что 
же касается цнтомегалии, то эта инфекция в 10 % приводит к ми
кроцефалии и умственной отсталости.

Сроки наибольшей чувствительности эмбриона и плода к дей
ствию инфекционных агентов представлены в табл. 3.

Т а б л и ц а  3
Сроки возникновения инфекционных эмбрпопатий

Инфекционные возбудители

В прус Бактерии Простейшие

Действие возможно преи Действие возможно преимущественно
мущественно на 1 — 3-м ме вторую н третью часть беременности
сяцах беременности
Краснуха Сифилис Малярия
Грипп (вирус А) Тиф Токсоплазмоз
Корь Дизентерия Торулез
Ветряная оспа Холера
Оспа натуральная Сибирская язва
Полиомиелит Болезнь Ванга
Гепатит Сыпной тиф
Инфекционный паротит Рожистое воспаленпе
Цитомегалпя Туберкулез

Лнстсриоз
Скарлатина

ПОРАЖЕНИЕ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ 
ПРИ ВРОЖДЕННОМ ТОКСОПЛАЗМОЗЕ

Заражение эмбриона или плода происходит трансплацентарно. 
Материнская часть плаценты нередко претерпевает значительные 
морфологические изменения (тромбы, некрозы и др.). Иногда в 
плаценте обнаруживаются паразиты и она, таким образом, сама 
становится источником заражения плода. Размножение попавших 
в организм плода паразитов происходит в основном в клетках ре- 
тикулоэндотелиальной системы, в нервной ткани и в органах 
зрения. Избирательное поражение сосудистой сети ведет к разви
тию дегенеративных и пролиферативных изменений в органах 
плода.

Преимущественная локализация возбудителя toxoplasma Gon
dii в головном мозге.

Инфицирование беременных токсоплазмой встречается с ча
стотой 4 —6 на 1000. Врожденный токсоплазмоз у новорожденных 
отмечается у 1 из 1000, и только небольшая часть случаев носит 
тяжелый характер.

Клиническая картина: хориоретннит, гидроцефалия, микро- 
фтальмия, кальцификаты в ткани головного мозга. При инфици



ровании плода в III триместре беременности новорожденный мо
жет иметь все симптомы острого заболевания: лихорадка, стону
щее дыхание, увеличение печени и селезенки, желтуха, сыпь, циа
ноз кожи, отеки. В тех случаях, когда инфицнрованне и острый 
период заболевания токсоплазмозом протекают на ранних этапах 
внутриутробного развития, ребенок родится с явлениями меинн- 
гоэнцефалнта или энцефаломиелита (рвота, частое срыгиванне, 
беспокойство и вялость, сонливость, судороги, ригидность мышц 
затылка, гиперрефлексия с последующей гипорефлексией и др.). 
В том случае, если острый период заболевания и энцефалит начи
наются и заканчиваются внутриутробно, ребенок родится в хро
нической стадии заболевания токсоплазмозом (симптомы внут
ренней гидроцефалии с микроцефалией или без иее, хориоретинит 
и др.).

Диагноз. Принимают во внимание эпидемиологический (про
фессия, местожительство, контакт с домашними животными) и 
акушерский (самопроизвольные выкидыши, мертворождения, не
доношенность) анамнезы. При осмотре глаз ребенка отмечают по
мутнение стекловидного тела, иридоциклит, хориоретинит. При 
исследовании периферической крови: эозинофилия (26—47 % ), 
лейкопения или лейкоцитоз (35-109—66-109/л), прогрессирую
щая анемия и эритробластоз. Большое значение придается лабо
раторным методам: реакция связывания комплемента, внутри- 
кожная проба (у новорожденных ответ отрицательный). Паразиты 
могут быть обнаружены и в спинномозговой жидкости. Необ
ходим дифференциальный диагноз с родовой травмой, цитомега- 
лией, менингитом, гемолитической болезнью, пупочным сепсисом 
п атрезией желчных путей. На вскрытии в мозге новорожденных 
обнаруживают грубые деструктивные изменения нервной тканп, 
множественные участки некроза и размягчения. В очагах некроза 
находят погибшие клетки, резкую гиперплазию и гипертрофию 
глиозных элементов, кальцификаты. В местах размягчения мозго
вой ткани определяют инфильтрацию макрофагами, клеточными 
элементами лимфоидно-полибластического типа, сращение мягких 
мозговых оболочек.

Профилактика сводится к массовым обследованиям населения 
на токсоплазмоз, обследованию беременных и их лечению.

Лечение новорожденных проводят хлоридином, сульфадиме
зином или тетрациклином. Хлоридин назначают из расчета 0,5— 
1 мг на 1 кг массы тела в сутки. Дозировка сульфадимезина — 
0,2 г на 1 кг массы; продолжительность лечения — 7 дней. В ста
ционаре такое комбинированное лечение проводят 3 курсами, с 
перерывами в 1,5—2 нед. При врожденных формах используют 
только симптоматическое лечение.

Прогноз. Тяжелые формы заболевания встречаются только 
при инфицировании на I или II триместре беременности и при
водят к умственной и физической отсталости, микроцефалии или 
же гидроцефалии, судорогам и снижению зрения.



ПОРАЖЕНИЕ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ
ПРИ ВНУТРИУТРОБНОМ ИНФИЦИРОВАНИИ ВИРУСОМ КРАСНУХИ

Нарушение внутриутробного развития эмбриона возникает 
при заболевании беременных краснухой, а также при инфициро
вании женщин до беременности (носительство вируса). Вирус к 
эмбриону проникает трансплацентарно. Наиболее опасным для 
эмбриона является заболевание беременной в I триместре, когда 
создаются оптимальные условия для размножения вируса и про
исходят интенсивные органообразовательные процессы у заро
дыша. В случае заболевания беременной краснухой в I триместре 
вероятность появления уродств у новорожденного в 2,5 раза выше, 
чем при заболевании в более поздние сроки.

После эпидемической вспышки краснухи в США в 1963— 
1964 гг. у 20 000 новорожденных детей отмечались одна или более 
стигм врожденной краснухи [Cooper, Krugman, 1966].

Клиническая картина: внутриутробная гипотрофия, гепато- и 
спленомегалия, врожденные пороки сердца и почек, врожденные 
катаракты, микроцефалия, тромбоцитопеническая пурпура, мио
кардит, костные аномалии, краснушная энцефалопатия — выбу
хание и напряжение большого родничка, мышечная гипертония 
вплоть до опистотонуса, судороги, иногда беспокойство или сон
ливость.

Диагноз: принимается во внимание эпидемиологический анам
нез, определение вируса в тканях плаценты, околоплодной жидко
сти или в содержимом носоглотки, кишечника и в моче у ново
рожденных. В спинномозговой жидкости обнаруживается повы
шение цитоза и общего белка.

Патоморфология. Смертность новорожденных достигает 30 %. 
На секции обнаруживают пороки развития внутренних органов. 
Нередко находят микро- или гидроцефалию, отсутствие мозоли
стого тела. Наряду с этим возможны явления лептоменингита и 
васкулита.

Профилактика: мероприятия по предупреждению инфициро
вания вирусом краснухи беременных женщин.

Лечение: симптоматическое.
Прогноз: при грубых аномалиях развития нередко рано насту

пает летальный исход. У детей, оставшихся в живых, в 40 % от
мечаются умственная отсталость, микроцефалия и глухота.

ПОРАЖЕНИЕ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ 
ПРИ ВРОЖДЕННОЙ ЦИТОМЕГАЛИИ

Согласно современным данным, инфицироваине беременных 
женщин вирусом цитомегалии встречается довольно часто. При 
этом вирус может определяться у беременных как в кровп, так и 
в цервикальных выделениях. Классический снндром цитомегалии 
у новорожденных встречается с частотой 1: 3000. Инфицирование



эмбриона или плода наступает трансплацентарным путем и спо
собствует недонашиванию и возникновению врожденных пороков 
развития сердца, мозга, костной системы и других органов.

Клиническая картина врожденной цитомегалии. При генера
лизованном поражении страдают слюнные железы, мозг, печень, 
почки, легкие, поджелудочная железа. Обнаруживаемые клини
ческие изменения не являются специфическими и могут быть 
схожи с такими, которые отмечаются при гемолитической болез
ни новорожденных, пневмонии, сепсисе и др.

Наиболее ранним (1—2-й день) симптомом болезни является 
желтуха, сопровождающаяся нередко множественными геморра
гиями, гепатоспленомегалией, тромбоцитопенией. Параллельно с 
этим появляются респираторные (пневмония) и диспепсические 
расстройства. В остром периоде болезни могут иметь место и не
врологические изменения в виде адинамии, беспокойства, ригид
ности мышц затылка, парезов, параличей, эпилептиформных су
дорог и пр. Когда заболевание протекает в виде пневмонии, в 
клинической картине основными симптомами являются лихорад
ка, цианоз и судороги.

Диагноз. Прижизненная диагностика этого заболевания край
не трудна. В большинстве случаев диагноз ставится после пато
морфологического исследования. Для прижизненной диагностики 
могут пметь значение: цитологическое исследование осадка мочи, 
спинномозговой жидкости, слюны (обнаружение цитологических 
элементов в секрете слюнных желез); обнаружение при рентгено
графии черепа внутримозговых очагов обызвествления около же
лудочков мозга. При диагностике цитомегалии следует придавать 
значение и анамнестическим данпым (неблагоприятное течение 
беременности у матери, недонашиваемость, врожденные уродства 
у детей, затяжная желтуха у новорожденных и пр.).

Дифференциальный диагноз следует проводить с гемолитиче
ской болезнью новорожденных, поражениями легких различной 
природы, с врожденным сифилисом, токсоплазмозом, сепсисом 
новорожденных и нарушениями свертывающей системы крови. 
При этом учитывается, что цитомегалия дает более яркие гемор
рагические явления и более выраженную тромбопитопению, чем 
фетальный эритробластоз. Кроме того, при цитомегалии анемия 
бывает умеренной, а реакция Кумбса обычно отрицательна. Не
обходимо также принимать во внимание наличие резус-конфлик
та или групповой несовместимости крови матери и плода.

Патоморфология. Основным морфологическим признаком ци
томегалии является обнаружение гигантских клеток в различных 
органах и тканях, чаще в эпителии железистых органов, в почках 
и легких.

Церебральная форма цитомегалии встречается приблизительно 
в 10%.  В патогенезе мозговых повреждений ведущая роль при
надлежит изменению сосудов, коагуляционному некрозу мозговой 
ткани и последующему его обызвествлению. Особенно часто эти



повреждения локализуются в перивентрикулярноп области и в 
коре полушарий головного мозга. Отмеченные изменения нередко 
сочетаются с пороками развития мозга: гидроцефалией, микро- 
гирией и порэнцефалией.

Профилактика. Предупреждение инфицирования беременных 
женщин вирусом цитомегалии крайне затруднительно. Нередко 
инфицирование протекает бессимптомно или субклинически. Л е
чение беременных женщин сводится к назначению антибиотиков 
и витаминов.

Лечение детей, инфицированных вирусом цитомегалии, явля
ется неспецифическим и включает назначение гамма-глобулина, 
антибиотиков и витаминов.

Прогноз при генерализованной форме цитомегалии неблаго
приятный — новорожденные погибают в первые дни жизни с яв
лениями выраженного цирроза печени.

ПОРАЖЕНИЕ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ
ПРИ ВНУТРИУТРОБНОМ ИНФИЦИРОВАНИИ ГЕРПЕС-ВИРУСОМ

Инфицирование эмбриона или же плода в большинстве слу
чаев происходит вирусом II типа. Инфекция у новорожденных 
носит генерализованный характер и имеет картину острого некро
тического энцефалита. При этом отмечаются повышенная сверты
ваемость крови, желтуха, анемия, петехиальные кровоизлияния, 
гепатоспленомегалия, развитие язв в кишечнике, миокардит и др. 
У выживших детей обнаруживаются умственная отсталость, ми
кроцефалия, внутримозговые кальцификаты, судороги.

ПОРАЖЕНИЕ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ 
ПРИ ВРОЖДЕННОМ ЛИСТЕРИОЗЕ

При заболевании беременной женщины листериозом возможно 
инфицирование эмбриона и плода, нарушение нормального хода 
эмбриогенеза. Возбудителем являются листерии — подвижные 
грамположительные палочки. Источники заражения — грызуны, 
птицы и домашние животные. Инфицирование чаще всего проис
ходит воздушно-капельным путем. Особенно восприимчивы к 
листериозу беременные женщины.

Листериоз у беременных часто может протекать бессимптомно. 
В ряде случаев у заболевших он проявляется в виде цистита, пие
лита или заболевания, напоминающего грипп. При заражении ли
стериозом наступают характерные изменения крови — моноцитоз. 
Беременность у заболевшей женщины может закончиться позд
ним выкидышем, преждевременными родами на 6—7-м месяце. 
У нелеченных или недостаточно леченных женщин внутриутроб
ная гибель плода может достигать 70 %. Заражение плода проис
ходит трансплацентарным путем или же оральным при заглаты
вании инфицированных околоплодных вод.



Клиническая картина. При врожденном листериозе у детей 
обнаруживаются заболевания органов дыхания и реже пораже
ния нервной системы. У большинства новорожденных имеется со
четание внутриутробной дистрофии с сепсисом. Ранние симптомы 
заболевания (первые 4 дня) характеризуются приступами апноэ, 
лихорадкой, септицемией, мешшгизмом. В случаях более поздне
го появления симптомов (после 7-го дня) в клинической картине 
преобладают менингеальные явления. Симптомы, наблюдаемые в 
первые днн жизни, часто имитируют картину внутричерепной ро
довой травмы. Однако при листериозе у новорожденных харак
терно появление на туловище, пояснице и конечностях уже в пер
вые часы после рождения розеолезной или папулезной сыпи, на 
слизистых оболочках рта и зева также можно обнаружить появ
ление серовато-белого цвета грануляций.

При анализе крови часто отмечаются лейкоцитоз со сдвигом 
влево и реже моноцитоз.

Диагноз. Имеют значение анамнез с регистрацией гриппопо
добных заболеваний, выяснение контактов с больными листерио- 
зом, наличие в акушерском анамнезе поздних выкидышей и ро
ждение недоношенных детей, «грязных» околоплодных вод.

При диагностике листериоза у беременных женщин могут 
быть использованы: реакция связывания комплемента и реакция 
агглютинации с листериозным антигеном, бактериологическое и 
патоморфологическое исследование органов погибших плодов и 
плацент. При серологическом исследовании принимаются во вни
мание только высокие и нарастающие в процессе беременности 
титры антител (1:3200). Листерии могут быть обнаружены в тка
нях плаценты и в околоплодных водах.

При диагностике врожденного листериоза у новорожденных 
учитывают особенности клинической картины, основное значение 
имеет бактериологическое исследование слизи из зева и носа, а 
также первых порций мекония. Листерии могут быть обнаружены 
и в спинномозговой жидкости. Для клинического диагноза очень 
важно выявление у новорожденных кожных гранулем, которые 
располагаются чаще в коже бедер, конъюнктивах, на губах и сли
зистых оболочках рта. При рентгенологическом исследовании об
наруживают кальцификаты в мозге, увеличение родничков и рас
ширение швов черепного свода.

Дифференциальный диагноз у новорожденных проводят с 
синдромом дыхательных расстройств, сепсисом и родовыми вну
тричерепными кровоизлияниями.

Патоморфология. Врожденный листериоз трактуется как сеп
тический гранулематоз, при котором во многих внутренних орга
нах образуются гранулемы. Очаговые изменения в тканях в виде 
узелков находят чаще всего в печени и селезенке, реже они лока
лизуются в головном и спинном мозге. При этом они могут быть 
множественными и в разных областях мозга (серое и белое веще
ство, оболочки, эпендима и др.), главным образом в затылочных



областях по ходу ламбдовидного шва. В мягкой мозговой оболоч
ке гистологически выявляются не только гранулемы, но и обшир
ные участки некроза с диффузными лнмфогистиоцитарными ин
фильтратами.

Профилактика. Предупреждение заболевания листериозом 
прежде всего связано с проведением мер по ликвидации этого за
болевания у животных. Необходимо серологическое и бактерио
логическое исследование беременных в местностях, неблагополуч
ных по заболеваемости листериозом (женщины, работающие в 
сельском хозяйстве), и в случаях, подозрительных на листериоз. 
Ранняя диагностика листериоза у беременных позволяет своевре
менно проводить антибактериальное лечение (тетрациклин, био
мицин, ауромнканн, окситетрациклин, сульфаниламиды), состоя
щее из 3 —4 курсов.

В сельских местностях рекомендуется систематическое обсле
дование мекония у новорожденных.

Лечение новорожденных с врожденным листериозом проводят 
антибиотиками и сульфаниламидами.

Прогноз врожденного листериоза неблагоприятный, летальный 
исход часто наступает на 4 —8-й день жизни. У оставшихся в жи
вых детей отмечают задержку психомоторного развития и судо
рожные состояния.

ПОРАЖЕНИЕ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ 
ПРИ ВРОЖДЕННОМ СИФИЛИСЕ

Врожденный сифилис возникает при трансплацентарной пере
даче бледной спирохеты. В тканях плода появляются сифиломы, 
а в печени — явления диффузного гепатита. Возможна внутри
утробная гибель плода или же его преждевременное рождение.

Клиническая картина. Клинические проявления врожденного 
сифилиса чрезвычайно разнообразны. Обнаруживаются поврежде
ния слизистых оболочек глаз и рта кожи (сифилитический пем
фигус), костной ткани (сифилитический остеохондрпт, остеомие
лит, периостит). Особенно тяжело страдает нервная система. Уже 
в периоде новорожденности у детей отмечаются повышенная пси
хомоторная возбудимость, нарушение сна, беспричинный крик, 
тремор конечностей и подбородка, судорожный синдром. Нередко 
обнаруживаются симптомы внутричерепной гипертензии. В 40— 
50 % в патологический процесс вовлекаются мозговые оболочки, 
что способствует возникновению серозного менингита.

Спинномозговая жидкость ксантохромна, отмечаются умерен
ный цитоз и положительные серологические реакции.

Диагноз основывается на серологических реакциях у матери 
и ребенка на сифилис.

Профилактика. Обследование беременных на сифилис и лече
ние больных женщин; новорожденным, матери которых лечились 
от сифилиса, проводят курсовое лечение пенициллином.



Последствия внутриутробного инфицирования (по Ledger, 1977)

Инфекционные заболевания

Последствия внутриутробного 
инфицирования
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Недоношенность и (или) внутри + + +
утробная задержка развития

Общая вялость и плохое сосание у + + + +
новорожденного

Повышенная внутрисосудистая — — —
свертываемость крови

Изменения ретнкулоэндотелналь- 
ной системы:

гепатоспленомегалия + + + +
кальцификаты в печени + — + +
желтуха + + + 1
гемолитическая или иная анемия + + +
петехиальные кровоизлияния + + +

Изменения слизистых оболочек или — — — -t-
наличие язв

Изменения в легких:
пневмония + + +

Изменения сердца:
миокардит + + +
врожденные аномалии — + +

Костные нарушения + + + —

Изменения ЦНС:
энцефалит + + + +
микроцефалия + + +
гидроцефалия + + +
внутричерепные кальцификаты + + + -i-
задержка психомоторного раз + + +
вития
потеря слуха + + + —

Изменения глаз:
хориоретинит + + +
пигментный ретинит — ■ — —
кератоконъюнктивит — — — +
катаракты — + — +
глаукома — -1

Изменение остроты зрения + + +
Иммунологические нарушения + +



Лечение пенициллином, суточные дозы 50 000 ЕД па 1 кг мас
сы, общая доза — 600 000 ЕД/кг массы, продолжительность лече
ния — 14 дней. Большое значение имеют хорошо организованный 
уход за новорожденным, исключение из питания материнского 
молока.

Прогноз. При врожденном сифилисе клиническая симптома
тика может обнаруживаться не только в первые недели и месяцы 
жизни, но н в последующие годы (синдром Аргайла Робертсона). 
В большинстве случаев врожденный сифилис приводит к умствен
ной отсталости, спастическим параличам и парезам, судорогам, 
снижению зрения и другим церебральным расстройствам.

Таким образом, приведенные нами сведения свидетельствуют 
о том, что в проблеме перинатальных инфекций большая роль 
отводится взаимодействию акушеров и неонатологов. Несмотря на 
наличие разных возбудителей, клиническое течение инфекций у 
беременных женщин может быть однотипным, малосимптомным 
или бессимптомным. Разграничение нх между собой становится 
возможным только с помощью специальных лабораторных иссле
дований. Кроме того, данные, приведенные в табл. 4, говорят о 
том, что клинические проявления перинатальных инфекций у но
ворожденных и в последующем у детей почти однозначны, и пра
ктически без использования соответствующих лабораторных ис
следований отграничить их друг от друга часто не представля
ется возможным. Обращает на себя внимание тот факт, что на 
первый план в клинической картине выступают изменения со 
стороны ЦНС: энцефалиты, микро- или гидроцефалия, задержка 
психомоторного развития, изменения зрения и слуха и др.

МЕТАБОЛИЧЕСКИЕ ЭМБРИО- И ФЕТОПАТИИ

К этой группе относят врожденные заболевания у детей, воз
никшие в результате нарушения обмена веществ у беременных 
женщин.

Диабетическая эмбриопатия

Диабетическая эмбриопатия — это комплекс расстройств у де
тей, возникающих в результате заболевания матери сахарным ди
абетом и предиабетом.

Этнология и патогенез «диабетической эмбрионатии» связаны 
с целым комплексом вредных воздействий на эмбрион и плод во 
внутриутробном периоде развития (токсемия, многоводие, нефро
патия, кетоацидоз, гипогликемия, коматозные состояния у бере
менных) .

«Преходящие расстройства» у новорожденных обусловлены 
незрелостью головного и спинного мозга, а также нарушениями 
метаболизма. Уже в первые часы после рождепия у детей имеют
ся значительные сдвиги углеводного обмена, проявляющиеся в



виде резких колебаний концентрации сахара крови: в течение 1 ч 
гипогликемия (до 1,11 ммоль/л) может внезапно сменяться ги
пергликемией (13,32— 13,87 ммоль/л). Параллельно с этим отме
чаются изменение водного и электролитного обмена, а также гор
мональные нарушения. Одной из причин большой потери жидко
сти у новорожденных считают избыточное выведение с мочой на
трия, калия, хлора. Снижение кальция сопровождается отеками, 
судорогами, «тетаннческимн состояниями» и расстройствами ды
хания.

Большая часть нарушений деятельности нервной системы, 
легких и сердца (аритмия, тахикардия, шумы, изменения ЭКГ) 
у этих детей связана с патологией электролитного обмена.

У большинства детей обнаруживаются также нарушения бел
кового и жирового обмена. Концентрация белка в сыворотке кро
ви у них может быть низкой, а отложения жира в подкожном 
жировом слое — повышенным.

У новорожденных детей наблюдаются изменения функции по
чек, печени, селезенки. Хотя печень обычно увеличена, функцио
нально она бывает незрелой, что проявляется высокой гипербили- 
рубинемией. У новорожденных обычно отмечают декомпенсиро- 
ванный респираторный и метаболический ацидоз, который быстро 
нарастает после рождения, особенно если ребенок родился в ас
фиксии (pH крови 7,16, дефицит оснований BE 14,7 ммоль на 1 л 
крови). Сниженная адаптация ребенка к условиям виеутробной 
жизни обусловлена не только преходящими расстройствами, но 
н более стойкими, органическими изменениями, накладывающими 
отпечаток и на дальнейшее развитие: в одних случаях — это вро
жденные дефекты нервной системы, в других — последствия пе
ренесенной асфиксии и внутричерепной родовой травмы.

Клиническая картина. Дети, рожденные женщинами с пре- 
диабетом или сахарным диабетом, обладают целым рядом харак
терных признаков: увеличенная масса и длина тела (вплоть до 
6,5 кг н до 60 см и более соответственно); признаки, свойствен
ные болезни Кушинга (избыточное отложение жира в подкожной 
клетчатке, лунообразное лицо, короткая шея, увеличенная окруж
ность плеч по сравнению с окружностью головы, общая отеч
ность); висцеромегалия (в том числе увеличение размеров серд
ца, печени, селезенки); большая первоначальная потеря массы 
тела за счет потери жидкости; усиленный гемолиз; повышенное 
содержание гемоглобина в крови.

Несмотря на увеличенную массу тела и рост при рождении, 
эти дети напоминают по своему поведению недоношенных («об
манчивая зрелость»).

Период новорожденности обычно протекает тяжело, что обус
ловлено комплексом расстройств со стороны органов дыхания (за
трудненное дыхание, вторичная асфиксия), сердечно-сосудистой 
деятельности (цианоз, тахикардия, преходящее «кошачье мур
лыканье»). Нередко эти кардиопульмональные нарушения



сочетаются с неврологическими изменениями. В первые сутки по
сле рождения преобладают парасимпатические влияния в форме 
снижения рефлексов, отсутствия двигательной активности, мы
шечной гипотонии и пр. В последующие 3—4 дня (до 5 сут) от
мечается симпатическое влияние в виде повышения рефлексов, 
усиления мышечного тонуса, двигательной активности (возбуж
дения), тремора, судорог и расширение зрачков. После 5-го дня 
состояние детей начинает улучшаться, наступает нормализация 
спонтанной двигательной активности и рефлексов, исчезают кар
диопульмональные изменения. Эти расстройства носят временный 
характер и продолжаются в основном 5—7 дней.

Однако у новорожденных детей наблюдаются не только функ
циональные, но и органические нарушения ЦНС: микро- и гид
роцефалия, менингоцеле, гиперкинезы и пр.

Патоморфологпя. На секции обычно обнаруживают ряд харак
терных изменений внутренних органов: гиперплазию панкреати
ческих островков (Лангерганса) с необычным соотношением кле
ток (1:5), эозинофильную инфильтрацию шарко-лейденовскими 
кристаллами, гипертрофию коры надпочечников, кардиомегалию, 
гиперплазию вилочковой и щитовидной желез, гипофиза и яични
ков, многочисленные очаги кроветворения в печени и селезенке, 
незрелость почечных гломерул. Масса головного мозга уменьше
на, имеются признаки его недоразвития, разнообразные пороки 
развития внутренних органов (кардиомегалия, дефект межжелу- 
дочковой перегородки, аринэпцефалия, отсутствие мозолистого 
тела и пр.). Наряду с этим обнаруживают субарахноидальные и 
внутримозговые кровоизлияния как следствие родовых поврежде
ний мозга.

Диагноз. Своевременный диагноз «диабетической эмбрпопа- 
тии» не труден, если заранее известно, что мать ребенка страдает 
сахарным диабетом. Наблюдаемые у новорожденных признаки 
настолько характерны, что должны всегда наводить на мысль о 
возможности предиабета или сахарного диабета у матери. Следует 
принимать во внимание анамнестические сведения: отягощенная 
наследственность по заболеванию сахарным диабетом в семье, 
неблагоприятный акушерский анамнез матери, рождение круп
ных детей, масса тела которых превышает 4000—4500 г, а рост 
50—55 см, наличие у матери диабетических жалоб — кожный зуд 
и зуд половых органов, дерматиты, не поддающиеся лечению, по
вышенная жажда, склонность к полноте или ожирению и др.

Лечение. В первые 5 —7 дней необходим индивидуальный 
уход за новорожденным, создание для него оптимальных условий 
окружающей среды (температура, влажность воздуха, оксигена- 
ция, покой и пр.). Лечение симптоматическое: сердечные средст
ва, увлажненный кислород. При нарушениях электролитного об
мена — пероральпое введение 5 % раствора хлорида кальция, 
0,45 % хлорида натрия. При гипогликемических состояниях (бы
стро наступающая слабость, расстройство кровообращения и ды-



хаиия, мышечные подергивания, доходящие иногда до выражен
ных судорог и др.) — внутривенные введения 10% раствора глю
козы. Принимая во внимание большую потерю воды, необходимо 
часто попть новорожденного 5 % раствором глюкозы. При обна
ружении патологического метаболического ацидоза рекомендуется 
введение щелочных растворов.

Прогноз. Последующее развитие детей в значительной степени 
зависит от своевременной диагностики предиабета и сахарпого 
диабета у матери, а также от систематического лечения женщин 
как до беременности, так и во время беременности.

Большая часть неврологических расстройств бывает обуслов
лена травмой мозга в процессе родов (слабость родовой деятель
ности, длительные роды, применение акушерских щипцов, круп
ный размер плода и пр.). В связи с этим в клинической картине 
у детей возможны умственная отсталость, микро- и гидроцефалия, 
судорожные припадки, функциональные нарушения нервной си
стемы. Однако при специализированном обслуживании беремен
ных женщин, страдающих сахарным диабетом, удается создать 
не только более благоприятные условия для внутриутробного раз
вития эмбриона и плода, но и усовершенствовать методы родо
вспоможения и тем самым резко снизить число неврологических 
расстройств у детей.

Эмбриопатия гипогликемическая

Заболевание возникает у новорожденных, матери которых во 
время беременности страдали гипогликемией или сахарным диа
бетом.

Клиническая картина. У новорожденных наступают цере
бральные повреждения, задержка физического и умственного раз
вития, мышечная гипертония, атаксия, хореоатетоз и судороги, 
в первые часы после родов — ослабленный сосательный рефлекс.

Диагноз. Принимают во внимание анамнестические данные: 
страдание матери сахарным диабетом, гипогликемнческие состоя
ния во время беременности. Лечение симптоматическое. Прогноз 
при тяжелых повреждениях ЦНС неблагоприятный.

Эмбриопатия лекарственная

Повреждения, возникающие в результате вредного воздейст
вия на эмбрион лекарственных веществ, применявшихся женщи
ной во время беременности. В табл. 5 приводится список лекар
ственных препаратов, обладающих тератогенным эффектом.

Наибольшим повреждающим эффектом на эмбрион обладают 
препараты, используемые женщинами как противозачаточные или 
абортивные средства. В случаях несостоявшегося аборта беремен
ность продолжается, но эмбрион, подвергшийся массивному вред
ному воздействию, в дальнейшем развивается неправильно.



Лекарственные средства, нарушающие процессы эмбриогенеза

Лекарственные средства Вызванные нарушения у плода

Антибиотики:
стрептомицин Глухота
тетрациклин Задержка роста костей
новобпоцнн Г нпербилирубинемпя
эритромицин Повреждение печенн

Гормоны:
прогестерон Маскулинизация
андрогены Ускоренный костный возраст
эстрогены То же

Прелобан
Уродства различных органов и сисКортизон

АКТГ тем, в том числе и мозга, изме
Дезоксикортикостерон нение эндокринных желез
Инсулин
Тиреоидин
Метил тиоурацил
Фолликулин
Гормоны гипофиза

Салицилаты (большие Повышенная кровоточивость
дозы)

Сульфаниламиды Ядерная желтуха, повреждения щп- 
товпдной железы

Резерпин Сонливость, вялость
Героин Смерть, судороги, тремор
Морфпн То же
Фенобарбитал Кровотечения
Аминоптернн Аномалии развития внутренних ор

Дикумарол
ганов, смерть плода

Смерть плода, кровоизлияния
Хлорамфеникол Смерть плода
Фурадантин Гемолиз
Аналоги витамина К Гипербилирубпнемия
Фенотиазин »
Мепробамат Задержка развития
Хлорквин Повреждение клетчатки пли смерть
Квинит Тромбоцитопения
Талидомид Фокомелия, глухота, смерть плода
Аптигистаминные пре Аномалии развития

параты
Гипогликемические сред Аномалии развития, ацидоз

ства
Хлоридин Пороки развития
Антагонисты фолпевой Пороки развития

кислоты



В ряде случаев прием беременной женщиной тех или ипых ле- 
карственпых средств может быть вынужденным — при наличии у 
нее таких заболеваний, как сахарный диабет, тиреотоксикоз, ту
беркулез, воспалительные заболевания, эпилепсия и пр. В таких 
случаях при оценке вредных воздействий применявшихся лечеб
ных препаратов (инсулин, метнлтиоурацил, тиреоидин, ПАСК, 
антибиотики, фенобарбитал, гормоны и пр.) следует иметь в виду 
н сами заболевания, послужившие причиной назначения тех или 
иных лекарств, причем каждый фармакологический агент облада
ет панбольшей повреждающей силой лишь в определенные пери
оды беременности. Некоторые препараты оказывают максимум 
повреждающего действия в период дробления япца, тогда как во 
время пмплантацпп чувствительность эмбрионов к этим агентам 
снижается.

СИМПТОМЫ ОТМЕНЫ НАРКОТИКОВ У НОВОРОЖДЕННЫХ ДЕТЕЙ

Наркотические препараты могут применяться у беременных 
женщин перед началом родовой деятельности, при проведении ке
сарева сечения п при других акушерских вмешательствах. У жен
щин, принимавших до или во время беременности различные нар
котические средства (морфий, героин и др.), дети могут иметь 
симптомы, связанные с отменой наркотических средств. У жен
щин первые симптомы отмены появляются обычно спустя 6 — 
24 ч после родов и проявляются в виде возбуждения, бессонницы, 
беспокойства и тремора. Продолжительность этих состоянии — 
не более 48 ч.

Клиническая картина. У новорожденных детей симптомы «от
мены наркотиков» могут симулировать поражение центральной 
нервной системы. Дети спустя 1—56 ч после рождения становят
ся крайне возбудимыми, двпгательно беспокойными, нередко воз
никают тремор конечностен, подергиванпя, цианоз п судороги. 
Такие состояния без применения соответствующего лечения мо
гут затягиваться на 3 —7 дней и в ряде случаев заканчиваться 
даже гибелью детей.

Лечение. Благоприятный эффект оказывают успокаивающие 
средства (барбитураты), препараты белладонны и транквилиза
торы.

Прогноз прп своевременной тераппи благоприятный.

ЭМБРИОПАТИЯ В РЕЗУЛЬТАТЕ ДЕЙСТВИЯ 
ПРОНИКАЮЩЕЙ РАДИАЦИИ

В последние годы эта проблема стала особенно актуальной, 
что прежде всего связывается с широким использованием радиа
ции в технике и медицине. Тем не менее следует иметь в виду, 
что организм человека подвергается облучению только при чрез
вычайных обстоятельствах (рентгенотерапия при новообразова-



пиях, рентгенодиагностика, иесоблюдепие правил техники безо
пасности при работе с радиоактивными веществами, при взрывах 
атомных бомб и т. п.).

Исследования показали, что эмбриональные ткани весьма чув
ствительны к действию проникающей радиации. Облучение бере
менных может приводить к гибели эмбриоиа, к возникновению 
уродств (эмбриопатии) и рождению ослабленных детей, умираю
щих в первые дни и недели жизни. Особенно опасны радиоактив
ные облучения на ранних стадиях беременности (1—2 мес), при 
которых эмбрион почти всегда повреждается. В последующие ме
сяцы беременности частота и тяжесть поражения плода несколько 
уменьшаются (64—2 3 % ) ,  но все же остаются значительными. 
Независимо от причины возникновения ионизирующего облуче
ния, оно обладает высоким тератогенным эффектом на растущий 
эмбрион. Обычно речь идет о грубых пороках развития нервной 
системы (гидроцефалия, микроцефалия, микрогирия, нодулярная 
эктопия, отсутствие мозолистого тела и др.). При гистологических 
исследованиях находят значительные изменения в церебральной 
коре, картина которых обычно укладывается в понятие прогрес
сивной кортикальной дегенерации. Дети, оставшиеся в живых, 
в последующем отстают в психомоторном развитии.

В этом отношении заслуживают внимания данные Murphy 
(1947), который проследил исход беременностей у 625 женщин, 
облученных до и после оплодотворения. 74 ребенка родились после 
внутриутробного облучения, из них 33 были болезненными, а 25 
имели врожденные аномалии, в частности у 17 детей диагности
рована микроцефалия. Возникновение микроцефалии было отме
чено у детей, матери которых лечились радиацией во время бере
менности по поводу цервикальной карциномы.

Dekaban (1968), анализируя результаты обследования 28 де
тей, испытавших внутриутробно действие проникающей радиа
ции, приводит перечень врожденных дефектов, среди которых 
упоминаются задержка роста и развития, микроцефалия, умст
венная отсталость, пигментная дегенерация сетчатки, катаракты, 
уродства гениталий и скелета.

Атомная бомбардировка Хиросимы и Нагасаки показала, на
сколько высок тератогенный эффект радиации на плод человека 
[Jamazaki, 1956, и др.]. Беременности у женщин, находившихся 
на расстоянии 1200 м от эпицентра, часто заканчивались рожде
нием нежизнеспособных детей или же детей с тяжелыми невроло
гическими расстройствами. Особенно тяжелы были последствия 
при действии радиации в ранние сроки беременности. Длительное 
наблюдение за детьми, испытавшими внутриутробно действие 
проникающей радиации, позволило установить, что в последую
щем у них в возрасте 20 лет и старше часто возникали судорож
ные состояния.

Клинические наблюдения особенно убедительны, если они 
подтверждаются данными эксперимента на животных.

да



Многочисленные экспериментальные исследования позволили 
уточнить значение дозы облучения, сроков воздействия на эмбри
он и плод, а также углубили представления о патогенезе радиа
ционных поражений мозга плода и новорожденного. В работах 
Hicks (1952) было убедительно показано, что при радиационном 
облучении на определенных этапах эмбриогенеза можно получать 
каждый раз однотипные аномалии мозга. Так, при облучении на 
9—10-й день внутриутробной жизни у плода регистрируются анэн
цефалия, аиофтальмия, дефекты развития переднего мозга, 
ствола мозга и др.

Исследования Е. Н. Космарской, 10. И. Барашнева (1960) 
свидетельствовали о том, что ежедневное облучение беременных 
животных рентгеновскими лучами в малых дозах (12 Р) не пре
пятствует течению беременности. Однако новорожденные часто 
оказываются слабыми, нежизнеспособными, их мозг бывает недо
развит (уменьшены масса и размеры, задержана дифференциров- 
ка четверохолмия и мозжечка). Непосредственным следствием 
облучения являются резкое угнетение процессов роста мозговых 
капилляров и уменьшение плотности сосудистой сети 
мозга.

ПОРОКИ РАЗВИ ТИ Я НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

Отклонения от нормального развития, имеющиеся уже у ново
рожденного ребенка, обозначают в литературе разными терми
нами: «пороки развития», «аномалии развития», «уродства». 
Употребление первых двух терминов вполне оправдано и соответ
ствует зарубежным понятиям: «Mipbildungen» (немецкое) и 
«malformations» (английское). В то же время термином «уродст
ва» не следует пользоваться, поскольку он чаще употребляется в 
быту и подразумевает тяжелый обезображивающий дефект.

Частота пороков развития колеблется в широких пределах в 
связи с тем, что учитывается разная их выраженность. Аномалии 
развития нервной системы занимают 2-е место (после пороков 
развития опорно-двигательного аппарата), составляя приблизи
тельно 1,5 на 1000 новорожденных.

Этиология пороков развития центральной нервной системы 
многообразна. В небольшой части случаев безусловна их строгая 
генетическая детерминированность, соответствующая аутосомно- 
рецессивному или сцепленному с полом наследованию [Маккыо- 
сик, 1967]. Большинство же аномалий развития обусловлено так 
называемой мультифакториальной наследственностью, т. е. взаи
модействием генетических и средовых факторов. При этом сле
дует учитывать, что чувствительность к действию тератогенных 
факторов связана с генотипом. Поэтому у представителей неко
торых народностей отдельные пороки развития могут возникать 
под влиянием внешнесредовых факторов чаще, чем у других. Так, 
в Северной Ирландии анэнцефалия, менингомиелоцеле встреча-



ются у коренного населения в 2—6 раз чаще, чем у других народ
ностей (ВОЗ, СТД № 438, 1970; ВОЗ, СТД № 497, 1973).

С другой стороны, в эксперименте на животных н в клиниче
ских условиях показана роль средовых факторов в происхожде
нии многих аномалий нервной системы — гипоксии, неполноцен
ного питания, эндокринных н инфекционных заболеваний матери 
(диабет, краснуха, питомегалпя, токсоплазмоз, грипп п др.) 
[Дыбан А. П., 1959; Светлов П. Г., 1961; Клосовскпй Б. Н., I960, 
п др.]. II все же следует подчеркнуть, что, несмотря на приведен
ные факты, анализ возникновения порока развития в каждом от
дельном случае представляет большие трудности.

Классификация. Ford (1952) приводит следующую анатоми
ческую классификацию пороков центральной нервной системы:

I. Дефекты, обусловленные неполным смыканием структур по средней 
линии:

А. Церебральные дисплазии с cranium bifidum: 
полный краниошизис; 
менингоэнцефалоцеле; 
менингоцеле;
cranium bifidum occullum;

Б. Миелодисплазия со spina bifida; 
полный рахишизис; 
менингомиелоцеле; миелоцеле; 
spina bifida occulta; 
врожденные дермальные синусы.

II. Д еф екту не связанные с нарушением закрытия нервной трубки: 
отсутствие мозолистого тела; 
порэнцефалия; 
гетеротопия; 
кортикальная агенезия; 
дефекты базальных ганглпев; 
дефекты мозжечка; 
дефекты ядер черепных нервов; 
дефекты спинальных моторных невронов; 
дефекты органов чувств.

III. Гипертрофии: 
макроцефалия; 
гемигипертрофия.

IV. Дефекты развития ликворпой системы в сочетании с гидроцефалией: 
дефекты водопровода мозга;
дефекты образования отверстий IV желудочка;
дефекты образования субарахноидального пространства и цистерн.

Ниже приводится описание наиболее часто встречающихся по
роков развития нервной системы, часть из которых не указана в 
приведенной выше классификации.

ПОРОКИ РАЗВИТИЯ, ОБУСЛОВЛЕННЫЕ
НЕПОЛНЫМ СМЫКАНИЕМ СТРУКТУР ПО СРЕДНЕЙ ЛИНИИ

Дефект смыкания нервного желобка в трубку (дизрафия) мо
жет быть различным по локализации, протяженности и степени 
выраженности, что ведет к большому разнообразию врожденных 
пороков. Полное несмыкание нервной трубки на головном конце



вызывает анэнцефалию. При ограниченных дефектах смыкания у 
плода сохраняется, помимо спинного, и продолговатый мозг, а так
же прилежащие к нему отделы мозжечка н среднего мозга. Ч а
стичное несмыканне выражается более мелкими дефектами, на
пример отсутствием мозолистого тела. Наконец, оно может обна
руживаться в изменениях гистологических структур, в первую 
очередь глии и эпендимы в районе средней линии мозга. В ре
зультате неполпого смыкания 
возникают также дефекты по
кровов, чаще всего — костей че
репа, и мозговые грыжи.

Краниорахишизис. По
следствием полного несмыка- 
нпя нервной трубки является 
kraniorachischisis totalis. При 
этом у плода полностью отсут
ствует головной и спинной 
мозг. Череп и позвоночный ка
пал по дорсальной поверхности 
широко раскрыты. На дне бо
розды лежат остатки невраль
ной пластинки. Иногда па ее 
месте располагается губчатая 
ткань area cerebro- et inedullo- 
vasculosa. Опа представляет со
бой конгломерат соединитель
нотканных разрастаний, про
низанных сосудами с утолщен
ной стенкой, кистозными поло
стями, среди которых распола
гаются остатки нервных эле
ментов. Снаружи area cerebro- и medullo-vasculosa покрыта мяг
кими мозговыми оболочками, по краям переходящими в кожную 
эктодерму.

Анэнцефалия. При несмыкании нервной трубки только на го
ловном конце зародыша возникают различные степени анэнцефа
лии, т. е. отсутствия мозга (рис. 6). При этом у ребенка сохраня
ются только неполно развитый средний мозг и нижележащие 
части нервной системы. Полушария и подкорковые узлы практиче
ски отсутствуют. Также отсутствуют лобные, затылочные и те
менные кости. Лицевые структуры развиваются нормально, хотя 
может обнаруживаться расщепление твердого нёба или несраще- 
ние в области верхней губы.

Следует иметь в виду, что анэнцефалия может возникать не 
только вследствие дизрафии, но и в результате повреждения уже 
сформировавшихся пузырей головного мозга. В этих случаях мозг 
частично обнажен, резко недоразвит, в значительной степени 
склерозирован. Детн, имеющие анэнцефалию, умирают в первые



месяцы жизни. У пнх выражены медленные стереотипные движе
ния, и они находятся в позе децеребрацнонной ригидности.

Мозговые грыжи образуются в результате выпадения через 
врожденный дефект кости содержимого полости черепа. Размеры 
грыж варьируют от лесного ореха до величины, иногда не усту
пающей голове ребенка. Частота мозговых грыж колеблется в ши
роких пределах — от 1 па 4000 до 1 па 15 000 новорожденных 
[Schwartz, 1964].

Рпс. 7. Мозговая грыжа

Принято различать три основных вида мозговых грыж:
1) meningocele — когда выпячиванию через дефект кости под

вергается только твердая и паутинная оболочки, п полость гры
жи заполнена спинномозговой жидкостью;

2) encephalocele — выпячивание мозговых оболочек и ткани 
мозга;

3) encephalocystocele— выпячивание включает ткань мозга 
и пространство, заполненное ликвором (рис. 7) п обычно сооб
щающееся с желудочковой системой мозга. Иногда полость гры
жи изолируется от содержимого черепа и их соединяет лишь 
пучок расширенных кровеносных сосудов, заключенных в соеди
нительнотканный тяж, который заполняет собой костный 
дефект.

Диагноз мозговой грыжн не труден, но распознавание ее от
дельных форм требует проведения дополнительных исследований, 
чаще всего краниографии. Па снимках черепа удается опреде
лить дефект черепа. Если выпячивание сообщается с полостью 
черепа, то при крике ребенка наблюдается его напряжение, ино
гда ощущается пульсация. Среди чаще всего наблюдающихся лоб
ных, затылочных и носовых грыж диагностические трудности воз-



пикают лишь при наличии последних. Эти грыжи за трудняют ды
хание и иногда могут быть смешаны с полипами слизистой. Сле
дует помнить, что в отличие от травматических грыжи врожден^ 
ные имеют тенденцию располагаться по средней линии.

Лечение только оперативное. Показанием для операции слу
жит наличие небольших грыж, не связанных с выпадением боль
ших участков мозга, грубыми неврологическими расстройствами 
п наличием других пороков. При тяжелых мозговых грыжах опе
рация не проводится.

При наличии больших грыж прогноз неблагоприятный — дети 
погибают от присоединившейся инфекции, которая возникает в 
связи с подтеканием ликвора из грыжевого мешка.

Cranium bifidum occultum. При этом типе дефекта грыжевого 
выпячивания нет, но обнаруживается отверстие в черепе п неко
торые изменения поверхностных слоев кожи.

Спинномозговые грыжи. Частота их довольно высокая, по дан
ным английских авторов [Laurence, 1964], 1 случай на 200— 
430 родов.

В практике наиболее часто приходптся встречаться с днзрафи- 
ческимн явлениями в области спинного мозга, среди которых на 
первом месте стоит spina bifida.

Под термином spina bifida понимают дефект развития ости
стых отростков и дужек позвонков — spina bifida posterior, а так
же дефект развития тел позвонков — spina bifida anterior.

Spina bifida может располагаться в различных отделах позво
ночного столба. Соответственно выделяют шейную, грудную, по
ясничную и крестцовую локализации.

Spina bifida anterior встречается почти исключительно в кре
стцовом отделе. В дефект позвоночника выпячиваются оболочки 
мозга.

Spina bifida posterior встречается значительно чаще, выступая 
в двух основных формах — spina bifida cystica и spina bifida occu
lta. Первая образуется вследствие того, что в отверстие кости, 
которое обусловлено отсутствием остистых отростков и дужек, ино
гда даже поперечных отростков позвонков, выпячивается содер
жимое позвоночного канала. Мы говорим о meningocele, если вы
пячиванию подвергаются лишь оболочки мозга. В этом случае на 
вершине грыжевого выпячивания dura mater обычно отсутствует, 
и стенка грыжи образована лишь резко истонченной кожей.

Если стенка грыжевого мешка состоит из измененных элемен
тов задней части спинного мозга и полость грыжи представляется 
таким образом резко расширенной canalis centralis, речь идет о 
meningocystocele.

Наконец, третья форма — meningomyelocele. Она возникает в 
том случае, когда развитие соответствующего участка спинного 
мозга задерживается на стадии желобка, и вместо спинного мозга 
здесь разрастается area medullo-vasculosa. Ее остатки распола
гаются на вершние грыжевого выпячивания в виде темно-красных



грануляций. От них в нейтральном направлении через полость 
грыжи тянутся спинальные нервы. Кожа спины вокруг грыжи 
при менингоцнстоцеле и менингомнелоцеле рубцово изменена и 
обнаруживает необычайное оволосение.

Размеры грыжи при рождении невелики. Она редко бывает 
крупнее грецкого ореха. Однако уже в первые недели ее оболочка 
напрягается, и грыжа быстро увеличивается. Это обстоятельство 
стоит в связи с тем, что при рождении покровы грыжи имеют 
врожденный дефект, через который непрерывно просачивается 
ликвор. Это отверстие уже под стерильной масляной повязкой 
быстро рубцуется, и, таким образом, возникает застой ликвора. 
В большом числе случаев одновременно развивается гидроцефа
лия. Можно думать, что подтекание ликвора ведет или к недораз
витию субарахноидальных пространств больших полушарий 
мозга с их пониженной проходимостью в последующем, или речь 
идет о возникающей компенсаторно стойкой гнперпродукции 
ликвора, которая по прекращению его утечки из грыжевого 
мешка вызывает гидроцефалию.

Наиболее часто spina bifida cystica располагается в пояснич
ной и крестцовой области — 82,5 % всех случаев. На шейную об
ласть падает всего лишь 7,5 % и на грудную — 10 %.

В клинической симптоматике при наиболее частой поясничной 
и пояснично-крестцовой локализации, если имеется поражение 
спинного мозга, на первый план выступают вялые параличи 
нижних конечностей, полное выпадение на них чувствительности, 
недержание мочи и кала. Конечности рано подвергаются дефор
мации. Особенно это касается стоп. Паралитические явления на
иболее выражены при менингомнелоцеле и могут почти отсутст
вовать при менннгоцеле.

При наличии spina bifida occulta, которое выявляется на рент
генограмме в виде несращения дужек одного или нескольких 
позвонков, кожа над дефектом обнаруживает избыточную пигмен
тацию, гипертрихоз. Неврологической симптоматики чаще всего 
нет. Может наблюдаться нарушение функции мочевого пузыря, 
главным образом нарушение его опорожнения. Ранее полагали, 
что spina bifida occulta может быть причиной ночного недержа
ния мочи. В настоящее время эта точка зрения пересмотрена, и 
подобная причинная связь между двумя состояниями отверга
ется.

Лечение грыжи спинного мозга сводится, в первую очередь, 
к устранению подтекания ликвора и связанной с этим опасно
стью менингита. Это достигается наложением специальной по
вязки с эмульсией, содержащей антибиотики или сульфанилами
ды. Более радикальным является оперативное вмешательство, 
устраняющее грыжевое выпячивание. Операция ликвидирует 
трудности, связанные с уходом за ребенком, однако вялые парали
чи, нарушения чувствительности, недержание мочи и кала после 
операции остаются. В связи с этим ряд нейрохирургов высказы



ваются против необходимости проведения операции при спинно
мозговой грыже. В этом случае следует обеспечить уход за кожей, 
которая мацерируется на парализованных конечностях и особен
но в области промежности.

В редких случаях, при наличии неврологической симптомати
ки, требуется оперативное вмешательство и при spina bifida occul
ta.

Операция состоит в освобождении спинного мозга от сдавли
вающих его образований.

Синдром Арнольда — Киари. Среди дизрафических расстройств 
особое место занимает так называемая аномалия Арнольда — Ки
ари, которая характеризуется водянкой мозга и spina bifida. Как 
известно, у эмбрионов нижний конец спинного мозга располага
ется в крестцовом отделе позвоночника. В последующем, благо
даря тому, что рост позвоночника обгоняет рост спинного мозга, 
conus medullaris сдвигается вверх до уровня II поясничного по
звонка. Синдром Арнольда — Киари возникает в связи с тем, что 
закладка спинного мозга в нижнем отделе срастается с задней 
стенкой позвоночного канала и в процессе роста не происходит 
подтягивания нижнего отдела спинного мозга вверх. Напротив, 
продолговатый мозг и отчасти мозжечок втягиваются через боль
шое затылочное отверстие в позвоночный канал. В крайних слу
чаях нижняя часть продолговатого мозга обнаруживается на уро
вне III  — IV шейных позвонков. Вследствие вклинивания мозга 
в большое затылочное отверстие отверстия Лушки сдавливаются 
и ликвор может выходить из желудочковой системы только через 
отверстие Мажанди. Вместе с тем, из-за сдавления субарахнои- 
дальных пространств в окружности продолговатого мозга посту
пление лнквора от отверстия Мажанди к поверхности больших 
полушарий оказывается затрудненным, и это ведет к постепенно 
развивающейся гидроцефалии. Последняя, в свою очередь, может 
усугубить вклинивание продолговатого мозга и мозжечка, вдав
ливая их в направлении позвоночного канала.

Как правило, гидроцефалия при уродстве Арнольда — Киари 
развивается только после рождения, что может быть поставлено 
в связь с прекращением подтекания ликвора из области spina 
bifida.

Клинической картине, помимо нарушения моторики и рефлек
сов нижних конечностей вследствие spina bifida и симптомов гид
роцефалии свойственны одностороннее поражение IX —X II череп
ных нервов, иногда глухота, нистагм, двоение в глазах, застойные 
соски, легкие мозжечковые расстройства. Больные страдают силь
ными головными болями, которые локализуются в за
тылке.

Диагноз синдрома Арнольда — Киари основывается на соче
тании гидроцефалии с грыжей поясничного отдела. При рентге
нологическом исследовании отмечаются уменьшение размеров 
задней черепной ямки и расширение большого затылочного отвер-



стпя. При вентрикулографии обнаруживают смещение нижнего 
угла IV желудочка мозга до уровня II — III шенного позвонка.

Лечение симптоматическое. Назначают курсы дегидратацион- 
ной терапии.

Врожденные дермалъные синусы. Представляют собой сужен
ные отверстия в коже, расположенные по средней линии позвоноч
ника. Обычно связаны с неполным закрытием каудального конца 
нервной трубки. Лечения не требуют.

ДЕФЕКТЫ НЕРВНОП СИСТЕМЫ,
НЕ СВЯЗАННЫЕ С НЕДОСТАТОЧНЫМ ЗАКРЫТИЕМ 
НЕРВНОП ТРУБКИ

Отсутствие мозолистого тела встречается при самых различ
ных уродствах мозга п изолированно. В последнем случае оно мо
жет не сопровождаться какой-либо клинической симптоматикой

Р и с . 8. Отсутствие мозолистого хела (препарат JI. Крома)

и обнаружиться случайно на секции. Различают агенезию мозо
листого тела и его вторичное рассасывание. При агеиезии мозоли
стого тела на внутренней поверхности полушарий отсутствует по- 
яСная извилина и борозды принимают радиальное положение, 
расходясь веером от той области, где должно находиться мозоли
стое тело (рис. 8). Агенезия мозолистого тела может быть след
ствием дизрафического процесса и повреждения его закладки. В 
последнем случае волокна, направляющиеся в противоположное 
полушарие, изменяют свой ход и идут по внутренней поверхности 
полушария, образуя здесь довольно толстый продольный пучок.



Рис. 9

Рис. 10

Рис. 9. Порэицефалия 

Рис. 10. Полипорэнцефалня



Значительно чаще, чем полная агенозпя, наблюдается педо- 
развитие мозолистого тела. Оно имеет меньшую, чем обычно, тол
щину, и его каудальная часть доходит до середины длины полу
шария.

Вторичная гибель мозолистого тела наблюдается при гидро
цефалии. В этом случае сохраняются поясная извилина и обычное 
расположение борозд на медиальной поверхности больших по
лушарий.

Порэнцефалия. Представляет собой дефект коры головного 
мозга, сообщающийся с желудочковой системой (рис. 9, 10). На

месте дефекта образуется 
полость, покрытая снаружи 
мозговыми оболочками. Та
кие полости обычно бывают 
с двух сторон и располага
ются симметрично. Истин
ной порэнцефалней называ
ют дефект развития, к лож
ной порэпцефални относят 
подобные же дефекты коры, 
которые образуются после 
травмы или какого-нибудь 
другого заболевания.

Гетеротопии — островки 
серого вещества, располо
женные нлн непосредственно 
у желудочков, нлн в толще 
белого вещества (рис. 11). 
Они являются результатом 
нарушения процессов мигра
ции певробластов из мат
рикса к наружной поверхно
сти мозгового пузыря.

Корковая агенезия. Этот порок развития представлен рядом 
аномалий (пахигирией, агирией, микрогирией).

Пахигирия (pachys — толстый) — широкие, слегка уплощенные 
извилины на поверхности больших полушарий, часто на фоне 
уменьшения массы мозга (рис. 12). Пахигирия может быть рас
пространенной или ограниченной какой-либо областью, долей 
мозга. Она часто симметрична. Общее количество извилин в этой 
области, особенно вторичных, уменьшено. Третичные извилины 
образованы дефектно. Крайней степенью пахигирии является аги- 
рия (рис. 13), когда извилины полностью отсутствуют. Серое ве
щество при пахигирии обнаруживает признаки дефектного разви
тия. Оно может состоять из 4 слоев, вместо нормальных 6. Нерв
ные клетки далеко отстоят друг от друга, имеют незрелый вид. 
Их ядро по отношению к объему клетки увеличено, цитоплазма 
почти не содержит вещества Ниссля. Пахигирия почти всегда со-

Рпс. И .  Гетеротопии серого вещества 
головного мозга (препарат Л. Крома)





четается с другими аномалиями: гетеротопиямп серого вещества 
полушарий, неправильной формой зубчатого ядра, иногда умень
шением числа клеток Пуркннье в мозжечке, краевым и пери- 
вентрикулярным глиозом.

Пахигирия есть результат ранней задержки развития мозга с 
последующим извращением процессов морфогенеза. Предполага
ется, что пахигирия возникает на 2—4-м месяце внутриутробной 
жизни плода.

Рис. 14. Микрогирия (препарат JI. Крома)

Микрогирия — уменьшение размеров извилин больших полу
шарий (рис. 14). Как и пахигирия, она может захватывать раз
личные площади на поверхности мозга. Серое вещество в изме
ненных извилинах иногда не имеет четкого разделения на слон, 
в других случаях деление на слои имеется, но количество их ре
дуцировано до 4, иногда до 2. Нервные клетки являют различные 
степени недоразвития без признаков нх деструкции или дегенера
ции. Микрогирия может возникать и в результате процессов сме
щения и сморщивания мозговой ткани на почве чаще всего сосу
дистых процессов вокруг порэнцефалических полостей. В этих 
случаях ее обозначают как вторичную.

Аринэнцефалия. Среди дефектов, возникающих после замыка
ния нервного желобка в трубку, следует упомянуть так называе
мую арннэнцефалию. Это рано возникающий порок. Как извест
но, к концу 4-й недели развития на головном конце нервной труб
ки образуются 3 пузыря. В дальнейшем на протяжении 5—6-й



недели из переднего пузырька — prosencephalon — формируется 
diencephalon с отходящими от него закладками глаз и telencepha
lon, дающий начало большим полушариям. На 6-й неделе от telen
cephalon отделяется закладка обонятельных нервов. Возникно
вение уродств группы arhinencephalia относится как раз к этому 
периоду сложных преобразований закладки мозга. В итоге вместо 
двух полушарий большого мозга образуется единый telencephalon, 
не разделенный на левое и правое полушария, с единым всегда 
обширным желудочком. Налицо всегда имеется резко выражен
ная внутренняя гидроцефалия. Она имеет место не только в te
lencephalon, но особенно в diencephalon. Неразделение переднего 
мозгового пузыря на полушария сочетается с аплазией обонятель
ных трактов и обонятельного мозга в целом — arinence- 
phalia.

При аринэнцефалии резко страдают промежуточный мозг и 
подкорковые ядра. III  желудочек значительно расширен. Поло
сатые тела и зрительные бугры могут быть слиты в единое обра
зование. В этих случаях одновременно имеет место нарушение 
развития глаз. Соответственно образуется лишь один глаз (ци
клопин), обычно состоящий из 2 сросшихся bulbi optici, или это 
одно глазное яблоко, но содержащее 2 хрусталика и 2 соска зри
тельного нерва. Глаз расположен на лбу по средней линии. Ино
гда при аринэнцефалии описанные выше дефекты сочетаются с из
менением носа п верхней губы, приобретающих форму хоботка. 
Тогда говорят о cebocephalia. Дети с аринэнцефалней погибают 
обычно в первые недели жизни.

Макроцефалия. Истинная макроцефалия, обозначаемая также 
термином «макроэнцефалия» (большой мозг), встречается крайне 
редко. Обычно она является следствием прогрессирующих забо
леваний нервной системы, чаще всего — болезней накопления 
(мукополисахаридозов, липидозов и т. д.). Масса мозга у этих 
больных увеличивается иногда в 1,5—2 раза за счет накопления 
в нем мукополисахаридов, липидов и других веществ. Увеличен
ную массу мозга находят также при туберозном склерозе, болезни 
Реклингаузена и т. д. Естественно, что все эти случаи нельзя рас
сматривать как порок развития. Макроцефалия выступает при 
них в качестве одного из патоморфологпческих симптомов. По- 
видимому, в то время, когда Ford опубликовал свою классифика
цию пороков развития мозга, истинные причины макроцефалии 
(макроэнцефалин) оставались неясными. Таким образом, рас
сматривать макроцефалию как порок развития можно только в 
тех редких случаях, когда на аутопсии находят увеличенную 
массу мозга без признаков текущего патологического процесса 
в нервной ткани.

Дефекты развития ликворной системы головного мозга (водо
провода мозга, отверстий IV желудочка, субарахноидальных 
пространств) будут рассмотрены при изложении гидроцефалии 
(см. главу 9).



Наиболее частым пороком рассматриваемой группы является 
врожденное недоразвитие ядер III,  V, VI п XII  пар черепных 
нервов, обозначаемое как снндром Мебиуса.

К синдрому Мебиуса относят врожденное недоразвитие ядер 
VII пары черепных нервов, сочетающееся также с поражением 
ядер III,  VI и XII  пары нервов. Снндром одинаково часто наблю
дается как у мальчиков, так п у девочек. Описано несколько слу
чаев поражения ядер этих нервов у двух н более детей в одной 
семье. Вероятнее всего аутосомно-рецессивный тип наследования

заболевания, хотя нельзя иск
лючить и нерегулярно-доми
нантного наследования.

Патологоанатомпческне из
менения изучены мало. В ли
тературе приводятся описания 
всего лишь нескольких аутоп
сий. В одном из них обнару
жено полное отсутствие клеток 
в ядрах отводящего нерва и 
значительное уменьшение чис
ла клеток в ядрах VII и XII 
пар черепных нервов. У этого 
же больного были обнаружены 
асимметрия продолговатого моз
га, гипоплазия медиального 
продольного пучка, олив и пи
рамидного тракта. В другом 
случае, где имелся односторон
ний паралич мимических мышц 
лица, лицевой нерв на этой 
стороне не был найден на 
вскрытии. Па этой же стороне 
впутрнмозговая часть нерва 

была представлена несколькими волокнами, на другой стороне 
п ядра, и сам нерв были нормальными. В отдельных случаях 
обнаружено отсутствие канала лицевого нерва в височной 
кости.

В литературе выдвинуто несколько предположений относи
тельно механизма развития заболевания. Мебиус рассматривал 
его как внутриутробную дегенерацию ядер неизвестной этиоло
гии. Выдвинуто также предположение о первичной гипоплазии 
и аплазии ядер. Некоторые считают атрофию ядер вторичной, на
ступающей внутриутробно в результате аплазии или агенезпи 
мышц, т. е. первичного поражения мезодермы. Это предположе
ние основывается па результатах гистологического исследования, 
при котором не было обнаружено мышечных волокон.

Рве. Г: 
биуса

u v i i u i t  ^ п п д ^ и л и л !



При двустороннем поражении родители рано обращают вни
мание на то, что ребенок не улыбается п не плачет, не закрывает 
полностью глаза, даже во сне. Иногда уже с рождения имеются 
трудности при сосании. При внешнем осмотре обращают на себя 
внимание одутловатое маскообразное лицо ребенка, отсутствие 
каких-либо складок на лице, резко выраженное сходящееся косо
глазие. Рот полуоткрыт, углы его опущены (рис. 15). Во время 
плача не реагирует ни одна из мышц, и только жалобный голос 
свидетельствует о том, что ребенок плачет. Больной следит за 
предметами только с помощью поворотов головы. Почти постоян
но обнаруживают и другие врожденные дефекты: эпнкант, микро- 
фтальмия, club foot, синдактилия, отсутствие пальцев, деформа
ция ушных раковин, отсутствие caruncula lacrimalis.

Умственное развитие детей обычно страдает мало или совсем 
не страдает. Иногда лишь создается впечатление, что ребенок от
стает в развитии, главным образом из-за отсутствия улыбки и не
четкости речи. Чувствительных нарушений выявить не удается. 
Заболевание пе прогрессирует. В некоторых случаях имеются 
указания на незначительное улучшение.

К РАНИОСТЕНОЗЫ (К РАНИОСИНОСТОЗЫ)

К краниостенозам относят большую группу врожденных поро
ков, обусловленных преждевременным окостенением одного пли 
нескольких швов черепа, нередко в сочетании с другими кост
ными и соматическими дефектами.

Как известно, при рождении кости черепа еще разделены, 
хотя и могут плотпо прилегать друг к другу в некоторых местах. 
Передний и задний роднички достаточно хорошо выражены. 
С 5—6 мес границы между костями приобретают зубчатый рису
нок, но срастания между костями еще нет, так что их рост про
должается. Полное срастание швов происходит только у взрос
лых. Передний родничок закрывается у ребенка между 1 и 2 го
дами, задний — к 2—3 мес.

При краниостенозе швы между костями закрываются еще до 
рождения или в первые месяцы жизни, и на краниограммах их 
обнаружить не удается. Преждевременное сращение костей при
водит к искаженной форме головы, н часто развивается повыше
ние внутричерепного давления с характерным выраженным ри
сунком пальцевых вдавлений на краннограмме. Рост черепа оста
навливается в направлении, перпендикулярном к закрывшемуся 
шву. Поэтому, если, например, закрывается коронарный шов, че
реп не растет в переднезаднем направлении; если происходит 
преждевременное срастание сагиттального шва, останавливается 
рост черепа во фронтальной плоскости, так что создается впечат
ление сдавленности его с боков.

П а т о г е н е з .  Причины преждевременного сращения костей 
черепа остаются неясными. Park, Powers (1920) предполагают



нарушение функции .мезенхимального матрикса, в котором закла
дывается кость. Происходит преждевременное прекращение роста 
мезенхимы, вслед за которым наступает осспфикацпя или внутри 
мезенхимы появляются центры окостенения.

Reilly и соавт. (1964) рассматривают преждевременную осси- 
фнкацню как следствие нарушения гормонального и минераль
ного обмена, поскольку она встречается при D-резистеитном ра
хите, гнпофосфатазин, гиперкальцпемнп, гипертиреозе и т. д.

Вероятнее всего, различные виды 
краниостеноза имеют неодинако
вый патогенез.

Клиническая классификация 
кранностенозов основывается на 
характере деформации черепа, а 
также на наличии или отсутствии 
признаков декомпенсации, свя
занных с увеличением внутриче
репного давления.

Скафоцефалия. Развивается в 
результате преждевременного сра
щения в области сагиттального 
шва. Переднезаднии размер чере
па увеличен, голова сплющена с 
боков (рис. 16).

Брахицефалия. Синостоз затра
гивает коронарный и ламбдовид- 
ный швы. Череп увеличивается 
в размерах, главным образом 
в поперечном диаметре.

Оксицефалия. Сращение про
исходит в сагиттальном и коро
нарном швах, иногда еще и в лам- 

бдовидном. В связи с тем, что череп не может увеличиваться 
в размерах как в переднезаднем, так и в поперечном направле
ниях, он растет вверх и вперед — в области переднего родничка.

Плагиоцефалия. Является результатом несимметричного сра
щения, например одной стороны коронарного шва.

Тригоноцефалия. Во внутриутробном периоде происходит 
преждевременное сращение шва между частями лобной кости. 
В результате этого в области лба образуется треугольное выпячи
вание.

Болезнь Кру зона. Происходит преждевременное сращение ко
ронарного шва на черепе, а также шва между os maxillae и os 
zygomaticum на лицевом черепе, в результате чего голова при
обретает своеобразную форму (широкое лицо, глазные яблоки 
расположены на большом расстоянии друг от друга и выступают 
вперед), имеется прогнатизм из-за уменьшенных размеров верх
ней челюсти.



Акроцефалосиндактилия (синдром Апера). Сочетание кра- 
ниостеноза в коронарном шв? с уродством пальцев рук и ног и 
иногда другими аномалиями (рис. 17, а, б). Череп представляется 
плоским сзади и выступающим вперед.

Преждевременное сращеипе нередко начинается во внутри
утробном периоде. В этом случае диагноз краниостеноза мож
но поставить при рождении.

Все же чаще начальные 
признаки заболевания обна
руживаются в первом полу
годии жизни ребенка и зна
чительно реже между 1-м и
3-м годами жизни. В общем, 
чем раныпё начинается про
цесс окостенения швов чере
па, тем более выражена кли
ническая картина заболева
ния.

В зависимости от того, 
развивается или нет застой 
в полости черепа, различают 
компенсированные и деком- 
пенсироваппые формы кра
ниостеноза.

При компенсированных 
формах, несмотря на дефор
мированный череп, общее 
самочувствие ребенка не 
страдает, внутричерепное 
давление повышено умерен
но, изредка имеются жалобы 
на головные болп, но симп
томы локального поражения 
головного мозга отсутствуют.

В стадии декомпенсации 
внутричерепное давление 
значительно повышено. По
стоянно наблюдается двусто
ронний экзофтальм, выра
жен застой на глазном дне, 
могут появляться судорож
ные приступы.

Основой в установлении диагноза является краниография, ко
торая выявляет срастание костей черепа и грубые пальцевые 
вдавления по всей его поверхности. Характерной является и фор
ма черепа, различная в зависимости от типа краниостепоза. При 
декомпенсации краниостеноза выявляются признаки повышения 
внутричерепного давления, в том числе застой на глазном дне.

Рис. 17. Ребенок с синдромом Апера:
а — • особенности строения черепа лица; 
б -  ■ синдактилия пальцев стоп



Единственным методом лечепня является хирургический. Вы
полняться операция должна в первые месяцы жизни ребенка и 
во всех случаях, когда имеется повышенное внутричерепное дав- 
лепие. Суть операции заключается в удалении участков кости 
около шва и вшивании полиэтиленового или пластического мате
риала между краями костей для предупреждения преждевремен
ного срастания. Иногда операцию приходится повторять.

Если операция произведена рано, прогноз может быть удо
влетворительным.

Глава 2
НЕКОТОРЫЕ НАСЛЕДСТВЕННЫЕ 
ЗАБОЛЕВАНИЯ НЕРВНОЙ 
И НЕРВНО-МЫШЕЧНОЙ СИСТЕМЫ

НЕЙ РО К О Ж Н Ы Е ЗА БО ЛЕВА НИЯ (Ф А К 0М А Т 03Ы )

Кожа и нервная система развиваются из одного зародышевого 
листка — эктодермы. В связи с этим, если нарушение развития 
эктодермы возникнет у эмбриона, у ребенка обнаружатся измене
ния как в нервной системе, так и в коже. Указанную группу бо
лезней называют факоматозами, поскольку одно пз основных из
менений прп них — наличие пятен (по гречески phakoma). Иног
да их называют также нейрокожнымп заболеваниями.

К описываемой группе относят пейрофпброматоз Реклингау- 
зена, туберозный склероз Прингла — Бурневилля, синдром Шту- 
рге — Вебера, атаксию-телеангпэктазпю (синдром Луи-Бар), 
синдром Гиппеля — Линдау, синдром Шегрена — Ларссона, 
синдром базальных невусов и другие недифференцированные 
факоматозы.

Основные клинические проявления факоматозов состоят в раз
нообразных врожденных, прогрессирующих с возрастом, опухо
лях, главным образом в коже и нервной системе. Кроме того, 
у больных имеются эндокринные расстройства и уродства. Диаг
ноз одного из факоматозов становится очевидным в возрасте
4—10 лет, в первые же годы жизни ребенка о заболевании можно 
говорить в общей форме.

Вероятнее всего, в основе заболеваний обсуждаемой группы 
должны лежать наследственные отклонения в обмене, хотя в на
стоящее время они предположительно выявлены пока только при 
атаксии-телеангиэктазии.

Весьма характерной особенностью заболеваний данной группы 
является их широкая вариабельность как в кожных изменениях, 
так и особенно в патологии нервной системы. Из последней наи
более часто отмечают умствепную отсталость, судорожный син
дром, нарушения зрения и слуха.



Детально заболевание впервые описал в 1882 г. Recklinghau
sen. Частота его составляет 1:2000—3000 рождений. Нейрофиб- 
роматоз относится к доминантным наследственным заболеваниям 
со значительной экспрессивностью. Лишь в отдельных семьях 
болезнь передается от одного из родителей ребенку, в подавляю
щем же большинстве случаев речь идет о свежей мутации. В ряде 
выборок показано некоторое преобладание больных маль
чиков.

Различают центральную п периферическую формы заболе
вания.

Патоморфологпя. При периферической форме отмечают на
личие опухолевого узелка, не более 0,5—2 см в диаметре, кото
рый располагается около нерва или в нем самом и состоит из 
нейроэктодермальных элементов в комбинации с мезодермальной 
тканью. Опухолевый узелок является по своему гистологическому 
строению глиомой. Иногда эти опухоли имеют ножку (molluska 
fibrosa). При центральной форме опухоли располагаются в полу
шариях большого мозга и мозжечка. В опухолевый процесс могут 
вовлекаться зрительный и слуховой нервы. Характер роста в ос
новном доброкачественный.

Клиническая картина. В классических случаях клинические 
симптомы заболевания включают пигментные пятна, опухоли 
кожп и умственную отсталость. Раньше всего, иногда уже при 
рождении, можно отметить наличие пигментных пятен, которые 
обозначают как кофейные пятна (cafe an lait). С возрастом 
пятна увеличиваются как в числе, так н в размерах. Располага
ются они обычно на грудн, животе, спипе, иногда руках и ногах, 
имеют овальную форму. У ряда больных типично расположение 
пятеп в подмышечных впадинах. Поскольку отдельные пятна мо
гут встречаться и у здоровых лиц, принято считать, что для ди
агноза нейрофиброматоза их число должно составлять не менее
5 - 6 .

В других случаях, наоборот, вместо пигментных пятен обра
зуются небольшие участки депигментации. Могут также наблю
даться сосудистые пятна, очаговое поседение волос.

Что касается опухолей кожи, то они так же, как и пятна, мо
гут быть весьма вариабельными. Они начинают появляться не 
сразу после рождения, а спустя некоторое время, обычно с воз
раста 3 —7 лет. Опухоли чаще всего округлые, плотные, размером 
не более 0,5—2 см в диаметре, и располагаются по ходу нервных 
стволов, по одному или группами. Излюбленная их локализа
ция — виски и веки. Опухоль может располагаться и в толще 
нерва, тогда она может вызывать расстройство чувствительности 
в соответствующих областях, парезы и параличи, хотя чаще 
всего выраженных неврологических расстройств из-за поражения 
нерва не бывает. Обычно опухоли поражают седалищный и меж-



реберные нервы, из череппых — n.lrigeminus п n.vagus. Опухоли 
располагаются также в толще нервов висцеральных органов.

В течение ряда лет число и размеры опухолей остаются неиз
менными, но к периоду полового созревания или во время него 
они начинают усиленно расти.

Умственная отсталость наблюдается у небольшого числа боль
ных неирофпброматозом. Она, как правило, не грубая и не про
грессирует. Судороги (оощие н фокальные) бывают при внутри
черепной локализации процесса (центральная форма заболева
ния). Опухоли могут располагаться в зрительном перекресте,

в слуховом нерве, в мозжечке, 
редко в спинном мозге. Хиазмаль- 
ные узлы вызывают прогрессиру
ющую слепоту. Опухоли в слухо
вом перве, иногда с двух сторон, 
вызывают прогрессирующую глу
хоту. При локализации опухоли 
в мозжечке наблюдаются нару
шение походки, атаксия, спонтан
ный нистагм.

Одна из излюбленных локали
заций опухолей при центральной 
форме — полость глазницы. При 
этом развивается отек век, отме
чается выпячивание глазного яб
лока (рис. 18). Опухоли могут 
располагаться в различных отде
лах глаза — в радужной оболоч
ке, роговице, ретине.

У больных описывают различ
ные скелетные аномалии. Чаще 
других встречается сколиоз, кото
рый в выраженных случаях мо
жет вести к сдавлению спинного 
мозга и развитию парапареза или 

параплегии. Субпериостальные нейрофибромы могут локализо
ваться в позвонках, тазе, костях черепа и служить источником 
патологических переломов. Костные изменения в редких случаях 
могут быть причиной слоновости.

Для болезни Реклингаузена весьма характерно также нали
чие малых уродств и аномалий развития. Чаще других сообщают 
о крипторхизме, высоком стоянии твердого нёба, прогнатизме, 
синдактилии, гипертрихозе. У больных могут отмечаться раз
личные эндокринные нарушения.

Диагноз. При наличии множественных кожных цятен и узлов 
по ходу нервных стволов диагноз несложен. При расположении 
опухоли в полости черепа ее до операции очень трудно диффе
ренцировать с опухолью мозга.

Рпс. 18. Ребенок с болезнью Рек 
лннгаузена



Лечение обычно симптоматическое и состоит в назначении 
противосудорожных и эндокринных препаратов. Необходимо из
бегать операции при периферической форме заболевания, если 
узел не располагается в перве и не вызывает резких болей. Цент
ральная форма заболевания ставит часто вопрос об оперативном 
вмешательстве.

Прогноз. Периферическая форма заболевания имеет длитель
ное и относительно доброкачественное течение. В редких случаях, 
особенно при хирургическом вмешательстве, опухоли могут пе
реходить в злокачественные. Прн центральной форме заболевания 
прогноз серьезен и зависит от расположения опухоли и числа уз
лов.

ТУБЕРОЗНЬШ СКЛЕРОЗ
(ЭПИЛОИЯ, БОЛЕЗНЬ ПРИНГЛА — БУРНЕВИЛЛЯ)

Впервые заболевание детально описано в 1880 г. Burneville. 
Позднее подробное описание кожных изменений дал Pringle.

Заболевание вызывается аутосомно-домипантным геном с рез
ко варьирующей экспрессивностью. Большинство случаев об
условлено вновь возникшими мутациями. Частота туберозного 
склероза среди населения составляет в среднем 1:50 ООО, у лиц 
мужского пола болезнь встречается чаще.

В типичных случаях для болезни характерна тетрада симпто
мов: судорожный синдром, умственная отсталость, adenoma seb
aceum н деппгментированные пятна.

Патоморфология. В полушариях большого мозга обнаружи
ваются различного размера опухолевидные образования, состоя
щие в основном из астроцитов и групп вакуолизированных кле
ток. Кровеносные сосуды в этих областях претерпевают гиалино
вое перерождение. Вторично происходит отложение в опухоли 
солей кальция, увеличивающееся с возрастом. Отмечают также 
нарушения миелинизации, вероятно, вторичного характера. Реже 
опухоли локализуются в стенке боковых желудочков, вызывая 
гидроцефалию, в базальных ганглиях, стволе мозга, мозжечке, 
спинном мозге. Встречаются опухоли впутренних органов. Так, 
в сердце находят рабдомиомы, в почках — гамартомы.

Кожные изменения (adenoma sebaceum) представляют собой 
мелкие опухолевидные образования в коже в сочетании с гипер
плазией потовых и сальных желез вокруг носа.

В отдельных случаях обнаруживаются изменения в мелких 
трубчатых костях в виде утолщения кортикального слоя, кист.

Клиническая картина. Симптомы заболевания варьируют в за
висимости от времени начала, тяжести и скорости прогрессирова
ния. С момента рождения у больных имеются депигментирован- 
ные пятна на коже. Число их различно — от одного до несколь
ких десятков, они чаще имеют листовидную форму, размером 
более 1 см в длину. Иногда пятна становятся отчетливыми после 
солнечного облучения,



В раннем возрасте другим симптомом болезни является нали
чие судорог. Встречаются нее их типы — развернутые припадки, 
фокальные судороги, кивки, абсансы. Иногда в раннем детском 
возрасте проявляются только малые приступы, которые в стар
шем возрасте переходят в генерализованные или фокальные при
ступы. Иногда появление приступов судорог является первым 
признаком нездоровья ребенка.

Adenoma sebaceum является весьма характерным признаком 
болезни, начиная с возраста 4 —5 лет. Обычно это мелкие узелки, 
расположенные на коже лица в виде бабочки (около носа) и на 
подбородке. В этой же области имеется гиперплазия потовых и 
сальных желез. В пояснично-крестцовой области в некоторых слу
чаях имеется так называемая «шагреневая к о ж а » — уплотнение 
кожи с богатым развитием в ней коллагеновых волокон. С воз
растом и adenoma sebaceum, и «шагреневая кожа» прогрессируют. 
Иногда около ногтевых лож появляются фибромы и очаги гипер- 
пигментации. Умственная отсталость характерна приблизительно 
для половины больных. Она варьирует по тяжести, начинает вы
являться в возрасте старше 5—6 лет и во многом зависит от ча
стоты и тяжести судорожных расстройств.

Опухоли головного мозга, встречающиеся приблизительно 
у 15 % этих больных, редко вызывают увеличение внутричерепно
го давления, хотя и проявляются головными болями, рвотой, сни
жением зрения. Последнее может зависеть также от наличия 
мелких факоматозных образований в радужной оболочке.

На кранпограмме можно видеть очаги отложепня кальция 
в паренхиму узелков, расположенных в головном мозге.

Диагноз и прогноз. В старшем возрасте при наличии умствен
ной отсталости, прогрессирующей эпилепсии и adenoma sebaceum 
диагноз несложен. В раннем детском возрасте нужно исходить 
из присутствия деппгментированных участков на коже, приступов 
судорог, задержки психического развития и отсутствия эффекта 
от противосудорожной терапии. В отдельных случаях помогает 
исследование глазного дна, при котором обнаруживают неболь
шие опухолевые узелки в сетчатой оболочке.

Прогноз заболевания всегда серьезный. Больные умирают 
в школьном и юношеском возрасте от эпилептического статуса 
или опухолей внутренних органов.

Лечение малоэффективное. Обычно проводят симптоматиче
скую терапию (противосудорожиые средства).

СИНДРОМ ШТУРГЕ — ВЕБЕРА 
(ЭНЦЕФАЛОТРИГЕМИНАЛЬНЫИ АНГИОМАТОЗ, 
ЭНЦЕФАЛОФАЦИАЛЬНЫЙ АНГИОМАТОЗ)

В 1879 г. Sturge описал больную с врожденным сосудистым 
пятном на лице, глаукомой и фокальными судорогами на проти
воположной стороне тела. Weber в 1922 г, описал женщину с вну-



трпчерепнымн кальцификатамп, спастической гемиплегией, сосу
дистой опухолью на коже лица с глаукомой.

Болезнь редкая, частота ее составляет около 1 на 100 ООО. 
Чаще встречается спорадически. Тнп наследования твердо не 
установлен.

Патоморфология. На коже лица имеется врожденное расшире
ние вен — аншоматоз — обычно по ходу тройничного или лице
вого нервов. Иногда расширенные вены принимают вид сосуди
сто-кавернозной опухоли красно-сннего цвета.

В головном мозге ангпоматоз затрагивает на той же стороне 
мягкую мозговую оболочку, преимущественно в затылочной и 
затылочно-теменной области, с од
ной стороны. Ангиоматозная ткань 
состоит главным образом из расши
ренных вен. Серое и белое вещество 
мозга около ангиоматозной мягкой 
мозговой оболочки подвергается де
генерации и склерозу с последую
щим отложением в ткань мозга каль
ция и железа. Отложение каль
ция на крапнограмме имеет вид 
двух параллельных линий («желез
нодорожная или трамвайная ли
ния»). Данный процесс с возрастом 
усиливается.

Клиническая картина. С рожде
ния у больных имеются одно боль
шое или несколько слившихся пятен 
сине-красного цвета па лице. Это 
так называемые «пламенеющие не- 
вусы» (рис. 19). Они могут отме
чаться также на туловище и конеч
ностях. Ангпоматозиые изменения
могут распространяться на ротовую полость, нос, глотку. У неко
торых больных в связи с этим возникают кишечные кровотечения.

Судорожные приступы — вторая характерная часть болез
ни — обнаруживаются у больных в первые месяцы жизни. Они 
чаще всего бывают фокальными, как правило, на стороне, про
тивоположной сосудистому поражению. У больных могут раз
виваться параличи, парезы, обычно по гемитипу. Умственная 
отсталость наблюдается примерно у половины больных и обычно 
бывает глубокой. Дефект интеллекта сильно варьирует, не всегда 
отражая тяжесть судорожного синдрома. Изменения органа зре
ния характеризуются ангиомой сосудистой оболочки, колобомами, 
гетерохромией радужки. Иногда у больных находят врожденные 
пороки сердца, дисплазию в строении черепа и лица. Кальцифи- 
каты на рентгенограмме черепа в раннем детском возрасте обыч-



по пе обнаруживаются, встречаясь только после А—5 лет жизни 
(рис. 20).

Диагноз и прогноз. Наличие с рождения ангпоматозных изме
нении кожи на лице с присоединением в дальнейшем судорож
ных приступов обычно решает диагноз у маленького ребенка. 
Рентгенография черепа становится ценной в диагностике только 
в более старшем возрасте. Прогноз всегда серьезный.

Рис. 20. Рентгенограмма черепа. Кальцифпкаты в мозге у ре
бенка с синдромом Штурге — Вебера

Лечение. Попытки хирургического удаления измененных уча
стков мозга дают малый эффект. Также малоэффективной оказы
вается симптоматическая протпвосудорожная терапия.

АТАКСИЯ-ТЕЛЕАНГИЭКТАЗИЯ (СИНДРОМ ЛУИ-БАР)

Описан впервые Louis-Bar в 1941 г. Заболевание редкое. Уста
новлен аутосомно-рецессивный тип наследования.

Патоморфология. В типичных случаях на аутопсии находят 
атрофию коры мозжечка, дегенерацию зубчатого ядра, нижней 
оливы, демиелинизацию задних столбов спинного мозга, атрофи
ческие изменения продолговатого мозга, нейроматоз и дегенера
цию невронов спинного мозга. У многих больных выявляются 
телеангнэктазпи не только в склерах, ушных раковинах и коже, 
но и в мозговых оболочках, веществе головного мозга, спиналь
ных ганглиях. Почти у всех больных отсутствует или резко гн-



поплазировапа вилочковая железа, отмечается гипоплазия лим
фоидной ткани.

При длительно текущем процессе нередко развиваются лей
кемия, лнмфосаркома или базальная карцинома.

Клиническая картина. Уже на первом году жизни у больных 
выявляется отставание в развитии статики и моторики: дети поз
же обычного начинают сидеть самостоятельно, стоять, ходить. 
Во время стояния и особенно ходьбы у больных выявляется атак
сия. На 2 —3-м году жизни появляются тремор, хореоатетоз, мо
жет наблюдаться гиперметрия. В возрасте между 3-м и 4-м го
дом развиваются телеаигпэктазип. Чаще всего они выражаются 
в виде тонких красных пнточек на склере и напоминают конъюн
ктивит. Постепенно толщина питей увеличивается, появляются 
сетчатые телеангиэктазии. Они могут обнаруживаться также на 
ушных раковинах, лице, шее, области коленных сгибов, реже 
на кистях и стопах. Становится грубой кожа лица. Постепенно 
прогрессирует атаксия, ребенок к школьному возрасту или во 
время него перестает ходить. Становится нарушенной речь, по
является спонтанный нистагм. К 7 — 10-му году выявляются сим
птомы поражения подкорковых узлов, диэпцефальной области. 
У некоторых детей развивается синдром паркинсонизма. С воз
растом у больных становится заметным умственный дефект. Дети 
заторможены, малоподвижны, у пих снижены память, внимание, 
интересы их ограничены.

Весьма характерно, что многие больные атакспей-телеангиэк- 
тазией с рождения часто болеют, особенно бронхолегочными за
болеваниями, обусловленными дефицитом иммунологической ре
активности.

Диагноз. Атаксия, тремор, спонтанный нистагм в сочетании 
с телеангиэктазиямн служат надежной опорой диагноза. Для 
подтверждения диагноза пользуются некоторыми лабораторными 
данными.

Характерными для заболевания являются снижение содер
жания в крови IgА и IgE, дефицит малых лимфоцитов перифе
рической крови. Кроме того, как правило, при атаксии-телеан- 
гиэктазии снижена бласттрансформация лимфоцитов на фито- 
гемагглютинин.

Лечение. Для улучшения общего состояния применяют лече
ние антибиотиками, глюкокортикоидными и анаболическими гор
монами (гидрокортизоп и неробол). Назначают также кокарбоксп- 
лазу, витаминотерапию. С целыо воздействия на неврологические 
проявления заболевания применяют аминокислоты (глутами
новую, лейцин, метионпп, аминалон), церебролизин, антихо- 
линэстеразные препараты (галантамин, прозерип). Эффективность 
указанного лечения очень небольшая. Большие надежды возла
гали на трансплантацию больным комплекса тимус — грудина 
[Морозов 10. Н., Грозовский В. Р., 1975]. После пересадки, осо
бенно больным раннего возраста, наступало некоторое улучше-



ние общего состояния, происходила ремиссия очагов хронической 
инфекции. Однако стойкого и продолжительного эффекта опера
ция не дает. Поиски воздействия на нарушения иммунитета про
должаются. Прогноз заболевания всегда серьезный.

СПИНАЛЬНАЯ ФОРМА НАСЛЕДСТВЕННОЙ АТАКСИИ  
(АТАКСИЯ Ф РИ ДРЕЙ ХА)

В 1861 г. Фрпдрейх описал наследственную форму атаксии 
у 4 н 2 спбсов в двух семьях и представил материалы патолого
анатомического исследования 2 случаев. Заболевание редкое, ча
стота, по данным Шегрена, составляет 1:10 ООО населения. 
Передача осуществляется аутосомно-рецессивиым путем. Вместе 
с тем, имеются описания доминантного наследования болезни. 
Несколько чаще заболевание встречается у мальчиков.

Патологическая анатомия. При макроскопическом исследова
нии находят уменьшение размеров мозжечка п истончение спин
ного мозга. Нередко уменьшенными оказываются продолговатый 
мозг и варолиев мост. Микроскопическое исследование дает поз- 
можность обнаружить демиелинизацию и глиоз задних канати
ков спинного мозга, причем особенно сильно страдают пучки 
Голля. Поражение задних столбов обычно закапчивается уров
нем их ядер в продолговатом мозге, но процесс может распро
страняться п выше. Обнаруживают непостоянные изменения 
в сером и белом веществе большого мозга. Демиелинизацию и 
глноз находят в пирамидных перекрещенных путях бокового 
столба, прямом и перекрещенном — сппноцеребеллярных столбах. 
Страдают также клетки столбов Кларка. Могут подвергаться де
генерации н задние корешки. Дегенеративные изменения выяв
ляются в клетках Пуркинье и иногда в клетках зубчатого ядра.

Клиническая картина. Заболевание чаще всего начинается 
в возрасте 4—10 лет, реже — раньше. Начало незаметное, так 
что нельзя сказать, когда появляются его первые признаки. При 
внимательном опросе родителей иногда удается установить, что 
развитие движений у ребенка происходило с задержкой, и чем 
более дифференцированными становились движения, тем все бо
лее и более бросались в глаза их неловкость, неуклюжесть. 
И лишь позже, по мере нарастания этих явлений, они привле
кали внимание родителей, заставляя их обращаться к врачу.

Первым признаком заболевания является нарушение походки. 
Ребенок начинает ходить с 1 года 2 мес — 1 года 5 мес, его дви
жения неловки, он часто падает. Неустойчивость и неуверенность 
отмечаются и при стоянии, а в дальнейшем и при сидений. Про
цесс постепенно прогрессирует, и атаксия распространяется на 
руки. Появляются трудности при пользовании ложкой и вилкой.

Неврологически рано выявляется исчезновение коленных и 
ахилловых рефлексов. Расстройства глубокой чувствительности п 
стереогпоза появляются спустя несколько лет от начала болезни,



В развернутой стадии заболевания нарушение координации 
остается основным, всегда ярко выраженным симптомом. Лтакспя 
более всего выявляется в ногах. При ходьбе больной высоко под
нимает ноги, неуверенно опускает нх на пол, неустойчив при 
стоянии. Симптом Ромберга положительный. Пальце-носовую, пя
точно-коленную н другие пробы больной выполняет крайне не
уверенно, часто с одной стороны лучше, чем с другой. Отмечаются 
дисметрия, адпадохокинез, дрожание. Речь замедленная, преры
вистая, толчкообразная. Артикуляция затруднена.

Со стороны черепных нервов отмечается спонтанный нистагм, 
бульбарные нарушения появляются к 5—7-му году. У некоторых 
больных выявляется тугоухость.

Тонус мышц понижен, но сила мышц долго остается нормаль
ной. Лишь при прогрессировании заболевания она снижается. 
Могут появиться непроизвольные движения, однако это скорее 
не гиперкннезы, а результат нарушения координации движений. 
Понижение и затем полное отсутствие сухожильных рефлексов 
является очень характерным признаком заболевания. Сухожиль
ные и надкостничные рефлексы угасают сначала на ногах, за
тем — па руках. В дальнейшем, когда поражается пирамидный 
тракт, выявляются симптомы спастического пареза — повыше
ние тонуса мышц и сухожильных рефлексов. Рефлекс Бабинского 
становится положительным. Появляются клонусы стоп н надко
ленника. Высокий тонус мышц и малоподвижность больного мо
гут повести к контрактурам.

Глубокая чувствительность (мышечное чувство, вибрацион
ная чувствительность), стереогноз расстроены. Простые виды 
кожной чувствительности сохранены. Может быть сниженной 
лишь тактильная чувствительность. Происходит постепенное сни
жение интеллекта.

Весьма характерны для болезни Фридрейха сколиоз в грудном 
отделе позвоночника, грубая деформация стоп (стопа Фридрей
ха): свод стопы углублен, большой палец согнут в дистальном 
суставе при резком переразгибании в проксимальном суставе.

Ряд авторов наблюдали у больных атаксией Фридрейха diabe
tes mellitus, поражение щитовидной и половых желез.

У больных нередко находят органические изменения в сердце 
(пороки клапанов, интерстициальные миокардиты). Изменения 
со стороны сердца выявляются чаще всего уже при развернутой 
картине болезни, неврологические симптомы которой достаточно 
ярко выражены. Вместе с тем, встречаются больные, у которых 
патология со стороны сердца доминирует в клинической картине 
и на некоторое время заслоняет основное заболевание. Тогда 
возникают известные трудности в диагностике процесса. Пораже
ние сердца при атаксии Фридрейха клинически выражается на
рушением ритма сердечной деятельности. Характерными явля
ются кардиалгия типа грудной жабы, увеличение размеров сердца, 
преимущественно левого отдела, наличие систолического и не



редко диастолического шума. На ЭКГ отмечаются признаки на
рушения обменных процессов миокарда и изменения, напоми
нающие явления острой коронарной недостаточности или ин
фаркт миокарда.

В терминальной стадии больной прикован к постели. Мышцы 
паретичны, может наблюдаться их атрофия. Имеются бульбарные 
расстройства, невнятность и л и  потеря речи, деменция. Иногда 
присоединяется атрофия зрительных нервов.

Днагноз вызывает затруднения только в начале заболевания. 
В дальнейшем, когда выявляются нарушения координации, сни
жение тонуса и сухожильных рефлексов, диагноз становится 
очевидным. Следует принимать во внимание появляющиеся по 
мере прогресспровапня заболевания симптомы центрального па
реза.

По Форду (1952), диагноз болезни Фридрейха основывается 
на медленном прогрессирующем течении и наличии в семейном 
анамнезе подобных же расстройств, включающих: 1) симптомы 
церебеллярной атаксии (атаксическая походка, атаксия при про
ведении пальце-носовой и коленно-пяточной проб, расстройство 
речи и нистагм); 2) признаки вовлечения задних столбов спин
ного мозга (потеря глубокой чувствительности, табетический тип 
атаксии и положительный симптом Ромберга); 3) признаки по
ражения пирамидного тракта, которые могут маскироваться дру
гими нарушениями, так что вызывается только симптом Бабин- 
ского; 4) выпадение сухожильных рефлексов; 5-) характерные 
деформации стопы и позвоночника; 6) терминальная деменцня, 
бульбарные расстройства, нарушение сфинктерного контроля.

Лечение. Специфических методов лечения нет. Иногда наблю
дается некоторое улучшение временного характера при примене
нии витаминов В 12 и В|. Некоторое облегчение приносят обще
укрепляющая терапия, гимнастика, массаж. Больные нуждаются 
также в специальной ортопедической обуви.

Прогноз. Заболевание медленно, но неуклонно прогрессирует, 
хотя в отдельных случаях процесс длительное время может оста
ваться стационарным. Интеркуррентные заболевания, как пра
вило, ухудшают состояние больного.

ВРО Ж ДЕН Н АЯ МИОТОНИЯ (БОЛЕЗНЬ ТОМСЕНА)

Первое детальное описание заболевания дано Thomsen в 
1876 г. на основании анализа 20 больных родственников в 5 
поколениях. В 1948 г. Thomsen подытожил описание больных 
в этой семье, начиная с 1742 г. Из 315 членов семьи в 7 поколе
ниях было 64 больных.

Заболевание передается аутосомно-доминантным путем с 
очень высокой пенетрантностыо (почти в 100% )- В редких слу
чаях болезнь носит аутосомно-рецессивный характер наследова
ния. Частота заболевания составляет, по Klein (1958, Швейца



рия), 0,38 па 100 ООО населения. Лица женского тт мужского пола 
поражаются с одинаковой частотой.

Патологическая анатомня. Мышцы представляются гипертро
фированными. При макроскопическом исследовании они несколь
ко бледны, увеличения прослойки жировой ткани не наблюдается. 
При микроскопическом исследовании отмечают увеличение диа
метра мышечных волокон, которые округляются н обнаруживают 
нечеткую поперечнополосатую исчерченность. Может отмечаться 
некоторое увеличение ядер сарколеммы, часть из них располага
ется в центре волокна.

Электропно-мнкроскопнческое исследование показывает, что 
при миотопин Томсена изменяется так называемая саркотубуляр- 
ная система, происходит расширение поперечных трубочек и кон
цевых цистерн триад саркоплазматического ретикулума.

Патогенез. Ни одна из существующих теорий патогенеза не 
может удовлетворительно объяснить все стороны этого заболева
ния. Наибольшим признанием пользуется теория нарушения 
регуляции ферментативных процессов, обусловливающих началь
ную фазу мышечного сокращения [Зинченко Л. II., 1960]. По
лагают, что у больных нарушена проницаемость клеточных мем
бран и изменены ионный и медиатарный механизмы нервно-мы
шечного возбуждения. В доказательство этому приводятся данные 
о повышении в организме больных концентрации ионов калия, 
а также свободного и связанного ацетилхолина.

Клиническая картина. Болезнь обычпо начинается в раннем 
детском возрасте, хотя в отдельных случаях первые признаки 
страдания становятся очевидными в 5—7 лет и даже во взрослом 
состоянии.

Клинические проявления врожденной мпотоннн Томсена скла
дываются из мнотонической реакции произвольных мышц и ги- 
нертрофин мышечной системы. Мпотоннческая реакция вклю
чает два вида явлений. С одной стороны, больному очень трудно 
начать движение. Так, больному трудно начать ходьбу, бег, 
трудно внезапно встать. Иногда в течение нескольких секунд 
больные не могут сделать ни одного шага или даже беспомощно 
падают на землю, на пол. После того, как начатое движение про
делано несколько раз, оно уже совершается без особого усилия. 
С другой стороны, больному трудно расслабиться после соверше
ния какого-нибудь мышечного усилия. Так, больным трудно рас
крыть веки после сильного зажмуривания («гримаса смеха»), 
трудно разжать руку после рукопожатия, трудно отпустить 
предмет, который они, применив усилия, взяли, и т. д.

Выраженность мнотонической реакции зависит от многих 
факторов. Большую роль играет эмоциональное состояние. Так, 
страх может увеличивать ригидность мышц. Мнотонпческую ре
акцию усиливает громкий звук. Немаловажное значение принад
лежит окружающей температуре. Обычно миотопия увеличпва-



ется в холодную погоду. Наоборот, тепло и покои уменьшают 
ригидность мышц. Мнотоннческая реакция возникает обычно в 
мышцах конечностей, лицевой, глазодвигательной мускулатуре 
и мышцах языка. Описаны случаи, при которых миотония языка 
вызывала у ребенка трудности сосания. Мышцы глотки и гор
тани не страдают.

Весьма характерен внешний вид больпых. Гипертрофия мышц 
шеи, плечевого пояса, плеча, бедра делает нх похожими на атле
тов. Гипертрофия мало выражена или отсутствует совсем на 
предплечье и голени. Несмотря на общую мышечную гипертро
фию, сила мышц не повышена, а иногда даже снижена. Мышцы 
обычно тверды на ощупь; удар по ним вызывает повышенное 
сокращение, которое может при повторных ударах перейти в те
танус.

Неврологическое исследование не обнаруживает заметных от
клонений. При ударе перкуссионным молоточком по мышце воз
никает валик.

Весьма характерна реакция мышц больного на гальвани
ческий и фарадический ток (мнотоннческая реакция). Сильный 
гальванический ток вызывает тетапическое сокращение мышц 
в течение всего действия тока и даже спустя несколько секунд 
после окончания действия тока. Фарадический ток вызывает 
контрактуру во время действия тока.

Миотония может быть активной пли латентной. В последнем 
случае она вызывается только при применении специальных тес
тов — ударе перкуссионного молоточка, действии тока. У некото
рых пациентов мнотоннческая реакция возникает только при 
определенном эмоциональном состоянии или при воздействии хо
лода.

Как правило, умственная сфера больных не страдает. Вместе 
с тем, в некоторых семьях мпотонпя сочетается с умственным 
дефектом, причем поражение интеллекта наблюдается и у членов 
семей, которые не имеют расстройств движений.

Диагноз заболевания несложен, основывается на характерных 
жалобах н внешнем виде больного. Мпотонию Томсена чаще всего 
приходится дифференцировать с миотонической дистрофией. Для 
последней весьма типично наличие дистрофии мышц.

Лечение миотонии ставит своей задачей воздействовать на 
проницаемость мышечной клетки пли на ее метаболизм. Мното- 
нический спазм снижает на несколько часов хинин (0,1 — 0,3 — 
0,5 г. сульфата хинина внутрь или 0,5—1 мл 50 % раствора ди- 
гидрохлорида хинина внутримышечно). Лечение хинином про
водят курсами по 6 — 7 дней. Хининоподобным действием об
ладают новокапнамид (по 0,25—0,5 г в сутки) и дпфенпн (по 
0,025—0,05 3 раза в сутки). Для усиления действия хинина при
меняют препараты кальция (глюконат кальция по 0,5 г 3 раза 
в день). В клинических условиях проводят гормональную тера
пию АКТГ (или кортизоном) и преднизолоном (5 мг/сут).



Широко применяют тепловые процедуры (хвойные вапны, 
ллектросветовые ванны на ногп и туловище), электрофорез во
ротниковой зоны с 2—5 % раствором хлорида кальция и 
с 1—4 % раствором гидрохлорида хинина. Некоторое облегчение 
больным приносит легкий массаж конечностей.

Прогноз. Болезнь редко приводит к тяжелой инвалидности. 
Больные обычно сохраняют подвижность, в дальнейшем бывают 
трудоспособными. Прогноз в отношении полного выздоровления 
безнадежный.

ПРОГРЕССИРУЮЩИЕ М Ы Ш ЕЧНЫ Е АТРОФИИ

Прогрессирующие мышечные атрофии — это большая группа 
наследственных заболеваний, характеризующихся неуклонным 
нарастанием мышечной слабости и атрофий. Прогрессирующие 
мышечные атрофии подразделяются на первичные и вторичные 
формы. Вторичные, пли неврогенные, атрофии зависят от пора
жения периферического двигательного неврона, их называют 
также амиотрофпями. При первичных мышечных атрофиях спин
ной мозг и нервы анатомически остаются ннтактными, наблюда
ется первичное поражение мышц в результате нарушения в них 
обмена. Первичные мышечные атрофии иначе называют прог
рессирующими мышечными дистрофиями, или миопатиями.

Первичные мышечные атрофии (прогрессирующие мышечные 
дистрофии, миопатии) включают: 1) псевдогнпертрофическую 
форму Дюшенна (ранний детский вариант и поздний детский ва
риант); 2) форму Эрба (ранний вариант, юношеский вариант, 
поздний вариант); 3) лице-лопаточно-плечевую форму Ландузи — 
Дежерина и некоторые более редкие формы.

Из вторичных мышечных атрофий (амиотрофий) в раннем 
детском возрасте наибольшее значение имеют спинальная амио- 
трофия Верднига — Гоффманна (врожденная форма, ранняя дет
ская форма, поздняя детская форма) и невральная амнотрофия 
Шарко — Марп.

ПРОГРЕССИРУЮЩИЕ М Ы Ш ЕЧНЫ Е ДИСТРОФИИ (МИОПАТИИ)

Этиология и патогенез. Основная причина, вызывающая нару
шение синтеза структурных белков или энзимов, остается неиз
вестной. В течение последнего 20-летия представления о патоге
незе прогрессирующих мышечных дистрофий несколько расши
рились. Было обнаружено значительное повышение у больных 
активности ряда сывороточных ферментов (альдолазы, креатин- 
фосфокиназы — К Ф К  — и др.), при одновременном снижении их 
в мышечной ткани.

Механизм выхода мышечных энзимов в кровяное русло окон
чательно не выяснен. Высказывалось предположение о повышен
ной проницаемости клеточных мембрап, что, безусловно, нахо
дится в тесной зависимости с нарушением биохимизма мышечной



клетки в целом. С нарушением синтеза структурных белков свя
зывали выделение с мочой ряда аминокислот — амнноацндуршо, 
характерную для мышечных дистрофий. Экспериментальные ис
следования с помощью меченых атомов, проведенные на мышах 
с мышечной дистрофией, показали, что синтез белка в дистрофи
ческой мышце не замедлен, а, напротив, повышен, но имеется 
относительное отставание синтеза белка по сравнению со значи
тельно ускоренным его распадом [Бадалян JI. О., 1969].

При миопатнн Дюшенна выявилось значительное снижение 
в мышцах адепозпнтрпфосфорной кислоты (АТФ) [Бопдарен- 
ко Е. С., 1970] при одновременном снижении адепозиптрпфосфа- 
тазы, что свидетельствует не о повышенном ее распаде, а о на
рушении синтеза. Снижение уровня АТФ представляется резуль
татом неясных пока нарушений в сложнейших энергетических 
системах мышечной клетки — системе гликолиза и системе оки
слительного фосфорилировання. Прн миопатии Дюшенна нару
шено использование в качестве энергетического материала глико
гена, в то время как использование глюкозы сохраняется. В этом 
усматривается определенное сходство с эмбриональной мышечной 
тканью.

Итак, современные сведения о патогенетических механизмах 
прогрессирующих мышечных дистрофий весьма разрозненны и 
не создают общего представления о патогенезе этих заболеваний.

Патоморфологня. Характерным гистологическим признаком 
прогрессирующей мышечной дистрофии является беспорядочное 
расположение разнокалиберных мышечных волокон н увеличение 
промежуточной соединительной н жировой ткани. На поперечном 
срезе мышцы видно, что нормальные, атрофированные п гипер
трофированные мышечные волокна располагаются вперемежку 
(в отличие от вторичных мышечных атрофий, прн которых целые 
пучкн атрофичных волокон чередуются с пучками нормальных 
волокон — «пучковая атрофия»). Мышечные волокна атрофиру
ются не только в поперечнике, но н в длину, концы их нередко 
расщеплены. Поперечная полосатость мышц сглажена. В мышеч
ных волокнах обнаруживаются пролиферация ядер, которые рас
полагаются под сарколеммой и цепочкой в центре волокна, гиа
линовая дегенерация, некроз. Вокруг распадающихся мышечных 
волокон обнаруживаются клеточные скопления. Перерождаю
щиеся мышечные волокна замещаются соединительной и жиро
вой тканью. Изменения в двигательных концевых нервах и их 
окончаниях незначительны и имеют второстепенное значение. 
Различная степень дегенерации может быть обнаружена у одного 
больного не только в разных мышцах, но и в разных участках 
одной мышцы. Гистологические изменения предшествуют клини
ческим проявлениям болезни. Существует мнение, что мышечная 
слабость, видимь.е на глаз атрофии появляются лишь после во
влечения в патологический процесс около 50 % мышечных во
локон.



Псевдогипертрофическая мнопатня Дюшенна

Впервые описана французским врачом Duchenne (1861, 1868). 
Заболевание встречается с частотой 2—3 на 100 000 населения 
[Morton et al., 1963; Becker, 1964].

Генетика. Миопатию Дюшенна иначе называют Х-мнопатией. 
Мутантный ген локализуется в Х-хромосоме. Женщина, являю
щаяся носителем такой мутации, клинически здорова, поскольку 
патологическому гену противостоит нормальный ген второй X- 
хромосомы. У мужчин мутантный ген расположен в единствен
ной Х-хромосоме и при отсутствии нормального аллеля проявляет 
свое патогенное действие. Такое представление о рецессивном, 
сцепленном с полом тппе наследования мнопатнн Дюшенна опи
рается главным образом на тот факт, что в одной семье заболе
вают несколько братьев, в то время как их сестры остаются здо
ровыми. Эти наблюдения подкрепляются родословными, где мио- 
патня Дюшенна прослеживается в нескольких поколениях жен
ской линии, поражая исключительно мальчиков. Описаны случаи, 
когда одна мать от разных мужей имела больных миопатией 
Дюшенна детей.

Мнение о возможности аутосомно-рецессивного наследования 
миопатии Дюшенна неверно. Оно опирается на наблюдения тя
желого течения мнопатин у девочек. Но в таких случаях обычно 
имеет место ранний вариант формы Эрба. Форма Дюшенна у де
вочки может быть диагностирована лишь в тех чрезвычайно ред
ких случаях, когда сопутствующим является синдром Шерешев- 
ского — Тернера (кариотнп ХО) или, согласно гипотезе Lyon
(1962), одна из Х-хромосом инактивирована.

Клиническая картина. Принято считать, что форма Дюшенна 
начинается в возрасте 3—5 лет н редко в более поздние годы. 
Наши наблюдения позволяют присоединиться к мнению Pearson
(1963) о внутриутробном начале многих, если не всех случаев 
миопатин Дюшенна. Только у больных существует так назы
ваемая «преклиническая» стадия болезни (по Pearson), прояв
ляющаяся лишь биохимическими (повышение КФ К в сыворотке 
крови) и гистологическими признаками. Эти дети заболевают 
в более позднем возрасте (в 5 —7 лет), в раннем детстве они бы
вают достаточно подвижны, своевременно начинают ходить. Го
раздо чаще (у 75 % больных) проявления мышечной слабости 
могут быть замечены уже в конце 1-го — начале 2-го года жизни 
в виде недостаточной двигательной активности ребенка, затруд
нений при вставании с пола, с корточек, позднего начала ходьбы 
[Мазаева И. В., 1973]. В этой начальной стадии болезни сущест
вует относительная компенсация — отсутствует видимое прогрес
сирование болезни, даже напротив, в силу естественного разви
тия, ребенок со временем становится как будто подвижнее. Сим
птомы болезни еще недостаточно специфичны, но черты слабости 
мышц тазового пояса налицо. Нередко наблюдательные родители



уже в этом периоде обращаются к врачу, но их жалобы не встре
чают должного внимания. Задержку ходьбы' объясняют «рахи
том», «плоскостопием», излишней упитанностью ребенка пли об
щим ослаблением после перенесенного интеркуррентного заболе
вания. Всегда в таких случаях следует иметь в виду незначи
тельность индивидуальных колебаний в сроках становления дви
гательных функций здорового ребенка.

Постепенное «накопление» дистрофических изменений в мыш
цах к 3—5-му году приводит к выявлению типичных двигатель
ных расстройств, начинается явное ирогрессированпе болезни, 
которая проходит через ряд последующих стадий.

В начальной стадии все симптомы выражены не грубо, но 
достаточно четко. Дети еще сохраняют некоторую живость дви
жений, но не выдерживают нагрузки, например длительной ходь
бы. На расстоянии можно заметить нарушение осанки в резуль
тате поясничного гиперлордоза, слегка переваливающуюся по
ходку или небольшое выпячивание живота вперед, толстые икры. 
Ребенок испытывает затруднения при подъеме по ступеням, при 
вставании с пола, с корточек. Частые падения ребенка при ходь
бе побуждают родителей обратиться к врачу.

Стадия выраженных проявлений болезни, или стадия гене
рализации атрофий, наступает довольно быстро, в некоторых слу
чаях уже через несколько месяцев после видимого начала прог
рессирования мышечной слабости. Постепенно увеличивается по
ясничный лордоз, походка становится «утиной», деформируются 
стопы. В этой стадии наблюдается характерное поэтапное вста
вание с пола, обусловленное слабостью проксимальных мышц. 
В дальнейшем больной уже не может сам подняться. При ходьбе 
живот резко выпячивается вперед, верхняя часть тела отклоня
ется назад. Временами силы покидают больного, и он, как подко
шенный, может рухнуть на пол. Такое состояние предвещает ско
рую утрату ходьбы.

Тяжелая паралитическая стадия болезни характеризуется 
невозможностью самостоятельного передвижения и наступает, как 
правило, в 10—11 лет, хотя длительность болезни до потери ходь
бы может значительно варьировать (от 2 до 10 лет). Это объяс
няется, по-видимому, не только тяжестью болезни (экспрессив
ностью гена), но в большой степени чрезвычайной чувствитель
ностью миодистрофического процесса к внешним влияниям. Ино
гда достаточно больному провести несколько дней в постели по 
поводу гриппа, чтобы он больше не встал на ноги. Такая «пре
ждевременная» утрата ходьбы наблюдается после наложения 
гипса, при быстром увеличении массы тела на 3—4 кг и более, 
после излишней физической нагрузки (длительная ходьба). Та
ким образом, для дистрофических мышц бездействие так же гу
бительно, как и перегрузка.

Замечено, что при потере способности самостоятельно передви
гаться мышечные атрофии и слабость нарастают очень быстро.



Больной скоро теряет способность садиться в постели с помощью 
рук и переворачиваться на другой бок. Быстро развиваются кон
трактуры. Через несколько лет спдения в кресле можно видеть 
грубые деформации скелета: фиксированный гиперлордоз, кпфо- 
сколиоз, реберный горб. Обездвиженность больных достигает 
крайней степени. Обычно больные погибают до 20 лет, редко 
позже — в состоянии глубокой общей дистрофии, от заболеваний 
легких, печени, сердца и др.

Псевдогипертрофии. Увеличение объема икроножных мышц 
является постоянным и характерным симптомом формы Дю
шенна, получившей название псевдогипертрофической. Но это не 
значит, что каждому больному, имеющему псевдогппертрофии, 
должен быть поставлен диагноз мпопатпп Дюшенпа. Псевдоги- 
пертрофип нередко встречаются п при других формах прогрес
сирующих мышечных дистрофий и даже при заболеваниях иного 
плана (гипотиреоз). Биопсия показывает, что увеличение нкр 
редко зависит от истинной гипертрофии мышечных волокон, 
а в большинстве случаев происходит за счет увеличения соеди
нительной и жировой ткани. Отсюда и возникло название — псе
вдогипертрофия. Несмотря на кажущуюся ясность этих представ
лений и утвердившееся название, природа псевдогнпертрофий до 
настоящего времени неизвестна. Bousett (1963) показал, что со
держание жира в трехглавой мышце голени прн ее «псевдогп
пертрофии» относительно меньше, чем в других дпстрофичных 
мышцах. Мышцы, в которых наблюдаются псевдогипертрофии, 
в частности икроножная и камбаловидная, сохраняют удовлетво
рительную силу до поздней стадии заболевания. Не поэтому ли 
так длительно остаются живыми ахилловы рефлексы? Вопреки 
мнению Becker (1964), наши наблюдения показывают, что псе- 
вдогппертрофпп не предшествуют мышечной слабости, а разви
ваются параллельно с ней, достигая максимума в стадии выра
женных проявлений болезни.

При миопатип Дюшепна псевдогппертрофии выявляются 
обычно после того, как ребенок уже начал самостоятельно хо
дить. До 2 —2,5 лет псевдогппертрофии не выглядят демонстра
тивно в силу естественных особенностей строения детского 
тела, но при сравнительной пальпации можно обнаружить повы
шенную плотность икроножных мышц по сравнению с бедрен
ными мышцами. В тяжелой стадии псевдогппертрофии нередко 
бывают мало наглядны. Ранее гипертрофированные мышцы по
степенно уменьшаются в объеме и по виду мало чем отличаются 
от атрофированных. Пальпация все же позволяет обнаружить 
большую их плотность по сравнению с другими мышцами. Наи
более часто встречаются псевдогнпертрофий икроножных мышц, 
значительно реже — четырехглавых мышц бедра (симптом «гали
фе»), трехглавых мышц плеча, ягодичных, дельтовидных, прямой 
мышцы живота, передней зубчатой, круговой мышцы рта, жева
тельных мышц. У  2 больных мы наблюдали псевдогппертрофию



мышцы языка. Постепенное увеличение языка позволило в этих 
случаях исключить врожденную макроглоссию, которая встреча
ется у больных миопатией Дюшенна довольно часто.

Сухожильные рефлексы. Снижение сухожильных рефлексов 
идет параллельно степени дистрофического процесса в мышцах, 
первыми обычно выпадают коленные рефлексы. В большинстве 
случаев исчезновение коленных рефлексов опережает развитие 
видимых на глаз атрофий четырехглавых мышц бедра. Затем 
понижаются и выпадают сухожильные рефлексы на руках. Ахил
ловы рефлексы сохраняются даже у полностью обездвиженных 
больных.

Мышечная слабость и атрофии при мнодистрофическом про
цессе развиваются параллельно. Однако атрофии в мышцах тазо
вого пояса и бедер в начальной и легкой стадиях болезни бы
вают незаметными, в то время как слабость выявляется отчет
ливо. Атрофии раньше становятся заметными в мышцах плече
вого пояса. Осматривая детей в легкой стадии болезни, когда ро
дители не предъявляют никаких жалоб на слабость плечевого 
пояса и рук, а обращают внимание лишь на изменение походки 
детей, можно видеть отчетливые атрофии большой грудной 
мышцы, трапециевидной, передней зубчатой, над- и подостной, 
двуглавой мышцы плеча.

Нередко на ранних стадиях болезни имеют место жалобы на 
болн в ногах, преимущественно в стопах, подколенных ямках и 
паховых сгибах. Боли возникают при ходьбе и исчезают в по
кое. Дети часто просятся на руки. Иногда возникают резкие боли 
в икроножных мышцах (crampi). По всей вероятности, боли выз
ваны компенсаторной перегрузкой относительно сохраненных 
мышц п связок, а также мнкроциркуляторными расстройствами.

Контрактуры и деформации скелета. Разрастание соедини
тельной тканн в мышцах (мносклероз) приводит к их укороче
нию (ретракции). Этому процессу подвергаются также сухожи
лия и связки, что приводит к ограничению подвижности в суста
вах — контрактурам. Таким образом, контрактуры при мышечной 
дистрофии являются следствием изменения самой мышцы. Ранее 
других обычно возникают ретракции икроножных мышц и ахил
ловых сухожилий с ограничением тыльного сгибания стопы. 
Больной начинает ходить на носочках. Постепенно изменяется 
форма стоп. Стопы с высоким сводом, приближающимся по форме 
к фридрейховской стопе, мы наблюдали примерно у 'Д больных, 
плоскостопие — несколько реже.

В паралитической стадии болезни высокий свод, сочетаясь 
с фиксированным эквиноварусным положением, образует так на
зываемую «конскую стопу».

Довольно рано у больных можно заметить деформацию груд
ной клетки. Чаще всего грудная клетка уплощена в переднезад
нем направлении. Если при этом имеется западепие грудины, 
грудная клетка приобретает ладьевидную форму. Бочкообразная



грудная клетка встречается несколько реже, нежели уплощенная. 
Деформация грудной клетки дополняется расширением ее ниж
ней апертуры, эпигастральный угол, как правило, развернутый. 
Возможно, это зависит от относительной сохранности брюшных 
мышц и диафрагмы, роль которых в увеличении дыхательного 
объема грудной клетки возрастает в связи со слабостью других 
дыхательных мышц.

Костные изменения касаются не только деформаций скелета, 
которые являются вторичными, но также изменений самой кост
ной ткани. Имеет место сужение диафизов больших трубчатых 
костей за счет сужения костномозговой полости при нормальной 
толщине коркового слоя. Во всех случаях обнаруживается остео- 
пороз. Эти изменения достаточно выражены уже в той стадии 
болезни, когда еще сохраняется хорошая подвижность больного, 
поэтому едва ли их можно отнести к вторичным атрофическим 
процессам в костях от бездействия. У больных миопатней Дю
шенна, особенно у детей младшего возраста, нередко рентгено
логически определяется задержка окостенения, что, на наш 
взгляд, зависит от гипотиреоидного состояния у части больных 
в периоде раннего детства.

Врожденные аномалии. В литературе имеются указания на 
значительную частоту врожденных аномалий у больных миопа
тней [Давиденков С. Н., 1954; Доценко С. Н., 1963]. Нам встре
тились следующие врожденные аномалии и дефекты развития: 
дисплазия тазобедренных суставов, крнпторхизм, врожденная 
гидроцефалия, макроглоссия, порок сердца, врожденные контрак
туры, высокое щелевидное нёбо, уродливые зубы, неправильное 
развитие пальцев рук и йог и др.

При миопатии Дюшенна нередки эндокринно-обменные нару
шения  — чрезмерное похудание, достигающее в отдельных слу
чаях степени кахексии или, наоборот, необычная полнота. При 
миопатии Дюшенна ожирение, как правило, сопровождается чер
тами врожденного гипогенитализма (крипторхизм, маленькие раз
меры полового члена и мошонки), что дает основания говорить 
об адипозогенитальной дистрофии (синдроме Бабинского — Фрё- 
лиха). Этот синдром, ошибочно относимый многими к числу гипо
физарных заболеваний, в действительности является гипоталами- 
ческим синдромом. Почти равномерное отложение жира несколько 
более выражено на животе, в области таза, груди, рук, лица. 
У больного сохраняется детская форма тела. Стрии, как правило, 
отсутствуют. Отложение жира в области груди иногда создает 
картину ложной гинекомастии. Артериальное давление остается 
нормальным, существенного повышения экскреции 17-кетостерои- 
дов с мочой не наблюдается.

У ряда больных, особенно младшего возраста, можно обнару
жить черты умеренного гипотиреоза: задержку роста, костного 
возраста, макроглоссию, высокое содержание холестерина в 
крови.



Умственная недостаточность больных псевдогппертрофнческон 
формой была отмечена еще Дюшенном, но до настоящего времени 
нет единого мнения в толковании этого феномена. Для больных 
миопатией Дюшенна характерны вялость, замедленность мышле
ния. Это дополняется плохой памятью и нарушением внимания, 
неспособностью сосредоточиться. Перечисленные черты делают 
больных детей крайне инертными как на школьных занятиях, 
так и в играх в кругу сверстников. Речь их бедна. В силу замед
ления умственной деятельности они не пользуются в речи имею
щимся словарным запасом, предпочитают говорить простейшими 
фразами, иногда часами сидят молча. Во многих случаях не уда
ется выявить переживаний, связанных с собственным тяжелым 
положением, обездвиженностью.

Генетическая консультация при миопатии Дюшенна. При ге
нетическом консультировании семьи, где есть хотя бы один маль
чик, больной миопатией Дюшенна, мы не можем с уверенностью 
сказать, что это свежая мутация лишь в одной яйцеклетке ма
тери, и должны считать мать ребенка, ее сестер и дочерей пред
полагаемыми носителями патологического гена. Наличие боль
шого числа непораженных мужчин в ближайших 2—3 поколе
ниях по материнской линии снижает вероятность носительства 
у женщин в данной родословной.

В последнее время стала возможной пренатальная диагности
ка пола плода путем определения полового хроматина в культуре 
клеток амниотической жидкости, полученной при проколе матки 
на ранних сроках беременности (до 14 нед). К амниоцентезу 
обычно прибегают женщины, которые уже имеют больного мио
патией Дюшенна сына, брата или дядю по матери. Если ока
жется, что плод мужского пола, риск заболевания ребенка велик 
(50 %) и беременность, по желанию супругов, может быть прер
вана. Если в семье есть здоровые дети, не следует ориентировать 
женщину на дальнейшее деторождение, так как рожденная ею 
(после амниоцентеза) здоровая девочка может являться носи
телем гена миопатии Дюшенна.

Ювенильная миопатия Эрба

Эта форма в иностранной литературе известна как тазово-пле
чевая или поясная. Впервые описана ЕгЬ в 1883 г. и долгое 
время фигурировала в нашей литературе как «юношеская форма 
Эрба». В 1963 г. С. Н. Доценко предложил опустить слово «юно
шеская», так как заболевание нередко начинается в детском воз
расте, и подразделить эту форму на 3 варианта: ранний, типич
ный (юношеский) и поздний. Встречается заболевание с частотой 
1,2—2,5 на 100 000 населения [Morton, Chung, 1959; Becker, 
1964]. Передаются аутосомно-рецессивным путем. С одинаковой 
частотой болеют мальчики и девочки, причем тяжесть заболева
ний, т. е. экспрессивность гена в одной семье, одинаковая у лиц



мужского н женского пола. Число единичных случаев преобла
дает над семейными, так как при этой форме значительна ча
стота мутаций, но в силу малодетности семей никогда нельзя 
с уверенностью сказать, что имеет место сиежая мутация.

Дети чаще всего заболевают в возрасте 5 — 7 лет, но известны 
случаи и более раннего начала. Иногда первые признаки болез
ни свидетельствуют о слабости мышц плечевого пояса, но чаще 
процесс начинается с тазового пояса. Изменяется осанка, появ
ляются затруднения при подъеме по лестнице. Больные не могут 
входить в автобус, появляются беспричинные падения на ровном 
месте. Все эти симптомы являются результатом слабости прокси
мальной (поясной) мускулатуры. При осмотре обнаруживаются 
атрофии мышц рук, плечевого пояса, бедер. Характерны «крыло
видные» лопатки, «осиная» талия за счет атрофии мышц спины 
и живота. Псевдогипертрофии икроножных мышц довольно ча
сты, но встречаются не с таким постоянством и выраженностью, 
как при миопатии Дюшенна. У некоторых больных наблюдается 
бедность мимики, утолщения губ (псевдогипертрофия оральной 
мускулатуры). Асимметрия симптомов встречается чаще, чем 
при миопатии Дюшенна.

Течение заболевания менее злокачественное, чем при миопа
тии Дюшенна. Многие больные длительные годы сохраняют спо
собность к самостоятельному передвижению, нет постоянной за
висимости между тяжестью заболевания и длительностью бо
лезни. Рано или поздно заболевание приводит к значительным 
расстройствам моторики или к полной обездвиженности.

В случаях раннего (в 1—2 года) начала, как правило, забо
левание быстро прогрессирует, приводя к полной обездвиженно
сти ребенка. При этом бывает трудно определить, какой пояс 
раньше вовлечен в процесс — плечевой или тазовый. Псевдоги
пертрофии отсутствуют.

«Атрофические» случаи тяжелого течения прогрессирующей 
мышечной дистрофии у маленьких детей, одинаково часто встре
чающиеся как у мальчиков, так и у девочек, С. Н. Давиденков 
(1954) относил к раннему варианту миопатии Эрба.

Лице-лопаточно-плечевая миопатия Ландузи — Дежерина

Заболевание впервые описано авторамп в 1884 г. и отличается 
от других форм значительным поражением мышц лица и пле
чевого пояса. Частота по статистике разных стран колеблется от 
0,9 до 1,4 на 100 000 населения.

Наследуется заболевание аутосомно-доминантным путем. При 
этом пенетрантность почти полная, но вариабельность и выра
женность симптомов даже в одной семье значительные. Встре
чаются также спорадические случаи (свежая мутация), но всегда 
должны быть тщательно осмотрены все члены семьи.



Дети заболевают чаще в конце первого — начале второго де
сятилетия жизни, однако нам известны случаи раннего начала— 
в 2 года и даже на 1-м году жизни. Хотя в клинической картине 
преобладает поражение мышц лица и плечевого пояса, процесс 
нередко начинается с мышц ног, причем в первую очередь стра
дает малоберцовая группа мышц (опускается наружный край 
стопы, при ходьбе пога подвертывается, цепляет носком за пол). 
В дальнейшем слабость распространяется на мышцы плечевого 
и тазового пояса. У ряда больных первые признаки слабости 
могут появиться раньше в мышцах плечевого пояса. Девочки за
мечают, что не могут причесываться, мальчики не могут подтя
нуться на руках. В дальнейшем слабость плечевого пояса нара
стает. Плохая фиксация лопаток (главным образом из-за слабо
сти трапециевидной мышцы) позволяет им легко скользить кна
ружи и вверх. Становится невозможным поднять руки выше ли
нии плеч. Дистальные отделы рук остаются, как правило, пнтакт- 
ными.

Во всех случаях отмечается раннее и значительное поражение 
лицевой мускулатуры. Родители замечают, что ребенок спит 
с приоткрытыми глазами, не может зажмуриться, свистнуть, за
дуть спичку. Именно при этой форме наблюдается так называе
мое «лицо миопата» с гладким лбом, поперечной улыбкой, тол
стыми оттопыренными губами («губы тапира»). При выражен
ной слабости и псевдогипертрофии оральной мускулатуры речь 
бывает смазанной, не удается четкое произношение гласных «о», 
«у» и губных звуков.

Тазовый пояс вовлекается после нескольких лет болезни. 
Больным свойственны «утиная» походка и другие типичные мно- 
патические двигательные расстройства. Нередко наблюдаются де
формация (уплощение) грудной клетки, чрезмерный поясничный 
лордоз, «осиная талия». Псевдогипертрофии более редки, чем 
прн форме Эрба, и локализуются обычно в икроножных мышцах 
и губах. Характерна асимметрия в развитии симптомов, иногда 
значительная.

Из трех основных форм миопатий течение болезни Ландузи — 
Дежерина наиболее благоприятное. Заболевание прогрессирует 
медленно, больные редко утрачивают способность самостоятельно 
передвигаться. В ряде случаев сохраняется ограниченная трудо
способность. Продолжительность жизни не уменьшена. Однако 
при рано начавшемся заболевании (в отдельных наблюдениях — 
на 1-м году жизни) дети могут быстро утратить ходьбу или вовсе 
не начинают ходить и внешне напоминают больных спинальной 
амиотрофией Верднига — Гоффманна.

Биохимические нарушения при прогрессирующих мышечных 
дистрофиях. Наиболее показательными являются следующие био
химические сдвиги: 1) повышение активности гликолитическнх 
ферментов в сыворотке крови; 2) гипераминоацидурия; 3) нару
шение креатнн-креатининового обмена.



Наиболее специфичным для прогрессирующей мышечной ди
строфии является повышение креатинфосфокиназы (КФК) (по
вышается также при инфаркте миокарда и дерматомиозите). 
Особенно значительное повышение КФ К отмечено при миопатии 
Дюшенна (в 50 раз и более). Другие ферменты гликолиза при 
миопатии Дюшенна также дают максимальное повышение: аль- 
долаза в 9 раз, трансампназа в 3 —5 раз, лактадегидрогеназа 
(ЛДГ) в 5—8 раз, фосфогексоизомераза в 2 раза [Schapira, Dre
yfus, 1960, 1962; Гринио Л. П., 1963, 1965, 1967]. Однако исследо
вание этих ферментов имеет дифференциально-диагностическое 
значение лишь в рамках мышечных заболеваний, так как их по
вышение наблюдается также при многих заболеваниях других 
органов и систем. Наиболее высокий уровень ферментов в сыво
ротке крови отмечен в начальной стадии болезни.

Усиленное выделение с мочой аминокислот характерно для 
прогрессирующей мышечной дистрофии. При форме Дюшенна 
аминоацидурия наиболее выражена. В ряде случаев аминоацид- 
урия обнаруживается не только у больных, но также у их кли
нически здоровых родственников — гетерозиготных носителей, 
причем у носителей находили повышение тех же аминокислот 
(тот же «спектр» аминокислот), что и у больных из этих семей 
[Бадалян Л. О. и др., 1965].

У больных прогрессирующей мышечной дистрофией обнару
жена также креатинурия с одновременным понижением выведе
ния креатинина и уменьшением содержания креатина в мышцах.

На основании данных С. А. Мельникова и Ф. Е. Горбачевой 
(1967), учитывающих возрастные физиологические нормы, сле
дует считать, что при прогрессирующей мышечной дистрофии 
у детей диагностическое значение имеет уменьшение содержания 
креатинина в моче ниже 350 мг/сут. Креатинурия может прини
маться во внимание лишь у детей старше 8 лет при содержании 
креатина в моче больше 50 мг/сут. До 8-летнего возраста креа
тинурия может считаться патологической, если превышает 
200 мг/сут. Нарушение креатин-креатининового обмена имеет 
место при всех формах прогрессирующих мышечных атрофий 
у детей. У больных миопатией Дюшенна, Эрба эти нарушения 
постоянны и наиболее значительны, как и при спинальной амио- 
трофии Верднига — Гоффманна. При лице-лопаточно-плечевой 
форме в половине случаев экскреция креатина и креатинина с 
мочой не нарушена. При невральной амиотрофии Шарко — Мари 
изменения незначительны.

Электромиографическое исследование. При прогрессирующих 
мышечных атрофиях электромиограммы имеют ряд особенностей, 
которые используются главным образом для дифференциальной 
диагностики первичных и вторичных форм. Следует помнить, что 
особенности эти не специфические и не могут самостоятельно 
служить основанием для диагноза, а являются лишь дополнением 
к клиническим данным.



При первичных мышечных атрофиях — прогрессирующих мы
шечных дистрофиях в состоянии покоя отмечаются неритмичные 
колебания с низкой амплитудой. При произвольном сокращении 
регистрируется так называемый патологический интерференци
онный тип ЭМГ. Запись имеет видимость нормальной, так как 
число моторных единиц сохранено. Однако каждая из них ослаб
лена, поэтому для выполнения сокращения включается непропор
ционально большое число моторных единиц. Частота возрастает 
до 600—800 Гц и более. Для оценки миопатпческой записи необ
ходим анализ параметров отдел].ной двигательной единицы. При 
этом выявляется: 1) снижение амплитуры потенциала вдвое и 
более; 2) сокращение длительности потенциала (низкие и корот
кие колебания потенциала); 3) высокий процент полифазныхпо
тенциалов в виде «коротких пиков», что считается характерным 
признаком прогрессирующего процесса. При форме Эрба и лице- 
лопаточно-цлечевой эти изменения менее выражены, нежели при 
миопатии Дюшенна, однако характер изменений одинаковый при 
всех формах.

Отличительной особенностью ЭМГ при вторичных атрофиях 
является наличие потенциалов моторных единиц в покое. При 
спинальной атрофии Верднига — Гоффманна и невральной амио- 
трофии Шарко — Мари в пораженных скелетных мышцах в состоя
нии покоя на фоне дизритмичной активности покоя регистриру
ются ритмичные изолированные (или сдвоенные, строенные) 
потенциалы, так называемый «ритм частокола».

Электрокардиографическое исследование. И. Гаусманова-Петру- 
севич (1971) подчеркивает характерные изменения ЭКГ при 
миопатии Дюшенна: значительное углубление зубца Q, высокий 
и деформированный зубец Р, увеличение отношения R/S в отве
дении V], частичная блокада правой ножки предсердно-желудоч
кового пучка. Эти изменения не зависят от возраста и длитель
ности заболевания, имеют место как у тяжелых больных, так и 
в легкой стадии миопатии Дюшенна и не обнаруживаются при 
других формах миодистрофий.

Дифференциальный диагноз. Начальные проявления болезни 
нередко бывают замечены родителями, по им не придают долж
ного значения. При жалобах на боли в ногах, быструю утомляе
мость ребенка при ходьбе не следует связывать это только с пло
скостопием (если даже оно имеется). Нужно тщательно прове
рить двигательную сферу ребенка (умеет ли он бегать, прыгать, 
приседать; достаточно ли живые сухожильные рефлексы). Осо
бенного внимания требуют дети с задержкой самостоятельной 
ходьбы, что обычно связывают с проявлениями рахита. При ра
хите, несмотря на значительную гипотонию и разболтанность су
ставов. полностью сохраняются сухожильные рефлексы.

У маленьких детей (1—3 лет) прогрессирующую мышечную 
дистрофию необходимо дифференцировать с атонической формой 
детского церебрального паралича, при которой мышечная гипо-



тоння и разболтанность суставов иногда бывают резко выражены. 
Наблюдается рекурвацня коленных и других суставов, движения 
приобретают «миопатпческий» характер. Сохраненные, часто по
вышенные сухожильные рефлексы, наличие стойких патологиче
ских знаков, .медленное, но неуклонное улучшение двигательных 
функций, нормальное содержание КФ К в сыворотке крови помо
гают в этих случаях исключить прогрессирующую мышечную дн- 
:трофпю.

Определенные трудности представляет дифференциальный ди
агноз с артрогрипозом, при котором наблюдаются множественные 
врожденные контрактуры. Рентгеновское исследование не обнару
живает каких-либо изменений в костях и суставных поверхно
стях; контрактуры, как и при прогрессирующей мышечной ди
строфии, зависят от ретракции патологически измененных мышц. 
Локальные пли распространенные мышечные атрофии со сниже
нием силы и выпадением сухожильных рефлексов дополняют 
сходство клинической картины. Электромиографпя (ЭМГ) и даже 
патогистологпческое исследование биопсированной мышцы не 
вносят ясности, так как могут соответствовать таковым при про
грессирующей мышечной дистрофии или спинальной амиотрофпи. 
Известны семейные случаи заболевания. Критерии дифференци
ального диагноза следует искать в течении болезни. При артро- 
грипозе контрактуры всегда носят врожденный характер, тогда 
как при прогрессирующей мышечной дистрофии врожденные 
контрактуры — крайняя редкость. При артрогрипозе прогресси
рования мышечных атрофий, мышечной слабости и контрактур 
не наблюдается; напротив, они поддаются, хотя и с трудом, не
которому растяжению. Двигательные функции больного ребенка 
с годами улучшаются.

При некоторых типах гликогеноза (универсальный глпкоге- 
ноз — болезнь Помпе, III тип) наблюдается отложение гликогена 
в мышцах, а иногда в передних рогах спинного мозга, что про
является клинической картиной, близкой к прогрессирующей мы
шечной дистрофии пли болезни Верднига — Гоффманна. В диффе
ренциальном диагнозе помогает обнаружение сопутствующей 
кардиомегалии, глоссомегалии, низкое содержание сахара крови 
натощак. Решающее значение в диагнозе принадлежит гистоло
гическому исследованию биопсированного материала, при котором 
обнаруживаются зерна гликогена в мышечных волокнах.

Миопатический синдром встречается в педиатрической прак
тике при коллагенозах, особенно дерматомиозите; при этом фер
менты К Ф К  и альдолаза в крови повышаются, как при прогрес
сирующих мышечных дистрофиях. Отличием является наличие 
кожных проявлений и уплотнение мышц, а также быстрое (в те
чение нескольких недель) развитие при дерматомиозите мышеч
ной слабости, вплоть до полной обездвиженности, в то время как 
миопатии прогрессируют годами. При коллагенозах находят во
спалительные изменения в мышцах (при биопсии) и значитель



ное повышение углобулиновой фракции белков крови. Хрониче
ское течение полимиозита создает большие трудности для диф
ференциального диагноза с прогрессирующей мышечной дистро
фией. Положительный эффект кортикостероидной терапии помо
гает диагнозу ex juvantibus.

Длительная стероидная терапия, нередко применяемая в 
педиатрической практике, сама по себе может привести к так 
называемой стероидной миопатии, при которой отмечаются прок
симальная мышечная слабость, угасание сухожильных рефлек
сов. Отмена препаратов приводит к их восстановлению.

При полиневрите мышечная слабость развивается быстро, 
обычно в течение или вскоре после перенесенного инфекционного 
заболевания с повышением температуры. Наблюдаются двига
тельные нарушения, обусловленные слабостью как проксималь
ной, так и дистальной мускулатуры; например, в течение недели 
развиваются «петушиная» походка с отвисанием стоп и затруд
нения при вставании с пола. Исследование показывает нормаль
ный уровень сывороточных ферментов в крови, проведение по 
нерву замедлено.

НЕВРОГЕННЫЕ АТРОФИИ

Детская спинальная амиотрофия 
Верднига — Гоффманна

Этиология и патогенез. Генетика. Заболевание обусловлено 
поражением двигательных клеток передних рогов спинного мозга 
по всей его длине и встречается с частотой 0,1 на 100 ООО насе
ления и 7 на 100 000 новорожденных. Наследственная природа 
детской спинальной ампотрофии и рецессивный тип наследования 
в настоящее время не вызывают сомнений, но сущность биохими
ческого дефекта, приводящего к дегенерации (или недоразвитию) 
моторных клеток передних рогов, остается пока невыясненной.

Патологическая анатомия. В передних рогах спинного мозга 
отмечаются признаки гибели двигательных клеток, количество их 
уменьшено, вплоть до полного исчезновения и замещения глией. 
Характерны клетки «тени». Эти изменения обнаруживаются по 
всей длине спинного мозга, но особенно выражены в шейном и 
поясничном утолщениях. Аналогичные изменения находят в мо
торных ядрах продолговатого мозга и варолиева моста. Наибо
лее часто поражаются ядра XII, XI, X, IX и VII пар черепных 
нервов, реже и в меньшей степени — ядра V и VI пар.

В передних корешках и двигательных нервах находят демие- 
линизацию и распад аксона. Изменения в мионевральных синап
сах сводятся к отсутствию нормальных моторных бляшек, ветвле
нию терминального волокна.

Гистологическое исследование мышц дает типичную картину 
неврогенной или «пучковой» атрофии: пучки атрофированных



мышечных волокон чередуются с участками сохранных волокон. 
Описаны так называемые «щитовидные» волокна как ранний 
признак деиервации и «эмбриональные» или «фетальные» волок
на. Высказывается предположение, что этн волокна никогда не 
иннервировались.

При длительном течении заболевания в мышцах наблюдается 
разрастание соединительной ткани, всегда находят изменения, 
характерные для первично-мышечного поражения (гиалиноз, ги
пертрофию отдельных волокон). В далеко зашедших стадиях сти
раются морфологические различия между неврогенной и миоген- 
ной атрофией, на что указывал С. Н. Давиденков.

Клиническая картина. Вялые парезы развиваются первона
чально в мышцах тазового пояса, затем распространяются на 
мышцы туловища и плечевого пояса. В процесс вовлекаются дви
гательные ядра черепных нервов. Этим объясняется частое по
ражение мышц шеи, языка, мягкого нёба, слабость лицевой му
скулатуры. В развитии болезни условно существует 5 стадий, 
сменяющих одна другую: препаралитическая, паралитическая, 
адипозная, кахексическая, артрогрипозная.

Классическая форма болезни, фигурирующая до настоящего 
времени в большинстве учебников, описана Верднигом и Гоф
фманном в конце XIX в. Наблюдения последних лет показали, 
что спинальная амиотрофия Верднига — Гоффманна может проте
кать в виде трех клинических форм: врожденной, с началом в 
анте- или перинатальном периоде, ранней детской, начинающей
ся до 1,5 лет, и поздней формы с началом в возрасте 1,5—2 лет.

Такое подразделение получило большее распространение, чем 
деление на стадии, так как было замечено, что клиническая кар
тина, течение и прогноз в значительной мере зависят от времени 
начала заболевания [Горбачева Ф. Е., 1963; Савельева-Василье
ва Е. А., 1971; Мазаева И. В., 1971].

На примере спинальной амиотрофии Верднига — Гоффманна 
хорошо подтверждается правило, что чем раньше начинается 
наследственное заболевание, тем тяжелее оно протекает.

При врожденной форме дети появляются на свет с вялыми 
парезами. Нередко матери отмечают слабое шевеление плода 
к концу беременности. Уже при первом купании ребенка роди
тели обращают внимание на «отвисание» вниз ручек и ножек 
младенца, тогда как у здорового ребенка, благодаря физиологиче
скому гипертонусу и преобладанию сгибателей, конечности нахо
дятся в согнутом положении и непрерывном движении. При по
вертывании ребенка на бок ножки как бы «отстают», оставаясь 
лежать в прежнем положении. Отмечаются резкая мышечная ги
потония, отсутствие сухожильных рефлексов. Ребенок неподвижно 
лежит на спине, руки слегка согнуты в локтевых суставах, пред
плечья и кисти слегка пронированы, ноги вытянуты, стопы отви
сают (рис. 21). При пассивном сгибании в коленях ноги падают 
в стороны, создавая так называемую «позу лягушки». Крик ре



бенка тихий из-за слабости вдоха и выдоха и бульбарных рас
стройств. Контрактуры и деформации скелета возникают очень 
рано, в единичных случаях — внутриутробно. Выбухание или, 
наоборот, западенне грудины может появиться в 2 —3-месячном 
возрасте. В дальнейшем формируется так называемая «куриная 
грудь» или воронкообразная грудь. Только некоторые детн и то 
очень поздно начинают держать головку и сидеть, но никогда не 
приобретают способности самостоятельно садиться, вставать, хо
дить. Упор на ноги полностью отсутствует. Течение заболевания

P iic. 21. Ребенок с болезнью В ерднм га— Гоффманна

при врожденной форме отличается наибольшей тяжестью, обусло
вленной дыхательными и бульбарными расстройствами. Слабость 
дыхательных мышц и кашлевого толчка создают условия для 
возникновения и тяжелого течения пневмоний. Отмечаются по
стоянная тахикардия, одышка, повышенная потливость. При 
врожденной форме нередки сопутствующие пороки развития и 
уродства: врожденная гидроцефалия, крипторхизм, дисплазия та
зобедренных суставов, косолапость, гемангиома, гипертрихоз и др. 
Отмечается некоторая задержка умственного развития. Жизне
способность больных низкая, в половине случаев они умирают до 
2 лет. Однако в современных условиях, благодаря применению 
антибиотиков п реанимационным мерам, наблюдается увеличение 
продолжительности жизни (до 6 —7 лет). В таких случаях по
вторные пневмонии приводят к формированию хронического 
бронхолегочного процесса (хроническая пневмония, пневмоскле
роз, бронхоэктазы).

Ранняя детская форма соответствует классическому описанию 
первых авторов. Обычно дети удовлетворительно развиваются, 
в срок начинают держать голову, сидеть н вставать, затем чаще 
во втором полугодии жизци слабеют, теряют упор на ногп. У по
ловины больных парезы возникают подостро после лихорадочного 
заболевания, изредка — после прививок. В дальнейшем наблюда
ется быстрое прогрессирование, приводящее почти к полной обез-



двпженности. У части больных после потери упора на ногп в те
чение последующих лет не отмечается существенной отрицатель- 
нон динамики. Иногда, в силу естественного развития двигательных 
навыков, появляются даже незначительные новые движения. Но 
это лишь кажущееся улучшение. Никто из детей не начинает 
ходить. Заболевание неумолимо прогрессирует. Через несколько 
лет (или месяцев) ребенок худеет (переход адипозной стадии 
в кахексическую), обнаруживаются распространенные мышечные 
атрофии. Во многих случаях становятся заметными фасцикуля- 
цпи. Фибрилляции языка дополняются гнездной атрофией мышцы 
языка. Как один из постоянных симптомов отмечается мелкий 
тремор пальцев рук.

У детей с врожденной и ранней детской формами болезни 
Верднига — Гоффманна характерный вид имеют стопы: они пло
ские с выступающей назад пяткой. На тыле стопы жировая «по
душечка» с признаками лимфатического отека. При взгляде сбо
ку стопа имеет форму «утюжка». Пальцы искривлены, некоторые 
из них «западают». С годами деформации пальцев усиливаются. 
Такой вид обычно приобретают стопы никогда не ходивших 
больных. При сохранении способности ходить (у детей с поздней 
формой заболевания) стопы имеют достаточно глубокий свод.

Поздняя форма начинается в возрасте 1,5—2 лет, когда дети 
уже хорошо ходят, бегают. Толчком к началу болезни служат ка
кие-либо внешние факторы, реже заболевание начинается испод
воль. Течение болезни замедленное, по сравнению с ранними 
формами, однако его можно назвать лишь относительно мягким. 
От года к году наблюдается заметное прогрессирование. При 
большой длительности заболевания атрофии достигают крайней 
степени. Дети, хотя и сохраняют способность к самостоятельному 
передвижению, являются тяжелыми инвалидами и нуждаются 
в посторонней помощи. Движения больных замедлены, неуверены, 
они ходят, слабо сгибая ноги в коленях (походка «заводной кук
лы»), не могут приседать, с пола встают в типично миопатиче- 
ской манере. Способность к самостоятельной ходьбе сохраняется 
до 7 — 11 лет, редко дольше. Пока больные ходят, контрактуры не 
возникают. Наличие фасцикуляций, фибрилляций и гнездной ат
рофии языка, мелкого тремора пальцев рук, а также весь симп- 
томокомплекс не оставляют сомнения относительно принадлеж
ности этой группы больных к спинальной атрофии. Отсутствие 
миодистрофических симптомов, в частности псевдогипертрофий, 
является отличительным признаком от юношеской спинальной 
амиотрофии Кугельберга — Веландер, которая в отдельных слу
чаях может начинаться в этом же возрасте, но характеризуется 
действительно мягким течением.

Диагноз и дифференциальный диагноз. По мере улучшения 
диагностики семейный характер заболевания теряет для диагноза 
прежнее значение. Диагноз опирается на ранпее начало (до 2 
лет), прогредиентное течение, наличие вялых распространенных



параличей и парезов прн сохраненной функции тазовых органов 
и чувствительности. Биохимические исследования мало помогают 
в диагнозе. Содержание сывороточных ферментов (КФК, альдо- 
лазы и др.) близко к нормальному.

Электромпография имеет наибольшее значение для подтверж
дения спинальной локализации процесса. Характерным признаком 
является регистрация в покое электрической активности мышц 
в внде потенциалов моторных единиц, так называемый «ритм 
частокола». До проведения ЭМГ в дифференциальном диагнозе 
с мноднстрофней помогают следующие симптомы, которые часто 
встречаются при спинальной амнотрофии Верднпга — Гоффман
на и отсутствуют у больных с прогрессирующей мышечной дист
рофией: фасцикуляцин мышц, фибрилляции и атрофия языка, 
понижение глоточного рефлекса, тихий, слабый, иногда пискля
вый голос, носовой оттенок голоса. Наиболее постоянным симп
томом является мелкий тремор пальцев рук.

Дифференциальный диагноз с полиомиелитом утратил в па- 
стоящее время актуальность, по все же следует помнить, что прн 
полиомиелите парезы, как правило, не симметричны и менее 
распространены. При родовой травме с повреждением спинного 
мозга нет строгой системности и симметричности поражения, 
свойственной болезни Верднпга — Гоффманна. Очень редко в та
ких случаях наблюдается парез обеих рук, одинаково страдают 
проксимальные и дистальные мышцы руки. При травматическом 
повреждении в родах поясничного отдела спинного мозга (при 
тяжелых родах в ягодичном предлежаннн) вялый парез ног не 
сочетается с вялым парезом рук, в то же время может сопрово
ждаться нарушением функции тазовых органов.

О так называемой мпатонни Оппенгейма. В настоящее время 
большинство исследователей, работающих в этой области, ставят 
под сомнение существование миатонии Оппенгейма как самостоя
тельной нозологической единицы. Безусловно, существует вро
жденное недоразвитие мышц или передперогового аппарата с по
степенной компенсацией, но случаи эти весьма редки даже по 
сравнению с таким редким заболеванием, как спинальная амио- 
трофия Верднига — Гоффманна. Между тем, мнатония Оппен
гейма часто ошибочно диагностировалась при самых разных по сво
ей сути состояниях, хотя н сопровождающихся мышечной слабо
стью и гипотонией (атоническая форма детского церебрального па
ралича, полиневрит раннего возраста, универсальный гликогеноз 
и другие метаболические нарушения). Чаще всего к миатонии 
Оппенгейма относили, несмотря на явное прогрессирование, слу
чаи спинальной амиотрофии Верднига — Гоффманна. Для внесе
ния ясности в этот вопрос в настоящее время предложено отка
заться от наименования «мпатония Оппенгейма» и пользоваться 
термином «доброкачественная конгеннтальная миатония» с добав
лением слов «с полным восстановлением» функций или «с непол
ным восстановлением». К этой форме следует относить только



больных с безусловным улучшением двигательных функций. До
брокачественная копгенитальная миатоння — это синдром, из ко
торого, по мере углубления наших знаний, будут выделяться 
самостоятельные болезни. В частности, в последние годы благо
даря электронной микроскопии выделены непрогрессирующие 
формы миопатии с характерными гистологическими признаками 
(central core disease, немалиновая миопатия, миотубулярная мно- 
патпя). Эти заболевания начинаются в раннем возрасте (возмо
жно внутриутробно) и характеризуются резкой гипотонией, за
держкой развития моторики, слабостью проксимальных групп 
мышц. Возможны деформации скелета. Течение непрогрессирую
щее, с постепенным улучшением двигательных функций.

Генетическая консультация. В настоящее время к консульта
ции обычно прибегает семья, в которой уже имеется ребенок с бо
лезнью Верднига — Гоффманна. В этом случае разъясняют роди
телям возможность повторного появления в семье ребенка с та
ким же заболеванием. Риск рождения больного при каждой 
беременности при аутосомно-рецессивном наследовании равен 
25 %. Супруги, своевременно получившие генетическую консуль
тацию, обычно воздерживаются от дальнейшего деторождения. 
Однако существует мнение, основанное на генетической самостоя
тельности каждой из трех клинических форм болезни Верднига — 
Гоффманна, что в семьях, где наследуется врожденная тяжелая 
форма болезни, решение о дальнейшем потомстве может быть 
принято супругами с учетом слабой жизнеспособности больного 
ребенка. При вступлении в повторный брак вероятность того, что 
второй брачный партнер окажется также гетерозиготным носите
лем, сравнительно невелика. Поэтому единокровные и единоут
робные братья и сестры больного почти всегда здоровы, если, ко
нечно, второй брачный партнер не является ближайшим родст
венником одного из супругов. Риск гетерозиготного носительства 
для сибсов (братьев и сестер) больного, а также дядей и тетей 
равен '/2 , поэтому рпск рождения больного у этих родственников 
еще меньше. До сих пор не найдены признаки гетерозиготного 
носительства гена спинальной амиотрофии Верднига — Гофф
манна, что затрудняет генетическое консультирование.

Юношеская спинальная амиотрофия Кугельберга — Веландер

Заболевание характеризуется сочетанием миодистрофических 
симптомов (псевдогипертрофня) с признаками поражения перед
них рогов спинного мозга. Гистологическое исследование био- 
псированных мышц дает так называемые «смешанные» картины, 
в которых признаки неврогенной атрофии сочетаются с миопати- 
ческими чертами. Частота заболевания не установлена, так как 
не решен вопрос о нозологической обособленности. Авторы, опи
савшие эту форму, считают ее самостоятельным заболеванием 
с аутосомно-рецессивной наследственностью. Имеются высказы-



ванпя о генетическом единстве с детской спинальной ампотрофпсп 
Верднига — Гоффманна [Горбачева Ф. Е., 1963; II. Гаусманова- 
Петрусевпч, 1971]. Наряду с этим существует мнение о доминант
ном наследовании [Becker, 1964].

Заболевание начинается в юношеском или детском возрасте, 
иногда в 2—3 года. Проксимальные парезы обусловливают двига
тельные нарушения мнопатического типа. Нередко, наряду 
с фасцпкуляциямп, наблюдаются псевдогипертрофин икроножных 
п ягодичных мышц. Течение медленное, доброкачественное, боль
ные длительно, иногда в течение всей жизни, сохраняют способ
ность самостоятельно передвигаться и обслуживать себя. Продол
жительность жизнп не уменьшена.

Биохимическое исследование крови обнаруживает умеренное 
повышение сывороточных ферментов (КФК, альдолазы и др.). 
Выделение этой формы стало возможно лишь после широкого 
внедрения электромнографического метода в клиническую прак
тику. На ЭМГ регистрируется четкий «ритм частокола». Ранее 
больных амиотрофией Кугельберга — Велаидер относили к фор
ме Эрба, а при наличии видимых на глаз фасцикуляций диагно
стировалась «миопатия с фасцикуляциями».

Невральная амиотрофия Шарко — Мари

Заболевание описано в 1886 г. французскими невропатоло
гами Charcot и Marie и в том же году независимо от них — ан
глийским врачом Tooth. У нас в стране закрепилось название по 
имени французских авторов.

В основе болезни лежит прогрессирующая дегенерация пери
ферических нервных стволов и корешков, а также в некоторой 
степени клеток передних рогов и проводников спинного мозга. 
При биопсии мышц обнаруживается неврогенпая «пучковая» ат
рофия.

Заболевание наследуется аутосомно-домннантным путем. Маль
чики и девочки болеют одинаково часто. Пенетрантность гена не 
является полной. Нередки изолированные спорадические заболе
вания в семье. Однако, учитывая различную экспрессивность 
гена невральной амиотрофии не только в разных семьях, но и 
в пределах одной семьи, всегда желателен осмотр членов семьи. 
При этом можно обнаружить стертые признаки заболевания 
у родственников, считавших себя здоровыми.

Заболевание может начинаться в любом возрасте. Дети чаще 
заболевают в дошкольные и школьные годы, хотя нередки случаи 
более раннего начала (в 1—3 года). Клиническая картина харак
теризуется атрофиями стоп и голеней, что придает ногам харак
терный вид («ноги аиста»). В первую очередь страдает пероне- 
альная группа мышц, разгибатели пальцев, нарушается отведение 
и разгибание (тыльное сгибание) стопы. Типична «петуши-



пая» походка пли «степттаж» — больные ходят, высоко поднимая 
колени, чтобы не цеплять свисающими стопами за пол. Рано 
обнаруживается деформация стоп в виде фрндренховскон стопы 
или плоскостопия. Существует мнение, что эти деформации зави
сят от поражения мелких мышц стопы, которые страдают раньше 
других. Рано выпадают сухожильные рефлексы, прежде всего 
ахилловы, затем коленные. Дпстальпые отделы рук вовлекаются 
несколькими годами позже, прежде всего можно заметить упло
щение ладони, выпадение периостальных рефлексов с лучевой 
кости. Прн невральной амиотрофни снижение силы не всегда 
соответствует степени мышечных атрофий. В отличие от взрос
лых, больные детн не обнаруживают четких расстройств поверх
ностной чувствительности.

Редко наблюдаются фасцикуляцпи, в единичных случаях — 
гипертрофия икроножных мышц.

У детей заболевание протекает менее доброкачественно, чем 
у взрослых. Прн раннем начале процесс, как правило, распро
страняется на проксимальную мускулатуру.

Постепенно усиливающаяся ретракция ахилловых сухожи
лий, стойкие контрактуры голеностопных суставов с эквинова- 
русным положением стоп в сочетании с проксимальной слабо
стью в ряде случаев создают большие затруднения для самостоя
тельного передвижения.

Почти у всех больных наблюдаются выраженные вегетативно- 
сосудистые и трофические нарушения в виде акроцнаноза, мра- 
морности, отека кожп.

Умственная отсталость, иногда значительная, выявляется 
примерно у 20 % больных детей, чаще в случаях с ранним нача
лом болезни.

Помимо основных симптомов, прн невральной амиотрофни 
иногда наблюдаются утолщение нервных стволов, частичная ат
рофия зрительных нервов, аннзокория, нистагм, атаксия. Эти 
симптомы сближают невральную амиотрофию, с одной стороны, 
с гипертрофическим невритом Дежерина — Сотта, с другой — с 
болезнью Фридрейха. Существует как бы «цепочка» переходных 
форм; более того, описаны семьи, где среди братьев — сестер бы
ли больные невральной амиотрофней и болезнью Фридрейха. 
В настоящее время, однако, принято считать эти заболевания 
самостоятельными.

Диагноз опирается на дистальную локализацию атрофий и 
парезов, характерные изменения походки. Сывороточные фермен
ты (КФК, альдолаза и др.) при невральной амнотрофии Ш арко— 
Марн не повышены, нарушения креатин-креатининового обмена, 
в отличие от дистальной миопатии, не обнаруживаются. Решаю
щее значение в дифференциальном диагнозе с дистальной мно- 
патней имеет ЭМГ, показывающая «неврогенный» характер пора
жения и заинтересованность передних рогов («ритм частокола» 
в покое). Используется также исследование скорости проведения



импульса по нерву, которая, однако, не всегда бывает по
нижена.

Известные трудности может представлять отличие невральной 
амиотрофии от хронического полимиозита с дистальной локали
зацией атрофий.

ЛЕЧЕНИЕ ПРОГРЕССИРУЮЩИХ МЫШЕЧНЫХ АТРОФИП

При наиболее тяжелых формах прогрессирующих мышечных 
атрофий у детей — форме Дюшенна и ранних вариантах спи
нальной амиотрофии Верднига — Гоффманна — лечение мало эф
фективно. Стремление к ранней диагностике этих форм продик
товано главным образом необходимостью своевременного генети
ческого совета. Тем не менее лечить этих тяжелых больных 
нужно. Аккуратное настойчивое лечение не только приносит в не
которых случаях реальные результаты, отдаляя наступление 
обездвиженности, но также служит огромной моральной поддер
жкой больного и его семьи. При остальных формах прогрессирую
щих мышечных атрофий систематическое лечение позволяет за
медлить прогрессирование процесса и наступление инвалидности, 
дать детям возможность найти свое место в жизни. В некоторых 
случаях удается добиться стабилизации процесса и в дальнейшем 
сохранить частичную трудоспособность больного.

Дети, страдающие прогрессирующей атрофией, находятся на 
учете у районного детского невропатолога или участкового педи
атра с активным диспансерным наблюдением 1 раз в 3 —4 мес. 
По назначению врача инъекции неподвижным или плохо перед
вигающимся больным должны выполняться сестрой на дому. Це
лесообразно 1 раз в год направлять ходячих больных на стацио
нарное лечение.

Лечение больных вторичными мышечными атрофиями сущест
венно не отличается от лечения больных прогрессирующими 
мышечными дистрофиями. Хотя патогенез болезни при первич
ных и вторичных мышечных атрофиях различен, замечено, что 
средства, улучшающие проведение нервного пульса к мышце, 
оказываются полезными не только при невральной и спипальной 
формах, но также и прн миопатиях. Вместе с тем, препараты, 
влияющие непосредственно на обмен в мышечной ткани, оказы
вают положительный эффект и при вторичных мышечных атро
фиях. Лечебные мероприятия при первичных и вторичных 
мышечных атрофиях преследуют своей целью воздействие на раз
личные звенья патогенетических механизмов болезни. Комбина
ции препаратов складываются из средств, влияющих на обмен 
(в первую очередь белковый), вегетативную иннервацию и нерв
но-мышечную проводимость.

Наиболее многочисленна группа препаратов, воздействующих 
на обмен: анаболические гормоны, аминокислоты, препараты 
кальция, токоферол ацетат (витамин Е), раствор натрия адено-



зинтрифосфата 1 % (АТФ), кокарбоксилазы гидрохлорид, иита- 
мины группы В. Па первое место из этой разнообразной группы 
препаратов следует выдвинуть сочетания анаболических гормо
нов с аминокислотами.

Заслуживает внимания оротат калия, относящийся к анаболи
ческим нестероидным препаратам и не дающий побочного вири- 
лизнрующего действия.

Очень удобен в употреблении препарат декамевит, содержа
щий в таблетках двух цветов комплекс витаминов в сочетании с 
метионином.

Лечение раствором натрия аденозинтрифосфата 1 % оказа
лось не столь эффективным, как предполагалось вначале. Одна
ко от этого препарата пока не отказались.

С целью улучшения нервно-мышечной проводимости применя
ются препараты антихолинэстеразного действия: прозерин, окса- 
зил внутрь, галантамин гидробромид (нивалин) в инъекциях.

Ранее лечение больных прогрессирующими мышечными атро
фиями осуществлялось только в стационаре, для чего рекомендо
валась госпитализация через 4 —6 мес. В дальнейшем было отме
чено, что за время между курсами лечения в стационаре наблю
дается значительное прогрессирование болезни. В настоящее время 
непрерывность лечения признана всеми важнейшим принци
пом в терапии больных прогрессирующими мышечными атро
фиями. Перерывы между курсами не должны превышать
6—8 нед. Стационарное лечение рекомендуется для ходячих боль
ных не реже, чем через 8—10 мес.

Неподвижных больных лучше лечить дома. В стационаре 
проводятся курсы активной терапии с широким использованием 
физических методов лечения (массаж, лечебная гимнастика, ван
ны, электрофорез прозернна или кальция, электрофорез лидазы 
при контрактурах, индуктотермня позвоночника при спиналь
ных формах, четырехкамерные ванны при невральной амио
трофии). Медикаментозное лечение состоит из одновременного 
назначения нескольких препаратов с учетом принципа сочетания 
лекарств, влияющих на обмен в мышце, на проведение нервного 
импульса и вегетативную сферу. Курс лечения в стационаре, как 
правило, длится 1,5—2 мес.

В домашних условиях продолжается поддерживающая тера
пия в виде курсов, состоящих из 2—3 препаратов разного дей
ствия.

Важное значение для больного прогрессирующей мышечной 
атрофией имеет полноценное питание с использованием белков 
животного происхождения (мясо, рыба, птица, молочные продук
ты) и растительных жиров (кукурузное, подсолнечное масло). 
Полезны орехи с медом, виноград.

Массаж и лечебная гимнастика являются при всех формах 
мышечной атрофии необходимым компонентом лечения и имеют 
своей целью предупреждение и разработку контрактур, улучше



ние кровоснабжения мышц. При прогрессирующей мышечной ди
строфии массаж и лечебная гимнастика должны быть щадящими 
(так называемая «рассеянная нагрузка»), В лечебные комплексы 
необходимо включить дыхательные упражнения, так как атрофия 
мускулатуры грудной клетки ведет к уменьшению ее экскурсий, 
дыхательной недостаточности, что, в свою очередь, отрицательно 
влияет на состояние организма в целом и нарушает обмен в мыш
цах. Следует организовать обучение родителей элементам масса
жа и лечебной физкультуры у методистов по лечебной физкуль
туре с тем, чтобы в домашних условиях они могли продолжать 
комплексное лечение.

Санаторно-курортное лечение при прогрессирующих мышеч
ных атрофиях у детей рекомендовано лишь прп медленно про
грессирующей форме Кугельберга — Веландер. При остальных 
формах оно может привести к быстрому прогрессированию про
цесса.

В заключение необходимо остановиться на некоторых такти
ческих вопросах ведения больных прогрессирующими мышечны
ми атрофиями, знание которых необходимо, чтобы не нанести 
больному вреда. Следует воздерживаться от назначения большого 
количества инъекций больным миопатией Дюшенна. Многолет
ние наблюдения показывают, что чрезмерно активное лечение 
этих больных, давая кратковременный эффект, в конечном итоге 
приводит к быстрейшей потере ходьбы. У больных ранними фор
мами прогрессирующих мышечных атрофий нередки врожденные 
костно-суставные дефекты — coxa valga, coxa vara, врожденная 
вальгусная и варусная косолапость. Нельзя исправлять эти де
фекты с помощью наложения гипса. Даже кратковременная им
мобилизация нередко приводит к преждевременной утрате ходь
бы. Между тем, дефект, подвергающийся исправлению, в таких 
случаях не является основной причиной двигательных наруше
ний. Можно накладывать распорки, съемные шины, не препят
ствующие движению и не тяжелые. В ряде случаев лучше оста
вить больного без ортопедической помощи, пренебрегая имею
щейся деформацией, но сохранив способность к передвижению на 
более длительный срок. То же относится и к ношению корсета, 
который предохраняет больных от тяжелого сколиоза, но 
делает их более беспомощными в функциональном отношении, 
так как без корсета они вскоре уже не могут самостоятельно си
деть.

Нельзя производить для ликвидации сгибательных контрак
тур тенотомию больным спинальной амиотрофией Верднига — 
Гоффманна и миопатией Дюшенна. Контрактуры не являются 
причиной их обездвиженности — это вторичные изменения. Опе
рация рассечения сухожилий будет дополнительной травмой для 
больного, а выпрямленные обездвиженные конечности лишь ус
ложнят уход за ним. После операции могут возникнуть ослож
нении в виде лимфостаза, трофических кожных расстройств. При



других формах оперативное лечение вторичных деформации воз
можно в случаях доброкачественного течения процесса.

Нельзя укладывать надолго в постель больного, который еще 
сохраняет способность ходить, так как пребывание хотя бы в 
течение 1 нед на строгом постельном режиме по поводу ннтер- 
куррентного заболевания может привести к «преждевременной» 
потере ходьбы.

Не рекомендуется помещать в стационар в осенне-зимнее вре
мя маленьких детей с болезнью Верднпга — Гоффманна, так как 
непременное присоединение острого респираторного заболевания 
н пневмонии лишь ухудшит состояние больного и легко может 
привести к роковому исходу.

Глава 3

ИНТРАНАТАЛЬНЫЕ ПОВРЕЖДЕНИЯ  
НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

Интранатальные повреждения нервной системы неоднородны 
по своей структуре, патогенезу и клиническим проявлениям. 
В их возникновении наиболее часто принимает участие комплекс 
различных факторов (токсических, гипоксических, иммунологи
ческих), нарушающих взаимодействие между плодом и материн
ским организмом. Особенно большая роль в этом принадлежит 
асфиксии, которая ведет к генерализованным сдвигам окисли
тельно-восстановительных процессов, нарушению тканевого ды
хания клетки и развитию различной глубины структурных изме
нений мозговой ткани.

В узком смысле слова родовая травма, в отличие от асфик
сии,— это местное механическое повреждение тканей плода в 
процессе родов в результате действия сил на голову плода, об
ласть шеи и другие отделы позвоночника, превосходящих преде
лы выносливости мозговых структур, сосудов, оболочек, кореш
ков, нервных сплетений, обусловливающих сдавление, разрыв, 
размозжение тканей, а также одно из наиболее частых проявле
ний травмы — внутричерепное кровоизлияние.

В то же время гипоксические факторы, действующие в анте
натальном периоде и во время родов (интранатально), нарушая 
трофику тканевых структур, вызывая дисциркуляторные явле
ния, способствуют возникновению травматических повреждений, 
в особенности когда появляется необходимость оказания акушер
ских пособий и проведения родоразрешающих операций. Клини
ческое разграничение между механической травмой у новорож
денного и гипоксическим воздействием в подобных случаях 
провести практически не удается, и в диагнозе фигурирует со
четанное гипоксически-травматическое поражение ЦНС.



АСФИКСИЯ

В зависимости от времени возникновения различают внутри
утробную асфиксию, развившуюся до родов или в родах, и ас
фиксию новорожденного, которая наблюдается после рождения 
плода.

Под асфиксией новорожденного принято понимать такое сос
тояние плода, когда после его рождения дыхание не появляется 
совершенно или выражается в отдельных нерегулярных судорож
ных дыхательных движениях при сохранности сердечной дея
тельности.

Из общего числа родившихся, по данным различных авторов, 
асфиксия в среднем наблюдается у 6 —9 % новорожденных.

Этиология. В основе асфиксии лежит недостаток кислорода 
в организме матери при ее заболеваниях, кровопотере, интокси
кациях. Асфиксия бывает обусловлена нарушением оксигенации 
на пути от матери к плоду в результате ограничений циркуляции 
крови в сосудах пуповины или при расстройстве маточно-плацен
тарного кровообращения. Нередко асфиксия наступает по причи
нам, исходящим от плода: при первичном поражении мозга 
вследствие дизэмбриогенеза (наблюдаемом у 25—27 % плодов, 
родившихся в асфиксии) и нарушении функции дыхательного 
центра или при возникающей в процессе родов внутричерепной 
травме. Таким образом, в одних случаях асфиксия является при
чиной поражения мозга, а в других — следствием.

Патогенез асфиксии не однозначен при действии того или 
иного причинного фактора и обусловлен участием различных сис
тем организма плода. Патогенетически различают гипоксическую  
асфиксию (гипоксию), возникающую в случаях ограничения до
ставки кислорода или при остром прекращении его поступления 
(аноксия); гипоксемическую, возникающую при заболеваниях 
системы органов дыхания; циркуляторную, наступающую в связи 
с расстройством кровообращения (фаза дилатации, вазоконстрик- 
ции, дистонии, атонии), сопровождающуюся венозным застоем 
(стазом) в сосудах мозга; тканевую, развивающуюся при нару
шении тканевых окислительных процессов, когда клетка теряет 
способность использовать доставляемый кровью кислород.

Несмотря на самостоятельную значимость, указанные разно
видности могут, в свою очередь, представлять стадии единого па
тологического процесса, ведущего при недостаточном обеспечении 
организма плода кислородом к блокаде дыхания клетки.

При тяжелой асфиксии новорожденных развивается декомпен- 
сированный метаболический ацидоз. Наиболее быстро указанные 
сдвиги возникают у недоношенных новорожденных [Сотнико- 
ва К. А., 1975, и др.]. Резко выраженный метаболический ацидоз 
приводит к параличу дыхательного центра. Важное значение в 
механизме развития асфиксии имеют циркуляторные нарушения, 
приводящие к недостаточности кровоснабжения нервных цент



ров. По мненню отдельных исследователей, для паралича дыха
тельного центра и развития асфиксии рефлекторные воздействия 
п циркуляторные нарушения имеют более важное значение, чем 
развивающийся ацидоз. Однако первая реакция ткани на гипок
сию происходит на биохимическом уровне.

Гипоксия приводит к повреждению самих ферментов дыха
тельной цепи: сукцинатдегидрогеназы, флавиновых ферментов, 
цитохромоксидазы. Прп тяжелой г и п о к с и и  анаэробный гликолиз, 
считающийся одним из ведущих адаптивных механизмов, не мо
жет обеспечить значительного количества энергии. К тому же 
накопление конечного продукта гликолиза — лактата может 
ингибпровать этот энергетический путь обеспечения центров моз
говой деятельности [Kubbler, Lucas, 1971]. В результате концен
трация макроэргических соединений в ткани мозга падает. Н а
рушаются фазы окислительного фосфорилировання в митохонд
риях нейронов. Электронно-микроскопически обнаруживаются 
различной глубины дистрофические изменения в самих митохонд
риях.

Как показывают исследования, гипоксия задерживает созре
вание структур стволовых отделов мозга у эмбриона 6 —11-й не
дели развития, в особенности гигантоклеточных ядер ретикуляр
ной формации. Более того, установлено резкое снижение актив
ности ключевого фермента — пиридоксалькиназы (имеющей 
отношение к синтезу биогенных аминов) как в области ствола, так 
и лимбической системы мозга. Аналогичные изменения выявлены 
у плодов, родившихся в асфиксии. Между тем некоторые из этих 
биогенных субстратов, такие медиаторы, как норадреналин, ак
тивируют функцию указанных структур, стимулируют гиганто
клеточные ядра ретикулярной формации ствола, имеющие непос
редственное отношение к модуляции дыхательного ритма [Яку
нин Ю. А., 1977]. Отставанием созревания структур ствола моз
га, недостаточной активностью ферментных систем, снижением 
медиации в условиях гипоксии можно объяснить тот факт, что 
обратная афферентация, возникающая в процессе родов, не в 
состоянии обеспечить активное состояние плода, испытавшего 
гипоксию. Этим же можно объяснить нередко отсутствующее 
возбуждение дыхательного центра или быстрое его истощение в 
результате падения возбудимости ядер ретикулярной формации 
каудального отдела ствола. В иных случаях (чаще в предродовом 
периоде при возникновении неблагоприятной ситуации, сопро
вождающейся внезапной острой гипоксией) возбуждение дыха
тельного центра может оказаться преждевременным, не совпа
дающим с моментом рождения плода, и плод аспирирует около
плодную жидкость, что обусловливает вторичную асфиксию.

По клиническому течению прп асфиксии новорожденных при
нято различать синюю (asphyxia livida) и бледную (asphyxia 
pallida), которую в акушерской практике чаще называют белой 
асфиксией. Они не являются последовательными фазами с обя-



зательньш переходом одной формы в другую, имеют неодинако
вое развитие и отличаются патогенетически и клинически.

Белая асфиксия возникает при острой кислородной недоста
точности (анокспя) н развивается по типу шока с острыми гемо- 
динамическими нарушениями в случаях выпадения, сдавления 
пуповины преждевременной отслойки плаценты н др. Сокраще
ния сердца плода прн этом очень замедлены, иногда аритмичны, 
тоны сердца глухие, пуповина спавшаяся, не пульсирует, отме
чается падение артериального давления.

Синяя асфиксия характеризуется недостатком кислорода и из
бытком углекислоты у новорожденного. Сердечные сокращения 
замедлены, тоны сердца более отчетливы, артериальное давление 
в пределах колебаний, тургор пуповины и ее пульсация в той 
или иной степени сохранены. Ее развитие и нарастание проис
ходит более медленными темпами, иногда в условиях длительного 
кислородного голодания.

Патоморфология. Морфологические изменения при асфиксии 
характеризуются циркуляторными расстройствами и дистрофиче
скими нарушениями. Возникающие при гипоксии сдвиги ткане
вого обмена обусловливают повышение проницаемости сосуди
стых мембран с развитием отека и кровоизлияний.

В отличие от родовых травматических повреждений патомор
фологическая картина прн гипоксии характеризуется большей 
диффузностыо расстройства кровообращения, преобладанием дна- 
педезных изменений. При аноксических состояниях наблюдаются 
кровотечения из терминальных вен, субэпендимальные кровоиз
лияния, в то время как травматические кровоизлияния чаще бы
вают связаны с повреждением и разрывом более крупных сосу
дов, как вен (в особенности v. cerebri magna, продольный, попе
речный синус), так и артерий.

Морфологические исследования свидетельствуют о том, что у 
детей, родившихся в асфиксии и переживших 2—3 дня, обнару
живаются «бледные участки» в коре, зрительном бугре, бледном 
шаре, субталамнческих ядрах, возникают дегенеративные изме
нения. При сочетании асфиксии новорожденного с влиянием ги- 
поксических факторов в антенатальном периоде наблюдаются ат
рофические изменения мозга с последующим разрастанием глн- 
озиой ткани и развитием склерозирования.

Острое кислородное голодание (аноксия) в пределах первых 
5 —15 мин обусловливает преимущественно функциональные, 
структурно обратимые изменения. Спустя 20 мин и в особеннос
ти 30 мин аноксии наступают более выраженные и распростра
ненные деструктивные изменения, сопровождающиеся гибелью 
большого числа нервных клеток.

Длительное ограничение поступления кислорода (хроническая 
гипоксия при 3 % 0 2 и 97 % N) характеризуется нарушением 
церебральной гемодинамики, геморрагическим синдромом в под- 
оболочечных пространствах и сосудистых сплетениях желудочков в



сочетании с выраженными гидроиическнмп изменениями нерв
ных клеток и отеком мозга. В сером веществе мозга отек имеет 
внутриклеточную локализацию, в белом веществе мозга наблю
дается преимущественно экстрацеллюлярный отек.

Кислородное голодание, сопровождающееся гиперкапнией на 
протяжении длительного времени (1—4 ч), характеризуется вы
раженными отечно-деструктивными изменениями. Значительной 
деструкции подвергаются волокнистые структуры в белом ве
ществе мозга. В нейронах отмечается накопление большого коли
чества крупных рибосом, а в астроцитах стволовой части моз
га — гликогеноподобных гранул. Скопления гранул особенно вы
ражены в виде крупных розеток в периваскуляриых областях, в 
частности в конечных ножках астроцитов, входящих в состав 
гематоэнцефалического барьера. Деструктивные изменения более 
выражены в верхних малоднфференцированных слоях коры боль
ших полушарий.

Клиническая картина. Специальные неврологические исследо
вания показывают широкие варианты функциональных и орга
нических изменений в центральной нервной системе у новорож
денных и детей первых месяцев жизни, перенесших асфиксию 
(гипоксию), что находит выражение в различных клинических 
синдромах.

Синдром повышенной нервно-рефлекторной возбудимости кли
нически характеризуется у детей, родившихся с кратковремен
ной асфиксией (в пределах 5 мин) и оценкой по шкале Апгар в
7—6 баллов, появлением в неврологическом статусе тремора рук, 
подбородка, непостоянного горизонтального нистагма, умеренно
го усиления врожденных рефлексов, особенно спонтанного реф
лекса Моро, повышения сухожильных рефлексов, преобладания 
экстензорного положения конечностей, эмоционально-двигатель
ного беспокойства, нарушений сна. В основе этих клинических 
проявлений обычно лежат преходящие нарушения гемоликворо- 
циркуляции, о чем свидетельствуют данные ликворологического 
обследования, эхоэнцефалография, реоэнцефалографии и других 
методов.

Показатели равновесия кислот и оснований (РКО) и дыха
тельной функции крови в этих случаях указывают на сдвиг в 
сторону дыхательного компенсированного ацидоза. Осмотическое 
давление плазмы пуповинной крови в средних цифрах составляет 
250—280 мосм/л. Концентрация натрия, кальция и хлора прак
тически не меняется, калия — несколько увеличивается. Умень
шенное количество глюкозы колеблется в пределах 1,28— 
1,33 ммоль/л. Средний уровень мочевины в плазме крови несколь
ко повышается. Достоверно выше концентрация аммиака, кото
рая составляет 0,18—0,2 мкмоль/л (против нормы 0,12 мкмоль/л), 
а также содержание 11-ОКС в крови — 210—290 мкг/л (при 
норме 140 мкг/л). Суточный ритм 11-ОКС у 60%  больных на
рушен и характеризуется повышением 11-ОКС в вечерние часы.



Суммарное количество аминокислот снижено — 2775,5—2350 
мкмоль/л (при норме 3358,5 мкмоль/л) [Зверева В. И., 1969; 
Ермакова И. А., 1971; Кипнис С. J1., 1972; Андреева Т. М., 1973]. 
Восстановление биохимических показателей на фоне интенсив
ной терапии происходит к 5—7—10-му дню жнзни ребенка. 
К этому времени показатели функциональных методов исследо
ваний обычно имеют тенденцию к нормализации. ЭЭГ прибли
жается к таковой у здоровых новорожденных с особенностями 
сонного и бодрствующего состояния. К 7 —10-му дню общее сос
тояние большинства новорожденных становится удовлетвори
тельным.

Судорожный синдром, наблюдающийся сразу после рождения, 
связан с метаболическими нарушениями при возникновении оте
ка мозга, нередко сочетающегося с геморрагическим компонен
том.

В зависимости от выраженности и продолжительности асфик
сии возникающие судороги могут быть повторными. Они прекра
щаются по снятии явлений отека мозга или становятся прогреди- 
ентными в связи со структурными изменениями вещества мозга. 
По своему характеру они бывают генерализованными клонико- 
тоническими или преимущественно тоническими, часто полиморф
ными по своей структуре, нередко абортивными. При поврежде
ниях структур мозга в связи с развитием отечно-геморрагиче
ских изменений судороги могут иметь фокальный характер.

Метаболические изменения при судорожном синдроме харак
теризуются нарушением гликолитических процессов, развитием 
декомпенсированного метаболического ацидоза, сдвигами в функ
ции «ионного насоса», развитием гиперосмии, явлениями ката
болизма белка с увеличением образования азотистых продуктов 
обмена, в частности возникновением гипераммониемии.

При эхоэнцефалографпи у этих больных отмечается увеличе
ние эхо-пульсаций до 70—80 %; при ЭЭГ — дизритмия с пре
имущественно медленной активностью биопотенциалов, появле
нием острых волн, их комплексов и периодическими пароксизмами 
генерализующихся разрядов. На РЭГ — снижение интенсив
ности и величины кровенаполнения обоих полушарий с большим 
затруднением венозного оттока [Каре Н. С., 1974; Рыкина И. А.,
1971]. При трансиллюминации черепа вследствие развития внут
ричерепной ликворной гипертензии нередко наблюдается повы
шенное свечение вокруг тубуса, особенно в передних экстраце- 
ребральных отделах [Ямпольская Э. И., 1971]. При люмбальной 
пункции давление спинномозговой жидкости повышено до 170— 
250 мм вод. ст. Эти изменения чаще возникают на фоне бледности 
кожных покровов, яркости слизистых губ, двигательного возбуж
дения, тахикардии, при повышении артериального давления.

Синдром угнетения функций центральной нервной системы с 
развитием коматозного состояния у новорожденных, перенесших 
продолжительную гипоксию (более 10 м ин), в особенности соче-



таппую — анте- н пптранатальную, обычно имеет п своей основе 
развитие генерализованного отека мозга. Последний иногда со
четается с массивным внутричерепным кровоизлиянием. Оценка 
по шкале Апгар прп рождении у больных этой группы — 4 —1 
балл. Клиническая картина характеризуется резкой вялостью, 
адинамией, снижением или отсутствием реакции на болевые раз
дражители, выражена мышечная гипотония и л и  атония. Крик ре
бенка слабый, болезненный пли отсутствует. Врожденные рефлек
сы угнетены, сухожильные — не вызываются. Реакция зрачков 
на свет снижена или отсутствует. Корнеальные рефлексы ослаб
лены нлн не вызываются. Нередко наблюдаются плавающие дви
жения глазных яблок или нистагм. Часто возникают судороги. 
Кожные покровы приобретают серо-синий оттенок, тургор тканей 
понижен. Отмечается падение артериального давления, тахикар
дия сменяется брадикардией. При люмбальной пункции давление 
спинномозговой жидкости оказывается значительно ниже 50 мм 
вод. ст. или даже не определяется.

Специальные исследования показывают, что у детей с подоб
ными клиническими проявлениями уровень осмотического дав
ления плазмы крови составляет 240—250 мосм/л, ликворе — 
238—245 мосм/л. При этом уровень содержания натрия, калия, 
кальция, магния (ммоль/л) и их соотношение в плазме и эри
троцитах кровп следующие (табл. 6):

Т а б л и ц а  6

Уровень содержания натрия, калия, кальция, 
магния (ммоль/л) и их соотношение в плазме 
и эритроцитах крови

Элементы и их 
соотношение

Форма

Нормасредней
тяжести тяжелая

Плазма:
Na 122,5— 125.0 118,5— 120,0 140,0
К 5,0—5.2 4 ,6 -4 ,8 4,4
Са 2,2—2,25 2,4—2,45 2,6
Mg 2.25—2,35 0,6 -0 ,6 5 0,85
K/Mg 2,2—2,3 7,6—8,0 5,0
Ca/Mg 1—1,1 3 ,6 -4 ,0 3,0

Эритроциты:
Na 25,5—26.5 26,0—27,0 19,5
К 74,5—75,0 51,5—53,0 88,5
Са 0,6—0,65 0,7—0,75 0,5
Mg 1,65—1,7 1.5—1,55 2,0
K/Mg 44—45 34-34 ,2 44,25
Ca/Mg 0,39—0,4 0,46-0 ,48 0,25

Для острой асфиксии характерно повышение уровня магния 
в плазме, для хронической гипоксии — его снижение. При меха-



пической родовой травме наблюдается диссоциация между повы
шением уровня магния и снижением уровня кальция в плазме 
крови на фоне внутриклеточной гипомагнезиемии. Критическими 
показателями, отражающими наиболее глубокое поражение моз
га, сопровождающееся коматозным состоянием, являются высо
кие катионные коэффициенты К/Mg, Ca/Mg в плазме и низкие 
I\/Na, Mg/Ca коэффициенты в эритроцитах.

Отмечаемая гнпоосмия внеклеточной жидкости, имеющая зна
чение в патогенезе крайне тяжелых состояний с коматозным 
синдромом, по-видимому, .может быть объяснена деполяризацией 
клеточных мембран, расстройством функции ионного насоса со 
значительным осмотическим градиентом между экстра- и интра- 
целлюлярной жидкостью. При увеличении осмотического давле
ния в клетке в период развития отека наступает набухание 
мозга.

Значительные функциональные нарушения мозга при эхоэн- 
цефалографпи проявляются диссоциацией в виде несовпадения 
эхо-пульсаций с ритмом сердца, отмечается падение амплитуды 
эхо-пульсаций. Показатели электроэнцефалографии свидетель
ствуют об угнетении биоэлектрической активности с выявлением 
в период отека мозга высокоамплитудных медленных потенциа
лов. При РЭГ регистрируются изменения регионарного кровооб
ращения, связанные с нарушением сосудистого тонуса, затрудне
нием венозного оттока. На глазном дне выявляется отек сосков 
зрительного нерва.

Возникновение этих изменений можно объяснить тем, что при 
длительной тяжелой гипоксии анаэробный гликолиз, протекаю
щий с очень высоким напряжением (ЛДГ достигает 480 ед. и 
выше), не может обеспечить достаточного количества энергии. 
Вместе с тем, как показывают исследования, в подобных случаях 
у отдельных новорожденных с коматозным синдромом в остром 
постасфиксическом периоде уровень молочной кислоты достигает 
3,5 ммоль/л, что может блокировать функцию дыхательного цент
ра. Наряду с этим отмечается значительная гнпераммониемпя с 
уровнем аммиака в крови до 2,6 ммоль/л, что обусловлено паде
нием энергозависимого процесса нейтрализации аммиака, дефи
цитом макроэргических соединений. Последнее можпо связать с 
депрессией ведущего механизма производства энергии в клетке — 
цикла трнкарбоновых кислот Кребса, что подтверждается также 
высоким уровнем пировнноградной кислоты (до 0,23 ммоль/л). 
Это свидетельствует о том, что защитно-приспособительные ком
пенсаторные механизмы, призванные к восстановлению гомео
стазиса, в ургентных ситуациях оказываются как бы блокиро
ванными. Возникают более глубокие расстройства обменных 
процессов, обеспечивающих структуру и функцию клетки [Яку
нин 10. А., 1977].

К 2-месячному возрасту, когда, согласно данным, полученным 
при электронной микроскопии, у этих больных наблюдаются раз



личной глубины дистрофические изменения со стороны ядерных 
структур (ДНК, РНК) и цитоплазматических .мембранных обра
зовании, биохимические исследования свидетельствуют о развитии 
тяжелых метаболических сдвигов органического характера. В это 
время отмечается значительная убыль общих фосфолпипдов: до 
67 — 68 мкг/мл (при норме 77,5 мкг/мл) и снижение ниже нормы 
отдельных фракций, в особенности лецитина — до 41,0—38,5 
мкг/мл [Буркова А. С., 1971]. Между тем дефицит лецитина 
обусловливает нарушение функции клеточных мембран, повышает 
их проницаемость. Это, в свою очередь, является одним из пато
генетических механизмов развития отека мозга и коматозных 
состояний у детей, перенесших пре- и перинатальное гииокснче- 
ское поражение, имеющее тенденцию возникать прп наслоении 
любой вирусной инфекции.

Значительные изменения обмена, отмечаемые у детей, пере
несших тяжелые перинатальные гппокснческие влияния на ЦНС, 
имеют, наряду с непосредственным упоминавшимся повреждени
ем структур мозга, патогенетическое значение в развитии синдро
ма задержки психомоторного развития [Лебедев Б. В., Бараш- 
пев 10. И., 1960; Семенова К. А. п др., 1972, и др.]. Отражением 
этого, по-внднмому, является установленная стадийность био
электрической активности мозга в постасфиксическом периоде с 
задержкой становления возрастного ритма в отдаленном периоде 
[Якунин Ю. А., Журба Л. Т., 1968], а также определенная фаз- 
ность нарушения мышечного электрогенеза [Землянская 3. К.,
1972]. Наряду с функциональными изменениями, у некоторых 
больных (в летальных случаях), перенесших асфиксию, удается 
выявить ультраструктурные изменения синаптических приборов: 
недостаточная развитость контактных мембран, скудность вези
кулярных образований, несущих медиатор (плотность их распо
ложения не превышает 2—3 на 0,1 мкм2), меняющий поляриза
цию мембраны и оказывающий шунтирующее влияние на 
выходное сопротивление. В некоторых синаптических приборах 
обнаруживаются дегенеративные изменения, что в подобных слу
чаях, вероятно, правомерно расценивать как проявление асниап- 
сии. Этим в известной мере можно объяснить дезинтеграцию 
функций центральной нервной системы [Якунин 10. А. и др., 
1974].

Наличием наиболее глубоких ультраструктурпых изменений в 
образованиях лимбической системы, расстройством интеграции 
висцеральных функций, по-виднмому, следует объяснить частое 
возникновение вторичных соматических изменений у детей, под
вергшихся перинатальным гипокснческим воздействиям. К ним 
можно отнести часто наблюдаемый синдром желудочно-кишечных 
дискинезнй, сопровождающийся нарушением фаз желудочной 
секреции, ферментной деятельности, повышением перистальтики, 
срыгиванпями, рвотой, болевым компонентом. К этой же катего
рии висцеральных расстройств можно отнести синдром моторных



дискинезий и секреторных нарушений бронхолегочного аппара
та, столь часто наблюдаемых у этой категории больных; обостря
ется при наслоении интеркуррентной инфекции.

Таким образом, возникают нарушения не только защитно-при
способительных механизмов, призванных к саморегуляции, вос
становлению гомеостазиса в ургентных ситуациях, но происходят 
расстройства долговременных обменных процессов, обеспечива
ющих функцию и структуру клетки, в особенности нервной 
клетки.

Падение гормональной активности гипоталамо-гппофизарно- 
надпочечниковой системы может отражаться в нарушении синте
тических процессов, в задержке созревания специфических струк
тур. Этим, вероятно, следует объяснить отставание показателей 
роста и массы тела у значительной части больных, перенесших 
гипоксическое перинатальное поражение.

ВН У ТРИ Ч ЕРЕП Н АЯ РОДОВАЯ ТРАВМ А

Внутричерепная родовая травма объединяет разные по про
исхождению, степени тяжести и локализации мозговые повреж
дения у новорожденных.

Большинство авторов рассматривают внутричерепную родовую 
травму как результат местного повреждения тканей плода в про
цессе родов в результате механических влияний, вызывающих 
сдавление мозга, размозжение, разрыв тканей [Гутнер М. Д., 
1968; Dekaban, 1959; Joppich и Schulte, 1968; Golnitz, 1975и др.].

Этнология н патогенез. Внутричерепная родовая травма воз
никает при несоответствии размеров плода и костного таза (уз
кий таз или крупный плод), преждевременном отхождении вод и 
длительном безводном периоде, продолжительном стоянии головы 
плода в родовых путях и ее сжатии контракционным кольцом, 
затяжной родовой деятельности с применением инструменталь
ных пособий. Травматическое повреждение возникает также при 
слишком быстром, стремительном ходе родового акта. Резкое 
сокращение пауз между схватками в самом начале родового акта 
лишает защитные системы плода необходимого периода адапта
ции. При этом чрезмерно концентрированные усилия короткого 
потужного периода во много раз превышают физиологические 
константы, превосходя пределы выносливости мозговых структур, 
сосудов, оболочек. Большое значение приобретает разница между 
внутриматочным и атмосферным давлением, представляя собой 
чрезвычайно существенный механический компонент. Это умень
шение давления в месте присасывания в период установления в 
раскрывшемся зеве матки головы плода ведет не только к пере
полнению сосудов, по и повреждению последних с развитием 
периваскулярного отека тканей и образованием кефалогематомы. 
При этом застой и кровоизлияния иногда возникают также в обо
лочках и даже в веществе мозга. Наибольшие перегрузки экзо



генных воздействий изгоняющих плод сил и сопротивление родо
вых путей, особенно при их несоразмерности, испытывают «шлем» 
(череп), его содержимое (мозг) и системы обеспечения гемо-лик- 
вороцпркуляции. В случаях деформации черепа в процессе родов 
происходят дислокация и повреждение стволовых структур мозга. 
Смещение костных пластин черепа обусловливает разрывы дуп- 
лпкатур твердой мозговой оболочки, повреждение синусов, сосу
дов, развитие внутричерепных кровоизлияний.

Патоморфология. Воздействие травмирующих факторов влечет 
за собой местные и общие реактивные изменения тканевых струк
тур мозга. Выраженность морфологических изменений определя
ется степенью и формой повреждения головного мозга. При лег
кой травме морфологические изменения весьма незначительны 
или отсутствуют. При травме средней тяжести и особенно при ее 
тяжелой форме, помимо надрыва синусов, разрыва сосудов, с раз
витием кровоизлияний и образованием гематом, возможны разно
образные изменения паренхимы мозга — от незначительной дис
трофии до выраженного некроза. В области непосредственного 
повреждения наблюдается омертвение тканевых элементов, по
явление геморрагического размягчения. Нарушение структуры 
стенки сосуда и ее расслоение может обусловить закрытие про
света с выключением питания большого бассейна, развитием ише
мии, некроза. Возможно появление аневризм. В прилегающих 
слоях видны дистрофические изменения, расстройства микроцир
куляции, диапедезные кровоизлияния, отеки; в более отдаленных 
участках — обратимые дистрофические изменения нейронов, ва
зомоторные расстройства, явления отека менее выражены. Весьма 
значительные, доходящие до некроза изменения наблюдаются и в 
участках мозга, страдающих при ударе о противоположную стен
ку черепа.

Клиническая картина внутричерепной родовой травмы весьма 
вариабельна, что обусловлено разнообразием действующих фак
торов, неодинаковой интенсивностью их повреждающего воздей
ствия, влиянием наслаивающейся или предшествующей гипоксии, 
глубиной местного повреждения тканей, локализацией и распро
страненностью расстройства мозгового крово- и ликворообра- 
щения.

Выраженность клинических проявлений при внутричерепной 
родовой травме зависит от степени и вида повреждения. Рас
пространенность дисциркуляторных расстройств и глубина ней- 
родинамических сдвигов, сочетающихся с дополнительными фак
торами раздражения мозга и выпадения его функций, очагами 
травматического повреждения, кровоизлияния, определяют тя
жесть симптоматики от легкой формы до тяжелой, когда может 
быстро наступить летальный исход.

Легкая степень черепно-мозговой травмы наблюдается у ново
рожденных, обычно имевших благоприятное пренатальное разви
тие, по весьма часто рожденных стремительно, и характеризуется



в первые минуты «оглушенностью», сменяющейся далее 
повышением возбудимости центральной нервной системы с появ
лением мелкоамплнтудного тремора подбородка, конечностей, не
постоянного горизонтального нистагма, усилением рефлексов 
орального автоматизма, мышечной дистопией, учащением пульса 
и дыхания. Отмечаемые вначале у некоторых больных вялость, 
сонливость, урежение дыхания и пульса, снижение рефлекторной 
деятельности вскоре исчезают, уступая место фазе повышенной 
возбудимости с нормализацией функций на 2—3-й неделе жизни.

Возникающие при данной 
форме клинические симп
томы имеют в своей осно
ве преходящие наруше
ния гемо-ликвороцирку- 
ляцин и, по-видимому, 
могут рассматриваться 
как проявления commo
tio cerebri новорожденно
го ребенка.

Однако весьма часто 
дипамика клинической 
картины этим не ограни
чивается, тяжесть нара
стает.

Тяжелое состояние мо
жет иметь место, если у 
новорожденного отмечает
ся кефалогематома в со

четании с кровоизлияниями в склеру или на глазное дно (рис. 22).
Средней тяжести черепно-мозговая травма пли переход к пей 

характеризуется большей глубиной общемозговых расстройств, 
преобладанием синдрома угнетения функций центральной нерв
ной системы, на фоне которого часто наблюдаются симптомы фо
кального повреждения.

Анализ течения анте- и интранатального периода обычно ука
зывает на наличие вредных факторов, нарушающих функцио
нальное состояние системы «мать — плод», осложняющих тече
ние самого родового акта. Некоторые дети рождаются с помощью 
акушерских пособий (щипцы, вакуум-экстрактор).

Отмечаемое у новорожденного в первые часы и сутки сопо
розное состояние сменяется резкой вялостью, адинамией. Наблю
даются общемышечпая гипотония, подавление сферы безусловных 
рефлексов. Часто имеет место нестойкий псевдобульбарный синд
ром с нарушением сосания и глотания. В первые 5 —7 дней отме
чаются вздрагивания, кратковременные полиморфные судороги. 
Возникновение па этом фоне поражений отдельных черепных 
нервов с проявлениями косоглазия, птоза, анизокории, асиммет
рии мимической мускулатуры, что нередко сочетается с анизо



рефлексией, асимметрией мышечного тонуса пли выраженными 
проявлениями гемипареза, а также клонпческпх подергиваний 
глазных яблок в сторону, стереотипных конвульсий в кисти, пред
плечье, мышцах лица свидетельствует о фокальном характере 
перенесенной травмы, напоминающей contusio cerebri. Подобные 
и другие очаговые проявления наблюдаются иногда у детей, ро
дившихся с помощью акушерских пособий, в частности при при
менении щипцов, вакуум-экстрактора. Использование диагности
ческих возможностей эхоэнцефалографии позволяет выявить в 
подобных случаях на пораженной стороне увеличение пульсации 
отраженных сигналов, возрастание их амплитуды от 20 до 7 0 %,  
смещение срединных структур М-эха на 1,5—2 мм. Эти измене
ния, связанные с возникновением местного отека, могут наблю
даться и на стороне, противоположной наложению чашечки при
бора, что может объясняться быстрым смещением мозга по 
направлению действия травмирующего предмета, влекущим за 
собой его ушиб о боковую стенку черепа противоположной сто
роны, по типу противоудара.

Локальная симптоматика зависит от места ушиба. Отек может 
стать распространенным, что обусловит нарастание тяжести про
цесса. Все зависит от интенсивности травмы, ибо через 4 —5 ч 
в этой зоне могут выявиться фокальные геморрагические измене
ния с клиническими проявлениями прогредиентного характера.

Другим вариантом среднетяжелой формы может быть клини
ческая картина, при которой уже в ближайшие часы, а иногда 
сразу же после рождения, начинают обращать внимание симп
томы явного беспокойства, болезненный крик, все более громкий, 
тревожный и пронзительный. В неврологическом статусе отмеча
ются гиперестезия, усиление рефлексов орального автоматизма: 
облизывание, высовывание языка, глотательные движения, ко
торые иногда приобретают форму насильственных стереотипных 
движений; наряду с этим имеется повышение флексорного тону
са в руках, экстензорного — в ногах, иногда более выраженного в 
одной из конечностей или двух с одной стороны, по гемитипу. На 
этом фопе могут возникать конвульсии отдельных конечностей с 
последующей генерализацией или адверсивный характер припад
ка, характеризующийся судорогой взора с насильственным отве
дением глаз и головы в сторону, противоположную очагу раздра
жения.

В основе подобного травматического синдрома обычно лежит 
фокальное повреждение с преобладанием раздражающего эффек
та геморрагического компонента. Уже в ближайшие дни вслед
ствие нарушения гемо-ликвороциркуляции обращает внимание 
нарастание внутричерепной гипертензии: появляется симптом 
Грефе (рис. 23), выражено напряжение большого родничка, рас
ходятся черепные швы.

При эхоэнцефалографии нарастание внутричерепной гипертен
зии сопровождается увеличением вентрикулярного индекса до 2 —



2,3 (при норме 1,9). При трансиллюминации черепа выявляется 
яркое асимметричное свечение до 4 —5 см, свидетельствую
щее об экстрацеребральном скоплении жидкости.

Таким образом, для среднетяжелой формы характерны боль
шая глубина нейродинамических расстройств, частое сочетание 
синдрома адинамии с фокальной симптоматикой, находящей от
ражение в показателях функциональных методов исследований.

Тяжелая форма черепно-мозговой родовой травмы характери
зуется развитием прекоматозного или коматозного состояния, ко

торое выявляется сразу после 
рождения или спустя несколько 
часов, а иногда через 2—3 дня. 
В анамнезе, как правило, отмеча
ются осложнения родовой дея
тельности, аномалии предлежа- 
ния плода, несоразмерность таза 
и головы плода и др.

В патогенезе возникающих 
расстройств имеют значение: из
менения конфигурации черепа по 
типу общей или местной дефор
мации, в зависимости от вида 
предлежания головы плода в про
цессе родов и дополнительных 
механических воздействий; сме
щения мозга в полости черепа, в 
особенности по отношению к вы
резке мозжечкового намета. След
ствием этого могут явиться пер
вичные очаги повреждения ство
ла, его ущемление, вторичные на
рушения его функций в связи с 
дислокационными явлениями при 

развитии генерализованного полушарного отека, нарастание 
гематомы. Последнее резко снижает мозговой кровоток, обуслов
ливает застойные явления, развитие вторичной гипоксии.

Таким образом, данная форма черепно-мозговой травмы по 
существу имеет в своей основе compressio cerebri, прежде всего 
сдавление стволовых структур мозга с расстройствами гемо-лик- 
вороциркуляции, развитием отека, «критическим» нарушением, 
точнее «выключением» активирующего влияния ретикулярной 
формации на другие отделы центральной нервной системы.

В клинической картине обращает внимание отсутствие реак
ций на окружающее. Новорожденный не сосет, не глотает. Перио
дически отмечается усиливающийся или ослабевающий стон. Вы
ражена общемышечная гипотония. Из врожденных рефлексов 
иногда сохранен хватательный, который может оказаться асим
метричным (усиление на стороне поражения). Лишь на болевые



раздражители отмечается слабая реакция тихим, почти беззвуч
ным плачем. Нарастает сонливость, хотя соп остается поверхност
ным, тревожным. На этом фоне отмечаются горизонтальный ни
стагм, повторные судороги, часто фокальные, преимущественно 
клонические. Позже могут присоединиться тонические судороги с 
переходом в опнстотонус (рис. 24). Выявляются лабильность 
пульса с переходами в брадикардию, сосудистые пятна на коже 
лица, груди, аритмия дыхания. Подобные клинические проявле
ния могут быть связаны с кровоизлиянием в области передней

Р и с . 24. Судороги у ребенка с черепно-мозго
вой травмой

черепной ямки с вовлечением лобного полюса, других зон перед
него мозга, распространением геморрагических явлений на осно
вание лобной доли. Следствием этого в дальнейшем могут быть 
нарушения обоняния. Возникновение на этом фоне тонических 
судорог, вазомоторных и дыхательных расстройств бывает связа
но с дислокацией и компрессией стволовых отделов мозга.

При трансиллюминации черепа в передних отделах мозга от
мечается резкое, расширенное свечение. В последующем наблю
дается его фестончатость. На эхо-ЭГ — увеличение количества и 
амплитуды эхо-пульсаций. На пневмоэнцефалограмме, снятой в 
горизонтальном положении, уровень жидкости определяется в 
районе лобного полюса.

Иногда новорожденный, перенесший внутричерепную травму, 
находится как бы в прострации. При этом бывает выражена пол
ная аспонтанность. Обращает внимание акинезия. Ребенок лежит 
совершенно безмолвно, с широко раскрытыми глазами, с непо
движным (немигающим) взглядом, ни на что не реагирует на



протяжении многих часов, манифестируя синдром «бодрствующей 
комы». Наблюдается изменение пластического тонуса мышц. Пе
риодически отмечается общемышечный тонический спазм, иногда 
с торсионным компонентом, с еще более широким раскрытием 
глаз. Эти клинические проявления бывают связаны с вовлечением 
в процесс передних отделов ствола, рострального лимбического 
комплекса, лобной коры и ее связей, striatum. Периодическое из
менение дыхательного ритма с ускорением и замедлением, его 
волнообразностью, лабильность пульса с развитием брадикардии, 
выявление тонических судорог свидетельствуют о нарастании 
отечно-геморрагических явлений, о вторичной гипоксии стволо
вых отделов мозга.

У других новорожденных, перенесших внутричерепную трав
му, вскоре после рождения развивается синдром гиперсомнии, 
при котором ребенок круглосуточно не выходит из состояния 
глубокого сна. Лишь при медицинских манипуляциях (инъек
ции) сон обрывается, однако вновь наступает по их окончании. 
Рефлекторная деятельность угнетена. На этом фоне могут наб
людаться анизокория, иногда сочетанный синдром поражения 
глазодвигательного нерва (птоз, расширение зрачка, ограничение 
движений глазного яблока) и двигательных расстройств на про
тивоположной стороне в виде гемипареза, нередко в сочетании с 
гиперкинезом. Синдром гиперсомнии может сопровбждаться вер
тикальным нистагмом, преходящим опистогонусом. Указанные 
клинические проявления отражают мезэнцефальный уровень по
ражения ствола. Дыхание при этом приобретает периодические 
формы. Нарастание брадикардии указывает на надвигающуюся 
катастрофу.

Одним из вариантов тяжелой внутричерепной травмы явля
ется быстрый переход новорожденного в сопорозное состояние, 
на фоне которого отмечаются «плавающие» движения и расхож
дение глазных яблок, приступы тонических судорог, частое апноэ, 
сменяющееся короткими углубленными вздохами типа «гаспинг», 
что свидетельствует о нарушении функций ядерных образований 
ретикулярной формации нижних отделов ствола, с развивающей
ся блокадой дыхательного центра.

При глубокой коме у новорожденного наряду с угнетением 
физиологических рефлексов отсутствуют реакции па болевые раз
дражители, угасает реакция зрачков на свет. Выражена общемы
шечная гипотония, хотя возможна и децеребрациопная ригид
ность. Углубляются расстройства дыхания и сердечной деятель
ности, отмечается нарушение терморегуляции в сторону 
гипотермии, которая вскоре сменяется гипертермией.

В любом случае внутричерепной родовой травмы чрезвычайно 
важно помнить о том, что динамика клинической картины может 
меняться очень быстро.. Очаговые симптомы у новорожденных де
тей в большинстве случаев перекрываются общемозговыми нару
шениями. Вместе с тем, последние играют весьма важную роль в



оценке состояния больного. В частности, появление внезапного 
беспокойства, возбуждения, вскрикивания у «спокойного» ново
рожденного, характеризовавшегося некоторой вялостью, адина
мией, может быть связано с неожиданным внутричерепным кро
воизлиянием, при небольшой физической нагрузке во время корм
ления, пеленания. Возможно обратное соотношение, когда на 
фоне некоторого беспокойства, повышенной возбудимости ново
рожденный вдруг «затихает», становится вялым, адинамичным, 
повторно срыгивает, впадает в сопор. У него замедляется пульс, 
нарушается ритм дыхания, отмечаются частые зевоты, возника
ют пароксизмы тонического напряжения конечностей, туловища, 
меняется окраска лица, появляется нистагм. Подобное внезапное 
ухудшение может быть обусловлено внутричерепным кровоизлия
нием, нарастанием гематомы, развитием компрессии мозгового 
ствола.

При столь большой изменчивости динамики процесса у ново
рожденных с внутричерепной травмой деление клинических син
дромов на «commotio», «contusio», «compressio» весьма условно 
во времени и по существу. Очаговая симптоматика может быть 
вторичной, иметь дислокационное происхождение. Решающее зна
чение в оценке состояния ребенка имеет степень тяжести клини
ческих проявлений, уровня повреждения, выраженности пред
шествовавшей и сопутствующей гипоксии, характера развиваю
щегося вследствие травмы внутричерепного кровоизлияния и его 
локализации.

Эпидуральные кровоизлияния возникают при повреждении 
костных пластин черепа, что, в частности, может иметь место 
при оперативном родоразрешении. Гематома появляется между 
костной пластиной и твердой мозговой оболочкой (внутренняя 
кефалогематома).

Эпидуральные гематомы могут возникать при кровотечении 
из ветвей поврежденных менингеальных артерий, из синусов и 
вен. Артериальная гематома, достигая большого объема, отслаи
вает твердую мозговую оболочку от костей черепа. При этом про
исходит обрыв вен эпидурального пространства. Очаговые симп
томы поражения мозга обусловлены локализацией гематомы. 
Могут иметь место симптомы раздражения — фокальные судо
роги — и симптомы выпадения в виде моно- и гемипарезов или 
параличей на стороне, противоположной травматическому очагу.

Наиболее опасным является синдром сдавления мозга, особен
но стволовых отделов. Синдром компрессии вначале характеризу
ется появлением резкого беспокойства ребенка через 6—12 ч 
после травматизации и разрыва сосуда с нарастанием тяжести, 
вплоть до развития коматозного состояния через 24—36 ч, а 
иногда раньше. Как правило, выявляются стволовые симптомы: 
анизокория с расширением зрачка на стороне гематомы, нистагм, 
косоглазие, «плавающие» движения глазных яблок, снижение 
корнеальных и глоточного рефлексов, брадикардия, аритмия



пульса и дыхания, тонико-клонические судороги. При передней 
локализации гематомы происходит компрессия лобных долей; при 
возникновении гематомы в области задней черепной ямки появ
ляется симптоматика нижних отделов ствола, возможно ущемле
ние миндалин мозжечка в большом затылочном отверстии.

Субдуральные кровоизлияния возникают при деформации че
репа со смещением его пластин во время затяжных родов с преж
девременным отхождением вод, а также стремительных родах, 
несоответствии размеров головы плода и таза роженицы, затруд
нениях выведения головы, при наложении щипцов, извлечении 
плода за тазовый конец. Источником кровоизлияний служат ве
ны, впадающие в верхний сагиттальный и поперечный синусы, 
сосуды мозжечкового намета. Их целостность нарушается при 
смещении теменных костей, сдавлении синусов, разрыве намета 
мозжечка. При повреждении сагиттального синуса, разрыве впа
дающих в него вен кровоизлияние (супратенториалъное) чаще 
всего локализуется в области передних центральных извилин. 
Весьма часто одновременно имеется кровоизлияние в мягкую моз
говую оболочку и вещество мозга, вызывая те или иные локаль
ные симптомы.

В клинической картине супратенториального кровоизлияния 
наблюдается фаза общего возбуждения, отмечаются менингеаль- 
иые симптомы, фокальные судороги. При парасагиттальной ло
кализации гематомы возможен нижний парапарез. Нисходящее 
распространение гематомы может вызвать гемипарез. В случаях 
дислокации полушарий за счет нарастания гематомы и отека 
пирамидная симптоматика возможна на стороне гематомы. Реже 
наблюдается двустороннее распространение супратенториальной 
гематомы из сагиттального синуса, что при вовлечении в процесс 
паренхимы мозга с двух сторон при локализации в заднем отделе 
первой лобной извилины (6-е поле Бродмана) может вызвать 
псевдобульбарные нарушения глотания, сосания, слабость крика, 
недостаточную выраженность или отсутствие поискового, сосаль- 
ного, ладонно-рото-головного рефлекса и др. При супратентори- 
альном кровоизлиянии на протяжении 2 —3 дней, иногда через 
4—5 дней, может развиться компрессия стволовых отделов мозга.

При разрыве поперечного синуса, краевых вен намета моз
жечка наступает массивное кровоизлияние ниже намета (субтен- 
ториальное) , в заднюю черепную ямку, на основание мозга, сдав
ливающее средние отделы ствола, продолговатый мозг, верхне
шейный отдел спинного мозга. В клинической картине с самого 
начала обращает внимание тяжесть состояния: резкая вялость, 
адинамия, перерастающая в сопор и кому, приступы вторичной 
асфиксии, тонических судорог, бульбарные расстройства. Вместе 
с тем, могут выявиться птоз, анизокория, вертикальный нистагм, 
сходящееся косоглазие и парез лицевого нерва по перифериче
скому типу. С противоположной стороны наблюдаются изменения 
мышечного тонуса по гемитипу и асимметрия врожденных и су



хожильных рефлексов. Выявление тех или иных симптомов за
висит от уровня затекания крови, обширности гематомы. Реш а
ющими являются быстрота расстройств дыхания, вазомоторных 
нарушений, изменений терморегуляции.

Субарахноидальное кровоизлияние возникает у новорожден
ных, перенесших затянувшийся акт рождения, осложненный 
преждевременным отхождением вод, длительным стоянием голо
вы плода в родовых путях, применением родоразрешающих опе
раций. Весьма существенное значение имеет предшествующий 
или сопутствовавший родам гипоксический фактор. Источником 
субарахноидальных кровоизлияний является нарушение целост
ности менингеальных сосудов. Локализация кровоизлияний ва
риабельна, более часто в теменно-височной области больших по
лушарий, в области мозжечка (рис. 25, 26, 27).

Клиническая картина при субарахноидальном кровоизлиянии 
характеризуется преобладанием синдрома общего возбуждения, 
усилением врожденных рефлексов, повышением мышечного то
нуса, сухожильных рефлексов, появлением частых срыгиваний, 
выбухания большого родничка, менингеальных симптомов. На
ряду с этим отмечается горизонтальный нистагм, появляется 
симптом Грефе — развивается внутричерепная гипертензия. При 
люмбальной пункции определяется геморрагический ликвор.

При субарахноидально-паренхиматозном кровоизлиянии мо
гут наблюдаться симптомы раздражения и повреждения вещест
ва мозга. Так, при кровоизлиянии, затрагивающем задний отдел 
верхней лобной извилины, возникает содружественный поворот 
глаз, головы, туловища в сторону, противоположную очагу, с пе
реходом в общие клонико-тонические судороги. Раздражение 
рядом расположенной зоны вызывает фокальные судороги, на
чинающиеся с насильственных ритмических движений открыва
ния рта, высовывания языка, облизываний, а раздражение ниже
расположенной зоны мозга, в области задних отделов средней 
лобной извилины, может вызвать изолированные клонические 
подергивания глазных яблок в сторону, противоположную очагу. 
Раздражение близлежащего центра для пальцев руки обуслов
ливает стереотипные ритмические конвульсии кисти новорож
денного. Следует подчеркнуть, что в периоде новорожденности 
большинство локальных повреждений, в особенности сенсорных и 
других функций, определить невозможно.

Внутримозговые кровоизлияния (рис. 28) возникают чаще при 
нарушении целостности концевых ветвей передних и задних моз
говых сосудов, ветвей v. cerebri magna. Артерии среднего и круп
ного калибра повреждаются реже.

В клинической картине обращают внимание отсутствие внеш
них реакций новорожденного, безучастный взгляд, угнетение 
врожденных рефлексов. Зрачки расширены (иногда на стороне 
кровоизлияния зрачок шире), отмечаются «плавающие» движе
ния и незначительное расхождение глазных яблок. Наблюдается



Рис. 25

Рис. 25. Субарахноидальпое кровоизлияние у но
ворожденного ребенка
Рис. 26. Кровоизлияние в области мозжечка у 
новорожденного ребенка



меняющийся горизонтальный и вертикальный нистагм, реже 
альтернирующие синдромы ствола мозга. Нарушено сосание и 
глотание. Выражена мышечная гипотония, значительно снижены 
сухожильные рефлексы, которые вскоре повышаются, в большей 
мере на стороне, противоположной кровоизлиянию. Одновремен
но может иметь место усиление хватательного рефлекса. Появле
ние тонических судорог, приступов вторичной асфиксии, нараста-

Рис. 27. Субарахноидальное кровоизлияние у новорожденного ребенка

нне брадикардии, угасание рефлексов со слизистых и зрачковых 
рефлексов свидетельствует о нарастании отека с компрессией 
ствола мозга.

Впутрижелудочковые кровоизлияния чаще всего возникают 
при разрыве сосудов plexus chorioideus. Это бывает в случаях 
затрудненного выведения головы плода, реже при стремительных 
родах и других нарушениях этого сложного акта, что влечет за 
собой сдавление и деформацию черепа. Состояние шока, испыты
ваемое при этом новорожденным, острое нарушение витальных 
функций чаще всего обусловливает летальный исход.

Клиническая картина характеризуется резкой бледностью, ко
торая может сменяться приступами вторичной асфиксии, аспон- 
таииостыо, угнетением всех безусловных рефлексов, крупиораз- 
машистым тремором, усиливающимся при движении головы, и 
тоническими пароксизмами в конечностях, горизонтальным и



вертикальным нистагмом, нарушениями терморегуляции, перио
дическим характером дыхания (волнообразное, Чейна — Стокса), 
кризами сердечно-сосудистой деятельности.

Диагностическое значение при внутричерепных кровоизлия
ниях имеет люмбальная пункция, которая позволяет выявить при 
наиболее часто встречающемся субарахноидальном или сочетан
ном кровоизлиянии геморрагический ликвор или его ксантохро
мию, наличие свежих или выщелоченных эритроцитов, макрофа
гов, увеличенное количество белка. При кровоизлиянии в желу
дочковую систему и развитии окклюзионного синдрома диагно-

Рис. 28. Внутримозговые кровоизлияния у новорожденного ре
бенка

стическое значение имеет пункция боковых желудочков, при не
обходимости — пневмоэнцефалография. При подозрении на суб- 
дуральную гематому осуществляется диагностический субду- 
ральный прокол, проводится рентгеноконтрастное исследование. 
Важное диагностическое значение имеет офтальмоскопия, позво
ляющая выявить отек сетчатки, кровоизлияния на глазном дне 
и в оболочки глаза, которые нередко обнаруживаются раньше 
четких клинических признаков родового повреждения мозга. Из 
функциональных методов наиболее информативным является эхо- 
энцефалография, позволяющая установить сторонность кровоиз
лияния (по смещению М-эха), наличие внутричерепной гипер
тензии (по количеству и амплитуде эхо-пульсаций), развитие 
окклюзионного синдрома (по величине желудочкового индекса). 
Весьма существенное вспомогательное значение имеет реоэнце-



фалография, позволяющая установить сторонность преимущест
венного расстройства церебрального кровообращения, степень 
выраженности нарушений артериального притока и венозного 
оттока, характер изменений тонуса сосудов.

Электроэнцефалография позволяет по степени и стойкости 
депрессии основного ритма, появлению патологических потенци
алов (медленных высокоамплитудных ритмических комплексов, 
монофазных колебаний, острых волн, «гребешков» и «щеток») 
установить глубину возникающего поражения мозга, доминирую
щую фокальность. Последнее становится более отчетливым по 
мере спада явлений отека мозга, исчезновения из клинической 
картины общемозговых симптомов.

Топическая диагностика внутричерепных кровоизлияний у 
новорожденных детей крайне затруднительна. Вместе с тем, кар
тина доминирующего синдрома, сторонность нарушения врож
денных рефлексов, уровень поражения ствола мозга по расстрой
ству функции черепных нервов и двигательных функций, харак
тер судорог, их фокальность, направленность нистагма, спазма 
или пареза взора, отклонения головы, выраженность и особен
ности дыхательных и вазомоторных нарушений в известной мере 
позволяют составить первичное представление о преимуществен
ной локализации очага. В значительной степени этому способст
вуют данные дополнительных методов исследований.

КРАНИОСПИНАЛЬНЫ Е  
ТРАВМ Ы

Большое место среди повреждений нервной системы у ново
рожденных занимают сочетанные краниоспинальные травмы, 
обусловливающие дисциркуляторные, ишемические и геморраги
ческие проявления.

Первые перегрузки и максимальные испытания выпадают на 
краниоспинальные отделы мозга во время поступательных и вра
щательных, сгибательных и разгибательных движений головы 
вокруг продольной и поперечной оси при прохождении малого 
таза и мягких родовых путей, что объясняется неодинаковой фор
мой малого таза в различных плоскостях. Голова плода при этом 
претерпевает изменения «конфигурации» соответственно потреб
ностям прохождения через родовые пути. Время для внутреннего 
разворота, в особенности при быстрых и стремительных родах, 
бывает крайне ограниченным, сам разворот — не всегда удачным, 
в то время как изгоняющие плод силы неумолимо воздействуют 
на туловище, позвоночник плода, а голова встречает сопротивле
ние ригидных мышц родовых путей, тазового дна. Страдает «ма
лый рычаг» — затылок — шейный отдел позвоночника. При этом 
повреждаются сосуды вертебробазилярной системы, структуры 
каудального отдела ствола, шехтные сегменты спинного мозга, ко
решки, а также череп, который вынужден форсированно менять



конфигурацию, причем нередко за пределы физиологической до
пустимости. Это, в свою очередь, влечет за собой повреждение 
синусов и впадающих в них вен, вызывает внутричерепные кро
воизлияния. Синдромологическая характеристика в подобных 
случаях, приобретая сложный характер, может вызвать трудно
сти разграничения уровня доминирующего травматического пов
реждения (церебрального, спинального), свидетельствуя о воз
можности сочетанных кранноспинальных их форм.

В случаях долихоцефалической (скафоцефалнческой) формы 
черепа, макроцефалии, врожденной гидроцефалии или, наоборот, 
при уменьшенных размерах таза роженицы голова плода, фикси
руемая на точке опоры подзатылочной ямки, испытывает механи
ческие воздействия, превышающие пределы выносливости кост
ных структур области верхних шейных позвонков и черепа. При 
этом сдавливается н повреждается система вертебробазплярных 
сосудов, возникает ишемия, компрессия соответствующих отде
лов мозга п корешков. Значительные перегрузки в этих случаях 
испытывают и передние отделы черепа, не имеющие возможности 
пройти сквозь выходное кольцо. Происходит дислокация в перед
незаднем направлении, что нередко влечет за собой ущемление 
стволовых структур мозга в вырезке мозжечкового намета и 
обусловливает тяжелую травму. При весьма часто возникающих 
разгибательных предлежашшх плода, когда точка опоры меня
ется соответственно на область переносицы и затылочный бугор, 
верхнюю челюсть и затылочный бугор, упирающийся в крестцо
во-копчиковое сочленение, и на подъязычную кость, упирающую
ся в лонную дугу, наряду со значительными перегрузками, на
рушениями циркуляции в вертебробазилярном бассейне, возни
кает переднезаднее уплощение черепа со смещением стволовых 
отделов мозга в каудальном направлении. Это может также со
провождаться ущемлением его в вырезке мозжечкового намета, 
развитием внутричерепных кровоизлияний. Сочетание указанных 
краниоспннальных факторов усложняет клиническую картину 
наблюдаемых проявлений у плода. Ведущим бывает стволовой 
синдром острых вазомоторных расстройств с явлениями шока, 
нарушением регуляции дыхания, с развитием вторичной ас
фиксии.

Третьим моментом, вызывающим перегрузки краниоспиналь- 
ной области, является применение бинта Вербова, туго прижима
ющего полотенца и механических усилий акушера вручную, упот
ребляемых иногда на брюшную стенку роженицы при длительном 
стоянии головки плода во входе в малый таз и возникающем при 
этом выпячивании брюшной стенки [Ратнер А. ТО., 1978]. Чрез
мерное сгибание или, наоборот, разгибание головки плода, испы
тывающей сопротивление при необычайной ее фиксации и 
несоразмерности тазу, а также дополнительное механическое 
компрессионное воздействие обусловливают расстройство кровооб
ращения, в особенности каудальных отделов ствола мозжечка п



шейных сегментоп, сопровождающееся явлениями их ишемии, 
бульбарными и бульбоеиннальными нарушениями.

Не менее значительным по своим последствиям могут оказать
ся повороты на 180° туловища плода при фиксированной голове 
во время высвобождения и выведения ручек при тазовом предле- 
жаннн, в особенности, если этому сопутствует разгибание головы 
н ущемление ее судорожно сократившейся шейкой матки. Это 
приводит к расстройству мозгового кровообращения с клиниче
ской картиной острого шока, вторичной асфиксии вследствие раз
вития бульбарных и бульбоспинальных расстройств.

РОДОВЫЕ П О ВРЕЖ ДЕНИЯ СПИННОГО МОЗГА

На большое значение повреждений во время родов не только 
головного, но и спинного мозга указывает Д. С. Футер (1958). 
Как и его предшественники, он обращает внимание на полимор
физм возникающих при этом клинических проявлений. А. Ю. Рат- 
нер (1975) подчеркивает большую частоту натальных повреж
дений спинного мозга и тяжесть возникающих последствий.

Ведущими причинами родовых травматических повреждений 
спинного мозга являются механические факторы, возникающие 
при патологическом течении родового акта и приводящие к на
рушению кровообращения, сдавлению, растяжению, разрывам 
его структур на различных уровнях.

Повреждения спинного мозга возникают при применении руч
ного пособия во время тазового предлежания, когда акушер, осу
ществляя влекущее движение плода, производит тракции кзади 
(книзу) и кпереди (кверху), что при затруднениях выведения 
головки может вызвать смещение позвонков, рефлекторный спазм 
п повреждение сосудов, компрессию трахеи, ишемию и нарушение 
целостности спинного мозга.

Клиническая картина собственно спинальной родовой травмы 
полиморфна, зависит от степени и уровня повреждения.

Травма легкой степени (или так называемый физиологический 
перерыв спинного мозга) имеет в своей основе гемо-ликвородина- 
мические нарушения, развитие явлений отека. При этом у ново
рожденного наблюдаются кратковременные изменения тонуса, 
двигательные н рефлекторные нарушения (по вялому типу на 
уровне поражения н спастическому в нижележащих отделах), 
которые имеют тенденцию к быстрому обратному развитию и 
исчезают в течение нескольких дней. При глубоком отеке мозга 
может быстро наступить функциональная блокада, характеризу
ющаяся проводниковыми нарушениями с повышением мышечно
го тонуса, сухожильных рефлексов, нарушением чувствительности 
ниже уровня поражения. По мере уменьшения отека проводни
ковые расстройства исчезают и наступает восстановление функ
ций, если в остром периоде не пострадали верхние сегменты шей
ных отделов, имеющие непосредственное отношение к функции



диафрагмального дыхания, и последнее не оказалось нарушен
ным, что является смертельно опасным симптомом.

Тяжелые формы спинальной родовой травмы бывают связаны 
с кровоизлияниями. Эпидуральные кровоизлияния наиболее час
то оказываются несовместимыми с жизнью и обнаруживаются в 
40—85 % вскрытий плодов новорожденных. Чаще всего они рас
полагаются в верхнешейном и шейно-грудном отделах спинного 
мозга, на дорсальной его поверхности, вызывая компрессионный 
синдром дыхательных расстройств, тяжелую асфиксию с леталь
ным исходом. Небольшие кровоизлияния в остром периоде кли
нически не проявляются, часто будучи стушеванными церебраль
ными симптомами перенесенной травмы.

Субдуральные кровоизлияния встречаются в 9,1 —14 %• При 
этом более часто кровь затекает из полости черепа в связи с 
разрывом мозжечкового намета, сосудов головного мозга и его 
оболочек, охватывая нередко спинной мозг подобно муфте на 
большом протяжении.

Клиническая картина при суб-, интрадуральных, а также суб- 
арахноидальных кровоизлияниях напоминает менингит с гемор
рагическим ликвором, что может сопровождаться компрессион
ным синдромом с нарушением функции дыхания, васкуляризации 
и трофики вещества мозга, общей скованностью больного, вслед
ствие присоединения тяжелых радикулярных явлений, а в по
следующем различной степенью мышечной гипотрофии.

Гематомиелия по частоте занимает второе место после эпи- 
дуральных геморрагий. Клиническая картина зависит от уровня 
поражения.

При верхнешейной локализации вслед за картиной начального 
шока выступают стволовые симптомы. Они бывают обусловлены 
расстройством васкуляризации из вертебробазилярного бассейна, 
явлениями ишемии, отеком. При этом возникают дыхательная 
аритмия, нарушения сердечной деятельности, бульбарные рас
стройства (поперхивания при глотании, снижение глоточного и 
нёбного рефлексов), что часто сопровождается развитием кома
тозного состояния. При переживании острой фазы у больного от
мечаются бульбарные симптомы, тетрапарез конечностей. Наря
ду с этим при повреждении шейного отдела (Ci—C-i) на фоне 
шока отмечается нарастание расстройств дыхания за счет нару
шений функции диафрагмы. При этом наблюдается «лягушачий» 
тип дыхания за счет компенсаторного движения мышц дна рта, 
раздувание крыльев носа, парадоксальное движение эпигастраль
ной области (втяжение на вдохе) и высокое стояние купола диа
фрагмы при рентгеноскопии грудной клетки. У больного отмеча
ется нарастание цианоза, наблюдаются вазомоторные нарушения. 
Начальная мышечная гипотония сменяется тетрапарезом. Пов
реждение на уровне сегментов С5—Сб вызывает парез или пара
лич Эрба —Дюшенна, который характеризуется мышечной гипо
тонией руки, невозможностью отведения плеча, сгибания пред



плечья и его ротации. Повреждение на уровне сегментов С7 —Di 
вызывает паралич Дежерин-Клюмпке, характеризующийся па
раличом мышц предплечья и кисти, сопровождающийся симпто
мом Горнера (сужение зрачка на стороне паралича, иногда за- 
паденпе глазного яблока). Позже (ниже уровня поражения) мо
жет выявиться спастический синдром в нижних конечностях.

При повреждении грудного отдела спинного мозга (D i—D 12) 
нарушается функция дыхательных мышц грудной клетки. По
следняя западает в тот момент, когда диафрагма осуществляет 
вдох. На фоне выраженной дыхательной недостаточности выявля
ется парез нижних конечностей по спастическому типу. Позднее 
формируется кифоз или кифосколиоз в нижнегрудном отделе.

При повреждении спинного мозга в пояснично-крестцовой об
ласти возникает вялый парез нижних конечностей, которые при
нимают «позу лягушки». Одновременно отмечается нарушение 
функции тазовых органов (недержание мочи и кала). В после
дующем наблюдается недоразвитие, а часто и неправильное фор
мирование ягодичных мышц с симптомом «проколотого мяча».

К наиболее тяжелому виду родовых повреждений спинного 
мозга относят частичный или полный разрыв спинного мозга и 
позвоночного столба. Разрыв спинного мозга чаще наступает в 
шейном или в верхней части грудного отдела. Основными сим
птомами разрыва спинного мозга (полного или частичного) явля
ются нарушения его проводимости с развитием вялых параличей 
и возникновением спастического синдрома ниже уровня повреж
дения, по мере того как спадает диашиз, проводниковым нару
шением чувствительности с тотальной анестезией ниже уровня 
поражения, расстройством функций сфинктеров, присоединением 
инфекции мочевыводящих путей.

Важное диагностическое значепие в оценке уровня и харак
тера спинальных повреждений имеют электромиография, реоэн- 
цефалографня, а также рентгенография, анализ спинномозговой 
жидкости.

Динамика и прогноз поражения нервной системы у новорож
денных. Нервная система ребенка первого года жизни, в особен
ности в первые месяцы, характеризуется большой пластичностью, 
обеспечивающей восстановление нарушенных функций, приспо
собление организма к окружающей среде. В нервной системе в от
вет на воздействие болезнетворного агента возникают приспосо
бительные реакции, обеспечивающие компенсацию функций, 
становление и формирование функционального единства нервной 
системы на базе основной массы сохранившихся и получающих 
дальнейшее развитие нейронов.

Течение патологического процесса распадается на определен
ные периоды.

Острый период  болезни принято считать продолжительностью 
до 1 мес, когда уменьшаются симптомы отека мозга, расстройства 
гемо-ликвороциркуляции, уходят симптомы острой компрессии и



дислокации. В это время начннают восстанавливаться врожден
ные физиологические рефлексы, отступает адинамия, выявляются 
внешние реакции ребенка на окружающее, на смену аспонтан- 
ности приходит двигательная активность новорожденного.

Вместе с тем, на фоне наступающего улучшения состояния у 
некоторых больных в возрасте 1,5—2 мес может наблюдаться 
отставание становления «комплекса оживления», задержка ориен
тировочной реакции и нарастание шейного и лабиринтного тони
ческих рефлексов, прогрессирование внутричерепной гипертен
зии, появление так называемых «отставленных» судорог вслед
ствие имевшихся геморрагических явлений, возникновения спаек, 
развитие глиозных изменений.

В связи с этим можно согласиться с Ю. И. Барашневым 
(1969) в том, что фаза начального улучшения состояния ново
рожденного может оказаться «фазой ложной нормализации».

Подострый период (или ранний восстановительный период) 
включает первые 4 мес жизни ребенка. К этому времени проис
ходит дальнейшее исчезновение многих клинических симптомов, 
связанных с реактивными изменениями вокруг зоны очага, ком
пенсаторно восстанавливается васкуляризация пострадавших 
структур, наблюдается постепенная нормализация активирующей 
роли ретикулярной формации ствола, выравниваются взаимоот
ношения между подкорковыми отделами и корой мозга. Отраже
нием этого является восстановление мышечного тонуса у многих 
детей, нормализация рефлекторной сферы, функции дистантных 
(зрительного и слухового) анализаторов, локомоции, психомо
торного развития.

В то же время у некоторых детей к этому времени более четко 
выявляются клинические симптомы, обусловленные глубоким 
поражением мозга и его отдельных структур. Это может прояв
ляться задержкой темпа развития эмоционально-двигательных 
реакций на окружающее, формированием локомоций, установоч
ных рефлексов, сохраняющейся активностью тонических (шей
ного и лабиринтного) рефлексов. У некоторых больных, особенно 
перенесших асфиксию, в этом периоде наблюдается тенденция 
задержки роста головы, у других — проявления гидроцефалии, 
все более четко формируется эпилептиформный синдром.

Однако и эти клинические проявления, в особенности касаю
щиеся задержки темпов развития и формирования функций, при 
энергичном комплексном лечении нередко удается преодолеть, 
а патологические проявления в последующие месяцы уменьшить.

Поздний восстановительный период имеет продолжительность
9—12 мес. За этот срок происходит дальнейшая динамика в пси
хоневрологическом статусе ребенка. Подобно тому, как структу
ры и функции ребенка претерпевают возрастную эволюцию, все 
более четкое размежевание происходит и в клинической семиоло
гии ребенка, перенесшего гнпокснческое, травматическое или со
четанное повреждение нервной системы. Пластичность мозга, его



компенсаторные возможности способствуют дальнейшему разви
тию целого ряда функций: идет формирование сложных цепных 
выпрямительных рефлексов, статических и динамических функ
ций, предречевого и речевого развития. Все больше проявляются 
возрастные формы реагирования, развиваются усложненные виды 
адаптивной деятельности ре

условиям внешнейбенка к 
среды.

Наряду с этим некоторые 
клинические синдромы стаби
лизируются или нарастают, 
приобретают четко выражен
ный характер. Это может про
являться все более явной недо
статочностью и неадекват
ностью эмоциональных реак
ций, что более характерно для 
последствий гипоксии. Устано
вочные рефлексы не формиру
ются или формируются лишь 
их элементы. Произвольная 
моторика резко задерживается 
в своем развитии. Стойкий ха
рактер приобретают спастиче
ский синдром или синдром мы
шечной гипотонии, речевые 
расстройства, а также задерж
ка психического развития.
У некоторых больных домини
руют псевдобульбарные явле
ния, наблюдаются сочетания 
микроцефалии с внутренней 
гидроцефалией.

Все зависит от тяжести и 
формы поражения. Сочетание 
неблагоприятных условий вну
триутробного развития (насы
щенность гипоксических и дру
гих факторов) с интранатальной асфиксией и внутричерепной 
родовой травмой обусловливает наиболее неблагоприятные, не
обратимые по своему прогнозу, виды поражений с исходом в раз
личные формы детского церебрального паралича (рис. 29).

Принципы лечения. При лечении новорожденных с легкой 
степенью расстройств функции центральной нервной системы на 
фоне тщательного охранительного режима и хорошего ухода при
меняются щелочное питье, витамины К, Bi и Вг, препараты 
кальция внутрь, бромиды. При среднетяжелой форме, на фоне 
мероприятий по устранению гипоксии, гемостатическая терапия

Рис. 29. Формирование церебраль» 
ного паралича у ребенка, перенесше
го внутричерепную родовую травму



включает рутин, викасол внутрь. Для ликвидации метаболическо
го ацидоза 4 % раствор гидрокарбоната натрия применяют внут
ривенно. Щелочные препараты используются под контролем КОС, 
электролитного состава крови, осмотического давления плазмы, 
Для дегидратационной терапии применяют фурасемид, сульфат 
магния, а при быстром прогрессировании отечно-геморрагических 
явлений — лазикс с одновременной дачей панангина или раство
ра ацетата калия. При отечно-геморрагическом синдроме фура
семид рекомендуется сочетать с осмотическими диуретиками. При 
инфузионной терапии (реополпглюкин, ГОМК) количество бикар
боната натрия уменьшают вдвое.

При лечении больных с тяжелой формой поражения цент
ральной нервной системы, наряду с покоем, холодом на голову, 
гемостатическая терапия предусматривает внутримышечное вве
дение препаратов. С целью дегидратации внутривенно вводятся 
маннитол, лазикс с параллельной дачей панангина. С дезинтокси- 
кационной целью последовательно вводят гемодез, неокомпенсан, 
реополиглюкин, глюкозу с инсулином, бикарбонат натрия, раст
вор Рингера. Суммарное количество жидкости составляет 90— 
140 мл в зависимости от массы тела. При возникновении надпо
чечниковой недостаточности применяют гидрокортизон, а в даль
нейшем — преднизолон на фоне препаратов калия.

При возбуждении и судорогах на фоне дегидратационной те
рапии, включающей сульфат магния, применяют фенобарбитал, 
аминазин,седуксен.

Борьба с расстройствами дыхания включает отсасывание сли
зи, аппаратную вентиляцию легких с помощью маски. При от
сутствии эффекта осуществляется управляемое искусственное 
дыхание интратрахеально, вводится аналептик центрального дей
ствия — этимизол.

С целью преодоления гипертермии применяют холодовое воз
действие на голову, крупные сосуды. Одновременно вводят раст
воры амидопирина, анальгина. При этом важно следить, чтобы 
температура тела была не ниже 37°.

Для поддержания сердечной деятельности применяют корглю- 
кон. С целью профилактики присоединения бактериальной ин
фекции применяют антибиотики.

Восстановительная терапия, начинаемая на 3—4-й неделе, 
включает витамины В], В]2, церебролпзин. Применение послед
него противопоказано при судорогах и гидроцефальном синдроме. 
Вместе с тем, в периоде репарации применяют глутаминовую 
кислоту в сочетании с метионином, липоцеребрин, аминолон (при 
отсутствии судорожных проявлений). Из стимуляторов анаболи
ческого действия используют ретаболил, нерабол на фоне полно
ценного питания. Положительное трофическое действие оказы
вает апилак. При повышении нервпо-рефлекторной возбудимости 
на фоне дегидратационной терапии (сульфат магния, диакарб) 
используют препараты, ослабляющие эмоциональное напряжение



ребенка, пароксизмы двигательного возбуждения — радедорм 
(эуноктин), седуксен.

Большое место в восстановительной терапии занимают массаж 
и лечебная гимнастика, улучшающие сосудистый тонус, обменные 
процессы. Применяемые в сочетании с различными видами фи
зиотерапевтических методов массаж и гимнастика способствуют 
регуляции тонуса пораженных мышц, развитию правильной реф
лекторной деятельности.

Важное значение имеет ранняя логопедическая профилакти
ка речевых расстройств.

Преемственность в проведении посиндромной патогенетиче
ской терапии при лечении новорожденного ребенка, перенесшего 
травматическое или, что бывает чаще, сочетанное гппоксически- 
травматическое повреждение центральной нервной системы, яв
ляется залогом существенного эффекта в уменьшении и снятии 
имеющихся расстройств, в восстановлении нарушенных функ
ций.

Глава 4 

НЕДОНОШЕННОСТЬ 
И ЦЕРЕБРАЛЬНЫЕ РАССТРОЙСТВА

ОСОБЕННОСТИ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ  
У НЕДОНОШ ЕННЫХ ДЕТЕЙ

Нервная система у новорожденных детей, особенности ее 
морфологического строения и функция изучались многими отече
ственными и зарубежными нейрофизиологами, невропатологами 
и патоморфологами. Однако изучению мозга недоношенных детей 
уделялось недостаточное внимание со стороны исследователей, 
в связи с чем имеются существенные пробелы в этой области.

Естественное стремление найти новые более тонкие и объек
тивные методы ранней диагностики повреждений нервной системы 
у недоношенных детей лимитируется отсутствием или же недо
статочным знанием особенностей функционирования незрелого 
мозга, его ответных реакций на повреждающие агенты, его вос
становительные возможности и др.

Известно, что в большинстве случаев преждевременное рож
дение ребенка обусловлено извращенным процессом его внутри
утробного развития. Следовательно, нервная система недоношен
ного ребенка принципиально отличается от таковой здорового 
новорожденного. Это прежде всего касается уровня зрелости 
мозга к моменту рождения. Как правило, речь идет о значитель
ном несоответствии строения мозга так называемому календар
ному возрасту ребенка, т. е. обнаруживается более значительная,



чем можно было бы ожидать, морфологическая и функциональная 
незрелость.

Вторым, не менее существенным фактом является чрезвы
чайно высокая ранимость нервной системы у преждевременно 
рожденных детей, которая обусловлена незавершенностью строе
ния отдельных компонентов нервной системы и, в частности, ее 
сосудов (их хрупкость и повышенная проницаемость). Большое 
значение имеет также несовершенство гуморальных факторов: 
недостаточность кроветворения в печени, нарушения свертывания 
крови, повышенная склонность к кровотечениям (недостаток 
проконвертина, протромбина, фактора X и др.).

Следует иметь также в виду, что, помимо той или иной сте
пени недоразвития мозга, у недоношенных детей могут обнару
живаться п значительные нарушения его развития, приводящие 
к неправильному формированию отдельных структур и в после
дующем к извращенному функционированию нервной системы.

Для правильной опенкн обнаруживаемых у недоношенных де
тей в периоде новорожденности неврологических расстройств сле
дует принимать во внимание особенности развития мозга 
в эмбриональном периоде. Прежде всего это относится к концу 
II и к III  триместру внутриутробной жизни, т. е. к периоду наи
более частого прерывания беременности и рождения недоношен
ного ребенка. Во II триместре беременности мозг плода проходит 
стадию бурного роста и морфологического обособления структур. 
Уже к концу 6-го месяца жизни мозг плода внешне похож на 
мозг взрослого. Особенностью этого этапа развития является воз
никновение сообщения между внутренними полостями и наруж
ной поверхностью мозга, морфологическая и функциональная 
зрелость вестибулярного аппарата, начинающийся процесс миели- 
ннзапии. В это время наступает обособление зрительного бугра, 
наружного н внутреннего коленчатого тела, дифференцировка 
слоев коры больших полушарий мозга, появление цитоархитекто- 
ннческпх полей коры, извилин и борозд. Усиленно растущая со
судистая сеть играет все большую роль в питании мозговой тканп.

В течение III  триместра беременности происходит еще боль
шая дифференциация нервной ткани, углубляются извилины, 
происходит резкое увеличение размеров поверхности коры ви
сочной области. К этому времени кора мозга имеет ясное разде
ление на слои, начинается дифференцировка клеточных элементов 
коры мозга, появляются клетки пирамидной формы. Продолжа
ется развитие ядер зрительного бугра (С. А. Саркисов, Б. Н. Кло- 
совский и др.). В последние лунные месяцы и к моменту рожде
ния клеточный состав подбугорной области (hypothalamus) ста
новится более разнообразным, обнаруживаются первые признаки 
миелинизации пирамидного пути.

Таким образом, преждевременно рожденные дети (например, 
на 30-й неделе беременности) не успевают пройти очень важный 
этап внутриутробного развития, когда происходит не только



быстрый рост всех частей мозга, по и начинается дифференци- 
ровка коры, появление первых признаков мпелшшзацпп пира
мидного пути.

Особенно быстро растут и претерпевают сложные изменения 
те части мозга, которые выполняют жизненно важные фупкции 
[Апохпн П. К., 1966]. Раньше всего миелшшзацпя начинается 
в спинном мозге и в стволе мозга. Поэтому плод перед рожде
нием нередко называют «стволовым сушеством» [Пейпер, 1962]. 
К быстро растущим и рано созревающим отделам мозга относят 
также вестибулярный аппарат, деятельность которого оказывает 
существенное стимулирующее влияние на дальнейшее развитие 
и созревание мозга.

В период внутриутробного развития чрезвычайно интенсивно 
растут большие полушария головного мозга. Однако в отличие 
от других быстро растущих структур (продолговатый мозг, 
ствол, вестибулярный аппарат) полушария мозга рано оформля
ются только внешне. Созревание же коры, например, хотя и на
чинается внутриутробно, в основном протекает в постнатальной 
жизнп.

Сказанное позволяет представить несовершенство головного 
мозга недоношенного ребенка к моменту рождения. К этому сле
дует добавить и некоторые сведения об особенностях сосудистой 
сети мозга, которые в значительной мере определяют не только 
функционирование мозга после рождения, но и его реакцию на 
повреждение (например, асфиксию, внутричерепную родовую 
травму н др.).

Очень важной морфологической особенностью мозга новорож
денных детей является большое количество анастомозов сосудов, 
расположенных на поверхности мозга в мягкой мозговой обо
лочке. Эта особенность, в отличие от взрослых, отчасти может 
объяснить отсутствие у новорожденных четко очерченных симпто
мов плп синдромов при поражении определенных мозговых арте
рий. Большие возможности коллатерального кровоснабжения спо
собствуют, видимо, значительной компенсации наступающих 
местных расстройств кровообращения. Венозная система мозга 
у новорожденных менее изучена, чем артериальная. Однако из
вестно, что венозная сеть имеет значительно больше анастомозов, 
чем артериальная, и это, несомненно, благоприятствует развитию 
коллатерального кровообращения и, видимо, наиболее полному 
восстановлению участков повреждений. В этой связи особый ин
терес могут представлять исследования Е. Н. Космарской (1955, 
1957), которая отметила у недоношенных детей первых месяцев 
жизни быстрое созревание венозной системы на поверхности по
лушарий головного мозга. Ее строение в значительной мере при
ближается к таковому для взрослых и способствует возникнове
нию в мозге у преждевременно рожденных детей условий 
для более быстрой циркуляции крови, насыщенной кисло
родом.



Ликворная система у недоношенных детей имеет свои осо
бенности. Это связано с тем, что эпителиальные клетки сосуди
стых сплетений вырабатывают особые белковые вещества, и 
благодаря этому в лнкворе обнаруживается их высокая концен
трация. Вырабатываемый белок используется в качестве пласти
ческого материала для развивающегося мозга и способствует на
растанию его клеточной массы. Следовательно, у новорожденных 
с очень низкой массой прн рождении концентрация белка в спин
номозговой жидкости может оказаться относительно высокой. 
Тем не менее как у доношенных новорожденных, так и у детей 
первых 6 мес жизни может сохраняться более высокий уровень 
белка в ликворе [Пурин В. Р., Жукова Т. П., 1976]. Однако с 
7-го месяца внутриутробной ж и з н и  в с в я з и  с возрастающей ро
лью кровеносной системы мозга происходит значительное сни
жение концентрации белка в спинномозговой жидкости [П у
рин В. Р., 1960].

Наши собственные исследования [Барашнев Ю. П., Пас
торе М. О., 1966] показали, что у недоношенных детей без трав
матических повреждений мозга в периоде новорожденности 
ликвор бывает прозрачным и ксантохромным, причем ксантохро
мия является физиологической и обусловлена высокой прони
цаемостью мозговых сосудов. Степень выраженности ксантохро
мии находится в зависимости от степени недоношенности — чем 
больше недоношенность, тем более выражена ксантохромная 
окраска ликвора. Концентрация же билирубина в ликворе обычно 
не превышает 1,7—5,1 ммоль/л и не всегда находится в корреля
тивной связи с уровнем билирубина крови. Цитоз спинномозговой 
жидкости, как правило, бывает низким. В основном обнаружива
ются лимфоциты. Реакция Панди +  и л и + + ,  концентрация об
щего белка в среднем составляет 0,7—0,9 г/л (глобулины — 0,12 — 
0,39 г/л, альбумины — 0,28—0,57 г/л, фибриноген — 0—0,1 г/л, 
соотношение альбуминов к глобулинам — 0,10—0,25), концентра
ция аммиака — до 29,3 ммоль/л, а азота аммиака — до 22,8 ммоль/л.

Электролиты в спинномозговой жидкости характеризуются не
устойчивостью и довольно широкими колебаниями. В среднем 
концентрация натрия колеблется от 128 до 146 ммоль/л, калия — 
от 2,7 до 3,7 ммоль/л, кальция — от 0,92 до 2,2 ммоль/л. Содер
жание хлоридов составляет в среднем 137—225 ммоль/л, са
хара — 2,2—3,9 ммоль/л, железа — 0—268 мкмоль/л. Активность 
ферментов обычно бывает невысокой: лактатдегидрогеназы — до 
65 ед., SGPT -  до 11 ед , SGOT -  до 9 ед.

Проведенные нами многочисленные исследования с использо
ванием беспункциониого осциллографического метода (по В. Р. Пу
рину) показали, что в норме у недоношенных детей (без невро
логических расстройств) в течение первых 3 мес жизни внутри
черепное давление находится в пределах 70—90 мм вод. ст. 
[Барашнев Ю. И ,  Леонтьев А. Ф ,  1965].

Из работ нейрофизиологов известно, что нервная система на



чинает функционировать очень рано — уже у зародыша 9—12 нед 
утробной жизни. Это проявляется в виде возникновения ряда 
рефлекторных актов (движений головой, сосания, хватания, гло
тания и пр.). К 5—6 мес плод превращается в достаточно разви
тый организм, обладающий двигательными рефлексами, которые 
во многом свойственны и новорожденному ребенку. У недоношен
ных детей, вне зависимости от срока недонашивания, обычно 
вызывается целый комплекс рефлексов, получивших в литературе 
название примитивных, физиологических или рефлексов врожден
ного автоматизма. Эти рефлексы являются временными и обуслов
лены только незрелостью мозга. Высшие отделы мозга, видимо, 
мало принимают участие в рефлекторной деятельности. Послед
няя осуществляется с помощью рефлекторной дуги, включающей 
ствол мозга и спинальные сегменты, т. е. те структуры, которые 
к этому времени имеют миелиновый футляр.

У недоношенных детей в периоде новорожденности часто 
определяется комплекс неврологических симптомов, свидетельст
вующих о незрелости ЦНС. Среди этих симптомов следует на
звать: снижение спонтанной двигательной активности, мышечную 
гипотонию и гипорефлексию, мелкий и непостоянный тремор 
конечностей и подбородка, легкий атетоз, легкое и непостоянное 
косоглазие, мелкий и непостоянный горизонтальный нистагм 
и др. Наши наблюдения показали, что эти неврологические изме
нения являются обычно кратковременными и не превышают
2—3 нед. Длительность их обнаружения в значительной мере 
зависит от степени недоношенности — чем меньше степень незре
лости, тем быстрее происходит исчезновение этих симптомов 
[Барашнев Ю. И., 1969, 1970].

Электроэнцефалография у недоношенных детей отражает су
ществующую у них незрелость мозга в целом и незрелость от
дельных его анатомических структур. В процессе созревания 
различных отделов мозга происходят п значительные изменения 
его биоэлектрической активности. Впервые электрическая актив
ность мозга регистрируется уже у эмбриона 3 мес внутриутроб
ной жизни. При этом определяются нерегулярные медленные 
волны низкой амплитуды. К 5-му месяцу внутриутробной жизни 
еще отсутствует регулярный ритм, преобладают диффузные вы
сокоамплитудные медленные волны в виде вспышки активности 
продолжительностью от 3 до 20 с, перемежающиеся с группами 
ритмических колебаний с частотой 4 —5 и 9 —12 в 1 с. Нередко 
регистрируется асинхронность ЭЭГ по полушариям мозга. Только 
к 6-му месяцу внутриутробной жизни (это совпадает с анатоми
ческим оформлением мозга) электрическая активность приобре
тает более регулярный характер — 5 кол/с. Регистрируется в виде 
вспышек продолжительностью до 2 с, сочетающихся с медленны
ми волнами (1 — 3 кол/с), причем в различных точках одного и то
го же полушария мозга электрическая активность имеет однотип
ный характер. На 7-м месяце внутриутробной жизни появляются



первые признаки дифференциации различных областей мозга. 
Регистрируется затылочно-височная организация электрической 
активности, но на ЭЭГ все еше сохраняется прерывистый парок
сизмальный характер. 8-й месяц внутриутробной жизни является 
как бы переломным моментом в формировании биоэлектрической 
активности мозга, и по своему характеру она уже начинает на
поминать ЭЭГ доношенных новорожденных. Итак, у недопошен- 
ных детей, как правило, регистрируются низкоамплитудные, 
медленные, нерегулярные волны, сопровождающиеся краткими 
вспышками регулярных волн частотой 5—13 Гц (а также при
сутствием частых нерегулярных низкоамплитудных волн до 
50 Гн). Часто значительные участки кривой бывают близки 
к изоэлектрической линии. Только к 1—3 мес постпатальной 
жизни ЭЭГ по своему типу начинает приближаться к ЭЭГ, свой
ственным для доношенных новорожденных. Большая изменчи
вость биоэлектрической активности мозга у новорожденных, низ
кий вольтаж и другие особенности ЭЭГ обусловлены морфоло
гической и функциональной незрелостью мозга, и это в значи
тельной мере затрудняет трактовку полученных данных и ис
пользование этого метода в целях ранней диагностики мозговых 
повреждений.

Таким образом, представленные нами данные по некоторым 
вопросам морфологии и физиологии нервной системы у педоно- 
шеныых детей убеждают в том, что недоношенные дети обладают 
целым рядом особенностей. Их состояние чаще всего обусловлено 
не только самим фактом преждевременного рождения и связан
ным с этим несовершенством их организма, но и неправильным 
ходом внутриутробного развития, усугубляющим незрелость, не
доразвитие органов и систем, а нередко и его врожденными ано
малиями [Новикова Е. Ч., Барашнев Ю. И., 1966, 1968, 1970; 
Новикова Е. Ч. и др., 1971].

ПАТОЛОГИЯ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ  
У  НЕДОНОШ ЕННЫХ ДЕТЕЙ

Многочисленные работы, пачиная с публикации Литтля 
(1862), убедительно свидетельствуют о том, что недоношен
ность часто является основой для возникновения самых разно
образных психоневрологических расстройств у детей, причем су- 
шествует единодушное мнение, что чем ниже масса тела ново
рожденного, тем выше неонатальная смертность и риск мозговых 
повреждений. Это объясняется тем, что недоношенность в боль
шинстве случаев не является простым следствием преждевремен
ного рождения. Это патологическое состояние, обусловленное 
комплексом причин, среди них — генетически детерминирован
ные дефекты развития, нарушения нормального хода эмбрио- и 
фетогенеза под влияпием экзогенных факторов, повреждения 
в процессе рождения и др.



Среди психоневрологических нарушений, возникших на почве 
недоношенности, выделяют: умственную недостаточность, нару
шения поведения и эмоциональной сферы, двигательные расстрой
ства, судороги, нарушения деятельности органов чувств (речи, 
слуха, зрения).

Умственная недостаточность у недоношенных детей обнару
живается особенно часто (от 10 до 75 %)• В одних случаях ин
теллект бывает настолько снижен, что дети не могут учиться 
в общеобразовательной школе. У других детей в процессе обуче
ния в обычной школе возникают существенные трудности. Они 
плохо сосредотачиваются и в связи с этим делают много грам
матических ошибок, испытывают трудности при решении матема
тических задач и получают низкие оценки. При психологическом 
обследовании IQ у 20—25 % детей бывает ниже 70 ед , т. е. ниже 
возрастной нормы.

На ЭЭГ часто отмечают изменения биоэлектрической актив
ности мозга в виде снижения амплитуды, дисрптмии, нерегуляр
ности дельта-волн и др.

Нарушения поведения и эмоциональные расстройства у недо
ношенных детей обнаруживаются весьма часто (приблизительно 
в 5 0 % )-  На первый план выступают нарушения, которые в лите
ратуре называют «детской нервностью», психастенией, невропа
тией п др. У таких детей в поведении преобладают процессы 
возбуждения над торможением. Они двигательно беспокойны, 
легко возбудпмы, капризны, плаксивы и обидчивы. Нередко эмо
циональная лабильность сочетается с чувством неуверенности 
(робость, страх) и реже с угрюмостью и негативизмом. Осо

бенно резки эти черты личности у недоношенных детей стано
вятся в школьном возрасте.

Двигательные расстройства у недоношенных детей разнооб
разны и по форме, и по тяжести. Среди них выделяют: задержку 
моторного развития, нарушения опорно-двпгательного аппарата, 
спастические дипарезы и диплегни, гемипарезы, спастические 
тетраплегии и др. Согласно данным различных исследователей, 
у недоношенных детей с массой тела при рождении ниже 1500 г 
церебральный паралич обнаруживается в 25—34 % • Статистически 
достоверна связь между недоношенностью и церебральной спасти
ческой параплегией.

Так, из всех детей со спастической параплегией недоношен
ные составляют 75 %.

Судороги у недоношенных детей отмечаются часто как в пе
риоде новорождениости, так и на протяжении последующих ме
сяцев и лет жизни. Нередко они сочетаются с другими психонев
рологическими расстройствами, по могут быть единственным 
признаком церебральпых повреждений. В одних случаях речь 
идет об абортивных судорожных припадках подкоркового типа, 
в других — о приступах автоматизмов в виде сравнительно слож
ных и выразительных защитных реакций. Иногда судорожные



состояния носят характер пикнолеисии или же наблюдаются су
дорожные припадки со сложными предвестниками и аурами.

Расстройства органов чувств. Дефекты зрения у недоношен
ных детей выявляются часто: миопия, гиперметропия, аномалии 
рефракции, косоглазие, астигматизм, катаракты, изменения глаз
ного дна, амблиопия и др. Особенно часто имеется сочетание 
миопии и косоглазия. Дефекты слуха обычно обнаруживаются 
у детей после 3 лет. Обычно это разные степени тугоухости.

Дефекты речи также становятся более заметными у детей 
школьного возраста. Обычно это дизартрии: нечеткая речь, заи
кания и др. Наряду с перечисленными дефектами, у недоношен
ных детей нередко находят нарушения пространственных взаимо
отношений, тонического и моторного контроля, нарушения пред
ставления о схеме тела.

Анализируя возможные причины столь разнообразных и ча
сто встречающихся при недоношенности психоневрологических 
расстройств, многие исследователи видят определенную связь с 
массой тела при рождении ребенка, т. е. на первый план выдви
гается роль незрелости нервной системы.

Совершенно очевидно, что частота психоневрологических рас
стройств обусловлена не самим фактом преждевременного рож
дения и незрелостью, а чрезвычайной насыщенностью вредных 
воздействий в анте- и интранатальном периодах жизни и их па
губным влиянием на незрелый мозг плода.

Совершенно естественно, что в каждом отдельном случае при
ходится встречаться с действием на мозг не одного из перечис
ленных факторов, а, их сочетания. При этом тот или иной фактор 
может превалировать и быть самодовлеющим в клинической кар
тине. Из этого следует, что клинические изменения при повреж
дениях нервной системы у недоношенных детей могут иметь 
«пестрый» характер, что в свою очередь, затрудняет оценку не
врологических симптомов и раннюю диагностику церебральных 
повреждений.

Среди заболеваний нервной системы у недоношенных детей 
особо следует выделить так называемую внутричерепную родо
вую травму.

ВНУТРИЧЕРЕПНАЯ РОДОВАЯ ТРАВМА У НЕДОНОШЕННЫХ ДЕТЕЙ

Внутричерепная родовая травма у недоношенных детей мо
жет иметь разные клинические проявления. Это прежде всего 
объясняется тем, что в патологический процесс вовлекается не 
только мозг, но и организм ребенка в целом, в результате чего 
возникает сложная гамма симптомов, одни из которых связаны с 
первичными поражениями мозга, в то время как другие (не ме
нее значительные) являются вторичными и появляются вслед
ствие кардиопульмональных расстройств, обменных нарушений 
и др. Таким образом, обследование недоношенных детей и трак



товка обнаруживаемых у них изменений чрезвычайно сложны. 
В многообразные клинические изменения у них вплетаются симп
томы незрелости мозга и нарушений внутриутробного развития.

Наши собственные исследования, проводившиеся с использо
ванием клинических, лабораторных, патоморфологических и экс
периментальных методов, позволили описать клинические прояв
ления внутричерепной родовой травмы у недоношенных детей, 
возможные методы диагностики и терапию этого заболевания.

Исследования показали, что клиника внутричерепной родовой 
травмы в значительной мере зависит от массы детей при рожде
нии (степени зрелости мозговых структур) и от тяжести сопутст
вующих заболеваний. Можно выделить три основные формы те
чения внутричерепной родовой травмы: 1) бессимптомное или 
малосимптомное течение; 2) превалирование в клинике симпто
мов угнетения нервной деятельности (синдром угнетения) и 
3) сочетание общих и очаговых неврологических симптомов.

Бессимптомное или малосимптомное течение родовой травмы 
отмечается приблизительно у 10—11 % детей. Их состояние в 
первые дни жизни оценивается обычно как результат прежде
временного рождения. Обнаруживаемые отдельные неврологиче
ские расстройства носят легкий и непостоянный характер. Однако 
на 3—5-м месяце жизни у них впервые начинают отмечаться 
признаки повреждений нервной системы, не наблюдавшиеся 
раньше. Ретроспективный анализ историй развития этих детей 
выявляет очень высокую насыщенность вредных воздействий в 
анте- и интранатальном периодах их жизни (болезни матери, 
патологическое течение беременности и родов, признаки внутри
утробной асфиксии и др.), причем одновременно могло действо
вать от 6 до 11 вредных факторов. Это привело к мысли о том, что 
при оценке состояния недоношенных детей в периоде новорож- 
денности следует руководствоваться не только изменениями не
врологического статуса новорожденного, но и условиями его 
внутриутробного развития, особенностями процесса рождения. 
Отягощенный акушерский анамнез матери при отсутствии или 
наличии негрубых и непостоянных неврологических изменений 
не дает достаточных оснований исключить у него возможность 
церебральных повреждений. Для этого необходимо более продол
жительное наблюдение за состоянием его здоровья.

Вторая форма внутричерепной родовой травмы у недоношен
ных детей характеризуется превалированием в клинике симпто
мов угнетения нервной деятельности, что проявляется в резком 
снижении спонтанной двигательной активности, мышечной гипо
тонии вплоть до атонии, гипорефлексией и даже арефлексией.

Особенно часто синдром угнетения наблюдается у недоношен
ных детей с низкой массой при рождении (ниже 1500 г). Клини
ческий анализ показывает, что среди возможных повреждающих 
мозг плода факторов выделяются такие патологические состояния 
матери, которые обычно сопровождаются появлением внутри



утробной гипоксии (хронические инфекцнонио-воспалительные 
заболевания и болезни сердечно-сосудистом системы беременных). 
При этой форме заболевания 24 % детей, как правило, родятся 
в синей асфиксии, а 18 % детей в последующие после рождения 
дни неоднократно переносят приступы вторичной асфиксии. Для 
этих недоношенных детей свойственна высокая заболеваемость 
(пневмония, пупочный сепсис, острая респираторная инфек
ция и др.).

Крайняя тяжесть состояния у этих детей объясняется возник
новением отека и набухания мозга и оценивается как коматозное 
состояние.

Как показали наши наблюдения, период угнетения нервной 
деятельности затягивается обычно до 2 —3 пед, а затем общее 
состояние детей постепенно улучшается и, помимо общих, появ
ляются и очаговые неврологические симптомы (сходящееся косо
глази е— у 42 ,6% , вертикальный нистагм — у 34 ,1% , симптом 
«заходящего солнца» и др.).

Третья форма острого периода внутричерепной родовой 
травмы значительно чаще отмечается у недоношенных детей 
с большей массой при рождении (выше 1500 г ) . Насыщенность 
вредных воздействий в анте- и интранатальном периодах жизни 
также бывает высокой (больные матери составляют 41,7 %, па
тологическое течение беременности бывает у 80,1 %, а патологи
ческий характер родовой деятельности — у 86 % ж енщ ин), причем 
среди вредно действующих факторов также преобладают патоло
гические состояния, сопровождающиеся появлением внутриутроб
ной гипоксии. Частота асфиксии при рождении и частота при
ступов вторичной асфиксии приблизительно такая же, как и при 
второй форме внутричерепной родовой травмы (23,3 % и 19,4 % 
соответственно).

Клинические проявления родовых повреждений мозга бы
вают более разнообразны. Уже с первых дней жизни обнаружи
вается сочетание общих (угнетение или возбуждение) и очаговых 
неврологических симптомов. Среди них особенно часто отмеча
ются: изменения мышечного тонуса (9 4 ,9 % ), крупный тремор 
конечностей (6 6 ,1 % ), атетоз (4 6 ,7 % ),  судороги (3 0 ,3 % ), схо
дящееся косоглазие (5 8 ,7 % ), вертикальный нистагм (57 ,7% ), 
горизонтальный нистагм (3 1 ,3 % ), экзофтальм (4 5 % ) ,  симптом 
«заходящего солнца» (2 8 ,3 % ), периферический парез лицевого 
нерва (62 ,3% ) и др.

Заслуживает внимания, что у 41,2 % детей на первый план 
в клинической картине выступают сочетания таких симптомов, 
как повышенная общая возбудимость, мышечная гипертония и 
гиперрефлексия.

В табл. 7 показан характер неврологических расстройств, их 
частота и продолжительность обнаружения у недоношенных де
тей с внутричерепной родовой травмой.



Диагностика. Наши исследования показали, что течение внут
ричерепной родовой травмы у недоношенных детей имеет фазо
вый характер. Эту особенность следует принимать во внимание 
при оценке состояния здоровья детей первого года жизни, так 
как недооценка фазового характера болезни может приводить

Т а б л и ц а  7
Неврологические симптомы, обнаруживаемые у недоношенных 
детей с внутричерепной родовой травмой

Неврологические симптомы Частота, %
Продолжитель
ность проявле
ния симптомов

Резкое снижение спонтанной 26—30,8 До 1 мес
двигательной активности (до ади
намии)

Мышечная гипотония (до ато 14—17 То же
нии)

Мышечная гипертония, сопро 41,2 До 5—6 мес
вождающаяся скованностью позы

Арефлексия 27,0 До 2 нед
Гиперрефлексия 30,8 До 5—7 мес
Частичное или полное выпаде 16—34,1 До 1 мес

ние рефлексов врожденного авто
матизма

Судороги 34,0 До 1—2 мес
Крупный тремор конечностей 55—66,1 До 1—2 мес
Грубый атетоз 45—46,7 До 1—2 мес
Спонтанный вертикальный ни 34—57,7 До 1—2 мес

стагм
Грубое и постоянное сходящее 4 2 -5 8 ,7 Д о 7—8 мес

ся косоглазие
Симптом «заходящего солнца» 18—28,8 До 1—2 мес
Гппертензионный синдром 24 3 нед—5—7 мес

к неоправданному оптимизму илп, наоборот, пессимизму при 
определении прогноза заболевания. Согласно нашим представле
ниям, в течении патологического процесса могут быть выделены
4 основные фазы.

Первая фаза — острый период характеризуется синдромом 
угнетения или же сочетанием в клинической картине общих и 
очаговых неврологических знаков. Длительность этой фазы в 
основном до 10—12 дней, но нередко может достигать 1 мес. 
В этот период категоричность того или иного прогноза заболева
ния бывает весьма сомнительной, так как при создании опти
мальных условий выхаживания и лечения даже у тяжело по
врежденных в процессе рождения недоношенных детей может 
быть сохранена жизнь, а остаточные явления мозговых наруше
ний в последующем могут оказаться незначительными.

Вторая фаза внутричерепной родовой травмы у недоношен
ных детей характеризуется нормализацией общего состояния, 
исчезновением или значительным ослаблением очаговых невроло



гических расстройств (так называемая фаза ложной нормализа
ции). Длительность этой фазы болезни — второй месяц жизни. 
Обычно к этому времени ребенок выписывается домой, и исход 
заболевания у него оценивается как благоприятный.

Третья фаза (фаза спастических явлении) характеризуется 
тем, что после короткого периода ложной нормализации насту
пает состояние повышенной возбудимости. Ребенок становится 
беспокойным, много кричит, у него повышаются сухожильные 
рефлексы, усиливаются тремор и атетоз. Поза становится скован
ной, повышается мышечный тонус конечностей. Такое значитель
ное изменение клинической картины наступает на 3-м месяце 
жизни и при однократном осмотре может приводить к -диагнос
тике спастического тетрапареза или других форм церебрального 
паралича. Однако прогноз заболевания в этой фазе патологиче
ского процесса также должен быть весьма осторожным, так как 
эти изменения со стороны нервной системы нередко носят обра
тимый характер и при раннем, энергичном и комплексном лече
нии часто происходит удовлетворительное восстановление функ
ций центральной нервной системы. Таким образом, третья фаза 
заболевания может продолжаться с 3 до 7—9 мес жизни.

Четвертая фаза внутричерепной родовой травмы может быть 
названа фазой завершения болезни, так как на 8—9-м месяце 
жизни происходит четкое разграничение всех наблюдавшихся не
доношенных детей на 2 группы. Большую группу (приблизи
тельно 80 %) составляют дети, у которых произошло значитель
ное восстановление функций нервной системы. Меньшую группу 
(приблизительно 20 %) составляют дети с грубыми органиче
скими повреждениями мозга.

Выявленный нами фазовый характер течения внутричерепной 
родовой травмы позволяет утверждать, что для правильной 
оценки неврологических расстройств у недоношенных детей не
обходимо детальное и продолжительное наблюдение за ними. 
Прогноз же заболевания в достаточной мере точно может быть 
сделан только на 7—8-м месяце жизни.

Следует заметить, что продолжительность каждой фазы может 
быть разной и зависит от тяжести церебральных повреждений. При 
легких повреждениях мозга стойкая нормализация неврологиче
ского статуса у детей может наступать к 3—4-му месяцу жизни, а 
фазы болезни укладываются в более короткие сроки. В тех случаях, 
когда у недоношенных детей с первых дней жизни имеются повы
шенная возбудимость, мышечная гипертония и гиперрефлексия, в 
последующем происходит выпадение фазы ложной нормализации.

На течение внутричерепной родовой травмы и ее клинические 
проявления большое влияние оказывают присоединяющиеся ин
фекционно-воспалительные заболевания. Возникновение пневмо
нии или сепсиса у недоношенных детей характеризуется кратким 
периодом повышенной возбудимости и усилением неврологиче
ских нарушений, а затем резким и продолжительным угнетением



нервной деятельности до 1—2—3 мес жизни. При этом общие 
неврологические симптомы носят более выраженный характер 
и выступают на передний план (адинамия, арефлексия, мышеч
ная атония и др.). На высоте инфекционно-воспалительного про
цесса (в возрасте 3 нед, 1 —1,5 мес) могут возникать судорожные 
состояния, усиливаться или появляться вновь тремор конечностей 
и атетоз, вертикальный нистагм и симптом Белля.

Ранняя диагностика церебральных повреждений у недоношен
ных детей представляет значительные трудности, при этом необ
ходимо принимать во внимание анамнестические сведения (осо
бенности анте- и интранатального периода жизни) и особенности 
неврологического и соматического статуса новорожденных. Н а
ряду с этим большая роль принадлежит и лабораторным мето
дам диагностики. Наши исследования показали необходимость 
использования цитологического и биохимического изучения спин
номозговой жидкости и осциллографического определения внутри
черепного давления [Барашнев Ю. И., Леонтьев А. Ф., 1965; 
Барашнев Ю. И., Пасторе М. О., 1966].

Согласно проведенным исследованиям, внутричерепное давле
ние у недоношенных детей с внутричерепной родовой травмой 
значительно повышается — до 100—160 мм вод. ст. и более (при 
норме 70—90 мм вод. ст.). При этом внутричерепная гипертен- 
зпя сопровождается появлением у детей повышенной возбуди
мости, мышечной гипертонии, гиперрефлексии, выбуханием и на
пряжением большого родничка, венозным застоем в кожных ве
нах головы и пр.

У недоношенных детей с внутрижелудочковыми и субарах- 
ноидальными кровоизлияниями спинномозговая жидкость зна
чительно меняет свой цвет, цитологический и биохимический 
состав. Цнтоз ликвора часто превышает 100/3 мкл, обнаружива
ются полинуклеарные клетки, макрофаги, эритроциты-«тени», 
реакция Панди становится резкоположительной, а общий белок 
увеличивается до 1—3,5 г/л (при норме 0,7—0,9 г/л), изменя
ются соотношения белковых фракций (глобулины — 0,11—0,52 г/л, 
альбумины — 0,24—0,94 г/л, фибриноген — 0,1—0,47 г/л), аль- 
бумино-глобулиновый коэффициент — 0,10—0,60), а азот амми
ака — с 23,5 до 21,4 ммоль/л, повышается концентрация 
электролитов: натрия — до 152,2—165,3 ммоль/л, калия — до 2—
4.8 ммоль/л, кальция — до 1—2,5 ммоль/л, концентрация хлори
дов достигает 177,6—282 ммоль/л, сахар снижается до 1,7—
2.8 ммоль/л, увеличивается содержание в ликворе железа 
(268—776 ммоль/л), гемосидерина (20—35 % ), билирубина 
(6,2—15,4 ммоль/л), значительно возрастает активность фермен
тов: лактатдегидрогеназы (66—208 ед.) и трансаминазы (SG PT— 
до 60 ед., SGOT — до 37 ед.).

Частота и выраженность цитологических и биохимических из
менений спинномозговой жидкости зависит от локализации и 
обширности мозговых повреждений, а также от сроков проведе



ния поясничных пункций. Особенно высокий диагностический 
эффект (до 7 0 % ) отмечен при раннем проведении поясничных 
пункций — 3—10-й день жизни.

Патоморфологическпе исследования мозга недоношенных де
тей проводились многими исследователями. Нами проанализиро
ваны результаты вскрытия 72 трупов детей, масса которых прн 
рождении была ниже 1500 г (7 2 ,2 % ),  а степень недоношен
ности достигала 9 —15 нед. У большей части из них период 
внутриутробного развития протекал неблагоприятно (нежеланные 
дети, попытки прерывания беременности, беременность на фоне 
острых и хронических заболеваний и др.). Состояние детей в пе
риоде новорожденности расценивалось как крайне тяжелое. 
У большинства обнаруживались выраженные симптомы угнете
ния нервной деятельности (адинамия, мышечная гипотония, 
арефлексия и др.).

Очень важным обстоятельством являлось то, что обычно у них 
глубокая степень незрелости нервной системы и других внутрен
них органов сочеталась с родовыми повреждениями мозга и тя
желыми инфекционно-воспалительными заболеваниями (пупоч
ный сепсис и пневмония). При этом с первых часов жизни у них 
отмечались выраженные явления респираторной и сердечно-со
судистой недостаточности (распространенные ателектазы легких, 
пневмония, грубое западение грудины, резкое ослабление и по
верхностное дыхание, приглушенные или глухие тоны сердца, 
акроцианоз и др.). Большая часть детей перенесла при рождении 
или в первые дни жизни приступы асфиксии, судорожные со
стояния и др.

На аутопсии непосредственной причиной смерти чаще всего 
являются двусторонняя сливная пневмония, сепсис или его 
осложнения. Наряду с этим кровоизлияния в головной мозг обна
руживали в 90 % случаев и значительно реже — в спинной мозг 
(1 6 % )-  Заслуживает внимания, что у ]/з детей внутричерепные 
кровоизлияния обычно сочетаются с кровоизлияниями во внутрен
ние органы (в висцеральную плевру и легкие, в надпочечники 
и почки, в сердце и его оболочки, в слизистую кишечника, в кап
сулу печени, в стенку мочевого пузыря и пр.).

Обнаруживаемые на секции кровоизлияния в мозг, как пра
вило, бывают множественными и чаще двусторонними. Они одно
временно выявляются под твердой и мягкой мозговыми оболоч
ками, в больших полушариях мозга и в полушариях мозжечка, 
в белом веществе и в желудочках мозга. Особенно часто 
наблюдаются субарахноидальные кровоизлияния (80 %) с лока
лизацией в лобных и теменных областях больших полушарий 
мозга и мозжечка. На втором месте по частоте стоят интраду- 
ральные кровоизлияния (43,9 %) с наиболее частой локализацией 
в серповидном отростке твердой мозговой оболочки. Приблизи
тельно одинаково часто обнаруживаются внутрижелудочковые 
(33,3 %) и внутримозговые геморрагии (31,8 % ),



При гистологическом изучении мозга умерших недоношенных 
детей часто обнаруживаются общие признаки: незрелость мозго
вой тканп (отсутствие или же недостаток дпфференцпровки слоев 
в коре больших полушарий, слабо выраженная миелинизация), 
диффузные дистрофические изменения нервных клеток (в коре 
и подкорковых образованиях, в среднем и продолговатом мозге 
и мозжечке). Эти изменения выражаются в вакуолизации нерв
ных клеток, в периферическом и центральном хроматолизе или 
«очагах опустошения». В мозжечке дистрофические изменения 
касаются клеток Пуркинье (рис. 30, 31, 32).

У недоношенных детей, проживших более 2 нед, обнаружи
вается часто значительная глпозная пролиферация.

Особенно обширные клеточные скопления выявляются в суб- 
эпендимальных областях боковых желудочков мозга. Причем 
внутрижелудочковые кровоизлияния возникают в основном у де
тей с низкой массой при рождении (от 800 до 1200 г) и проявля
ются клинически синдромом угнетения нервной деятельности.

Необходимо отметить, что в большинстве случаев внутриче
репные повреждения, несмотря на их тяжелый характер, не 
являются непосредственной причиной смерти. Гибель детей на
ступает от пневмонии или сепсиса, которые на фоне внутриче
репных кровоизлияний приобретают тяжелое и затяжное те
чение.

При сопоставлении между собой клинических и патоморфо
логических данных оказалось, что клинические проявления 
различных по локализации кровоизлияний однотипны и, следо
вательно, не могут быть использованы для топической диагнос
тики.

Таким образом, при обследовании недоношенного ребенка 
перед врачом возникает много проблем и прежде всего необходи
мость оценки наблюдаемых неврологических расстройств. Сле
дует иметь в виду, что в течении патологического процесса 
можно выделить условно три периода, каждый из которых имеет 
свою симптоматику: 1) симптомы острого периода церебраль
ных повреждений; 2) симптомы восстановительного периода; 
3) симптомы остаточных явлений.

К острому периоду внутричерепной родовой травмы Могут 
быть отнесены: синдром угнетения нервной деятельности или по
вышенная возбудимость, вторичная асфиксия, судороги, симптом 
«заходящего солнца», вертикальный пистагм, крупный тремор 
конечностей, грубый атетоз, внутричерепная гипертензия и пр. 
Большая часть перечисленных симптомов является следствием 
отека мозга, внутричерепной гипертензии и сдавления мозгового 
ствола. Именно в этом периоде заболевания особенно трудно пра
вильно оценивать состояние нервной системы у ребенка, значе
ние отдельных симптомов или их комплекса. На основании тща
тельного анализа данных обследования более 600 недоношенных 
детей, наблюдавшихся с периода новорожденное™ до 1—5 лет



Рис. 30. Кровоиалияиня в субталаммческую область:
а — обширное кровоизлияние с разрушением мозгового вещества у ребенка 1 мес 
(ув. 135); б — пролиферация глии у ребенка 1 мес (ув. 135); в — гемосидерин в клет
ках глии (зернистые шары). Глиозная пролиферация у ребенка 3,5 мес (ув. 135)
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жизни, нами предложена шкала оценки неврологических симпто
мов в остром периоде болезни [Барашнев Ю. И., 1972]. Принцип 
ее построения подобен тому, который лежит в основе шкалы 
Апгар или шкалы Сано, где каждому наблюдаемому симптому 
дается оценка по баллам. После неврологического обследования 
новорожденного суммируются результаты. В тех случаях, когда 
общая оценка равна 30—22, состояние нервной системы расцени
вается как удовлетворительное, при оценке 21 —10 — как средне
тяжелое, а при оценке менее 10 — как тяжелое или крайне тяж е
лое (табл. 8,9).

При построении шкалы оценки мы руководствовались не 
только значимостью каждого симптома в отдельности, по и их 
комплекса. Наивысшая оценка (равная 2) относится к тем симп
томам, которые наблюдаются в норме. При изменении состояния, 
появлении так называемых минимальных неврологических рас
стройств, балл снижается. При обнаружении же более выражен
ных симптомов или таких угрожающих состояний, как первич
ная или вторичная асфиксия, редких изолированных судорог 
и др., их оценка снижается до 0. Особо выделены патологические 
состояния и неврологические симптомы, которые сопровождаются 
тяжелыми повреждениями ЦНС. Среди них следует назвать бе
лую асфиксию, неоднократные приступы вторичной асфиксии, 
судороги, вертикальный нистагм, симптом «заходящего солнца», 
явления внутричерепной гипертензии. Каждый из перечислен
ных симптомов является грозным признаком повреждения 
нервной системы, и им дана отрицательная оценка (—5).



Рис. 31. Множественные мелкио периваскулярные кровоизлияния в веще
ство мозга. Периваскулярныи отек
Зернистые шары в периваскулярной ткани у ребенка 1,5 мес (ув. 135)

Рис. 32. Выпадение гемосидерина в белом веществе головного мозга на ме
сте бывшего кровоизлияния
Глиоз внутреннего зернистого слоя у ребенка 1,5 мес (ув, 135)



Шкала оценки неврологических симптомов у недоношенных 
новорожденных детен

Симптомы
Оценка неврологических симптомов

0 1 2

Поведение Апатия В озбудимость Спокойствие
Поза Расслабленная Скованная Обычная
Двигательная ак Отсутствует Повышена Удовлетво

тивность рительная
Физиологические Арефлексия Гппер- и гипо Удовлетво

рефлексы рефлексия рительные
Мышечный тонус Атония Гипер- или ги Удовлетво

конечностей потония рительный
Тремор конечностей Крупный, ча Мелкий, непо Отсутствует

стый стоянный
Атетоз Грубый, посто Легкий, непо »

янный стоянный
Косоглазие Грубое, посто Легкое, непо »

янное стоянное
Клонус стоп Грубый Слабый, непо »

стоянный
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Шкала оценки угрожающих неврологических симптомов

Симптомы
Оценка неврологических симптомов

—5 0 2

Асфиксия новорож Белая Синяя Отсутствует
денных

Асфиксия вторич Повторная Однократная —
ная

Судороги Клонико-тониче- Изолированные, —
ские редкие

Спонтанный верти Крупный, ча Мелкий, непо —
кальный нистагм стый стоянный

Симптом «заходя Грубый, посто Непостоянный —
щего солнца» янный

Внутричерепная Более 120 100—120 80—90
гипертензия (в мм вод.
ст.)

Совершенно очевидно, что предложенная шкала оценки невро
логических симптомов у недоношенных детей условна, она не 
может заменить клинический опыт врача, но в значительной 
мере помогает ему ориентироваться в значимости отдельных 
неврологических симптомов и в определении состояния нервной 
системы у новорожденного ребенка.



Прогноз. Наши наблюдения показали, что синдром угнете
ния, сопровождавшийся мышечной атонией, адинамией и ареф- 
лексней, является грозным и в прогностическом отношении не
благоприятным.

Этот синдром чаще возникает у недоношенных детей с очень 
низкой массой при рождении, испытывавших в анте- и ин- 
транатальном периодах жизни комплекс вредных воздействий. 
При присоединении тяжелых инфекционных или воспалитель
ных заболеваний часто наступает смертельный исход (до 90 %) •

При явлениях повышенной возбудимости, чаще возникающей 
у недоношенных детей с массой при рождении более 1500 г, зна
чительная часть детей выживают, но частота тяжелых остаточ
ных явлений со стороны центральной нервной системы у них до
стигает 51 ,3% , т. е. в прогностическом отношении эти клиниче
ские проявления менее благоприятны для последующего психо
физического развития детей.

Тяжелые психоневрологические расстройства возникают у де
тей, у которых в периоде новорожденности имелось сочетание 
таких грозных симптомов, как судороги, вертикальный нистагм, 
симптом «заходящего солнца», внутричерепная гипертензия и др., 
причем количество одновременно наблюдавшихся симптомов мо
жет достигать 5 —10, в то время как у детей с легкими пси
хоневрологическими расстройствами — 3—5 симптомов.

Клинические наблюдения показывают, что у недоношенных 
детей, имевших неврологические расстройства в периоде ново
рожденности, может происходить постепенное и значительное вос
становление утраченных функций. Не вызывает сомнения то, что 
уровень их последующего развития зависит от многих условий. 
Основное значение имеют тяжесть повреждения нервной системы, 
локализация патологического процесса, своевременность диагно
стики неврологических нарушений и их лечения. Наряду с этим 
важны и такие моменты, как условия жизни больного ребенка 
в семье, отношение к нему родителей, уровень восстановительных 
мероприятий и пр.

Результаты собственных исследований говорят о том, что 
у значительной части недоношенных детей (около 6 0 % ) ,  пере
несших внутричерепную родовую травму, происходит значитель
ное восстановление функций нервной системы. Наиболее демон
стративен этот процесс восстановления в первые 6—9 мес жизни. 
После этого срока восстановительные процессы у недоношенных 
детей протекают в более медленном темпе и компенсация может 
затягиваться до 2—3 лет жизни и требует интенсивного приме
нения стимулирующей терапии.

При оценке высоких компенсаторных возможностей мозга 
у недоношенных детей следует принимать во внимание, что 
у них нервная система незрелая не только в силу преждевремен
ного рождения. Задержка процессов роста и формирования мозга 
может происходить также в результате неправильного, извращен-



пого внутриутробного развития. Следовательно, у недоношенных 
детей степень незрелости мозга может быть большей, чем их ка
лендарный возраст. С одной стороны, это делает мозг недоношен
ных детей чрезвычайно чувствительным к повреждающим факто
рам, а с другой — незрелый мозг недоношенных детей обладает 
большими потенциальными возможностями роста в постнаталь- 
ном периоде жизни, чем мозг доношенных новорожденных. В не
зрелом мозге недоношенных детей происходят чрезвычайно ин
тенсивные процессы созревания нервных клеток, сосудистых 
сплетений, рост мозговых капилляров, миелинизация проводящих 
путей и др. В мозжечке в отлпчие от других отделов мозга в те
чение первых месяцев жизни продолжается деление нервных кле
ток. Большое значение для компенсации расстройств кровообра
щения имеют и анатомические особенности строения артериаль
ной и венозной систем кровоснабжения: большее количество 
артериальных и венозных анастомозов, более широкий просвет 
венозных синусов и др. Способность мозга к восстановлению 
усиливается при использовании медикаментозной терапии и фи
зических методов лечения.

Глава 5 

ЭНЦЕФАЛИТЫ
В раннем детском возрасте наблюдаются все формы первич

ных энцефалитов, а также энцефалиты и энцефаломпелиты, воз
никающие при детских инфекциях и профилактических привив
ках.

В связи с изменением структуры нейроинфекции, практиче
ской ликвидацией полиомиелита, успешным лечением тубер
кулезного менингита значение энцефалитов приобрело большую 
актуальность.

Различают первичные энцефалиты, вызываемые преимущест
венно нейротропнымн вирусами (эпидемический энцефалит Эко- 
номо, арбовирусные — клещевой, комариный и др., энтеровирус- 
ные — Коксаки, ECHO и др.), энцефалиты и энцефаломнелиты 
параинфекционные, возникающие при общих инфекциях (грип
позный и др.), инфекционно-аллергические и аллергические (ко
ревой, ветряночный и др.), вакцинальные, демиелнинзирующие, 
а также микробные и рнккетснозные энцефалиты и энцефало
миелиты (первичные — например, при сыпном тифе и вторич
н ы е — стафилококковые, стрептококковые, малярийный и др.) 
и инфекционно-генетические энцефалиты и энцефаломиелиты 
(куру, вилюйский энцефалит, скрепи).

В настоящей главе будут рассмотрены основные, наиболее 
часто встречающиеся формы энцефалита.



ЭПИДЕМИЧЕСКИЙ ЭНЦЕФАЛИТ ЭКОНОМО

На инфекционную природу эпидемического (летаргического) 
энцефалита указывали массовые случаи заболевании с характер
ной клинической картиной, наблюдавшиеся в 1915 г. под Верде
ном венским профессором Economo, в честь которого было названо 
заболевание. Одно из первых подробных описаний эпидемического 
энцефалита у детей принадлежит И. Ю. Тарасевичу (1923). 
После эпидемии в 20-е годы регистрировались лишь отдельные 
групповые заболевания и спорадические случаи этого энцефалита. 
Некоторый рост эпидемического энцефалита среди детей наблю
дался в 60-е годы.

Этиология. Возбудитель эпидемического энцефалита до на
стоящего времени не установлен. Инфекционный характер забо
левания дал основание предполагать ультравирусную его природу. 
Эпидемический энцефалит относят к сезонным заболеваниям. Для 
него более характерен холодный период года, некоторые вспышки 
наблюдались в марте-апреле. Отдельные случаи заболевания 
встречаются в любое время года. Имеются сообщения о группо
вых заболеваниях в семьях и среди проживающих в одной квар
тире или доме. Считают, что источником эпидемии являются 
больные люди и здоровые вирусоносители. Допускают возмож
ность инфицирования путем непосредственного контакта с боль
ным. Длительность 'инкубационного периода равняется 5—14 
дням, но может быть короче— 1—3 дня н длиннее — до 21—30 
дней и больше.

Наиболее вероятным является воздушно-капельпый путь пе
редачи инфекции. Заражение в большинстве случаев вызывает 
лишь легкое заболевание, сопровождающееся катаральными явле
ниями. Значительно реже на таком фоне развивается энцефали- 
тический процесс.

Патогенез. Предполагают, что при энцефалите Экономо воз
будитель попадает в организм человека через слизистую обо
лочку верхних дыхательных путей. В центральную нервную 
систему он проникает гематогенным путем, аналогично другим 
вирусам.

Преимущественное поражение базальных ганглиев и приле
гающих ядер черепных нервов дали М. С. Маргулису (1940) осно
вание полагать о последующей инвазии вируса по лимфогенным 
путям из цистерн основания мозга и через периневральпые про
странства.

Патоморфология. В острой стадии болезни воспалительные 
изменения в ткани мозга выражены в виде периваскулярных 
инфильтратов с плазматическими клетками, расположенными во
круг артериол и вен, пролиферации глии с образованием неболь
ших глиозных узелков, обратимых изменений ганглиозных кле
ток, нейронофагии (рис. 33). Преимущественно процесс локали
зуется в сером веществе около водопровода мозга, в ядрах



подбугорной области и черном веществе Зоммерпнга. При хрони
ческой стадии болезни изменения обнаруживают преимущест
венно в бледном шаре и черном веществе среднего мозга, где 
ганглиозные клетки имеют выраженные деструктивные изменения 
на большом протяжении с образованием на месте их выпадения 
глиозных рубцов. У детей раннего возраста, в отличие от взрос-

Рис. 33. Патоморфологическая картина острого первичного эн
цефалита
Клеточная инфильтрация, циркуляторные расстройства, периваскулярные 
муфты

лых, наблюдают более диффузное вовлечение в процесс под
корковых образований и распространение его на кору. Из внут
ренних органов страдает печень, где также отмечаются 
периваскулярные инфильтраты.

Клиническая картина. Начало и развитие заболевания острое, 
сопровождается подъемом температуры до 38—39°, небольшими 
катаральными явлениями. Отмечается головная боль, иногда 
рвота. В раннем возрасте в большей мере, чем у взрослых, обра
щает на себя внимание вялость ребенка и особенно сонливость. 
Последняя в отдельных случаях за несколько часов предшест
вует повышению температуры, характеризуется длительностью 
и глубиной. У некоторых детей повышенная сонливость днем 
сменяется бессонницей, психомоторным возбуждением ночью. У 
д е т е й !—3 лет наблюдается нарушение сознания и возникновение



судорог (рис. 34). Иногда заболевание начипается судоро
гами со вскрикиванием ребенка, появляющимися накануне повы
шения температуры. Нередко возникают гиперкинезы, в отдель
ных случаях явления каталепсии, приступы миоклоний 
диафрагмы, икота. Наряду с нарушением сна обращают внимание 
глазодвигательные расстройства (I I I  пара, реже IV, V I) ,  харак
теризующиеся частичным опущением верхнего века с одной или 
двух сторон, косоглазием, нарушением конвергенции, диплопией. 
Двоение в глазах в раннем возрасте определить бывает трудно.

Рис. 34. Судороги у ребенка с энцефалитом

Чаще ребенок начинает протирать руками глаза, ищет знакомые 
лица, зовет родных. Отведение глазного яблока кнаружи наряду 
с опущением века указывает в этих случаях на патологию III 
пары черепных нервов. На фоне явлений гиперсомнии, птоза, 
эпилептнформных судорог мы наблюдали аритмии дыхания с при
ступами его внезапного учащения, возникновением периодических 
ритмов (волнообразный, Чейна — Стокса, Биота), апноэ (без 
асфиксии), пароксизмы тахикардии, лабильность артериаль
ного давления, появления красного дермографизма, слюно
течения, а на 2—3-й неделе болезни — сальности кожных покро
вов лица.

Температура держится 7 — 10 дней с литическим снижением 
и субфебрилитетом в течение нескольких дней, иногда до 2—3 
нед, сопровождаясь у некоторых больных внезапными повтор
ными кратковременными подъемами до 39—40°С. В это время 
может наблюдаться усиление сонливости, выявление приступов 
тахикардии, тахипноэ. В крови увеличенная СОЭ — до 20— 
30 мм/ч, умеренный лейкоцитоз, иногда лейкопения, сдвиг фор
мулы влево. Спинномозговая жидкость обычно нормальная, у не
которых больных бывают небольшой (30—50 клеток в 1 мкл) 
лимфоцитарный плеоцитоз и незначительное количество белка. 
Сахар в спинномозговой жидкости бывает повышенным.

По данным М. Б. Цукер (1972), в большинстве случаев совре
менный эпидемический энцефалит в острой фазе протекает как



банальная острая респираторная инфекция, при которой невро
логическая симптоматика выражена легко. И. М. Сысоева (1971) 
обращает внимание на неоднозначность выхода из острого пе
риода, особенно в раннем возрасте. У детей могут оставаться 
очаговые симптомы в виде недостаточности конвергенцнн, не
большого птоза. Вместе с тем, наблюдаются изменения поведен
ческих реакций и личности ребенка в целом. В хроническом пе
риоде выраженных явлений паркинсонизма, указывающих на 
прогредиентность процесса, у детей ранней возрастной группы 
обычно не бывает. Но уже по выходе из острого периода у неко
торых детей отмечается расстройство эмоционально-волевой 
сферы. У одних это выражается в минорном настроении, из ко
торого они редко выходят. Плаксивость иногда внезапно сменя
ется расторможенностью, назойливостью, при отсутствии удов
летворенности — истеричными реакциями. У других обращают 
внимание апатия, инертность, безынициативность, задержка 
комплекса эмоционального оживления. Иногда по выходе из 
острого периода начинают выявляться упрямство, нетерпеливость, 
переходящие в грубость, которой ранее не было, психопатические 
приступы возбуждения, доходящие до жестокости но отношению 
к близким людям и даже самому себе. Указанные проявления 
свидетельствуют о заинтересованности в патологическом про
цессе глубинных структур мозга.

Диагноз основывается на характерной клинической картине 
энцефалита, сопровождающейся повышенной сонливостью, рас
стройством функции глазодвигательных нервов, вегетативными 
явлениями, гиперкинезамн в остром периоде и расстройством 
эмоционально-волевой сферы при реконвалесценцни.

Прогноз в большинстве случаев благоприятный. В некоторых 
случаях могут иметь место проявления недостаточности конвер
генции, небольшой птоз. Возможны остаточные нарушения эмо
ционально-волевой сферы.

КЛЕЩ ЕВОЙ ЭНЦЕФАЛИТ

Возбудитель клещевого энцефалита (синонимы: дальневосточ
ный, таежный, русский) был выделен в конце 30-х годов совет
скими учеными (Л. А. Зильбер, М. П. Чумаков, В. Д. Соловьев 
и др.). Вспышки заболевания регистрировались в последующем 
во многих районах СССР и странах Средне-Восточной и Цен
тральной Европы [Панов А. Г., 1965; Уманский К. Г., 1971], 
в связи с чем синонимы названия клещевого энцефалита утра
тили свое прежнее значение.

Этиология. Возбудитель клещевого энцефалита относится 
к ультравирусам, обладает нейротропными свойствами, может 
быть выделен из спинномозговой жидкости и крови. В настоящее 
время описано уже 25 типов вирусов, вызывающих это заболева
ние. Передача вируса осуществляется при укусе человека кле



щом (Ixodes persulcatus и Ixodes ricinus), а также алиментарным 
путем при употреблении сырого молока, молочных продуктов от 
зараженных домашних животных. Резервуарами возбудителя 
в природе, помимо клеща, являются некоторые птицы, мыши, 
хомяки, овцы, козы, коровы, а также другие животные. Преиму
щественная сезонность заболевания относится к весенне-летнему 
периоду (май — июнь). Заболевание клещевым энцефалитом 
оставляет стойкий иммунитет.

Течение клещевого энцефалита неоднозначно, что связывают 
с особенностями краевой патологии.

Более тяжело протекает так называемый восточный вариант 
энцефалита, при котором наблюдаются грубые очаговые симп
томы со стороны нервной системы и переход заболевания в хро
ническую форму.

Западный вариант клещевого энцефалита имеет более благо
приятное течение с преобладанием абортивных форм, менин- 
геальпого синдрома над энцефалитическим.

Дети первых лет жизни болеют клещевым энцефалитом 
относительно редко, в 0,8—4,4% , но наиболее тяжело [Та
лант И. Б., 1956; Куимов Д. Т., Митрохина М. А., 1969; Уман- 
ский К. Г., 1977; Шаповал А. Н„ 1976].

Инкубационный период колеблется от 7-го до 21-го дня, наи
более часто продолжается 5 —7 дней.

Патогенез. После укуса клеща и попадания возбудителя в ор
ганизм человека вирус, пройдя фазу гематогенной диссеминации, 
может проникать в центральную нервную систему через 
гематоэнцефалический барьер или неврональным путем. Этим, 
по-видимому, объясняется и разнообразие клинических форм 
заболевания: менингеальная, полиомиелитическая, полиэнцефа- 
ломиелитическая, церебральная (стволовой энцефалит, энцефа
лит гемипаретический, гиперкинетической формы, кожевников- 
ской эпилепсии), абортивная и стертая. Особенностью клещевого 
энцефалита является прогредиентность процесса при некоторых 
формах с выявлением в хроническом периоде стойких очаговых 
изменений.

Патоморфология. Патологический процесс при клещевом энце
фалите характеризуется преобладанием явлений экссудации над 
пролпферативнымн изменениями. Он выражается поражением 
как серого, так и белого вещества головного и спинного мозга 
с развитием периваскулярных инфильтратов, преимущественно 
из лимфоидных элементов, возникновением некротических оча
гов. Наибольшие изменения бывают выражены в передних рогах 
верхнешейного отдела спинного мозга с поражением ганглиозных 
клеток, менее грубые — в стволовых отделах и коре головного 
мозга.

Клиническая картина. У детей энцефалит протекает более 
тяжело, чем у взрослых, и в раннем возрасте часто оканчивается 
летальным исходом.



Заболевание начинается остро, с подъемами температуры до 
39—40 °С. У некоторых больных бывают катар верхних дыхатель
ных путей, боли в животе, жидкий стул. Среди начальных симп
томов обращают внимапие рвота, судороги эпилептиформного ха
рактера, появлению которых обычно предшествует головная боль. 
Наряду с резкой вялостью, часто отмечается нарушение сознания 
различной глубины, иногда развитие коматозного состояния. 
У некоторых детей имеют место приступы психомоторного воз
буждения, бред.

На фоне тяжелых общемозговых расстройств отмечаются не
грубые двигательные нарушения в виде асимметрий мышечного 
тонуса, сухожильных рефлексов и наличия пирамидных знаков. 
Вместе с тем, нередко наблюдаются различного типа гиперки- 
незы, свидетельствующие о заинтересованности в процессе под
корковых ганглиев. Реже в раннем возрасте наблюдается син
дром кожевниковской эпилепсии.

При вовлечении в процесс стволовых отделов появляются 
бульбарные расстройства в виде нарушения глотания, фонации, 
подвижности языка, центральных нарушений дыхания и сосудо
двигательных расстройств, представляющих непосредственную 
угрозу жизни ребенка. У некоторых больных при стволовых фор
мах отмечается ядерный паралич лицевых мышц.

В острой фазе заболевания наблюдаются вегетативные изме
нения, характеризующиеся появлением красного дермографизма, 
брадикардии, сменяющейся тахикардией, артериальной гипо
тонии.

В крови увеличенная СОЭ — до 20—40 мм/ч, умеренный лей
коцитоз, иногда лимфоцитоз, лейкопения. Наблюдается сдвиг 
формулы влево.

Спинномозговая жидкость в разгар заболевания прозрачна, 
бесцветна. Давление ее обычно умеренное, но может быть повы
шенным до 200—250 мм вод. ст. Содержание белка несколько 
повышено (0,66—0,99 г/л), реакции Панди и Нонне — Апельта 
положительны, цитоз увеличен (30—100 и более клеток в 1 мкл) 
с преобладанием лимфоцитов. У больных раннего возраста не
редко отмечаются стушеванность границ сосков зрительных нер
вов, расширение вен глазного дна, возникающие в связи с оте
ком и внутричерепной гипертензией.

Лихорадочный период при клещевом энцефалите обычно 
длится 10 дней, и вслед за падением температуры состояние 
больного начинает улучшаться.

Возможно течение клещевого энцефалита по типу двухволно
вой лихорадки. Считается, что такое течение заболевания чаще 
возникает при алиментарном пути заражения, в результате упо
требления сырого молока от зараженных коров и коз. В клини
ческой картине отмечается двухволновая температурная реакция. 
На высоте первой волны возникают общеинфекцпонные симптомы 
недомогания, вялости, нередко с катаральными явлениями верхних



дыхательных путей, болью в животе, жидким стулом, сопро
вождающиеся головной болью н рвотой. После падения темпера
туры, которая держится 7—10 дней, состояние больных несколько 
улучшается, хотя вялость, общая астеннзация ребенка держатся. 
Через 3—5 дней при второй лихорадочной волне вялость нарас
тает, рвота учащается, выявляется менингоэнцефалитическая 
симптоматика: наряду с общей гиперестезией отмечаются менин- 
геальные симптомы, нарушение функции отдельных черепных 
нервов, угнетение сухожильных рефлексов. Нередко наблюда
ются тремор конечностей, явления атаксии, асимметрично вы
раженные пирамидные симптомы, которые обычно последствий 
не оставляют. Лпкворологические данные характеризуются не
большим повышением белка (0,66— 1,32 г/л), цитоза до 70— 
150 клеток в 1 мкл с преобладанием лимфоцитов.

Прогноз. При клещевом энцефалите преобладают формы с от
носительно легким течением заболевания, хотя в раннем возрасте 
наблюдаются и тяжелые формы со стволовым синдромом. У боль
шинства детей восстановление нарушенных функций обычно на
блюдается в течение 4—5 нед. Дольше других наблюдаются про
явления психической заторможенности, негативизм, астенизация. 
Неблагоприятно появление эпилептических припадков. Дети, пере
несшие клещевой энцефалит, должны не менее 1 года находиться 
под наблюдением невропатолога.

Диагноз основывается не только на данных об эпидемиологи
ческой обстановке, указаниях на имевшийся укус клещом, но 
и на выделении вируса из ликвора, серологических реакци
ях (РЗГА, pH по методу цветной пробы, РСК, РПГА — реакция 
повышения гемагглютинации).

ПОЛИСЕЗОННЫЕ ЭНЦЕФАЛИТЫ

Полисезонные энцефалиты объединяют группу заболеваний, 
наблюдающихся у детей в разное время гбда.

Этиология. У большинства больных возбудитель нейроинфек- 
ции остается нерасшифрованным. Лишь в части случаев (15 — 
25 %) вирус поддается лабораторной верификации.

Наблюдения Г. И. Коноваловой (1970) показали, что 15% по- 
лисезонных энцефалитов вызывается энтеровирусами, причем 
у некоторых больных обнаруживается сочетание 2 и 3 вирусов, 
что, естественно, значительно изменяет клиническую форму энце
фалита. Общим для группы полисезонных энцефалитов является 
полиморфизм клинических проявлений, не укладывающийся в 
рамки существующих нозографических форм. А. Н. Зенке
вич (1962), И. М. Сысоева (1969) и другие указывают на боль
шую заболеваемость полисезонными энцефалитами детей в воз
расте до 3 лет.

Клиническая картина. Более острое развитие заболевания 
обычно отмечается у детей грудного возраста. Начало процесса



характеризуется общеинфекционными симптомами, на фоне ко
торых доминируют общемозговые расстройства в виде нарушения 
сознания, судорог, резкого беспокойства, рвоты и возникают оча
говые нарушения. В младшей возрастной группе реже наблю
даются зрительные галлюцинации, психомоторные расстройства, 
проявления пирамидной симптоматики. Чаще имеет место под
корковый синдром. Последний характеризуется экстрапнрамид- 
ными гиперкииезами хоренформного типа, сочетаниями хореати- 
ческих бросковых движений с атетозными явлениями торсионной 
дистонии, сопровождающейся насильственными гримасами на 
лице. Чаще наблюдается вовлечение в процесс мезэнцефально- 
диэнцефальных структур, что сопровождается расстройствами 
вегетативных функций. Из последних наиболее неблагоприятно 
развитие гипертермии. Более свойственным раннему возрасту яв
ляется также подкорково-стволовой и стволовой синдромы энце
фалита. Преимущественно страдают передние и средние отделы 
ствола.

Прогноз. Наиболее неблагоприятно «молниеносное» развитие 
заболевания, сопровождающееся явлениями резкой интоксикации, 
возникновением коматозного синдрома. Неблагоприятно по своим 
последствиям развитие стволовой формы энцефалита, сопровож
дающееся явлениями децеребрации, деменции.

Диагноз устанавливается прп учете эпидемиологических дан
ных, выраженности клинической картины энцефалита. Решающее 
значение в установлении этиологической принадлежности энце
фалита принадлежит вирусологическим исследованиям, серологи
ческим реакциям.

ЭНЦЕФАЛИТЫ , ВЫ ЗЫ ВА ЕМ Ы Е ВИРУСАМИ  
ECHO И КОКСАКИ

В 60—70-е годы было установлено, что наиболее часто энце
фалит вызывается вирусами ECHO типов 2, 6, 7, 9 ,11,12,13, Кок- 
саки А2, А7, А9 и В2, ВЗ, В5, В9 [Сысоева И. М., Ямполь- 
ская Э. И., 1966; Пратусевич Р. М. и др., 1970, 1975; Цукер М. Б. 
и-др., 1971, 1975, и др.].

Спорадические случаи и групповые заболевания энтерови- 
русной инфекцией регистрируются почти в течение всего года 
с некоторым учащением их в летне-осенний период.

Патогенез. Вирус попадает в организм через носоглотку и 
начинает размножаться в слизистой оболочке кишечника. От
сюда он частично выделяется, а частично проникает в кровяное 
русло, проделывая гематогенный путь. Стадия виремии может 
наступить уже через 4—6 дней при пероральной инвазии вируса. 
Далее, прорываясь через гематоэнцефалический барьер, вирус 
попадает в нервную систему, вызывая поражение различных 
ее уровней.



Патоморфология. Воспалительные изменения выражены перл- 
васкулярными инфильтратами с плазматическими клетками, про
лиферацией глии, изменением ганглиозных клеток и явлениями 
нейронофагии.

Процесс наблюдается в различных отделах мозга: в черной 
субстанции, в ядрах гипоталамуса, в стволовых отделах и коре 
головного мозга.

Клиническая картина. Начало заболевания острое, с повыше
нием температуры до 38—39 °С, в 15—20% она имеет «двугор
бый» характер. Обращают внимание вялость, нарастающая сон
ливость, реже наблюдаются беспокойство, рвота. Нередко повы
шенная сонливость сочетается с парезами глазодвигательных 
мышц (опущение верхнего века, чаще неполное, недостаточность 
конвергенции, косоглазие, диплопия). Наблюдаясь иногда уже 
с первых дней болезни, эти проявления свидетельствуют о вовле
чении в процесс ствола мозга. Характерность данного синдрома 
подчеркивают и многие другие авторы. На этом фоне могут выяв
ляться судорожные припадки или гиперкинезы, с которых иногда 
заболевание может начаться. Реже в раннем возрасте имеется 
поражение (VII, IX, X) черепных нервов.

Судорожному припадку у отдельных больных могут предше
ствовать возбуждение, резкая бледность с пиломоторной реакци
ей, крупная дрожь, пронзительное вскрикивание, указывающие на 
вовлечение задних отделов гипоталамуса. У детей раннего воз
раста чаще преобладает тоническая фаза судорожного припадка 
с переходом в опистотонус, нарушением дыхания, с его периоди
ческим замедлением, учащением, задержками на вдохе. Это сви
детельствует о заинтересованности средних отделов ствола на 
уровне красных ядер. Гиперкинетический синдром отражает во
влечение в процесс подкорковых ганглиев. Он имеет различную 
выраженность: хореиформную, хореоатетозную с торсионным ком
понентом, миоклоннческую, баллнческую и др. У отдельных детей 
по выходе из лихорадочного периода на фоне глазодвигательных 
расстройств обращают внимание отсутствие прежней ориентиро
вочной реакции на окружающее, опустошенный фиксированный 
взгляд, гипомимия лица, частое слюнотечение, появление сально
сти кожных покровов. Отмечается резкая замедленность движе
ний. Ребенок хочет, но не может сразу взять игрушку, сделать 
первый шаг, преодолеть скованность и двинуться с места. Движе
ния рук бывают замедлены, стереотипны, иногда суетливы, без 
прежней согласованности и выразительности — имеют место олиго- 
и брадикинезия. Эти проявления у некоторых детей сопровожда
ются изменением пластического тонуса мышц, иногда с элемен
тами его «ступенчатости», и указывают на заинтересованность 
паллидонигральных структур мозга. Красный дермографизм, ла
бильность артериального давления со снижением пульса и его 
переходом в брадикардию, потливость подчеркивают преоблада
ние парасимпатикотонии.



В раннем возрасте чаще, чем в старшем, наблюдается развитие 
центральных парезов, параличей, возникающих на 3 —5-й день 
болезни после судорожных припадков. Расстройства чувствитель
ности, отмечаемые изредка у старших детей, выявить в раннем 
возрасте трудно.

Многие авторы отмечают в клинической картине данного вида 
энцефалита преобладание мозжечкового синдрома, который не
редко развивается уже в первые дни. В раннем возрасте атакти
ческие нарушения могут комбинироваться с небольшими гиперки- 
незами, легкой пирамидной симптоматикой.

Энцефалиты, вызываемые энтеровирусами, имеют различные 
течение и исходы. Наслоение вирусов при полисезонных энцефа
литах, даже из одной группы [Коновалова Г. И., 1970], изменяет 
синдромологическую характеристику. Вместе с тем, проводив
шиеся у нас исследования И. М. Сысоевой (1970, 1978), подтвер
жденные выделением вирусов в 17 %, а также 4- и 8-кратным 
нарастанием титра антител, показали, что при энтеровирусных 
энцефалитах наблюдается определенная этиотропность: подкор
ково-стволовые синдромы, сопровождающиеся поражением ядер 
глазодвигательных нервов, чаще вызываются вирусами Коксаки 
А7 и ВЗ, В5, в то время как корковые и мозжечковые — EC1IO- 
внрусами.

Наиболее благоприятное течение наблюдается при мозжечко
вом синдроме. Через 2 —3 нед явления атаксии и другие симпто
мы начинают убывать, и к 3 —5-й неделе заболевание уже может 
закончиться полным выздоровлением.

Более тяжелое течение процесса в раннем возрасте бывает 
при сочетанном подкорково-стволовом синдроме. Восстановитель
ный период затягивается до 2 —3 мес и более. Отмечается за
держка дальнейшего психофизического развития, часто возникает 
эпилептический синдром. У отдельных детей может развиться 
паркннсоноподобный симптомокомплекс.

Клинические симптомы при стволовой форме энцефалита, вы
зываемого вирусами Коксаки А7 и ВЗ, В5, сопровождающегося 
глазодвигательными нарушениями, гиперсомнпей, тоническими 
судорогами, напоминают проявления, наблюдаемые при эпидеми
ческом энцефалите. Характер этих проявлений, их стойкость под
черкивает этиотропность вируса к подкорково-стволовым струк
турам мозга. Отсутствие до настоящего времени верифицирован
ного возбудителя энцефалита Экономо, при столь ярком сходстве 
клиники, ставит вопрос о возможной идентичности этих заболе
ваний. Многое зависит от результатов дальнейшего изучения воп
росов сезонности и этиотропности при современных вирусологи
ческих возможностях.

Прогноз. Несмотря на преобладание среди полисезонных энце
фалитов, в том числе вызываемых энтеровирусами, доброкаче
ственных форм с благоприятным исходом, в раннем возрасте 
может наблюдаться тяжелое течение с остаточными дефектами



и даже с летальным исходом. Наиболее опасны стволовые формы 
энцефалитов.

Диагноз основывается на данных эпидемиологической обста
новки, клинической картине энцефалита, вирусологии и др.

ЭНЦЕФАЛИТ ПРИ ГРИППЕ

Поражение мозга при гриппе наблюдается с различной часто
той и зависит от активности вируса, его токсичности. Изменения 
в нервной системе могут вызывать штаммы вируса A l,  А2, В и С. 
У детей каждый из этих штаммов вызывает более тяжелые фор
мы заболеваний [Мартынов Ю. С., 1963; Эделынтейн Э. А., 1968, 
10721. Наблюдения эпидемий, вызванных вирусами A l,  А2, В 
II А2 +  В, показывают, что штамм гриппа А2 обладает наибольшей 
токсичностью к центральной нервной системе. Менее тяжелые 
изменения вызывают штаммы А1 и В, обусловившие эпидемии 
в 70-е годы. Считается, что вирусы группы С дают более легкое 
течение болезни, хотя у детей и эти штаммы могут вызвать смер
тельный исход.

Патогенез. Заражение происходит воздушно-капельным путем. 
При попадании в организм человека вирус, пройдя стадию гема
тогенной днссеминацип, проникает через гематоэнцефалнческий 
барьер в центральную нервную систему. Вместе с тем, доказана 
[Третьякова Р. Я., 1952] возможность проникновения вирусов 
гриппа в мозг по перп- и эндоневральным влагалищам обонятель
ного нерва. Вирусы гриппа находят в мозге погибших детей 
[Краснова В. Г. и др., 1959], выделяют из спинномозговой жид
кости [Жданов В. М., Ритова В. В., 1959]. Frensis, Moor (1940) 
выделили экспериментальный штамм вируса гриппа, обладающий 
способностью размножаться в клетках эпендимы желудочков 
мозга. Существующие в настоящее время данные подчеркивают 
ведущее иейротоксическое действие вирусов гриппа, вопрос же 
об их нейротропности остается дискутабельным.

Важнейшее значение в развитии заболевания придается со
стоянию нейрогуморальных факторов, несовершенству гистогема- 
тических барьеров, в том числе и особенно гематоэнцефалического 
барьера у детей раннего возраста. Большую роль, по данным 
В. М. Сепиашвили (1965), Э. И. Ямпольской с соавт. (1968), 
К. С. Ладодо (1972), играет преморбпдное состояние.

Патоморфологня. Морфологические изменения при гриппе ка
саются главным образом сосудистой системы и часто отражают 
геморрагический характер. Это проявляется застойными явления
ми в капиллярах, кольцевидными кровоизлияниями, клеточными 
скоплениями вокруг сосудов и геморрагических очагов. Домини
руют дисциркуляторные расстройства. Вместе с тем, наблюдаются 
ишемические изменения нервных клеток, вплоть до образования 
клеток-теней, а также явления демиелинизации. Характер пато



морфологических изменений позволяет с большим основанием 
рассматривать возникающий процесс как токсико-геморрагнче- 
ский энцефалит.

Клиническая картина. Клиническая картина зависит как от 
штаммов вируса гриппа, так и от возраста ребенка. Заболевание 
может проявляться в двух формах: энцефалитической реакции и 
токснко-геморрагического энцефалита. Обе эти формы чаще вы
зываются штаммом гриппа А2.

Развитие заболевания острое. Вслед за продромальными явле
ниями в виде общего недомогания, катаральных изменений верх
них дыхательных путей, подъема температуры возникают голов
ная боль, рвота, судороги клонико-тонического характера, нерез
ко выраженные менпнгеальные симптомы.

При энцефалитической реакции судороги и потеря сознания 
кратковременны, без выраженных очаговых симптомов со сторо
ны нервной системы. Иногда отмечаются беспокойство глазных 
яблок, тремор рук, мышечная гипотония. По выходе из критиче
ской стадии у некоторых детей отмечаются микросимптомы в ви
де асимметрии носогубных складок, реже страбизм, иногда асим
метрия рефлексов. Спинномозговая жидкость остается обычно 
без изменений, хотя возможны низкие цифры белка (0,16— 
0,099 г/л).

Явления энцефалита характеризуются грубыми и стойкими 
очаговыми 'изменениями со стороны нервной системы. Судороги 
возникают повторно и многократно. Сознание бывает нарушено 
на протяжении 11/2 — 2 сут и более. Развиваются двигательные 
нарушения в виде гемипарезов, сопровождающихся нарушением 
VII пары черепных нервов по центральному типу. Часто наблю
даются гиперкинезы и автоматизмы в виде шагового рефлекса 
в ногах, хореоатетоза в руках, появляются оральные автоматиз
мы — сосательные, жевательные.

Реже наблюдается поражение ядер черепных нервов (III , 
IV, VI, VII пар и др.). У некоторых больных наблюдается атак
тический снндром.

При энцефалитической реакции состояние больного улучша
ется на 5 —7-й день болезни.

При энцефалите тяжелое состояние держится на протяжении 
10—14 дней и более. Температура иногда имеет двукратные и 
трехкратные подъемы. Сознание в отдельных случаях бывает 
нарушенным на протяжении 5 —6 дней, что является неблаго
приятным признаком.

Прогноз. Наиболее тяжело заболевание протекает при ство- 
лово-подкорковом синдроме, при котором более часто развивает
ся коматозное состояние с нарушением витальных функций, яв
ления децеребрации.

Остаточные нарушения могут проявляться задержкой психи
ческого развития различной степени выраженности, дискоорди-



нацией статико-моторных функций, гемисиидромамп, речевыми 
расстройствами, эпилептическими припадками.

Диагноз основывается на эпидемиологических данных, харак
тере клинических проявлений заболевания и степени их выра
женности, вирусологических и серологических исследованиях.

ЭНЦЕФАЛИТ ПРИ КОРИ

Поражение нервной системы при кори относится к весьма ча
стым заболеваниям у детей, особенно в раннем возрасте. Дли
тельное время вопрос об этиологической и патогенетической его 
сущности оставался открытым и подвергался дискуссии. Приме
няемая в настоящее время профилактическая вакцинация, на
ряду с сокращением заболеваемости, значительно уменьшила 
число больных с поражением нервной системы.

Этиология. В 1944 г. из мозга погибшего от кори ребенка 
был выделен вирус, что позволило решить вопрос о его участии 
в возникновении энцефалита.

Патогенез. В основе поражений центральной нервной системы 
при кори важную роль играют аллергизация организма ребенка, 
особенности его иммунобиологической реактивности. По мнению 
А. П. Авцына, вирус кори может приобретать нейротропные свой
ства, в связи с чем следует различать коревой энцефалит и 
коревую энцефалопатию. Fanconi, Wallgren (1954) считают, что 
об энцефалите можно говорить лишь в редких случаях, сопро
вождающихся тяжелыми остаточными явлениями, возникновение 
которых связано с периодом начала коревого высыпания или до 
него. По мнению Fanconi, ранние энцефалиты возникают вследст
вие непосредственного действия вируса, как это бывает при ви
русных энцефалитах. По мнению М. Б. Цукер (1972), коревой 
энцефалит выявляется в конце периода высыпания (3—5-й ден ь); 
по наблюдениям Д. С. Футера (1965), коревой энцефалит и энце
фаломиелит возникают на 5 —10-й день, т. е. во время угасания 
сыпи, на исходе болезни. Наблюдения Ю. А. Якунина (1968) сви
детельствуют о возможности выявления энцефалита в первые 
дни кори, на высоте периода высыпания и при угасании.

Патоморфологические изменения в ткани мозга при кори име
ют большой диапазон, начиная от острых сосудистых расстройств 
без заметных воспалительных проявлений до более тяжелых, 
с инфильтративными изменениями очагового и диффузного ха
рактера, с картиной типичного перивенозного демиелинизирую- 
щего энцефалита. Процесс в основном является периаксиальным, 
но страдают и осевые цилиндры. Гистологические изменения 
преимущественно выражены в полушариях, но они наблю
даются также в стволовых отделах мозга, мозжечке и спин
ном мозге. Важное значение в возникновении циркуляторных 
нарушений при кори придают гипоксическому фактору и токси
ческому компоненту инфекции.



Клиническая картина. Изменения нервной системы развива
ются у детей раннего возраста как при тяжелом, так и при лег
ком течении корн, возникая в различные сроки. Их клинические 
проявления полиморфны.

Наиболее часто у детей, больных корью, наблюдается энце- 
фалитическая реакция. На 3-й день сыпи в разгар заболевания 
выявляется синдром общемозговых расстройств. На фоне вяло
сти, адинамии у ребенка возникает рвота, иногда с предшествую
щей головной болью, нередко двигательное беспокойство, реже 
развиваются клонпко-тонпческпе судорогп, кратковременная по
теря сознания. Грубых очаговых симптомов может не быть. Тен
денция к обратному развитию этих клинических проявлений че
рез 2—3 дня позволяет относить их к энцефалитической реакции 
при кори.

Клиническая картина с изменениями, протекающими по типу 
токснко-аллергического энцефалита, часто наблюдается также 
на 3 —4-й день коревого высыпания. Обращает внимание общий 
фон, сопровождающийся аллергическим компонентом: обильная 
пятнисто-папулезная сыпь с синюшным оттенком па кожных по
кровах щек, предплечий, ягодиц; наряду со сливной багрового 
цвета сыпью, отмечаются экстравазаты, иногда кровоизлияния. 
Аналогичные изменения могут иметь место и на слизистой щек. 
Эти данные, а также вегетативные сдвиги с проявлением арте
риальной гипотонии, обнаружением белка в моче свидетельству
ют о гипертоксической картине патологического процесса с острой 
симпатико-адреналовой декомпенсацией, нарушением функцио
нальной активности коры надпочечников. У больных внезапно 
или после предшествующего озноба, при беспокойстве, резком 
возбуждении возникают повторные локальные или общие клони- 
ко-тонические судороги эпилептиформного характера. Инсульто
образно выявляются двигательные расстройства в виде гемипа
реза или гемиплегии, иногда монопареза. Потеря сознания и 
оглушенность могут продолжаться от 1У2 до 3 —4 сут. Нередко 
при этих формах развивается коматозное состояние. При офталь
москопии обнаруживают стушеванность границ сосков зритель
ного нерва, расширение вен. При люмбальной пункции в одних 
случаях давление спинномозговой жидкости повышено до 200— 
250 мм вод. ст., состав не изменен, в других давление снижено, 
имеет место синдром ликворной гипотензии.

Отмечаемые клинические проявления в разгар столь яркого 
высыпания с геморрагическим компонентом, по-видимому, имеют 
в своей основе сосудистый процесс, протекающий, по образному 
выражению А. П. Авцына, в виде «мозговой пурпуры» с тромбо- 
образованием. Тромбоз вен и периваскулярный процесс в подоб
ных случаях может обусловить тяжелые дегенеративные изме
нения.

У некоторых больных первые явления коревого энцефалита 
возникают на фоне начальных катаральных явлений, вялости,



адппампп, когда у контактировавшего ребенка только подозре
вают корь или имеют место лишь отдельные элементы сыпи, вы
раженных проявлений аллергии не наблюдается. Начальное 
недомогание, вялость, адинамия внезапно сменяются оглушен
ностью, сонливостью, иногда двигательным беспокойством, пси
хомоторным возбуждением. В более старшем возрасте наблюда
ются сенсорные нарушения, галлюцинации. В раннем возрасте 
могут иметь место экстрапирамидные гиперкинезы. Отмечаются 
глазодвигательные расстройства, нистагм. Судорожные явления 
развиваются на фойе нарастания сонливости, а иногда предшест
вуют ее появлению, возникая в период начального общего недо
могания. В раннем возрасте они отличаются преобладанием то
нической фазы и переходом в опистотонус. У отдельных больных 
может иметь место вертикальный нистагм, отмечается гипертер
мия. У детей, переживших острую фазу заболевания, часто на
блюдаются грубая задержка психомоторного развития, деменция.

Проявления коревого энцефалита могут возникать и в конце 
коревого высыпания, при нормализации температуры, при ее по
вторном повышении до высоких цифр. Клиническая симптома
тика не зависит от характера и интенсивности имевшегося высы
пания. У больных отмечаются ухудшение состояния с нараста
нием вялости, жалобы на головную боль, появляются сонливость, 
иногда бред, спутанность сознания. Судороги возникают только 
у детей первого года жизни. Чаще наблюдается мозжечковая 
симптоматика: явления статической и локомоторной атаксии, 
нистагм и другие симптомы, свидетельствующие о церебеллярном 
синдроме. Спинномозговая жидкость вытекает под повышенным 
давлением, цитоз увеличен до 50—100 клеток в 1 мкл, белок не 
изменен. Данная форма энцефалита, возникающая в период так 
называемой аллергической волны, протекает более благоприятно, 
летальных исходов и тяжелых последствий не дает.

У некоторых детей, наряду с выраженными проявлениями 
энцефалита, могут иметь место снижение силы в конечностях, 
повышение сухожильных рефлексов, нарушение чувствительно
сти, появление пирамидных знаков, указывающих на развитие 
энцефаломиелитического синдрома. Восстановление нарушенных 
функций может быть почти полным, с остаточными явлениями 
лишь в рефлекторной сфере.

Вместе с тем, проявления энцефалита могут сопровождаться 
менингорадикулярным синдромом. В этих случаях в клинической 
картине отмечаются гиперестезия кожных покровов, выраженная 
ригидность мышц затылка, положительные симптомы Кернига, 
Брудзинского, а иногда и Ласега. При этом в спинномозговой 
жидкости отмечают повышение белка до 0,99—1.65 г/л, лимфоци
тарный клеточный состав до 200—250 клеток в 1 мкл.

Прогноз. В большинстве случаев клинические проявления 
со стороны нервной системы у детей, больных корью, протекают 
по типу кратковременной энцефалитической реакции и заканчи



ваются полным выздоровлением. Благоприятное течение и исход 
обычно имеют форму заболевания, возникающую в конце периода 
высыпания. Значительно тяжелее прогноз при гипертоксической 
форме инфекции, когда может развиться коматозный синдром 
с неблагоприятным исходом, а также в более редких случаях 
энцефалита, возникающего до и в начале периода высыпания. 
Летальность при коревом энцефалите составляет 10—15 %.

Диагноз основывается на наличии указаний о контакте ре
бенка с коревым больным, наличии коревой энантемы на слизи
стой оболочке нёба за 1—2 дня до появления кожной сыпи, появ
ления пятен Вельского — Филатова — Коплика за 2—3 дня до 
появления кожной сыпи; наконец, самого коревого высыпания 
при выраженности изменений со стороны нервной системы до, 
на фоне высыпания или при угасании сыпи.

ЭНЦЕФАЛИТ ПРИ ВЕТРЯНОЙ ОСПЕ

Поражение нервной системы при ветряной оспе — весьма ча
стая патология у детей, особенно в раннем возрасте. Клиниче
ские проявления при этом неоднозначны. Возникающие в различ
ные периоды болезни осложнения имеют разный генез, глубину 
и симптоматологию.

Этиология. В 1960 г. Э. Б. Гурвичу удалось выделить куль
туру вируса ветряной оспы из ликвора двух больных ветряноч- 
ным энцефалитом. Это дало основание рассматривать развитие 
энцефалита в связи с непосредственным влиянием вируса ветря
ной оспы на нервную систему.

Патогенез. Установлено, что вирус оспы проникает в суб- 
арахноидальное пространство после стадии виремии. Большую 
роль в поражении центральной нервной системы играет меняю
щаяся реактивность организма в сторону выявления общих и 
местных анафилактических реакций. По мнению В. Н. Верцнер, 
Э. М. Назаровой (1956), в развитии энцефалита в период угаса
ния сыпи, как и при кори, принимают участие аутоиммунные 
процессы.

Патоморфология. Морфологически процесс весьма сходен с 
коревым энцефалитом. Имеются периваскулярные, преимущест
венно перивенозные, воспалительные инфильтративные измене
ния с реакцией микро- и макроглии, очагами демиелинизации 
различной распространенности. Воспалительные изменения пре
имущественно обнаруживаются в полушариях головного мозга, 
но они могут возникать также в стволовых отделах, мозжечке и 
спинном мозге.

Клиническая картина. Заболевание обычно развивается остро, 
при высокой температуре, хотя могут иметь место случаи под- 
острого возникновения энцефалитических явлений на фоне суб- 
фебрильной температуры. Как и при кори, неврологические симп
томы могут наступить накануне высыпания, в период появления



и на высоте сыпи или позднее. Более часто они наступают на
3 —5-й день болезни.

У большинства больных клинические проявления носят ха
рактер кратковременной энцефалитической реакции. При этом 
на фоне недомогания и вялости, затемнения или непродолжитель
ной потери сознания у детей первого года жизни могут наблю
даться судороги, рвота. Очаговых изменений не отмечается.

У отдельных больных интенсивность общемозговых симпто
мов в периоде обильного высыпания может быть так велика, что 
на фоне быстро наступающего, по типу анафилактического шока, 
падения сердечной деятельности развивается острое коматозное 
состояние и больной погибает.

Клиническая картина энцефалита при ветряной оспе, наблю
даемая на 2—3-й день высыпания, характеризуется появлением 
спутанности сознания и бреда, психомоторного возбуждения, ги- 
перкинетических явлений и повторных судорог. Нарушение со
знания продолжается около IV2—2 сут. Локальные судороги пере
ходят в общие генерализованные, вслед за чем может возникать 
очаговая симптоматика в виде различной стойкости спастических 
парезов конечностей, иногда кратковременные нарушения речи. 
У некоторых больных наблюдаются легкие менингеальные симп
томы. В спинномозговой жидкости, вытекающей под умеренно 
повышенным давлением, увеличен плеоцитоз до 50—150 клеток 
в 1 мкл, содержание белка обычно не изменено.

При развитии энцефаломиелитического синдрома у больных 
снижается мышечная сила в конечностях, увеличивается тонус, 
нарушается чувствительность, повышаются сухожильные рефлек
сы, появляются пирамидные знаки, нарушается функция сфинк
теров. Однако в большинстве случаев эти изменения нестойки. 
Клиника полного поперечного миелита обычно не наблюдается. 
В спинномозговой жидкости отмечают явления нерезко выражен
ной белково-клеточной диссоциации.

У некоторых больных явления энцефалита наблюдались нами 
в первые дни заболевания, когда трудно бывает решить его про
исхождение. Лишь последующее высыпание оспенных пузырьков 
указывает на истинный характер заболевания. С самого начала 
в этих случаях обращает внимание адинамия, быстро переходя
щая в резкую сонливость. При пробуждении может иметь место 
акинетический синдром: ребенок лежит в состоянии полной инерт
ности, не издает никаких звуков, не совершает никаких движе
ний, отсутствуют какие-либо проявления беспокойства, сопро
тивления или негативизм, полное безразличие и акинезия при 
открытых глазах, иногда слюнотечение. Мышечная гипотония 
сменяется экстрапирамидным тонусом. Возможно беспокойство 
глазных яблок. В отдельных случаях выявляются преходящее 
косоглазие, разница глазных щелей. На этом фоне могут возни
кать судороги, преимущественно тонические, гиперкинезы. Харак
тер проявлений указывает на вовлечение в процесс среднего моз



га, ростральных отделов лимбического комплекса. Выход из энце
фалита в подобных случаях не всегда сопровождается полным 
восстановлением функций. Возможны задержка психомоторного 
развития, синдромы эмоциональной и волевой адинамии, дисти- 
мические явления в виде постоянного подавленного настроения, 
плаксивости, навязчивости, при отсутствии спонтанной инициа
тивы, в то время как у других преобладают расторможенность 
и агрессивность.

Однако более часто у больных ветряной оспой энцефалит ха
рактеризуется мозжечковыми расстройствами. Обычно они выяв
ляются в периоде угасания оспенных высыпаний. Этому может 
предшествовать новый подъем температуры, нередко отмечаются 
головная боль, вялость, к которым присоединяются головокруже
ние, тремор конечностей, головы; у детей 3 —4 лет — скандирован
ная речь. Наиболее ярко проявляется туловищная и локомоторная 
атаксия. Однако эти нарушения нестойки. Спинномозговая жид
кость обычно остается без изменений. В этом периоде также мо
жет наблюдаться сочетание проявлений энцефалита с миелити- 
ческим компонентом. Но динамика процесса обычно имеет 
довольно быстрое развитие с восстановлением нарушенных 
функций через 2—3 нед.

Прогноз поражений нервной системы при ветряной оспе, как 
правило, благоприятный. В большинстве случаев наступает пол
ное выздоровление, но возможны остаточные явления: парезы, 
эпилептиформные припадки, изменения психики. Описаны слу
чаи с невритом зрительных нервов. В отдаленном периоде более 
часто отмечается цереброастеннческий синдром. По сводным ста
тистическим данным, летальный исход имеет место в 6 —15 % 
случаев.

Диагноз основывается на анамнестических сведениях о кон
такте ребенка с ветряночным больным, на клинической картине 
инфекции и характере отмечаемых изменений со стороны нерв
ной системы.

ПОСТВАКЦИНАЛЬНЫ Е ЭНЦЕФАЛИТЫ

Несмотря на широкое проведение мер, направленных на по
вышение качества вакцин и сывороток, число заболеваний, свя
занных с прививками, периодически возрастает, обусловливая 
подчас тяжелые осложнения со стороны нервной системы с гру
быми остаточными дефектами, а в отдельных случаях вызывая 
летальный исход в остром периоде процесса.

Этиология, патогенез. Связь поражения нервной системы 
с противооспенной, как и другими видами прививок, несомненна. 
Именно на эту сторону вопроса обратили внимание, когда в 
20-х годах настоящего столетия после проведения массовой про
тивооспенной вакцинации резко увеличилось число поражений 
нервной системы. Отношение числа случаев поражений нервной



системы к числу привитых было различным: в Англии 1 : 4000, 
в Голландии 1 :1 2  ООО, в Швеции — 1 : 20 ООО. После противоос- 
пенных прививок, проведенных в 1960 г. населению Москвы и 
других городов и районов СССР, также наблюдалось некоторое 
учащение поствакцинальных поражений нервной системы. В по
следние годы отмечается обратная динамика. В 1969 г., по дан
ным В. Н. Бондарева, поствакцинальный энцефалит регистриро
вался с частотой 1 на 250 000—300 000 первично привитых. 
В 1974 г., по данным В. П. Брагинской и А. Ф. Соколовой, энце
фалит при оспенной вакцинации регистрировался в соотношении 
1 : 1 500 000.

До настоящего времени вопросы этиологии и патогенеза пост
вакцинальных поражений нервной системы полностью не реше
ны. Наряду с аллергической природой поражения нервной си
стемы, при вакцинальных энцефалитах не исключена роль и 
вирусного фактора.

Патоморфология. Морфологически процесс выражается в вос
палительном поражении мозговых сосудов с формированием мно
жественных периваскулярных, прежде всего перивенозных ин
фильтратов, диапедезных кровоизлияний, развитием отека мозга. 
Процесс преимущественно локализуется в белом веществе голов
ного и спинного мозга, характеризуется образованием очагов де* 
миелинизации.

Клиническая картина характеризуется двумя типами пораже
ний нервной системы. Первый тип поражения проявляется обще
мозговыми симптомами и кратковременными нарушениями тазо
вых функций и рассматривается как острая энцефалопатия и эн- 
цефаломиелопатия. Возникающий процесс является следствием 
воздействия токсико-инфекционного фактора и протекает по типу 
неспецифических гиперергических реакций, ограничиваясь рас
стройствами гемо-ликвороциркуляции. Возможно серозное вос
паление без отчетливых инфильтративных явлений. У де
тей с острой энцефалопатией глазное дно, краниограммы и 
состав спинномозговой жидкости, как правило, изменений не 
имеют.

Второй тип поражения — энцефалиты, энцефаломиелиты, эн- 
цефалопиелорадикулоневриты. Наряду с общемозговыми, наблю
даются четкие очаговые симптомы поражения нервной системы 
с преимущественной заинтересованностью полушарных и стволо
вых отделов головного мозга. Проявления энцефалита могут со
провождаться миелитическим, радикулярным и неврологическими 
синдромами. Морфологически в этих случаях имеют место пери- 
венозный демиелинизирующий энцефалит, изменения некротизи- 
рующего характера.

Энцефалитом при противооспенной вакцинации чаще заболе
вают первично привитые дети, но возможны заболевания и после 
второй прививки. Симптомы поражения нервной системы появля
ются на 7 —12-й день после вакцинации и на 6—7-й — после ре



вакцинации. Течение болезни острое, сопровождается подъемом 
температуры.

Острая энцефалопатия или энцефаломиелопатия, относимые 
к первому, более частому виду заболевания, характеризуются 
кратковременными расстройствами в виде беспокойства, сонли
вости, быстро проходящих судорожных явлений, непродолжи
тельной потери сознания, преходящих радикулярпых и быстро 
исчезающих очаговых симптомов в виде асимметрии или равно
мерного повышения рефлексов, задержки функции сфинктеров. 
Через 5 —7 дней эти расстройства, относимые к энцефало
патии и энцефаломиелопатип, исчезают без выраженных по
следствий.

При втором типе поражения с клинической картиной энцефа
лита н энцефаломиелита отмечается более бурное развитие забо
левания. Значительный подъем температуры — до 39—40 °С, оз
ноб, головная боль, повторная рвота, гиперсомния, нарушение 
сознания в течение 1 — 3 дней, повторные судороги клонико-тони- 
ческого характера в течение нескольких дней, гиперкинезы. 
В последующем возможна амнезия. В неврологическом статусе 
наблюдаются очаговые церебральные и спинальные симптомы: 
парезы черепных нервов, парезы, паралич конечностей (цент
рального и периферического характера), нарушение функций 
сфинктеров, расстройства чувствительности по проводниковому 
и сегментарному типу, мозжечковые нарушения. В некоторых 
случаях возможны менингеальные симптомы, изменения в спин
номозговой жидкости по типу серозного менингита, иногда в виде 
белково-клеточной диссоциации. В крови небольшой лейкоцитоз 
и сдвиг формулы влево за счет увеличения палочкоядерных ней- 
трофилов; СОЭ нормальная или умеренно повышена.

В отдаленном периоде возможны грубые остаточные явления 
органического характера в виде задержки психофизического 
развития, геми-, пара- и тетрапарезов, эпилептических при
падков.

Прогноз. В большинстве случаев изменения со стороны нерв
ной системы, возникающие при вакцинации и ревакцинации, 
обычно имеют благоприятный исход. Тяжелые осложнения с на
рушениями психики, задержкой дальнейшего развития, форми
рованием эпилептиформного синдрома наблюдаются у детей, 
имевших в остром периоде длительную потерю сознания, повтор
ные судороги. При распространении процесса на бульбарные от
делы с выявлением расстройств дыхания может наступить ле
тальный исход. При развитии поперечного миелита возникает 
опасность уросепсиса с неблагоприятным исходом.

Диагноз базируется на данных анамнеза о проводившейся 
противооспенной вакцинации, наличии местной реакции на при
вивку, сроках возникновения заболевания и характере клиниче
ских проявлений.



ЭНЦЕФАЛИТ ПРИ АНТИРАБИЧЕСКИХ ПРИВИВКАХ

Заболевание в раннем детском возрасте возникает реже, чем 
в школьном и у взрослых. Установлено, что осложнения, разви
вающиеся после первых прививок, имеют менее резко выражен
ную форму и протекают по типу кратковременных и быстро обра
тимых энцефалопатий и энцефаломиелопатий, тогда как после
10-й прививки они протекают тяжелее, иногда заканчиваясь ле
тальным исходом.

Клинические симптомы поражения нервной системы разви
ваются через 10—30 дней от начала прививок. В тяжелых слу
чаях инкубация бывает и короче — до 6 дней. Заболевание раз
вивается подостро, с выявлением продромальных симптомов в 
виде вялости, раздражительности ребенка, потери аппетита, по
вышения температуры до 37—38,5 °С, катаральных явлений. 
На этом фоне возникают неврологические симптомы поражения 
различных отделов центральной и меньше периферической нерв
ной системы. В одних случаях клиническая картина вначале 
проявляется поражением черепных нервов, в частности бульбар
ного отдела, с последующим вовлечением в процесс спинного 
мозга. В других — процесс может начаться с шейного отдела, 
шейно-грудного или грудного с одновременным нисходящим и 
восходящим распространением. У некоторых больных, начавшись 
с паралича нижних конечностей, процесс продвигается в восхо
дящем направлении, завершая наступление бульбарной областью, 
нарушением витальных функций в течение 1—2 сут.

В клинической картине антирабического поражения нервной 
системы выделяют синдромы: энцефаломиелитический, восходя
щего паралича (типа Ландри), очагового или диссеминирован
ного миелита, моно- или полнневритический. Спинномозговая 
жидкость характеризуется небольшим плеоцптозом и повышени
ем содержания белка, иногда белково-клеточной диссоциацией.

Обратное развитие симптомов может наблюдаться даже в 
очень тяжелых случаях, прежде всего за счет уменьшения реак
тивных воспалительных изменений, снятия отека мозга.

Днагноз основывается на данных анамнеза о развитии заболе
вания после прививки, сроках, клинических проявлениях пора
жения нервной системы, включая ликворологические данные.

Дифференциальный днагноз проводится с полиомиелитом и 
полиомиелитоподобными заболеваниями, могущими дать как мо
нопарез, так и восходящую форму поражения, однако протекаю
щими без расстройств чувствительности.

Прогноз неблагоприятный при молниеносном развитии про
цесса, при восходящей форме и при начальном поражении буль
барного отдела мозга, вследствие быстрого развития расстройств 
дыхания по периферическому и центральному типу.



ОСНОВНЫЕ П РИНЦИПЫ  Л ЕЧЕН И Я ЭНЦЕФАЛИТОВ

Лечение энцефалитов основывается на клинико-патогенетпче- 
ских особенностях заболевания и учете синдромологических про
явлений.

Специфическое лечение применяют обычно при клещевом эн
цефалите путем внутримышечного введения специфического гам
ма-глобулина. В тяжелых случаях вводят гппериммунную лоша
диную сыворотку методом Безредкн из расчета 5 —10 мл.

При вакцинальном оспенном энцефалите проводится повтор
ное внутримышечное введение 3 —4 доз (9 —12 мл) противоос- 
пенного гамма-глобулина. Больным энцефалитом при антираби- 
ческих прививках повторно вводят гипериммунный и обыкновен
ный гамма-глобулин. Последний вводится также (1 — 3 дозы) при 
коревом энцефалите.

В последние годы была показана высокая терапевтическая 
эффективность дезоксирибонуклеаз, с помощью которых прово
дили лечение некоторых вирусных заболеваний, в частности энце
фалитов [Панов А. Г. и др., 1972]. Установлено противовирусное 
влияние препарата 5-йод-диоксиуридина, который нашел приме
нение при герпетической инфекции [Цукер М. Б., 1978]. Однако 
Brown с соавт. (1975) отдают предпочтение цитозинарабинозиду, 
который они считают менее токсичным.

Комплекс патогенетического лечения направлен на уменьше
ние и снятие общемозговых расстройств, на поддержание ви
тальных функций, борьбу с возникшими осложнениями. На пер
вом месте стоят мероприятия, направленные на снятие явлений 
отека мозга.

В тяжелых случаях с целью дегидратации внутривенно ка- 
пельно вводят маннит по 0,5—1,5 г/кг в сутки в изотоническом 
растворе хлорида натрия или 5 % растворе глюкозы.

Положительный дегидратационный эффект оказывает глице
рин, применяемый внутрь по 0,5— 1,5—2 г/кг (1 чайная — 1 сто
ловая ложка 2—3 раза) на фруктовом соке. Однако его примене
ние может сопровождаться диспепсическими явлениями. Дегидра
тационный эффект может быть получен применением диакарба 
по XU —7г таблетки 1 раз в день.

С дезинтоксикационной целью последовательно внутривенно 
вводят гемодез (неокомпенсан) по 10—15 мл/кг в сутки 10 % 
раствора реополиглюкина по 10 мг/кг в сутки, а также 4 % раст
вор гидрокарбоната натрия, раствор Рингера. Инфузионная тера
пия требует внимания по отношению к диурезу ребенка.

С целью повышения диуреза применяют фуросемид по 1 — 
3 мл/кг внутримышечно или внутривенно.

Для повышения сосудистой резистентности, уменьшения пе- 
риваскулярного отека, углубления тканевого дыхания вводят
5 % раствор аскорбиновой кислоты по 1 мл с 10—20 % глюкозой 
по 15—20 мл (на 3—4 г сухого вещества глюкозы добавляют



1 ЕД инсулина), кокарбоксилазу по 8 —10 мл/кг. Снижению про
ницаемости сосудистой стенки способствуют препараты кальция 
(10 % раствор хлорида кальция или глюконата кальция по 
1 мл/год жизни).

При судорожном синдроме, наряду с дегидратационной тера
пией, включающей сульфат магния (25 % раствор по 0,2 мл/кг 
внутримышечно), применяют фенобарбитал в дозе 0,001 г/кг 
внутрь 2—3 раза в день, аминазин по 2—4 мг/кг в сутки в виде 
0,25 °/о раствора внутримышечно с 0,25 % раствором новокаина 
(5 мл) в течение 3—5 дней. При судорогах на фоне коматозного 
синдрома положительный эффект оказывает ГОМК, вводимая по 
100—150 мг/кг капельно внутривенно с 5 % раствором глюкозы 
по 30—50 мл. Эффективным в этих случаях оказывается и внут
римышечное введение 0,25 °/о раствора дроперидола по 0,15 мл/кг. 
Для снятия повторных затяжных судорог используют 2 % раст
вор седуксена медленным внутривенным введением по 0,1 мл/год 
жизни на 10 % растворе глюкозы.

При возникновении синдрома дыхательных расстройств с из
менениями ритма, глубины и частоты дыхания, приступами ап
ноэ, наряду с оксигенотерапией, применяют этимизол, считаю
щийся одним из лучших аналептиков центрального действия. 
Вводимый по 0,1—0,2 мл 1,5 % раствора 2—4 раза в сутки, он 
тонизирует не только дыхательный, но и вазомоторный центр. 
При расстройствах дыхания в связи с нарушением функций ды
хательных мышц при энцефаломиелите применяют искусственное 
дыхание через маску или интратрахеально, что требует проведе
ния трахеотомии. Наряду с оксигенотерапией, используют также 
аминокислоты, в частности 10 % раствор магниевой соли глута
миновой кислоты, применяемой внутрь по 3—5 мл 3 раза в день 
пли внутривенно по 1 мл/год жизни.

Развитие гипертермии требует применения холодовых воздей
ствий на голову и магистральные сосуды (в частности, бедрен
ные) с одновременным введением 4 % раствора амидопирина 
внутримышечно по 0,1 мл/кг или 50 % раствора анальгина по 
0,1 мл/год жизни, охлажденного до 4°С. Положительный эффект 
усиливает введение литической смеси — аминазина с пипольфе- 
ном 2,5 % раствора по 2 —4 мг/кг в сутки с 0,25 % раствором 
новокаина.

При возникновении синдрома надпочечниковой недостаточно
сти, наряду с инфузионной терапией, назначают гидрокортизон 
внутримышечно по 5 —10 мг/кг в сутки на 2—3 введения с глю
козой. В дальнейшем по показаниям применяют также предни- 
золон по 5 мг/кг в течение 7—10 дней на фоне препаратов калия.

Симптоматическая терапия направлена на поддержание сер
дечной деятельности, для чего применяют 0,06 % раствор кор- 
гликона по 0,1 мл внутривенно, который можно добавлять в ка^ 
пельницу.



При развитии энцефаломнелитического процесса с целью 
профилактики бронхолегочных осложнений и возможного восхо
дящего уросепсиса применяют антибиотики.

Восстановительная терапия начинается с 7— 10-го дня бо
лезни. Для более быстрого восстановления функций ЦНС в комп
лекс лечения включают витамины группы В (В) 5 % раствор по 
0,5 мл, В6 5 % раствор по 0,5— 1 мл, В 12 по 50—100 мкг внутри
мышечно по 15—20 инъекций), а также глутамиповую кислоту 
0,1—0,3 г 2—3 раза в день в сочетании с метионином по 0,25— 
0,5 г 2—3 раза в день в течение 30 дней, липоцеребрин по 0,12— 
0,25 г внутрь, церебролизин по 0,5— 1 мл внутримышечно, амина- 
лон по 1 таблетке 2 раза в день — в течение 30 дней. При судо
рогах церебролизин и аминалон противопоказаны.

Наряду с этими препаратами, назначают стимуляторы анабо
лического действия: ретаболил по 0,5—1 мл/кг (3—5 инъекций 
в месяц), неробол внутрь по 0,05—0,1 мг/кг 2 раза в день в те
чение месяца. При повышении нервно-рефлекторной возбудимо
сти ребенка с целью ослабления эмоционального напряжения и 
пароксизмов двигательного возбуждения применяют радедорм 
(эуноктин), седуксен (0,0025 г 1 раз в день 3—4 нед), которые 
одновременно оказывают благоприятное влияние и на сон ре
бенка.

Большое место в восстановительной терапии больных энцефа
литом занимают лечебная гимнастика и массаж, которые норма
лизуют сосудистый тонус, улучшают обменные процессы, посы
лают афферентные импульсы в ЦНС. С 10—12-го дня болезни 
массаж и лечебная гимнастика применяются прежде всего детям, 
имеющим двигательные расстройства. Массаж и лечебная гим
настика проводятся в комбинации с физиотерапевтическими про
цедурами. С самого начала возникновения двигательных рас
стройств осуществляется строгий ортопедический режим, профи
лактика возможных пролежней, особенно у больных с энцефало
миелитом. Восстановительный эффект основан на раннем начале 
лечения, его длительности и непрерывности.

За больными, имеющими остаточные функциональные нару
шения, необходимо проводить активное диспансерное наблюдение 
с включением необходимого корригирующего лечения (витамины 
группы В и С, препараты кальция, седативные средства). Дефек
ты опорно-двигательного аппарата требуют проведения повтор
ных курсов санаторно-курортного лечения, наблюдения невропа
толога и ортопеда. Отклонения со стороны эмоционально-волевой 
и психической сферы, речевые нарушения требуют поликлини
ческого наблюдения психиатра и логопеда.

Дети, перенесшие энцефалит, нуждаются в щадящем режиме, 
спокойной домашней обстановке, достаточном разнообразии до
суга, что обычно способствует восстановлению эмоционального 
тонуса, вносит элементы радости. Перед сном необходимы спо
койные прогулки.



Глава 6

ГНОЙНЫЕ МЕНИНГИТЫ

Термин «менингит» представляет синдромологическое поня
тие, объединяющее группу заболеваний, поражающих оболочки 
головного и спинного мозга.

В зависимости от этиологического фактора различают менин
гиты бактериальные, вирусные, грибковые, токсические и пр. 
Менингиты могут быть первичными (менингококковый менин
гит Вейксельбаума, ряд серозных менингитов — лимфоцитарный 
хориоменингит Армстронга, менингиты, вызываемые вирусами 
Коксаки и ECHO и др.) и вторичными (туберкулезный, стафило
кокковый и др.). Понятие «вторичный» предполагает наличие 
в организме первичного очага или возникновение менингита на 
фоне общей инфекции. Исходный очаг далеко не всегда обнару
живается даже патологоанатомически, в то время как проявления 
менингита представляются единственными в клинической карти
не. В других случаях они занимают ведущее место на фоне теку
щего процесса, определяют тяжесть и исход заболевания. В связи 
с этим термин «менингит» обычно употребляется в сочетании 
с этиологическим фактором при учете фона, на котором он 
возник.

В зависимости от характера воспалительного процесса в обо
лочках мозга и гистологической картине менингиты делятся на 
гнойные и серозные.

У детей раннего возраста чаще встречаются гнойные менин
гиты различной этиологии.

Этнология. Возбудителем гнойных менингитов у новорожден
ных и детей раннего возраста наиболее часто являются стафи
лококк, кишечная палочка, реже пневмококк, менингококк, саль
монелла и др.

Наблюдавшиеся в 70-е годы подъем и распространение менин- 
гококковой инфекции обусловили резкое увеличение заболеваний 
менингококковым менингитом как среди взрослых, так и детей 
[Цукер М. Б., Покровская Н. Я., 1972; Лещинская Е. В. и др., 
1975]. По данным С. Л. Кипнис (1974), даже во внеэпидемиче- 
ский период менингококковый менингит составляет 62 % среди 
гнойных менингитов другой этиологии. На втором месте стоит 
пневмококковый менингит— 19% . Стафилококковый менингит 
составляет 7 °/о, менингит, вызванный палочкой Пфейффера,— 
6 % ,  менингит, вызванный кишечной палочкой,— 4%, стрепто
кокковый менингит — 1 %, другие гнойные менингиты — 1 %.

В связи с ростом в последние годы стафилококковой инфек
ции наблюдаются вспышки стафилококкового сепсиса и, как од
ного из его проявлений,— стафилококкового менингита . у ново
рожденных детей.



Высокую частоту в последние годы составляют гнойные ме
нингиты у новорожденных, вызываемые кишечной палочкой, 
которые наиболее часто являются осложнением кишечного сеп
сиса.

Реже возбудителем гнойных менингитов у новорожденных яв
ляются пневмококк, стрептококк, сальмонелла и др.

В первые дни заболевания возбудитель менингита может быть 
обнаружен в слизи носа и зева, отделяемом из гнойпых очагов, 
в спинномозговой жидкости, в крови и пр.

Инфицирование ребенка возможно в периоде внутриутробного 
развития, во время родов и в постнатальном периоде.

При внутриутробном инфицировании возбудитель проникает 
через плаценту и может быть обнаружен в мазках с ее фетальной 
поверхности, посевах желудочно-кишечного содержимого плода, 
в инфицированных околоплодных водах.

В интранатальном периоде заражение происходит при про
хождении плодом родовых путей роженицы, если последняя 
больна или является бациллоносителем.

В постнатальном периоде новорожденный ребенок может ин
фицироваться при контакте с больной матерью во время кормле
ния грудью, при поцелуях, разговоре матери, когда возбудитель 
попадает в носоглотку ребенка.

Определенное значение в инфицировании новорожденного, 
в особенности если он задерживается в родильном доме, имеет 
контакт с персоналом, в кругу которого могут быть лица-бацил
лоносители. Известны заболевания и эпидемические вспышки 
гнойного менингита среди новорожденных, которых помещали 
с целью реанимации и интенсивной терапии в кувезы. В подоб
ных случаях возбудитель менингита обнаруживали в возду
хоносных трубках кувеза, труднодоступных для санитарной об
работки.

Патогенез. Возникновению менингита в раннем возрасте во 
многом способствуют гипоксия, внутричерепная родовая травма, 
внутричерепное кровоизлияние. Эти факторы повышают прони
цаемость гематоэнцефалического барьера, которая очень высока 
и в норме у новорожденных, а также снижают сопротивляемость 
ребенка при наличии и без того низкого иммунитета к кокковым 
заболеваниям.

При открытой черепно-мозговой травме инфицирование моз
говых оболочек происходит прямым путем.

СТАФИЛОКОККОВЫЙ МЕНИНГИТ

Менингит стафилококковой этнологии приобрел в последние 
годы большое распространение. Он относится к числу прогности
чески наиболее неблагоприятных, дающих чрезвычайно высокую 
летальность — 40—60 °/о [Кипнис С. Л., 1974; Bruener et а] . 
1961].



Развитию менингита у детей ранпего возраста часто пред
шествуют пневмонии, в особенности вялотекущие, отогенные за
болевания, абсцессы, воспалительные заболевания придаточных 
полостей, остеомиелиты костей черепа, ключицы, конечностей, 
позвоночника. В периоде новорожденности стафилококковый ме
нингит в большинстве случаев развивается на фоне септицемии, 
частота которой за последние 10 лет возросла в несколько раз.

Клиническая картина. Менингит обычно развивается на фоне 
первичного инфекционного очага (придаточные пазухи, отоген- 
ный процесс, заболевания других органов). В период развития 
основного заболевания, а нередко и на фоне стихания симптомов 
острого периода инфекционного процесса, отмечается новый 
подъем температуры, появляются головная боль, рвота, меннн- 
геальные симптомы.

Как показывают наблюдения Ю. А. Якупина, С. Л. Кипнис 
(1976, 1978), стафилококковый менингит иначе протекает у ново
рожденных детей н детей первых месяцев жизни. В этом возрасте, 
особенно у недоношенных детей, менингит весьма часто возни
кает на фоне пупочного сепсиса, причем не остро, а постепенно, 
п не всегда протекает с высокой температурой. Нередко она суб- 
фебрпльна и даже не повышается. Возможны катаральные 
явления, пневмония, диспепсические расстройства, гнойный 
отит.

Прежде всего обращают внимание наступающая вялость ре
бенка с периодическими пароксизмами беспокойства, отказ от 
груди, иногда рвота, срыгивание, прогрессирующее уменьшение 
массы тела. Взгляд ребенка устремлен вдаль, безразличен, перио
дически напряжен, иногда с выражением испуга. Появляется 
беспокойство, сопровождающееся болезненными вскрикиваниями. 
При этом наблюдаются общие вздрагивания. Отмечаются гипер
естезия кожных покровов, тремор конечностей. Могут быть судо
роги, чаще генерализованного клонико-тонического характера. 
Типичные для более старшего возраста менингеальпые знаки в 
виде ригидности мышц затылка, симптомы Кернига и Брудзин- 
ского у новорожденных, как правило, отсутствуют. В то же время 
могут иметь место напряжение и выбухание большого родничка, 
симптом Лесажа (подвешивания), хотя это не всегда выражено. 
Нередко наблюдаются горизонтальный нистагм, страбизм, реже 
птоз, парез лицевого нерва. Возможно возникновение подкорко
вых гиперкинезов, центральных параличей конечностей по ге
митипу.

Спинномозговая жидкость при стафилококковом менингите 
мутная, иногда зеленоватого оттенка, реакции Панди и Нонне — 
Апельта резко положительны ( +  +  +  +  ). Жидкость содержит 
высокий, преимущественно нейтрофильный, плеоцнтоз, нередко 
не поддающийся подсчету, отмечаются увеличенное количество 
белка (3,3—9,9 г/л), низкий сахар (0,55 — 1,66 ммоль/л). При по
севе спинномозговой жидкости выделяется стафилококк. Измене



ния крови чаще подтверждают наличие воспалительного процесса: 
высокие цифры СОЭ (50—60 мм/ч), лейкоцитоз (2 0 -109— 
40 -109/л ) , сдвиг влево со значительным увеличением палочко
ядерных лейкоцитов. В некоторых случаях кровь бывает не из
менена.

Прогноз. Заболевание носит затяжной, иногда волнообразный, 
характер, а в отдельных случаях рецидивирующий, длитель
ностью до нескольких месяцев. Своеобразием течения стафило
коккового менингита является склонность к абсцедированию, воз
никновению гнойных метастазов в органах, вовлечению в воспа
лительный процесс вещества головного мозга (с развитием менин- 
гоэнцефалита), иногда с формированием тяжелых остаточных 
явлений в виде очагов поражения центральной нервной системы, 
а также блокады ликворных путей с возникновением гидроцефа
лии. Однако чем раньше установлен диагноз и начато адекват
ное этнологическое лечение, тем быстрее возможна репарация. 
Выздоровление может быть омрачено осложнениями в виде гид
роцефалии, задержки психического и физического развития, 
возникновением эпилепсии, гемипареза, косоглазия.

Диагноз ставят при учете данных анамнеза, часто указываю
щих на имевшееся повышение температуры у матери в период 
родов (эндометрит, нагноение швов, мастит), на неблагоприят
ное заживление пупочной ранки у ребенка, обычно говорящие 
в пользу стафилококковой инфекции. Наиболее важное значение 
имеют данные общего анализа ликвора и бактериологическое ис
следование его, посевы крови, кала, слизи из верхних дыхатель
ных путей на кокковую флору, а также определение в динами
ке болезни содержания противостафилококковых антител в кро
ви больпых путем постановки реакции агглютинации (с ауто- 
штаммом из музейной культуры № 505). Реакция бывает поло
жительной в тптрах разведения сыворотки не ниже чем 1/200. 
При этом изучают свойства потенциальной патогенности (ге- 
молизирующая и плазмокоагулирующая активность), ставят 
реакции на лецитиназу и чувствительность к антибиотикам. По
ложительные результаты могут дать и серологические исследо
вания противостафилококковых агглютининов (в разведении не 
ниже 1/400).

МЕНИНГИТ, ВЫ ЗВА Н Н Ы Й  КИШ ЕЧНОЙ ПАЛОЧКОЙ

Менингиты, вызываемые кишечнымп бактериями, занимают 
второе место по распространенности и частоте среди детей ран
него возраста и новорожденных. Начало заболевания характе
ризуется более острым и тяжелым течением, чем при мепппги- 
тах стафилококковой э т и о л о г и и . Часто заболевание возникает 
уже вскоре после рождения ребенка, и возбудитель, который спо
собен вызвать пе только желудочно-кишечную инфекцию, но так
же отит, пневмонию и менингит, может быть выделен со слизи



стой носа, полости рта, из испражнений, крови и спинномозговой 
жидкости.

Клинически заболевание может выявиться неожиданным 
уменьшением массы тела, отказом ребенка от груди, появлением 
частого стула и быстрым обезвоживанием при нормальной тем
пературе или небольшом ее повышении. В других случаях забо
левание дебютирует катаральными явлениями со стороны верх
них дыхательных путей, повышением температуры до 38—39 "С, 
что нередко дает повод к ошибочному диагнозу ОРИ. Иногда от
мечаются пневмония, гнойный отит. В обоих вариантах начала 
заболевания обращают на себя внимание вялость ребенка, сме
няющаяся периодическим беспокойством, тремор конечностей, то
ническое их напряжение, подергивание мимической мускулатуры, 
генерализованные судороги. На 4 —6-й день появляются черепно
мозговые симптомы в виде нарушения функции глазодвигатель
ных нервов с появлением косоглазия и др. Менингеальные симп
томы, наблюдаемые на 2 —3-м году жизни, у новорожденных, как 
правило, отсутствуют. Большой родничок становится несколько 
напряженным, однако его выбухание отмечается далеко не всег
да. Нередко отмечается симптом Лесажа. В первые дни заболе
вания возможны повторные срыгивания, рвота. Бледность кож
ных покровов, иногда серо-землистый их оттенок, в отдельных 
случаях — явления склеремы и петехий на коже, цианоз вокруг 
губ, стонущее дыхание, тахикардия, приглушение сердечных то
нов при отсутствии физикальных изменений в легких указывают 
на тяжесть заболевания, развитие токсикоза. Наряду с этим об
ращают внимание заостряющиеся черты лица, болезненный 
взгляд. С нарастанием тяжести блеск глаз тускнеет. В связи с 
развитием эксикоза западает большой родничок.

Вздутие живота, усиленная перистальтика кишечника, отхож- 
дение гнилостных газов и, наконец, характерный стул: вначале 
жидкий, зеленый, без слпзп, в дальнейшем оранжевый — допол
няют картину, указывая на возможную связь гнойного менингита 
с желудочно-кишечной инфекцией.

Прогноз. Последствия при гнойных менингитах, вызванных 
бактериями кишечной группы, отмечаются в 50—70 %. Они могут 
проявляться в виде гидроцефалии, задержки психического п фи
зического развития, эпилепсии, гемипареза, косоглазия. У ново
рожденных детей данный вид менингита нередко вызывает ле
тальный исход.

Диагноз основывается на данных анамнеза, указывающих на 
характер и особенности развития основного заболевания. Решаю
щее значение в диагнозе имеет люмбальная пункция, которую 
важно сделать при малейшем подозрении на менингит. При этом 
обнаруживают мутную спинномозговую жидкость, нередко с зе
леноватым оттенком. Анализ показывает увеличение белка 
(0,33—9,9 г/л), высокий плеоцитоз (до 2 —3 тыс. в 1 мкл) ней- 

трофильного характера. В крови лейкоцитоз (2 5 -109— 60-109/л)



со сдвигом влево, анизопойкилоцитоз. СОЭ увеличена до 40— 
60 мм/ч. При посеве спинномозговой жидкости определяются 
грамотрнцательные палочкп. Для дифференциации возбудителя 
применяют расширенный набор углеводов и обязательное серо
логическое титрование специфическими сыворотками.

МЕНИНГОКОККОВЫЙ МЕНИНГИТ

Заболеваемость менингококковым менингитом может быть как 
спорадической, так и в виде эпидемических вспышек. Интервал 
между вспышками, наблюдавшимися в 30—40-х годах, и послед
ней вспышкой в 1968— 1970 гг., приблизительно равен возрасту 
одного поколения. Это может быть связано со снижением кол
лективного иммунитета при нарастании новой прослойки людей, 
лишенной иммунитета. Об этом же свидетельствует и тот факт, 
что возраст заболевших в период последней вспышки в 70 % (по 
данным JI. А. Фаворовой и соавт., 1970) был до 14 лет, из кото
рых наиболее часто заболевали дети до 3 лет. Передача новой 
генерации инфекции не только от больных менингококкцемией 
и менингитом (1—3 % ) ,  но также больных назофарингеальной 
формой (10—30 %) и, в особенности, здоровыми носителями ме
нингококка (67 %) быстро охватывает большие людские контин
генты. Менее частое заболевание новорожденных может быть 
объяснено передачей иммунитета от матери, который, однако, 
оказывается кратковременным, неустойчивым и, лишаясь его в 
межэпидемическом периоде, дети раннего возраста более, чем 
другие, склонны давать спорадические заболевания менингокок
ковым менингитом. Известны 4 типа менингококков (А, В, С, D). 
Наибольшее эпидемиологическое значение имеют типы А и В. 
В последнюю вспышку у больных преимущественно выделяли 
менингококки типа А. Это указывает на необходимость насторо
женности против возможных эпидемических подъемов инфек
ции за счет других вариантов возбудителя.

Менингококковый менингит является одной из форм менинго- 
кокковой инфекции, которая может протекать как назофарин- 
гит, менингококкцемия и их сочетание. Наиболее часто встре
чается в зимне-весеннее время, особенно в марте. Инфекция 
передается капельным путем. Входными воротами является но
соглотка. Затем возбудитель попадает в кровь и через гематоэн- 
цефалический барьер — в спинномозговую жидкость, оседая в 
оболочках, веществе мозга, вызывая их воспаление.

Клиническая картина при менингококковом менингите харак
теризуется острым началом заболевания, хотя температура у но
ворожденных и детей первых месяцев жизни может быть нор
мальной или умеренно повышенной, в редких случаях она дости
гает 38—39 °С. Внезапно дети становятся вялыми, сонливыми, 
временами беспокойными, запрокидывают голову, могут быть 
рвота или срыгивание, гиперестезия, тремор конечностей, менин-



геальные симптомы (ригидность затылочных мышц, симптомы 
Керпига и Брудзинского). Из очаговых симптомов наиболее ча
сто наблюдаются парезы черепных нервов: V III пары (снижение 
и исчезновение слуха), III  и VI пар (сходящееся и расходящееся 
косоглазие, птоз), VII пары (периферический парез лицевого 
нерва). У новорожденных и детей первых месяцев жизни типич
ные менингеальные симптомы чаще отсутствуют. Лишь иногда 
могут отмечаться ригидность затылочных мышц, симптом Ле- 
сажа (симптом подвешивания), выбухание и напряжение боль
шого родничка. Наличие даже одного из перечисленных симпто
мов является показанием к диагностической спинномозговой 
пункции.

При сочетании менингита с менингококкцемией на коже на
блюдается пятнисто-папулезная или геморрагическая сыпь, ко
торая нередко носит звездчатый характер и преимущественно 
бывает выражена на ягодицах и бедрах. Возможны эндо-мио-пе- 
рпкардиты, артриты и бурситы. Кровяное давление часто сни
жено. У некоторых больных наблюдается токсическое воздействие 
инфекции на почкп, что проявляется увеличением белка в моче 
и наличием эритроцитов. В редких случаях возникает диабети
ческий синдром (появление сахара в моче и увеличение его в 
крови).

Явления назофарпнгита, наблюдаемые при менипгококковой 
ппфекции в более старшем возрасте, у детей в период но- 
ворожденности возникают редко и проявляются резкой гипе
ремией задней стенки глотки, слизистой носа, гиперплазией фол
ликулов.

Воспалительные изменения в крови, отмечаемые обычно в 
более старшем возрасте при менннгококковом менингите, у ново
рожденных могут отсутствовать, как, впрочем, и при менингитах 
иной этиологии.

Спинномозговая жидкость до начала лечения мутная, давле
ние ее повышено, нередко более 200 мм вод. ст. Белок в спинно
мозговой жидкости увеличен (0,99—1,2 г/л). Цитоз высокий,ней- 
трофильного характера, часто нейтрофплы покрывают все поле 
зрения и подсчитать их не представляется возможным. Сахар 
в ликворе иногда умеренно снижен (до 1,1 —1,66 ммоль/л). 
В мазках из носоглотки, из сыпи на коже, из крови и спинно
мозговой жидкости удается выделить менингококк.

Исследования С. Л. Кипнис и соавт. (1976) свидетельствуют
об изменении глюкокортпкоидной функции надпочечников, что 
связано с нарушением регуляции со стороны гппоталамо-гппо- 
физарных образований. В связи с этим особого внимания заслу
живают гипертоксические формы менингококковой инфекции, 
которые протекают с синдромом острой надпочечниковой недо
статочности (синдром Уотерхауса — Фридериксена), с синдро
мом внутричерепной гипертензии и отеком мозга и гипотензион- 
пым синдромом.



Синдром острой надпочечниковой недостаточности характери
зуется быстрым возникновением симптомов падения сердечной 
деятельности. Появляются глухие тоны сердца, тахикардия, ни
тевидный пульс, резкое снижение кровяного давления. Нередко 
наблюдаются рвота и стул с кровыо. Воспалительные изменения 
в спинномозговой жидкости при этой форме могут не успеть раз
виться, ибо течение заболевания при ней обычно молниеносно 
и нередко наступает летальный псход. Патоморфологпчески при 
этом синдроме, как правило, определяются изменения в падпо- 
чечипках: кровоизлияния, делипоидпзацпя коркового слоя, дист
рофия, некробиоз. У отдельных погибших больных наблюдается 
кровоизлияние в гнпоталамо-гипофизарные отделы.

Синдром отека — набухания мозга возникает при острейшем 
развитии заболевапня и характеризуется вялостью, сменяющейся 
резким беспокойством ребенка, повторными срыгиваниями, рво
той, судорогами. Вследствие значительного повышения внутриче
репного давления наблюдается выбухание и напряжение большо
го родничка, симптом Грефе, расхождение швов черепа. Возмож
ны нистагм и косоглазие. Кровяное давление вначале, как 
правило, бывает повышенным. Судороги приобретают повторный 
частый характер, наступает потеря сознания. Развивающиеся 
брадикардия, приступы апноэ в связи с отеком мозга являются 
частыми предвестниками вклинения ствола мозга в большое за
тылочное отверстие, что приводит к летальному исходу. При этом 
синдроме воспалительные изменения в ликворе нередко еще не 
успевают развиться.

Синдром внутричерепной гппотензин возникает преимущест
венно у новорожденных и детей первых месяцев жизни. У ребен
ка заостряются черты лица, взгляд становится безразличным, 
отмечается общемышечная гипотония. Наряду с наступающим 
снижением артериального давления, развивается и внутричереп
ная гипотензпя. Наблюдаются явления экснкоза. Выраженность 
мепингеальных симптомов, если они были, уменьшается. Большой 
родничок становится запавшим. При спинномозговой пункции не 
удается получить ликвор из-за низкого давления. Гипотензион- 
ный синдром может привести к субдуральной гематоме и леталь
ному исходу.

Следует отметить, что вышеоппсанпые синдромы могут наблю
даться при гнойном менингите любой этиологии, но чаще бывают 
при менингококковом в связи с нарушениями гемокоагуляции и 
тромбообразованием.

Во виеэпидемическом периоде при спорадических заболева
ниях менннгококковый менингит, как правило, характеризуется 
более благоприятным исходом.

Прогноз. При раннем начале лечения прогноз заболевания при 
менингококковом менингите в большинстве случаев благоприят
ный. Наибольшую опасность представляют гппертокспческие 
формы с явлениями острой надпочечниковой недостаточности и



гипотензионньш синдромом, что требует экстренного включения 
специальной терапии.

Диагноз основывается на эпидемиологических данных о кон
такте с больным пли бациллоносителем, характерных проявле
ниях менингококковой инфекции, исследованиях ликвора и тща
тельного бактериологического обследования. Последнее является 
ведущим и в дифференциальной диагностике менингитов у груд
ных детей.

ПНЕВМ ОКОККОВЫЙ МЕНИНГИТ

Возбудителями заболевания являются пневмококки различных 
серологических типов. Заболевание передается воздушно-капель
ным путем. Входные ворота — носоглотка. После стадии виремии 
возбудитель проникает через гематоэнцефалический барьер, вы
зывая менингит. Развитию менингита нередко предшествуют 
отит, гайморит, пневмония.

Клиническая картина. У детей старше года клинические про
явления характеризуются острым началом с высокой температу
рой, катаральными явлениями, вялостью, сменяющейся беспокой
ством. С первых дней обращают на себя внимание головная боль, 
повторная рвота, ригидность мышц затылка, симптомы Кернига, 
Брудзинского. Уже в первые дни отмечаются поражение черепных 
нервов (III ,  VI, V II ) ,  парезы конечностей. У больных до 1 года 
менингеальный синдром менее выражен, рвота часто отсутствует. 
У новорожденных клиническая картина характеризуется общими 
симптомами — потеря аппетита, отказ от груди, срыгивание, по
теря в массе тела, расстройство стула. Температура дает неболь
шое повышение или остается нормальной, особенно у недоношен
ных детей. На этом фоне отмечаются явления токсикоза с блед
ностью и акроциаиозом кожных покровов.

Выявляются общая гиперестезия, выбухание и напряжение 
большого родничка, иногда тремор конечностей и судороги, оча
говые симптомы.

Выделение пенистой слюны через рот и нос и вздутие губ 
при выдохе могут свидетельствовать о явлениях пневмонии, в то 
время как физикальные и рентгенологические данные весьма 
скудны, в особенности в начале заболевания.

Прогноз. Пневмококковый менингит обычно характеризуется 
подострым волнообразным течением. Возможно развитие гипер- 
токсической формы с молниеносным течением и неблагопри
ятным исходом. Как и при других видах менингита, решающее 
значение в исходе имеет начало лечения на 1—2-й день заболе
вания.

Диагностическое значение имеет анализ спинномозговой жид
кости, которая при пневмококковом менингите обычно бывает 
гнойной, желто-зеленого цвета, с высоким содержанием белка и



пейтрофильным плеоцитозом. Количество сахара может быть сни
жено до 1,1 —1,88 ммоль/л. Наряду с этим необходимо всесторон
нее бактериологическое обследование больного, бактериоскопиче- 
ское исследование спинномозговой жидкости.

ГНО Й Н Ы Е М ЕН И Н ГИ ТЫ  ДРУГОЙ ЭТИОЛОГИИ

Гнойные менингиты другой этиологии (стрептококковые, ме
нингиты, вызванные палочкой Пфейффера, и др.) обычно разви
ваются на фоне или одновременно с возникающим гнойным оча
гом (отит, пневмония, пупочный сепсис, остеомиелит и т. д.), 
однако наблюдаются они значительно реже.

Клиническая картина этих гнойных менингитов сходна: от
сутствие менингеальных симптомов, возможны выбухание и на
пряжение большого родничка, симптом Лесажа, вялость, беспо
койство, гиперестезия, тремор конечностей, судороги, иногда 
парезы глазодвигательных мимических мышц лица, двигательные 
нарушения. Всегда выражен токсикоз.

Кровь у новорожденных детей, особенно у недоношенных, мо
жет быть не изменена, хотя чаще наблюдаются воспалительные 
изменения (высокие цифры СОЭ, лейкоцитоз, нейтрофильный 
сдвиг формулы).

Окончательный диагноз ставят после исследования спинно
мозговой жидкости. В типичных случаях при развившемся гной
ном менингите спинномозговая жидкость мутная или гнойная, 
с высоким нейтрофильным плеоцитозом (нейтрофилы иногда по
крывают все поле зрения и не поддаются подсчету), с высоким 
белком (0,99—12 г/л) и низким сахаром (1,66—1,1 ммоль/л). 
Из ликвора высевается возбудитель.

Прогноз. Течение гнойных менингитов перечисленной этиоло
гии у новорожденных, как правило, затяжное, возможны рециди
вы. Летальность может достигать 20—40 %. Довольно часто 
(15—3 0 % ) отмечаются последствия органического характера в 
виде гидроцефалии, эписиндрома, задержки психомоторного раз
вития. Летальные исходы и последствия преимущественно свя
заны с поздними сроками диагностики и лечения.

Л Е Ч Е Н И Е  ГНОЙНЫХ МЕНИНГИТОВ

В лечении гнойных менингитов различают два периода: пер
вый — до постановки этиологического диагноза, когда терапия 
носит ургентный характер, второй — после выяснения возбудите
ля. Частота выявления возбудителя в спинномозговой жидкости 
у новорожденных невелика (30—40 %), при отсутствии возбуди
теля в ликворе на этиологию гнойного менингита может указы
вать наличие его в циркулирующей крови.

Ургентное лечение необходимо начинать сразу же после по
лучения мутной спинномозговой жидкости. Учитывая наиболь



шую частоту стафилококкового пли коли-менннгпта у новорож
денных детей, рекомендуется применение полусинтетических ан
тибиотиков (оксациллин, метициллин или ампициллин) в соче
тании с гентамицином. Полусинтетические антибиотики назна
чают из расчета 200—300 мг/кг в сутки внутривенно через 12 ч 
или внутримышечно через 4 ч. Гентамицин вводят внутримы
шечно из расчета 6—8 мг/кг в сутки или 5 мг эндолюмбально.

При стафилококковом менингите, помимо полуспнтетпческпх 
пенициллинов, эффективен также цепорин, который вводят из 
расчета 200 мг/кг в сутки внутримышечно через 4 ч или внутри
венно через 12 ч.

При коли-менингите рекомендуются гентамицин и ампицил
лин в указанных выше дозах. Препаратом второго ряда является 
левомицетина сукцинат натрия, или левомицетин. Левомпцетина 
сукцинат натрия назначается из расчета 80—100 мг/кг в сутки 
в первые днн внутривенно через 12 ч, а затем внутримышечно 
через 6 ч. Левомицетин применяется 80—100 мг/кг в сутки че
рез 6 ч.

При менингите, вызванном палочкой Пфейффера, наиболее 
эффективен гентамицин, левомицетина сукцинат натрия или ле
вомицетин в указанных выше дозировках.

При менингококковом, пневмококковом и стрептококковом ме
нингите применяют пенициллин внутримышечно через 3 ч в до
зировках 300 000—500 000 ЕД/кг в сутки. В наиболее тяжелых 
случаях дозировку пенициллина увеличивают до 1000 000 ЕД/кг 
в сутки.

При отсутствии эффекта от пенициллина рекомендуется сиг- 
мамицин (тетраолеан) 50 000—100 000 ЕД/кг в сутки внутри
венно через 12 ч, а внутримышечно — через 6 ч. Гентамицин 
при перечисленных менингитах также весьма эффективен.

При пневмококковом менингите антибиотиком второго ряда 
является левомицетина сукцинат натрия, или левомицетин.

Для предупреждения грибковых заболеваний, особенно прн 
лечении высокими дозами антибиотиков, одновременно необходи
мо применять нистатин или леворин из расчета 100 000 ЕД/кг 
на прием 3 —4 раза в день. В противном случае возможно разви
тие грибковых заболеваний, даже грибкового менингита.

Эффективность этиологического лечения контролируют повтор
ными спинномозговыми пункциями, которые рекомендуется де
лать через 4 —5 дней, а при отсутствии клинического улучшения 
и чаще. Только отсутствие улучшения в составе спинномозговой 
жидкости или нарастание воспалительных изменений является 
показанием к смене антибиотиков.

Критериями отмены антибиотиков являются: удовлетворитель
ное состояние больного, нормализация температуры, исчезнове
ние менингеальных симптомов, если они наблюдались, нормализа
ция состава спинномозговой жидкости (цитоз ниже 33 в 1 мкл 
преимущественно лимфоцитарного характера).



Помимо антнбиотикотерапии, при лечении стафилококкового 
менингита этиологическим средством является антнстафнлококко- 
вая плазма, применяемая из расчета 5 — 10 мл/кг внутривенно, 
и стафилококковый гамма-глобулин по 1 мл внутримышечно еже
дневно в течение 3 дней.

Этиологическое лечение проводится на фоне патогенетической 
терапии, с учетом обменных сдвигов, явлений токсикоза, внутри
черепного гнпертензнонного или гипотензионного синдрома, 
синдрома отека мозга, аналогично тому, как это осуществляется 
при остром энцефалите.

При явлениях острой надпочечниковой недостаточности не
обходимо срочное внутривенное введение гормонов: гидрокорти
зон— 30 мг/кг в сутки, преднизолон — 5 — 6 мг/кг в сутки. Ввиду 
того, что синдром надпочечниковой недостаточности может соче
таться с гипертензионным синдромом, одновременно рекоменду
ется проводить дегидратационную терапию.

При затяжном течении менингита, что нередко наблюдается 
у новорожденных, с целью ликвидации спаечного процесса при
меняют преднизолон внутрь из расчета 1—3 мг/кг в сутки в те
чение 7 — 10 дней, а также алоэ, лидазу.

Большое значение имеет выхаживание больного новорожден
ного, правильное вскармливание, введение витаминов, свежий 
воздух.

Глава 7 

ТРАВМЫ ГОЛОВНОГО МОЗГА

Черепно-мозговая травма, но данным различных авторов, со
ставляет 25—42 % среди других повреждений в детском возрасте.

20—22 % из них приходится на черепно-мозговую травму у 
детей первых 3 лет жизни.

Среди наиболее частых причин травмы в раннем детском 
возрасте являются падения из колясок и с дивана, падения при 
первых попытках самостоятельной ходьбы, ушибы и удары во 
время игр, прп падении с велосипеда и др.

У мальчиков травма черепа наблюдается в 3 раза чаще, чем у 
девочек.

Общепринятым является деление черепно-мозговой травмы на 
закрытую и открытую. При закрытой сохраняется целостность 
кожных покровов или имеется ранение мягких тканей без по
вреждения костей. Наличие повреждения костей указывает на 
открытый характер травмы, которая может быть непроникающей 
при сохраненности твердой мозговой оболочки и проникающей 
при ее повреждении.



ЗА К РЫ ТА Я  ТРАВМА ГОЛОВНОГО МОЗГА

Закрытая травма, встречающаяся в детском возрасте в 5 раз 
чаще открытой, может протекать в виде сотрясения (commotio 
cerebri), ушиба (contusio) и сдавления мозга (compressio).

П а т о г е н е з .  В механизме черепно-мозговой травмы важное 
значение имеет травмирующее влияние ликворной волны, возни
кающее в момент закрытой травмы. Наступающее при этом вне
запное перемещение спинномозговой жидкости в базиллярных 
цистернах оказывает воздействие на сосудистую систему мозга, 
на вазомоторный и дыхательный центр ствола, на образования 
лимбической системы. Вовлечением в процесс последней опреде
ляются характер и длительность нарушения функций централь
ной нервной системы, составляющих фон локальной симптома
тики. Вместе с тем, выраженная гидрофильность ткани мозга, 
интенсивность гемо-ликвороциркуляции, склонность к быстрым 
и диффузным вазомоторным и рефлекторным реакциям обуслов
ливают своеобразие патогенеза и клинической картины черепно
мозговой травмы в раннем возрасте. Степень развивающейся 
внутричерепной ликворной гипертензии, нарушение венозного от
тока, тенденция к выявлению местного и диффузного отека моз
га, распространенность диапедезных геморрагий и более крупных 
кровоизлияний определяют глубину черепно-мозгового повреж
дения.

П а т о м о р ф о л о г и ч е с к и е  изменения, возникающие при 
черепно-мозговой травме, проявляются незначительными дистро
фическими расстройствами, некротизацией или разрушением моз
говой ткани, которое, однако, в раннем возрасте встречается реже, 
чем в старшем. Нередко изменения возникают на противополож
ной стороне по отношению к месту травмирующего воздействия 
на череп. В перифокальной области отмечаются гиперемия, веноз
ный застой, тромбозы мозговых сосудов, диапедезные кровоизлия
ния, отек ткани мозга, обратимые дистрофические изменения 
нейронов.

Травматическое повреждение может обусловить внутричереп
ное кровоизлияние. Последнее бывает эпидуральным, субдураль- 
ным, субарахноидальным, внутримозговым (паренхиматозным), 
внутрижелудочковым.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  черепно-мозговой травмы вклю
чает общемозговые нарушения и локальные симптомы, которые 
очень часто выявляются не одномоментно, обусловливают измен
чивость семиологии начально возникающей формы.

Сотрясение головного мозга. Симптомокомплекс, относимый 
к сотрясению мозга, обусловлен метаболическими сдвигами, воз
никающими на уровне синаптических образований мозга, глав
ным образом в области ретикулярной формации ствола. Глубиной 
нарушения функции ретикуло-лимбической системы определяют
ся выраженность и фазность возникающих расстройств.



К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  сотрясения мозга, не имея в 
своей основе выраженных анатомических изменений, характери
зуется общемозговыми расстройствами.

Общепринятыми симптомами сотрясения считаются потеря 
сознания, рвота, ретроградная амнезия. Однако в раннем возрасте 
последнюю выявить в большинстве случаев не представляется 
возможным. К частым симптомам относятся нистагм, судороги. 
Обращают внимание непостоянство, лабильность во времени и 
глубине выраженности клинических симптомов. При легкой фор
ме сознание бывает нарушено очень кратковременно, практиче
ски остается незамеченным, переходя в оглушенность, общую 
вялость, сонливость. Вместе с тем, обращают внимание бледность 
кожных покровов лица, тахикардия, учащенное дыхание. Выяв
ляется беспокойство. Дети 2—3 лет отмечают головную боль. 
Возможна 1—2-кратная рвота. Обратное развитие симптомати
ки — на протяжении 1—3 сут.

При сотрясении мозга средней тяжести возникает сопорозное 
состояние, продолжительность нарушения сознания — в пределах 
получаса. Наблюдаются горизонтальный нистагм, двустороннее 
недоведение глазных яблок в стороны. Возможны судороги. По
является повторная рвота. Головная боль носит более продолжи
тельный характер. Отмечаются неприятные ощущения в ушах, 
квалифицируемые детьми как звон, шум. Наблюдаются проявле
ния вегетативно-сосудистой дистонии. При люмбальной пункции 
может быть ликворная гипер- и гипотензия. Видимо, последним 
объясняется облегчение, наступающее у некоторых детей в поло
жении лежа без подушки. Продолжительность острого периода — 
3—4 дня. Восстановление нарушенных функций продолжается
1—2 и до 3 нед.

Тяжелая форма сотрясения мозга сопровождается нарушением 
сознания до 30 мин и более, развитием коматозного состояния. 
Наблюдаются угнетение рефлекторной сферы, резкая мышечная 
гипотония, тонические судороги. Возможно непроизвольное выде
ление мочи и кала. Обращают внимание пароксизмы брадикар- 
дии, нарушения ритма дыхания, преходящий цианоз, похолодание 
конечностей. Повторные рвоты, нистагм, головная боль, иногда 
приступообразного характера, наблюдаются на протяжении 3 — 
4 нед. Перенесенное сотрясение мозга может длительное время 
после исчезновения клинической симптоматики проявляться сни
жением активности ребенка, быстрой утомляемостью, истощением 
интереса к окружающему, нарушением сна, раздражительностью, 
снижением внимания, вегетативно-сосудистой дистопией.

Д и а г н о з  сотрясения мозга у детей раннего возраста основы
вается на нарушении сознания после травмы, появлении срыги- 
ваний, рвоты, судорог, преходящих расстройствах дыхания, сер
дечной деятельности, при отсутствии выраженной очаговости.

Ушиб мозга. Синдромология ушиба мозга обычно обусловлена 
анатомическими изменениями, которые имеют различную лока-



лизанию и проявления общемозгового характера, наблюдаемые 
при сотрясении. Фокальная симптоматика зависит не только от 
места приложения травмирующего воздействия, но может быть 
вызвана повреждением структур мозга о стенку черепа противо
положной стороны в момент их стремительной дислокации во 
время ушиба.

К особенностям клинических проявлений ушиба мозга в ран
нем возрасте относится преобладание общемозговых симптомов 
над локальными, стушеванность последних в первые часы и дни 
после ушиба. Однако выраженность и общемозговых симптомов 
весьма лабильна, не всегда бывает максимальной в самом 
начале, имея склонность выявляться и нарастать через не
сколько часов, будучи связанной с вторичными изменениями в 
мозге.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  ушиба мозга в первые часы и 
дни характеризуется бледностью, на фоне которой наблюдаются 
фокальные изменения окраски кожных покровов на месте ушиба. 
Обращают внимание различной глубины и продолжительности 
нарушение сознания и изменяющаяся реакция зрачков на свет 
или предшествующие резкая вялость, повторная рвота, а также 
тахикардия, сменяющаяся брадикардией, иногда аритмия дыха
ния, судороги, чаще генерализованные тонико-клонические, реже 
фокальные.

Очаговые симптомы ушиба проявляются моно- и геминареза
ми. Труднее определить в раннем возрасте расстройства чувстви
тельности, нарушение полей зрения. Отмечаемая в первые дни 
мышечная гипотония сменяется на стороне гемипареза нараста
нием тонуса по спастическому типу, рефлекторной асимметрией, 
выявлением пирамидных знаков, если они по возрасту к тому 
временп успели угаснуть. Значительно реже при ушибе мозга 
наблюдается нарушение функции черепных нервов.

Очаговая симптоматика, чаще выявляясь не сразу после уши
ба, в зависимости от глубины повреждения структур мозга на
чинает постепенно, по мере спада местных реактивных измене
ний, убывать.

Выявление менингеальных симптомов, особенно в сочетании 
с повышением температуры, в раннем возрасте подозрительно на 
присоединение вторичного гнойного менингита.

В остром периоде травмы клиническая картина ушиба нередко 
осложняется кровоизлиянием, которое может быть эпидуральным, 
субдуральным, субарахноидальным, паренхиматозным и вентри
кулярным. Возникновение эпидуральной и субдуральной гема
томы может обусловить развитие компрессионного синдрома 
мозга — одного из тяжелейших синдромов черепно-мозговой 
травмы.

Компрессионный синдром. В основе возникающей компрессии 
мозга, помимо внутричерепной гематомы, имеет значение разви
вающийся при травме острый отек — набухание мозга,



Отличительной чертой сдавления мозга у детей раннего воз
раста является частое отсутствие «светлого промежутка» после 
начальной реакции мозга на травму. Вслед за нарастающим бес
покойством, в основе которого чаще бывает локальная головная 
боль, а также рвота, вскоре появляются стволовые симптомы: ни
стагм (горизонтальный, вертикальный), анизокория, пароксизмы 
тахн- и брадикардин, нарушается ритм дыхания. Беспокойство 
ребенка сменяется вялостью, заторможенностью, сонливостью, по
терей сознания. Снижаются роговичные рефлексы. С развитием 
коматозпого состояния могут наблюдаться «плавающие движения 
глазных яблок», мидриаз, возникают судороги, чаще тонического 
характера.

Быстрота развития стволовой симптоматики, кратковремен
ность «светлого промежутка» и даже его отсутствие более харак
терны для эпидуральной гематомы, возникающей при поврежде
нии оболочечных артерий, синусов и вен. При субдуральной гема
томе, обычно имеющей венозное происхождение, симптомы сдав
ления мозга развиваются более постепенно, начинают нарастать 
через 12—36 ч после стихания начальных симптомов реакции 
мозга на травму, с повторным нарушением сознания. Это удается 
установить при тщательном многократном неврологическом об
следовании ребенка. При развитии сдавления мозга бывает пока
зано оперативное вмешательство с целью декомпрессии.

Д и а г н о з  закрытой черепно-мозговой травмы ставят на ос
новании сочетания общемозговых и очаговых симптомов, наличия 
нарастающих стволовых расстройств, при учете дополнительных 
исследований: краниографии, эхо-ЭГ, свидетельствующей в по
добных случаях о смещении М-эха и изменении характера эхо- 
пульсацнй, офтальмоскопии и др.

При подозрении на субарахноидальное кровоизлияние диагно
стическое значение имеет люмбальная пункция. Спинномозговая 
жидкость будет геморрагической. Количество белка и клеток по
вышено. Обнаруживаются свежие и выщелоченные эритроциты, 
макрофаги.

ОТКРЫ ТАЯ ЧЕРЕПНО-МОЗГОВАЯ ТРАВМ А

Открытая черепно-мозговая травма имеет в своей основе по
вреждение покровных тканей черепа, твердой мозговой оболочки, 
перелом костей, их смещение, внедрение осколков в мозг. Клини
ческая картина складывается из симптомов сотрясения, ушиба 
мозга, локальных изменений, обусловленных вдавлением костных 
обломков. Наиболее часты симптомы раздражения — очаговые 
(джексоновские) судороги и симптомы выпадеппя в виде моно- и 
гемипарезов или параличей, наблюдаемые при средней (височно- 
теменной) локализации. Повреждение затылочной области обу
словливает появление мозжечковых и стволовых симптомов. При 
переломах основания черепа с повреждением пирамиды височной



кости отмечается кровотечение изо рта п ушей, при переломах 
решетчатой кости — носовое кровотечение. Типичное для пере
лома основания черепа развитие кровоподтеков вокруг глаз, «сим
птом очков» или «монокля», в раннем возрасте наблюдается не 
всегда. В то же время в случаях нарушения целостности мозго
вых оболочек признаком, указывающим на перелом основания 
черепа, является выделение спинномозговой жидкости (назаль
ная или ушная ликворея). Для перелома основания черепа ти
пично поражение черепных нервов (лицевого, отводящего, слухо
вого и др.). При переломах с внедрением осколков создаются ус
ловия для инфицирования оболочек, что может вести к менин
гиту.

Оценка клинической картины основывается на всестороннем 
неврологическом исследовании с использованием дополнительных 
методов и динамическом наблюдении.

Особенно важное значение имеет рентгенологическое исследо
вание черепа, позволяющее определить наличие и локализацию 
травмы. В раннем детском возрасте это приобретает особую необ
ходимость, ибо падение ребенка из коляски или кроватки часто 
происходит в отсутствие взрослых и травма может быть сразу 
нераспознанной.

У детей раннего возраста кости черепа эластичны и при меха
ническом воздействии на череп перелома может не произойти. 
Возникает вдавливание, напоминающее вмятину на мяче. Реже в 
раннем возрасте бывают линейные переломы. Однако и они за
служивают пристального внимания. При линейном переломе в 
височной области повреждается менингеальная артерия, что мо
жет обусловить эпидуральную гематому. Перелом в области лам- 
бдовидного шва опасен травматическим венозным кровотечением 
из диплоэтических сосудов. В раннем возрасте, спустя 3 —4 мес 
после травмы, перелом на рентгенограмме уже не определяется. 
В тех случаях, когда при переломе происходит разрыв твердой 
мозговой оболочки, возможно дальнейшее расхождение краев пе
релома. На месте трещины постепенно возникает выпячивание 
величиной с грецкий орех или куриное яйцо — ложное травмати
ческое менингоцеле. При этом образуется ликворная киста, рас
полагающаяся экстракраниально в области перелома. При даль
нейшем расхождении краев перелома травматическая киста вклю
чает также и вещество мозга, что соответствует травматическому 
энцефалоцеле. Позднее рентгенологическое исследование позво
ляет обнаружить следы старого перелома. При этом края дефекта 
утолщены, клиновидно выгнуты вверх. Пластинки черепа расхо
дятся таким образом, что картина напоминает кратер. Для диаг
ностики сообщения между экстракраниалыюй кистой, содержа
щей ликвор, и системой желудочков проводят пневмоэнцефало
графию.

Течение и исход черепно-мозговой травмы зависят от ее харак
тера (открытая или закрытая), степени повреждения мозга и ло



кализации. Резко отягчающим течение травмы является развитие 
тяжелого отека, внутричерепного кровотечения и синдром ком
прессии, способный обусловить вклинение миндалин мозжечка в 
большое затылочное отверстие с ущемлением каудального отдела 
продолговатого мозга.

Неблагоприятным фактором в течении травмы является при
соединение гнойного менингита.

Относительно легкие формы черепной травмы в начальной 
фазе могут неожиданно приобрести тяжелое течение с необрати
мыми последствиями ввиду стертости клинической симптоматики 
в остром периоде в раннем детском возрасте и трудности диагно
стики.

К последствиям черепно-мозговой травмы относятся эпилеп
тические припадки, психические изменения, задержки интеллек
туального развития, цереброастенический синдром, явления веге
тативно-сосудистой дистонии.

Частота посттравматической эпилепсии, по данным различных 
авторов, колеблется в раннем возрасте от 1,2 до 2 4 %.  Наиболее 
часто припадки обнаруживаются у детей, перенесших травму в 
возрасте 1—3 лет, и несколько реже в возрасте 7—12 лет. Тип 
припадка не зависит от возраста ребенка ко времени травмы, но 
он связан с возрастом, в котором впервые наступили явления эпи
лепсии. Так, например, преобладание тонического компонента 
припадка более свойственно детям 1 года жизни. Э. Эггерс и 
соавт. (1974) указывают на формирование психоорганического 
синдрома в посттравматическом периоде, подчеркивая, что это 
зависит не от возраста, в котором произошла травма, а от степе
ни ее тяжести.

Степень задержки психического развития также зависит от 
степени тяжести травмы мозга. Однако решающим оказывается 
возраст, в котором она произошла. Так, при травме, перенесенной 
в возрасте 1—3 лет, по данным Э. Эггерс и соавт. (1974), 
слабоумие наблюдается у 24 % детей. Тяжелые травмы приводят 
к остановке развития высшей нервной деятельности и главным 
образом маленьких детей.

В отдаленном периоде весьма частыми бывают жалобы на го
ловную боль, головокружения и вегетативные расстройства, с ко
лебаниями артериального давления, чаще в сторону снижения, 
лабильности пульса. По данным Б. А. Пельц, А. Я. Теленгатор 
(1976), вегетативно-висцеральные нарушения среди детей млад
шего возраста в отдаленном периоде перенесенной травмы бы
вают выражены чаще и отчетливее, чем у пострадавших детей 
старшего возраста, и регрессируют медленно. Подчеркивается 
стойкость, а в некоторых случаях и прогрессирующий характер 
вегетативных отклонений при закрытой черепно-мозговой 
травме.

Синдром вегетативной дистонии, наблюдаемый через 1 — 
12 мес после травмы, характеризуется лабильностью пульса, ла



бильностью п асимметрией артериального давления, извращением 
висцеральных рефлексов, ортоклиностатических проб. В ряде слу
чаев явления вегетодистоиии, исчезнувшие в копце острого трав
матического периода, вновь появляются после выписки больного 
из стациопара. Подобная динамика нередко наблюдалась и прн 
ЭЭГ-исследовании, которое обнаруживает в посттравматиче- 
ском периоде у детей изменения биопотенциалов мозга, 
указывающие на заинтересованность гипоталамо-мезэнцефальпых 
отделов.

На фоне вегетативной дистонии наблюдаются явления цереб
ральной астении, характеризующейся при легкой и среднетяже
лой травме повышенной утомляемостью, раздражительностью, 
головными болями, нарушениями сна, снижением памяти, эмо
циональной лабильностью. У некоторых реконвалесцентов тяже
лой черепно-мозговой травмы цереброастеннческий синдром про
является двигательным беспокойством, эффективностью, психо
подобным поведением, характерологическими изменениями лич
ности.

Отдельные авторы отмечают возникновение в посттравма- 
тическом периоде у детей невротических реакций, в том числе — 
заикания, ночного недержания мочи.

У большинства этих больных обращает внимание повышенная 
утомляемость, малоинициативность, отсутствие интересов, медли
тельность. Кратковременная радость вызывает быстрый упадок 
сил и рассеянность, невнимательность, неспособность следить и 
запоминать пояснения и наставления родителей и воспитателей. 
Отмечается инертность познавательной деятельности. Выявляется 
ослабление мотивационных компонентов памяти. Наряду с этим 
обращают внимание чрезвычайная чувствительность, обидчивость 
на замечания, ранимость, доходящая до слез, повышенная взрыв
чатость, быстрые ссоры, чего раньше за тем или другим ребенком 
не замечалось. Головная боль обычно не имеет четкой локализа
ции. Нарушения сна характеризуются трудностью засыпания, по
верхностью и прерывистостью сна, появлением при пробуждении 
большей усталости, чем до сна. Возникновение синдромологиче
ских проявлений вегетативно-сосудистой дистонии, а также цере
бральной астении связано с острым периодом перенесенной трав
мы и рассматривается нами как феномен дизадаптации. В его 
возникновении важнейшая роль принадлежит подбугорной обла
сти, снмпатико-адреналовой системе, гуморальные продукты кото
рой (катехоламины) участвуют в срочной мобилизации энергети
ческих ресурсов, в запуске целого ряда метаболических процессов 
и физиологических систем, в медиации симпатических нервных 
импульсов, в формировании общего адаптационного синдрома. 
В посттравматическом периоде у 16%  детей с синдромом вегега- 
тивно-сосудистой дистонии имеется повышенная экскреция адре
налина и норадреналина, у 48 % — повышенная экскреция А при 
снижении НА и ДОФА в моче и у 36 % снижение всех трех ком



понентов (адреналин, порадреналин, ДОФА). Последнее наибо
лее часто наблюдается при сочетании вегетативно-сосудистой 
дистонии и церебральной астении.

Отмечаемые сдвиги приобретают особую значимость в связи 
с тем, что любая нагрузка в посттравматическом периоде у детей 
(средовые факторы семьи, детского сада, школы, интеркурреит- 
ные заболевания и т. д.) легко может вызвать усиление функ
циональных нарушений со стороны вегетативной нервной систе
мы, психической сферы, усилить выраженность синдромов веге- 
тодистонии и цереброастении, обусловить преходящие неврозопо
добные и другие состояния.

Лечение. При травме черепа обязательны постельный режим 
и покой, длительность которых определяется тяжестью травмы. 
Терапевтические мероприятия включают применение холода на 
голову, дегидратационных средств (лазикс, новурит или диакарб) 
в зависимости от степени гипертензии, быстроты нарастания оте
ка мозга, гемостатических (рутин, кальция хлорид, викасол, 
большие дозы аскорбиновой кислоты), антигистаминных препара
тов (димедрол, пипольфен, супрастин и др.), симптоматических 
средств (антипиретики, анальгетики).

Глава 8

ОПУХОЛИ ГОЛОВНОГО И СПИННОГО МОЗГА

Ч а с т о т а .  В возрасте до 15 лет удельный вес опухолей го
ловного и спинного мозга среди всех новообразований составляет 
15—16% , тогда как у взрослых эта цифра не превышает 8— 
10%.  Из опухолей головного и спинного мозга 12—17%  прихо
дится на детский возраст [Бабчин И. С., 1969]. У детей опухоли 
головного и спинного мозга чаще встречаются в возрасте 5 — 
10 лет, но значительно их число и в возрасте до 3 лет. Имеется 
определенная разница в локализации опухолей между взрослыми 
и детьми. Так, у взрослых ниже намета мозжечка (субтентори- 
ально) располагаются только 25—30 % опухолей, у детей — до 
60—70 %. У детей в отличие от взрослых часть опухолей имеет 
врожденный характер и связана с неправильным развитием нерв
ной системы.

С и м п т о м а т о л о г и я .  Клиническая картина опухолей вклю
чает в себя два рода симптомов: одни — общие — обусловлены 
повышением внутричерепного давления, другие — местные — свя
заны с локализацией опухолей.

Опухоль оказывает многообразное влияние на мозг. Поскольку 
она расположена в относительно закрытом пространстве, ее рост 
вызывает неизбежное повышение внутричерепного давления. Н а
растание давления тем быстрее, чем интенсивнее рост опухоли.



Возникает механическое нарушение циркуляции крови и ликвора, 
прогрессирует отечность мозговой ткани, нарушается всасывание 
ликвора.

Развивающиеся при этом ишемия и гипоксемня мозга при
водят к нарушению обмена и гибели клеточных элементов. Если 
опухоль имеет злокачественный характер, отек в окружности 
ткани выражен особенно сильно.

Немаловажное значение имеет локализация опухоли. Особен
но неблагоприятны для крово- и ликвородинамики опухоли, рас
положенные в задней черепной ямке. В то же время опухоли 
больших полушарий могут протекать малосимптомно. Сдавление 
венозных синусов, особенно на основании мозга, уменьшает кро
воток, и это еще более углубляет аноксию и приводит к расшире
нию артериальных сосудов, что также увеличивает внутричереп
ное давление. Создается таким образом порочный круг.

Нарастание внутричерепного давления приводит к возникно
вению множественных грыжевых выпячиваний (миндалины 
мозжечка — через большое затылочное отверстие, гиппокамп 
через отверстие намета мозжечка). Это также увеличивает отеч
ность ткани мозга.

Отмеченные нарушения менее всего выражены в раннем дет
ском возрасте, особенно у детей грудного возраста, когда род
нички еще не закрыты, швы не сомкнуты.

Нарастающее внутричерепное давление вызывает изменение 
поведения ребенка, головную боль, рвоту, нарушение зрения, уве
личение объема головы (если швы не сомкнуты).

Нарушения поведения ребенка не являются строго специфич
ными для опухоли, но должны насторожить внимание врача. Для 
больных с опухолью мозга характерны вялость, капризность, сни
жение внимания, памяти. Нередко отмеченные симптомы обозна
чают термином «загруженность».

Г оловн ая  боль  является менее постоянным симптомом опухоли 
мозга у детей по сравнению со взрослыми. И все же это — частый 
симптом, встречающийся у 70 % детей. У  больных раннего возра
ста головная боль отмечается реже пли заменяется у них общим 
беспокойством, негативной реакцией на окружающее. Головная 
боль чаще бывает общей, чем локальной, нередко возникает по 
утрам. Иногда ребенок просыпается ночью с головной болью. 
Вместо или вместе с головной болью может отмечаться боль в 
области шеи (раздражение задних корешков при опухолях в зад
ней черепной ямке).

Рвота, не связанная с приемом пищи, — один из самых частых 
симптомов опухоли. Особенно часто рвота наблюдается при суб- 
тенториальных опухолях. Рвота так же, как и головная боль, 
чаще возникает с пробуждением ребенка.

С удороги  редко являются начальным симптомом опухоли у ре
бенка. Чаще они наблюдаются в далеко зашедших случаях. Вме
сте с тем, при супратенториальных опухолях, особенно располо



женных в височной доле, судороги являются постоянным и часто 
одним пз первых симптомов болезни.

Н а р у ш е н и е  зрени я.  У 80—85 % больных обнаруживается за
стой в области сосков зрительных нервов. При опухоли задней 
черепной ямки это один нз самых ранних симптомов. При остро 
возникшем повышении внутричерепного давления отмечаются и 
кровоизлияния. Необходимо иметь в виду возможности появления 
застоя при субдуралыюй гематоме, инфекционном полиневрите, 
полиомиелите, гипопаратиреозе, гипервитампнозе А и отравлении 
свинцом. Следствием длительного существования застоя является 
вторичная атрофия сосков зрительных нервов.

У велич ен ие  головы  наступает в далеко зашедших стадиях 
опухоли у маленьких детей, когда череп имеет возможность уве
личиваться. У ребенка с опухолью часто можно при постукива
нии по черепу определить звук «треснувшего горшка».

Значительную помощь в диагностике опухолей оказывают кра
ниография, исследование спинномозговой жидкости, артериогра- 
фия, пневмо- и вентрикулография, сканирование мозга, ЭЭГ, 
эхо-ЭГ.

Изменения черепа обнаруживаются в 75 % спустя 6 нед с 
момента повышения внутричерепного давления [Menkes, 1974]. 
Они включают расхождение швов, расширение родничков, остео- 
пороз, особенно истончение костей черепа. Расхождение швов на
блюдается исключительно в раннем возрасте. В 15—20 % обна
руживается кальцификация опухолей. Кальцификаты свойствен
ны приблизительно половине олигодендроглиом и 70—80 % кра- 
ниофарингеом.

С п и н н о м о з г о в а я  ж и д к о с т ь .  В типичных случаях 
находят повышение давления ликвора и концентрации белка при 
нормальном или слегка повышенном цитозе (белково-клеточная 
диссоциация). Давление оказывается повышенным приблизитель
но у 70 % детей с опухолями. В таком же проценте случаев уве
личивается и содержание белка. В части случаев обнаруживается 
умеренный плеоцитоз. Следует помнить, что люмбальная пункция 
должна проводиться с осторожностью у детей старше 1 —1,5 лет 
во избежание опасности вклинения миндалин мозжечка в боль
шое затылочное отверстие.

С к а н и р о в а н и е  м о з г а .  В настоящее время в нейрохи
рургических клиниках проводят исследование опухолей с помо
щью радиоактивных изотопов. Ткань опухоли накапливает изо
топы обычно больше, чем окружающая ткань, и таким образом 
контурируется. Необходимым условием такого обнаружения опу
холи является ее размер. Обычно с помощью сканирования выяв
ляются опухоли, которые имеют в диаметре не менее 2—3 см. 
Чаще всего для целей сканирования используют технеций ( " Т с ) ,  
фосфор (32Р ). С наибольшей частотой при сканировании выяв
ляются злокачественные глиомы и опухоли полушарий головного 
мозга.



Э Э Г  оказывается полезной в диагностике супратенториаль- 
ных опухолей, которые в раннем детском возрасте значительно 
менее часты, чем субтенториальные. Обычно обнаруживаются 
очаг медленной активности в центре опухоли и патологическая 
активность вокруг опухоли. Следует отметить, что нередко элек
троэнцефалограмма при наличии опухоли задней черепной ямки 
оказывается нормальной.

Э х о - э н ц е ф а л о г р а м м а  позволяет выявить смещение 
срединных структур мозга, а также расширение желудочков моз
га, что обычно наблюдается при опухолях.

Артериография, пневмоэнцефалография и вентрикулография 
могут дать ценные сведения в диагностике опухоли, но отмечен
ные методы исследования следует выполнять в нейрохирургиче
ском стационаре.

Результаты пневмо- и вентрикулографии помогают хирургу 
ориентироваться во время операции.

Опухоли задней черепной ямки. О п ухоли  мозжечка.  Мозже
чок является излюбленным местом локализации опухолей в дет
ском возрасте. В зависимости от гистологического строения опу
холь может быть астроцитомой, медуллобластомой или эпендимо- 
мой. Астроцитома растет из червя или полушария мозжечка, 
имеет склонность образовывать одну или несколько кистозных 
полостей, является относительно доброкачественной. Медуллобла- 
стома возникает из нейробластов зародышевого грануляционного 
слоя, который исчезает в первый год жизни ребенка. Эта опухоль 
почти всегда располагается в черве и является одной из самых 
злокачественных. Астроцитома и медуллобластома прорастают 
обычно крышу IV желудочка и проникают в полость желудочка. 
Эпендимома растет из крыши или дна IV желудочка и нередко 
распространяется через большое затылочное отверстие в спинной 
мозг. Растет опухоль медленно.

Характер самой опухоли до операции установить практически 
невозможно. Быстрое нарастание симптомов говорит в пользу 
медуллобластомы, медленное — обычно свойственно астроцито- 
мам. Для опухолей задней черепной ямки типично раннее появ
ление внутричерепной гипертензии, поскольку опухоль довольно 
быстро обтурирует ликворные пути. Рано появляется головная 
боль. Нередко больной держит голову в вынужденном положении, 
наклонив ее в больную сторону. Часто наблюдающаяся при опу
холях данной локализации рвота может зависеть не только от 
высокого внутричерепного давления, но и от раздражения ядер 
блуждающего нерва.

Одним из ранних очаговых симптомов является нарушение 
походки из-за поражения червя мозжечка. Ребенок ходит, широко 
расставляя ноги, при ходьбе очень неустойчив. Если у ребенка 
имеется нарушение походки, то обычно он падает в сторону по
раженного полушария мозжечка. Нередко нарушение походки 
больше всего выражено при пробуждении, а затем походка стано



вится устойчивей. Значительно изменена речь, что обычно указы
вает также на поражение червя. Она медленная, монотонная, 
скандированная.

Расстройство движений в конечностях, которое выявляется 
пробами на дизметрию и адиадохокинез, а также снижение мы
шечного тонуса в ранние стадии болезни видны реже. Ин
тересно отметить, что некоторые опухоли, располагающиеся 
по средней линии (в черве мозжечка), практически себя не 
выявляют.

Спонтанный нистагм, обычный для поражений мозжечка, оп
ределяется главным образом в поздней стадии заболевания. Он 
двусторонний, усиливается при взгляде в сторону. Быстрый ком
понент нистагма имеет направление в сторону пораженного опу
холью полушария.

Судорожные приступы встречаются при опухолях в задней 
черепной ямке нечасто, но если они наблюдаются, то могут при
вести к расстройству дыхания и иногда к смерти из-за явлений 
дислокации и сдавления нижней части ствола.

Опухоли ствола. Начальные симптомы опухолей ствола очень 
вариабельны, а конечные стадии сходны, несмотря на первичную 
локализацию. Независимо от гистологического строения опухоли, 
из-за своего расположения в стволе и неоперабельности она всег
да злокачественна.

Большинство опухолей растут из моста, рост их направлен 
в сторону IV желудочка мозга. По характеру все опухоли данной 
области являются глиомами.

Вначале почти при всех опухолях выявляется один из альтер
нирующих синдромов. В дальнейшем по мере роста опухоли на
блюдается поражение кортико-спинального пути с двух сторон, 
псевдобульбарный и, наконец, бульбарный паралич. Очень часто 
одной из основных жалоб могут некоторое время быть рвота и 
нарушение походки. Среди черепных нервов чаще других стра
дают VI, VII, IX и X пары, что проявляется косоглазием, асим
метрией лица, трудностью глотания. К постоянным симптомам 
относятся ликвородинамические расстройства с окклюзией, что 
дает внезапную головную боль, рвоту, расстройство сознания, ды
хания и сердечно-сосудистой деятельности (синдром Брунса). 
Интересно отметить, что поражение чувствительных путей ствола 
(медиальной петли) выявляется очень редко. Иногда у больного 
отмечается сонливость.

Симптомы опухоли неуклонно прогрессируют. Один за другим 
в процесс вовлекаются черепные нервы, больной перестает гло
тать и говорить, наступают параличи конечностей и развивается 
глубокая кома с последующим значительным нарушением дыха
ния и сердечной деятельности.

Опухоли мостомозжечкового угла. Опухоли данной локали
зации наблюдаются у детей реже, чем у взрослых. По характеру 
они бывают невриномами V III  пары черепных нервов, реже ме-



шшгиомами или холестеатомами. К начальным симптомам отно
сятся звон, шум в ухе, головокружение и нистагм. Затем обна
руживаются периферический парез лицевого нерва, боли по ходу 
тройничного нерва. В дальнейшем выявляются мозжечковые рас
стройства и на противоположной стороне — пирамидные симпто
мы. В далеко зашедших случаях появляются симптомы сдавления 
продолговатого мозга: нарушение дыхания, глотания и речи.

Супратенторнальные опухоли. К ран иоф арин гиом ы .  Приблизи
тельно в половине случаев они локализуются над турецким сед
лом, в половине — внутри и под ним. Считают, что опухоль про
исходит из остатков чешуйчатых клеток, которые обычно пред
ставляют собой остатки кармана Ратке. Опухоль, таким образом, 
имеется с рождения, но проявляет свой интенсивный рост позже. 
В случае роста вперед опухоль сдавливает перекрест зрительных 
нервов. При росте вниз страдает гипофиз, а в случае роста вверх 
опухоль проникает в III  желудочек. Опухоли обычно частично 
или полностью состоят из полостей с жидкостью и вторично каль
цифицированы.

Краниофарингиома имеет изменчивые симптомы в зависимо
сти от времени проявления. Так, у самых маленьких детей опу
холь начинается с симптомов повышения внутричерепного давле
ния, у старших — с нарушения зрения и эндокринных рас
стройств.

Характер зрительных нарушений зависит от расположения и 
направления роста опухоли. Могут наблюдаться первичная атро
фия сосков зрительных нервов, выпадение височных и одноимен
ных полей зрения. Эндокринные расстройства зависят от сдавле
ния опухолью гипофиза или подбугорной области.

Нарушение роста относится к наиболее частым симптомам 
сдавления гипофиза или подбугорной области. Реже наблюдаются 
несахарный диабет, гипотиреоз и у старших детей — задержка 
полового развития.

У больных наблюдаются также зрительные и обонятельные 
галлюцинации, нарушение сна, реже акинетические приступы без 
потери сознания. При вовлечении в процесс красного ядра и его 
путей наблюдаются мозжечковые симптомы. Это обстоятельство 
часто наводит на мысль об опухоли задней черепной ямки. Диф
ференциально-диагностическим признаком между ними является 
то обстоятельство, что при опухолях задней черепной ямки моз
жечковые симптомы возникают рано, а при краниофарингноме — 
поздно.

Глиом ы зрительного нерва.  В половине случаев ухудшение 
зрения — один из основных начальных симптомов. В раннем воз
расте ухудшение зрения проявляется невозможностью фиксиро
вать взгляд или следить за предметами. Иногда появляются ни
стагм и косоглазие. При росте опухоли вперед выявляется экзо
фтальм. Опухоль может прорастать в область III желудочка, и 
тогда появляются эндокринные расстройства.



Почти у всех детей с глиомами зрительного нерва имеются 
дефекты полей зрения, наряду с первичной атрофией соска зри
тельного нерва и отеком его.

Весьма важным рентгенологическим признаком односторон
ней глиомы зрительного нерва является расширение foramen 
opticum.

Пинеаломы  встречаются преимущественно у мальчиков. Пер
вым признаком опухоли обычно является острое повышение внут
ричерепного давления, что связано с ранней облитерацией водо
провода мозга. Другие симптомы, а именно: ограничение воз
можности фиксации взгляда вверх, нарушение реакции зрачков 
на свет и центральная глухота — зависят от сдавления corpora 
quadrigemina. Наблюдаются также мозжечковые симптомы и 
эндокринные нарушения, например несахарный диабет, прежде
временное половое созревание, ожирение, полифагия. Нередко 
пинеаломы подвергаются обызвествлению.

О пухоли  п олуш арий  мозга.  У детей встречаются реже, чем 
у взрослых, а в раннем возрасте они крайне редки. Диагностика 
их из-за скудности симптоматики в этом возрасте затруднительна. 
В то же время симптомы высокого внутричерепного давления 
появляются при этих опухолях поздно. Основным симптомом 
являются судороги. Наблюдаются также расстройства поведения: 
вялость, плаксивость, вспыльчивость.

Большинство опухолей по своей природе являются глиомами. 
Менингиомы, которые часто наблюдаются у взрослых, у детей 
редки. Метастазы в мозг опухолей другой локализации, как это 
отмечается у взрослых, также крайне редки.

Клиническая картина (особенно инициальные симптомы) за
висит от локализации опухоли. Признаки повышенного внутриче
репного давления — головная боль и рвоты — встречаются при
близительно у половины больных, а в качестве инициального сим
птома — только у 'Д. Приступы судорог наблюдаются у половины 
больных, чаще всего при локализации опухоли в височной доле. 
У многих больных приступы носят полиморфный характер — 
психомоторные в изолированном виде или в комбинации с 
большими судорожными припадками, генерализованные судо
роги с фокальным компонентом. Малые припадки наблюда
ются редко.

Помимо судорог, другим частым симптомом является гемипа
рез. В то же время нарушения чувствительности и афазия встре
чаются редко. У 15 % больных выявляют атаксию как результат 
поражения лобно-мосто-мозжечковых путей. Наблюдается также 
гемианопсия, хотя у детей, особенно раннего возраста, выявить ее 
нелегко.

Опухоли спинного мозга в детском возрасте наблюдают в не
сколько раз реже, чем опухоли головного мозга. Обычно их диаг
ностируют в далеко зашедших случаях, когда операция оставляет 
после себя стойкий дефект.



Опухоли могут быть двух типов: экстрамедуллярные и интра- 
медуллярные. Доброкачественные опухоли (нейрофибромы, дер- 
моидные кисты и тератомы) обычно располагаются экстрадураль- 
но или экстрамедуллярно, тогда как злокачественные (эиенди- 
момы и астроцитомы) — внутри спинного мозга.

Опухоли чаще всего локализуются в грудном отделе спинного 
мозга.

При интрамедуллярных опухолях вначале возникают диссо
циированные расстройства сегментарной чувствительности, затем 
к ним присоединяются проводниковые нарушения. Развиваются 
вялые параличи с трофическими расстройствами.

Экстрамедуллярные опухоли начинаются с постепенно усили
вающихся болей с одной, потом с двух сторон (раздражение ко
решков и мозговых оболочек). При давлении на отростки позвон
ков возникают боли. В дальнейшем может выявиться расстрой
ство чувствительности, появляются нарушения двигательной сфе
ры и тазовых органов, возникают вегетативно-трофические нару
шения. В выраженных случаях может развиться синдром Броун- 
Секара. На стороне расположения опухоли расстраивается глубо
кая чувствительность и развивается центральный парез, на про
тивоположной стороне понижается температурная и болевая 
чувствительность. На высоте заболевания развивается картина 
нижней спастической параплегии с тазовыми расстройствами.

Для диагностики спинальных опухолей решающее значение 
имеет миелография. Обтурация ликворных путей, которая уста
навливается с помощью ликвородинамической пробы Квеккен- 
штедта, подтверждает диагноз.

Д и а г н о з  опухоли головного мозга устанавливают на основа
нии сочетания признаков повышенного внутричерепного давле
ния, локальных симптомов, исследования спинномозговой жидко
сти и проведения пневмоэнцефало- и артериографии и др.

Л е ч е н и е .  В большинстве случаев требуется хирургическое 
лечение или необходимо сочетание хирургического и рентгеноте
рапевтического методов. Успешно удалены могут быть астроцито- 
ма, эпендимома мозжечка, некоторые краниофарингиомы, экстра
медуллярные опухоли спинного мозга. В ряде случаев вслед за 
операцией необходимо провести курс рентгенотерапии. В отдель
ных случаях удаляют лишь часть опухоли (например, при медул- 
лобластоме мозжечка). Опухоли ствола, пинеаломы, интрамедул- 
лярные опухоли спинного мозга не удаляют. В этих случаях неко
торое временное облегчение может принести рентгенотерапия. 
При ряде новообразований, которые злокачественны по характеру 
роста или локализации, вводят радиоактивные изотопы золота, 
фосфора, иттрия, палладия, вызывающих частичное разрушение 
ткани опухоли.

В качестве симптоматических средств используют дегпдрата- 
ционную терапию (глицерин, магния сульфат, диакарб, новурит, 
маннитол и другие препараты/.



Глава 9 

СИНДРОМЫ ОРГАНИЧЕСКОГО 
ПОРАЖЕНИЯ МОЗГА

В неврологии раннего детского возраста особое место принад
лежит последствиям пре- и перинатальной патологии, клинически 
проявляющимся разнообразными синдромами. Двигательные, па- 
роксизмальпые, речевые, поведенческие нарушения представлены 
синдромом детского церебрального паралича (Д Ц П), судорожным 
синдромом, синдромом минимальной церебральной дисфункции 
(МЦД), изменения величины мозгового черепа — синдромами 
микроцефалии и гидроцефалии. В эту же группу может быть от
несен синдром преимущественного нарушения функции мышле
н и я — умственная отсталость (или в узком смысле — олигофре
ния) .

Знания о связи вредных факторов пре- и перинатального пе
риода с возникновением указанных синдромов являются резуль
татом многолетних наблюдений клиницистов и патофизиологов. 
Значение этиологических моментов многократно установлено в 
проспективных и ретроспективных наблюдениях, а также в экспе
риментах на животных. Несмотря на это, определение причины 
в каждом отдельном случае может быть осуществлено очень при
близительно. Речь может идти о группе неблагоприятных воздей
ствий. Важнейшими из них являются: нарушение имплантации, 
недостаточное питание, инфекции, травмы, токсические воздейст
вия, заболевания матери, травма в родах, гипоксия и т. д. Кроме 
того, в возникновении некоторых синдромов имеют значение и 
другие этиологические моменты. Так, определенная часть детско
го церебрального паралича связана с групповой и резус-несовме
стимостью крови между плодом и матерью, ведущей к развитию 
гемолитической болезни новорожденного. Появление ряда форм 
умственной отсталости обусловлено нарушениями обмена ве
ществ, которые возникают при так называемых наследственных 
дефектах метаболизма.

В результате неблагоприятного влияния на эмбрион и плод 
происходят повреждения соответствующих структур мозга. Пато
морфологически упомянутые синдромы представлены чаще всего 
разнообразными органическими поражениями головного мозга, 
затрагивающими различные его части. При детском церебральном 
параличе — это преимущественное поражение двигательных обла
стей мозга, при умственной отсталости — диффузное страдание 
мозга, нарушение его созревания, при судорожном синдроме — 
преимущественное поражение коры, при минимальной церебраль
ной дисфункции — диффузное страдание мозга или речевых цент
ров. При этом устанавливаются весьма существенные колебания 
в патоморфологических изменениях: от грубых дефектов разви



тия всего мозга и отдельных его частей до минимальных наруше
ний, которые не могут быть обнаружены современными методами 
исследования.

Следует отметить, что на ранних стадиях заболевания не всег
да удается обнаружить морфологический дефект. Речь может 
идти о нарушении биохимизма в отдельных участках (судорож
ный синдром) или всего мозга в целом (умственная отсталость). 
Лишь в дальнейшем, при длительном существовании этих нару
шений, возникают структурные морфологические изменения 
нервной ткани.

Необходимо также отметить, что параллели между патоморфо
логическими находками и клинической картиной весьма условны 
и часто очень неопределенны. Вероятнее всего, помимо качества 
повреждающего агента и места его воздействия на мозг, следует 
принимать во внимание период развития мозга в момент повреж
дения.

Все синдромы представляют собой хронические непрогреди- 
ентные состояния, которые можно рассматривать как остаточные 
явления того или иного воздействия. Однако законченность пато
логического процесса, вызвавшего необратимые морфологические 
изменения в мозге, вовсе не означает неизменности клинических 
проявлений. Наоборот, с возрастом происходит изменение харак
тера синдрома, которое определяется постоянно текущим процес
сом развития мозга, его меняющимися приспособительными меха
низмами.

Отличительной особенностью клиники упомянутых синдромов 
является их сосуществование в различных комбинациях у одно
го и того же больного. Например, детский церебральный паралич 
может комбинироваться с умственной отсталостью, микроцефа
лией и судорожным синдромом; микроцефалия может одновре
менно существовать с умственной отсталостью и судорожным син
дромом; гидроцефальный синдром — сочетаться с судорогами 
и т. д. При этом врач часто не может решить, что в клинической 
картине является ведущим. Возникают трудности в отнесении 
данных клиники в тот или иной синдром. В связи с этим сведе
ния о частоте синдромов, регистрируемых в разных странах, зна
чительно отличаются друг от друга.

Поскольку все синдромы обусловлены органическим дефектом 
головного мозга, они существуют пожизненно и у большинства 
больных поддаются небольшой коррекции. В ряде случаев удает
ся добиться существенного улучшения в состоянии здоровья 
больного, но это улучшение не зависит от полной нормализации 
нарушенной структуры (она в принципе не может и произойти), 
а связано с приспособлением к новым условиям существо
вания.

Таким образом, в данном разделе речь пойдет об отдельных 
синдромах или даже симптомах, которые в научном смысле слова 
не могут рассматриваться как самостоятельные заболевания, а



служат лишь для обозначения нарушения структуры или функ
ции нервной системы у маленького ребенка. Искусственное выде
ление этих синдромов, традиционное для детской неврологии, от
ражает лишь особенности их диагностики и лечения.

ДЕТСКИЙ Ц ЕРЕБРА Л ЬН Ы Й  ПАРАЛИЧ

Детский церебральный паралич объединяет большую группу 
непрогрессирующнх расстройств двигательной сферы, которые 
обусловлены повреждением головного мозга на ранних этапах 
развития. Следует отметить условность термина «церебральный 
паралич». В большинстве случаев нет истинного паралича, т. е. 
потерн подвижности, которая наблюдается, например, у взрослых, 
а имеется различное по форме нарушение контроля над движе
нием.

Необходимо также отметить, что при церебральном параличе 
расстроены не только двигательные, но и постуральные механиз
мы, которые ответственны за удержание позы. При детском цере
бральном параличе формируется патологический постуральный 
рефлекторный механизм, обусловливающий повышение мышеч
ного тонуса и появление патологической реципрокной иннер
вации.

Выделение группы церебрального паралича оправдывается 
необходимостью противопоставить его расстройствам движения и 
статики у детей, связанным с опухолями, текущими воспалитель
ными дегенеративными процессами, которые требуют совершенно 
иного подхода как в оценке прогноза, так и в планировании ле
чебных мероприятий.

Помимо расстройств движения и позы, у большинства боль
ных, страдающих церебральным параличом, имеются и другие 
нарушения нервной деятельности: умственная отсталость, судо
рожные проявления, расстройства поведения, дефекты речи и 
слуха, нарушения чувствительности и пр. Тяжесть упомя
нутых, сопутствующих церебральному параличу изменений не 
обязательно пропорциональна тяжести двигательных расст
ройств.

Частота церебрального паралича, по данным различных авто
ров, колеблется в довольно широких пределах в зависимости глав
ным образом от возрастных групп, в которых ведется подсчет. По 
данным М. Н. Никитиной (1972), распространенность церебраль
ного паралича составляет 1,71 на 1000 детского населения. В воз
растной группе 4 —7 лет распространенность церебрального пара
лича наибольшая — 2,22 на 1000 детского населения. До 1 года 
и между 2 — 3 годами цифры равны соответственно 0,93 и 1,58.

Этиология. Принято выделять пренатальные, натальные и 
постнатальные вредные факторы, которые могут иметь отношение 
к происхождению церебрального паралича у ребенка. На прак
тике чаще всего имеется комбинация вредных влияний,



действующих на разных этапах развития, и можно говорить лишь
о ведущем этиологическом факторе.

Здесь нет смысла еще раз перечислять возможные вредные 
воздействия, которые могут иметь место в перинатальном пери
оде. Укажем лишь на два обстоятельства, которые в этнологиче
ском плане заслуживают пристального внимания именно при рас
смотрении данного синдрома.

Первое касается недоношенности, нередко констатируемой 
у детей с церебральным параличом. Она является не только кос
венным признаком внутриутробного неблагополучия, по и сама 
по себе небезразлична для моторики ребенка. Известно, что у не
доношенных детей (особенно при недоношенности глубокой сте
пени) обнаруживается незрелость пирамидного тракта и других 
путей, составляющих основу развития и функционирования дви
гательной системы.

Второе имеет отношение к развитию одной из наиболее тяж е
лых форм детского церебрального паралича — двойному атетозу. 
Частой причиной атетоза является гемолитическая болезнь ново
рожденных, а именно ее наиболее злокачественная форма — 
«ядерная желтуха», которая обычно развивается у детей с резус- 
ной или групповой несовместимостью кровн.

Патоморфология. Вопрос о патоморфологнн детского цереб
рального паралича представляется очень сложным. Это объясня
ется многообразием причин повреждения мозга и разным време
нем воздействия вредности. Особенностью поражения мозга явля
ется его диффузность. Патологический процесс может затрагивать 
сразу несколько отделов головного мозга. О топике поражения 
мозга можно говорить только в общих чертах, а именно о преиму
щественном поражении коры, подкорковых образований, моз
жечка.

Выделяют два типа морфологических изменений при детском 
церебральном параличе. В одних случаях может идти речь о по
роках развития головного мозга, например пахигирии, мпкроги- 
рин и т. д. В других случаях на фоне нормально сформировав
шегося мозга имеются признаки деструктивных изменений в виде 
порэнцефалии, глиальной реакции и т. д. Следует сказать, что 
такое разграничение носит весьма условный характер, иногда 
выявляется сочетание этих двух процессов.

Пороки развития головного мозга были описаны в соответст
вующей главе, п здесь мы нх касаться не будем. Ниже речь пой
дет главным образом о деструктивных (реактивных) процессах, 
лежащих в основе церебрального паралича.

Если говорить об очерченных патоморфологических находках 
при детском церебральном параличе, то одним из наиболее час
тых следует признать так называемый атрофический лобарный 
склероз. При этом типе макроскопически обнаруживают атрофию, 
локализованную или распространенную на значительном про
странстве. Почти все части мозга, включая средний мозг и ножки



мозга, представляются недоразвитыми. Прн микроскопическом 
исследовании обнаруживаются разрастание певроглии и дегенера
ция невроиов. Процесс обычно поражает прежде всего глубокие 
слои коры и затем распространяется на подлежащие участки бе
лого вещества. Измененными оказываются и сосуды мозга. В них 
обнаруживаются перпваскулярный нейроглнальпый склероз, рас
ширение адвентициальных лимфатических пространств с периар- 
териитом. Может наблюдаться пролиферативная реакция со сто
роны эпендимы. Вторичные изменения находят в пирамидном 
тракте н других путях. Некоторые авторы рассматривают описап- 
пую картину как результат дегенерации, которая имела место во 
внутриутробном периоде.

В определенном числе случаев, особенно у детей с гемнпаре- 
зами, находят порэнцефалию. Она представляет собой полость, 
наполненную жидкостью, которая расположена в толще коры и 
белого вещества. Если полость соединена с мозговыми желудоч
ками, она называется истинной порэнцефалией. При отсутствии 
связи ее определяют как ложную порэнцефалию. Если полость 
включает серое вещество головного мозга, снаружи она покрыта 
тонкой оболочкой (пленкой). Порэпцефалия образуется на месте 
гибели ткани мозга при нарушении кровоснабжения в соответст
вующей области мозга и последующего рассасывания погибшей 
ткани без образования рубца. Нарушение кровоснабжения обычно 
наблюдается вслед за воспалением стенки сосуда и в дальнейшем 
его просвета. Полости могут быть множественными — иолипорэн- 
цефалия. Siegmund (1923) предположил, что полнпорэнцефалня 
есть результат аноксни. Другие авторы (Benda, 1952; Freeman, 
Gold, 1964] рассматривают ее как последствие инфекций и ран
них травм.

Грубые морфологические изменения могут быть результатом 
перенесенного менингоэнцефалита в последние месяцы перед 
рождением и в первые годы постнатальной жизни. Главными из 
них являются значительная утрата нервных клеток в коре, атро
фия подлежащего белого вещества, пролиферация глин. Арахно- 
идальная оболочка над атрофическим участком обычно плотно 
спаяна с веществом мозга и утолщена.

Следствием менингитов и мениигоэнцефалитов является так 
называемая церебральная гемиатрофия, когда процесс захваты
вает преимущественно одно полушарие мозга. Церебральная ге
миатрофия может быть результатом и обычного недоразвития по
ловины мозга, без воспалительных изменений в прошлом. В геми- 
атрофнрованном полушарии обычно значительно уменьшено 
число нервных клеток и наблюдается диффузная пролиферация 
глии.

Многообразные изменения при церебральном параличе, глав
ным образом при его гиперкинетических формах, описаны в под
корковых образованиях: бледном шаре, чечевицеобразном ядре, 
хвостатых телах. Первые указания па это мы находим в работах



20-х годов настоящего столетня, выполненных Vogt (1911, 1921, 
1924). Им впервые описано своеобразное изменение базальных 
ядер под названием status marmoratus. Базальные ядра представ
ляются более или менее атрофичными. В покрышке и хвостатых 
телах ткань мозга приобретает мраморный вид вследствие разра
стания глии. Глиозные рубцы образуют сеть, в петлях которой 
выявляются очажки нормальной ткани мозга. Описаны также и 
другие разновидности сходного поражения подкорковых образо
ваний под названием status fibrosus, status dysmyelinatus, status 
cribrosus, status lacunaris. Вначале Vogt предполагал, что в ос
нове обнаруженных нм изменений лежит патологический процесс 
генетической природы. В дальнейшем он стал думать о комбина
ции экзогенно обусловленных и генетических факторов. Ряд авто
ров полагают, что причиной развития status marmoratus и других 
сходных изменений могут быть аноксия, пре- и постнатальные 
инфекции [Schwartz, 1927, 1964; Malamud, 1950; Norman, 1974].

При последствиях ядерной желтухи находят дегенерацию нев- 
ропов и глиоз в тех областях, в которых чаще всего происходит 
отложение билирубина, а именно: в субталамических ядрах, ам- 
моновом роге, бледном шаре, нижней оливе и в зубчатом ядре 
[Lund, 1955]. Некоторые авторы полагают, что последствия били- 
рубиновой энцефалопатии не являются специфичными. Подобные 
же изменения могут быть обнаружены и при аноксических и дру
гих повреждениях мозга [Soeken, 1957].

Касаясь изменения мозжечка при детском церебральном пара
личе, следует отметить трудность установления того, первично 
или вторично пострадал мозжечок, поскольку он имеет многочис
ленные связи с другими отделами мозга. Norman (1963) обнару
жил разнообразные изменения в мозжечке — гипоплазию мозжеч
ка в целом п отдельных его частей, недостаточную миелинизацию 
путей и созревания отдельных групп клеток, уменьшение числа 
клеток в отдельных ядрах и т. д.

Клнннческне формы детского церебрального паралича. Преж
де, чем приступить к описанию отдельных клинических форм це
ребрального паралича, следует подчеркнуть одно важное обстоя
тельство, касающееся времени установления диагноза и опреде
ления формы заболевания.

Сколь тяжелыми бы ни были общее состояние ребенка и от
клонения в неврологическом статусе, никогда не следует спешить 
с констатацией диагноза церебрального паралича у ребенка пер
вого года жизни и особенно в первом полугодии. Обычно требу
ется динамическое наблюдение. Это не означает, что до установ
ления диагноза ребенок не должен получать никакого лечения. 
Напротив, он требует проведения всех необходимых лечебных 
мер, о которых будет сказано ниже. Симптомами «риска» по дет
скому церебральному параличу в первом полугодии жизни явля
ются: высокий или низкий мышечный тонус, задержка в разви
тии статики и моторики, длительное сохранение рефлексов спн-



нальпого автоматизма, наличие рефлекс-запрещающих позиций. 
Наблюдение покажет, являются ли отмеченные изменения частью 
церебрального паралича пли они связаны лишь с некоторой за
держкой созревания нервной системы.

Классификация. В настоящее время отсутствует единая обще
принятая классификация детского церебрального паралича. Чаще 
других за основу классификации бралн топографический прин
цип, выделяя тетрапарез, гемппарез, парапарез и т. д., пли харак
тер нарушения тонуса мышц — спастичность, ригидность, дисто
нию. Некоторые авторы [Perlstein, 1952] пытались, помимо 
клинических признаков, включить в классификацию и этиологи
ческие данные.

В нашей стране, по предложению К. А. Семеновой (1973), 
принята классификация детского церебрального паралича, вклю
чающая собственные данные автора и элементы классификации 
Ford (1952), Д. С. Футера (1955) и М. Б. Цукер (1962). Эта 
классификация выделяет 5 форм: 1) спастическую диплегпю;
2) двойную гемиплегию; 3) гнперкинетическую форму; 4) ато- 
нически-астатическую форму; 5) гемиплегическую или гемипа- 
ретическую форму.

К. А. Семенова (1973) предлагает также выделять 3 стадии 
течения заболевания: 1) раннюю; 2 ) начальную хронически-ре- 
зидуальную; 3) конечную резидуальную. Конечную стадию автор 
делит на I степень, при которой дети овладевают элементами са
мообслуживания, и II степень, наиболее тяжелую, некурабель- 
ную, с глубоким поражением психики и моторики.

Ниже приводится описание отдельных форм церебрального 
паралича в соответствии с принятой в нашей стране классифика
цией.

Спастическая диплегия .  Спастическая диплегпя носит назва
ние болезни Литтла. Данный термин впервые введен Freud 
(1897), который приводит детальное описание этой формы цереб
рального паралича. Спастическая диплегия является одним из 
наиболее распространенных синдромов детского церебрального 
паралича. При нем имеет место тетрапарез, т. е. поражение всех 
четырех конечностей, по в погах паретические явления выраже
ны всегда больше- Преобладает тонус в сгибателях рук, разги
бателях и приводящих мышцах ног. Существенно, что нз-за 
спастичности более всего страдают проксимальные части конеч
ностей. Так, в руках возможны движения в лучезапястпых су
ставах и в пальцах, в то время как движения в плечевых и лок
тевых суставах затруднены. Рукн больного обычно находятся в 
положении отведения в плечевых суставах, в положении сгиба
ния в локтевых и нропирования в кистях. В лежачем положении 
ноги ребенка обычно вытянуты. Когда больного пытаются поста
вить на ноги, то они перекрещиваются («ножницы») и упор со
вершается на носки (рис. 35). Сухожильные и надкостничные 
рефлексы резко повышены. Иногда вызываются клонусы стоп и



реже надколенника. Широко представленными бывают и патоло
гические рефлексы Бабннского, Россолимо, Оппенгейма и др.

С возрастом больного постепенно развивается тугоподвпжность 
в крупных суставах, а затем и ограничения движения — контрак
туры, которые захватывают суставы, менее участвующие в дви
жениях. Постоянное напряжение сгибателей стоп приводит к зна
чительному напряжению ахиллова сухожилия. В связи с постоян
ным напряжением приводящих мышц бедер поги слегка согнуты 
в тазобедренных и коленных суставах п ротированы внутрь. Прн

попытке ходить прн поддержке 
ребенок делает танцующие дви
жения ногамн, поворачивая те
ло к ведущей ноге. В положе
нии сидя спина больного имеет 
форму дуги. Одна сторона тела 
бывает обычно поражена более 
другой. При этом разница в 
возможности движений особен
но четко сказывается в руках, 
так что одна из них может быть 
поражена менее другой, и речь 
фактически идет о триплегии.

Дети, у которых в дальней
шем развивается диплегия, ча
сто рождаются недоношенны
ми. При этом в основном у них 
оказываются пораженными но
ги в связи со страданием глав
ным образом длинных пира
мидных путей, идущих к ногам.

Помимо спастических явле
ний, у большого числа больных 
наблюдаются атетоидные или 
хореоатетоидные гнперкинезы, 
выраженные более всего в 
пальцах рук и мимической му
скулатуре. Атетоз обычно вы

является при попытках к движению п при эмоциональной на
грузке.

У многих детей со спастической диплегией отмечают позднее 
и недостаточное развитие речи. Связано это может быть, с одной 
стороны, с имеющейся умственной отсталостью, с другой — с на
рушениями в речевой мускулатуре. Следует также упомянуть и
о недостаточности дыхательных мышц, участвующих в артикуля
ции. Речь больных становится толчкообразной, смазанной.

Часть детей со спастической диплегией страдают эпилептн- 
формпымн приступами, которые значительно ухудшают прогноз 
дальнейшего развития больных.

?
Рис. 35. Детский церебральный па
ралич. Спастическая диплегия



Д вой н ая  гемиплегия.  Представляет собой самую тяжелую 
форму детского церебрального паралича. Особая тяжесть обус
ловлена сочетанием значительного поражения моторики с отста
лостью в умственном развитии и судорожным синдромом. Эта 
форма является тетрапарезом с преимущественным страданием 
рук. При этом одна из сторон оказывается пораженной более, чем 
другая. Двигательная активность больного значительно уменьше
на. В положении на спине его руки приведены к туловищу и сог
нуты в локтевых суставах, ноги могут быть согнутыми в тазобед
ренных и коленных суставах или, наоборот, разогнутыми (рис.

Рпс. 30. Детский церебральный паралич. Двойная геми
плегия

36). Ребенок почти никогда не овладевает не только ходьбой, по 
н сидением.

Тонус всех мышц резко повышен, часто развиваются контрак
туры во многих суставах. Сухожильные и надкостничные реф
лексы очень высокие с обеих сторон. Легко вызываются патоло
гические рефлексы. Почти всегда выражепы симптомы псевдо- 
бульбарного паралича, в связи с чем затруднено жевание и 
глотание пищи. Это является причиной того, что дети с данной 
формой церебрального паралича бывают резко гннотрофичнымн, 
часто болеют.

У многих больных отмечается судорожный синдром. Он ха
рактеризуется или большими судорожными приступами, или ча
стыми малыми припадками, протекающими по типу вздрагива
ний. Как показала Т. И. Комолова (1974), многие больные с 
двойной гемиплегией имеют значительную внутреннюю гидроце
фалию, что в сочетании с обычно уменьшенным черепом дает 
картину микрогндроцефалии.

Гиперкинетическая форма. В зарубежной литературе эта фор
ма детского церебрального паралича иосит иногда название



днскннетической. Основу синдрома составляют изменения тонуса 
мышц и непроизвольные движения, имеющие характер атетоза, 
хореоатетоза или торсионной дистонии. Субстратом этих клиниче
ских проявлений является поражение стрпопаллидарной системы, 
чаще всего в связи с ядерной желтухой, реже — с кровоизлиянием 
в хвостатые тела.

Непроизвольные движения появляются не ранее середины 
первого года жизни. До этого у больного могут наблюдаться бес
покойство, задержка развития двигательных навыков, изменения 
тонуса мускулатуры. С конца первого года жизни в клинической

Рис. 37. Детский церебральный паралич. Гипсркнпетическая 
форма

картине начинают доминировать гиперкинезы. В покое они отсут
ствуют или выражены нерезко. При движениях, эмоциональном 
напряжении, присутствии чужого лица атетоз становится отчет
ливым. Захватывает он в основном дистальные части конечностей, 
мимическую мускулатуру (рис. 37). В мускулатуре туловища, 
шеи наблюдаются непроизвольные движения типа торсионной 
дистонии. Во сне непроизвольные движения исчезают совсем, в 
покое становятся обычно менее выраженными. Тонус мускула
туры при гиперкипетической форме очень изменчивый. Чаще 
всего можно отметить дистопию или повышение тонуса мышц, 
реже — гипотонию. Сухожильные рефлексы при этом могут оста
ваться нормальными или повышенными. Движения больного не
ловки, порывисты. В сидячем положении голова отклоняется то 
вперед, то назад. Иногда приходится удивляться тому, как боль
ному удается сохранять равновесие.



Непроизвольные движения значительно тормозят развитие 
движений ребенка. Сидеть дети начинают очень поздно, некото
рым так н не удаются стояние и ходьба. Речь больных значитель
но нарушена. Она медленная, монотонная, иногда представляет 
собой набор нечетких звуков, понятный только матери. У части 
больных обнаруживается глухота на высокие тона. Отличитель
ной особенностью больных с гнперкинетпческой формой детского 
церебрального паралича является 
относительная сохранность иптел- 
лекта. Более того, некоторые из па
циентов имеют высокие умственные 
способности, что позволяет им кон
чать высшие учебные заведения.
Вместе с тем, ограниченность кон
такта с окружающими из-за затруд
нений речи, отсталость в овладении 
моторными навыками создают очень 
много трудностей в социальной ада
птации пациентов с гиперкинетиче- 
ской формой церебрального парали
ча.

Атонически-астатическая форма.
Эту форму поражения нервной си
стемы называют иногда мозжечко
вой, поскольку в клинической карти
не доминируют расстройства функ
ции мозжечка. Тонус мышц у боль
ных снижен, отмечается некоторая 
разболтанность в суставах. Харак
терно, что в положении стоя отмеча
ется переразгибание в коленных су
ставах. При движениях отчетливо 
выражены атаксия, дисметрия, аси
нергия. Наблюдается тремор тулови
ща и головы. Мозжечковые расст
ройства мешают больным стоять, хо
дить. С возрастом эти явления постепенно уменьшаются. Сухо
жильные рефлексы повышены. Иногда вызываются патологиче
ские рефлексы. У отдельных больных мозжечковые расстройства 
комбинируются с пирамидными и экстрапирамидными.

Гем иплегия.  Представляет собой односторонний паралич (па
рез), при котором страдает преимущественно рука (рис. 38). 
Иногда поражение руки настолько доминирует, что создается 
впечатление о монопарезе. У большинства больных гемипарез 
становится очевидным уже в первые месяцы жизни. У остальных 
детей он развивается позже в результате травмы или инфекцион
ного заболевания. В этом случае его обозначают как инфантиль
ную гемиплегию и выделяют из группы церебрального паралича.

Рис. 38. Детский церебраль
ный наралич. Левосторонняя 
гемиплегия



Рука больного приведена к туловищу, согнута в локтевом су
ставе. При длительном существовании гемиплегии и выраженно
сти спастичности мышц может развиться контрактура. Сами ко- 
печности па больной стороне, в том числе их костная основа, ко
роче и тоньше. Сухожильные и надкостничные рефлексы высокие 
с обеих сторон, чаще выше на пораженной стороне. На этой же 
стороне или с двух сторон можно вызвать сгибательные и разги- 
бательные стопные рефлексы и клонусы. На стороне поражения 
обычно выявляется недостаточность VII и XII нервов. Брюшные 
рефлексы на стороне поражения могут отсутствовать или быть 
сниженными. Иногда удается отметить легкое снижение чувстви
тельности на стороне поражения и гомонимную гемианопсию. На 
стороне поражения обнаруживаются синкинезии и иногда гипер- 
кинезы, например атетоз. Весьма характерной особенностью геми
плегии является наличие приступов, больших припадков или 
джексоновских судорог на больной стороне. Их упорное существо
вание в течение длительного времени может привести к значи
тельному снижению темпов психического развития.

Выше были описаны наиболее типичные формы детского це
ребрального паралича. Вместе с тем, на практике бывает иногда 
трудно четко отграничить один синдром от другого. В таких слу
чаях говорят о смешанных, комбинированных формах заболева
ния. Так, уже говорилось, что диплегия, гемиплегия нередко 
сочетаются с атетозом или атаксией. Могут быть отмечены и дру
гие комбинации двигательных расстройств.

Сопутствующие церебральному параличу нарушения. Сюда 
относят умственную отсталость, судорожный синдром, нарушения 
зрения, слуха, расстройства чувствительности, задержку развития 
речи и пр. Не все они выявляются в раннем возрасте. Умствен
ная отсталость, расстройство чувствительности обычно становятся 
отчетливыми к школьному возрасту. Тогда же выявляется и сни
жение слуха.

Умственная отсталость является одним из самых частых на
рушений деятельности головного мозга у детей с церебральным 
параличом, не считая моторного дефекта. Установить ее у боль
ных не всегда просто. Обычно ребенок позже обычного фикси
рует взгляд, следит за предметом, позже начинает интересоваться 
игрушкой. Об отсталости психического развития говорит и запаз
дывание предречевого и речевого развития, причем связано это не 
только с дефектами артикуляционного аппарата. Особенно отчет
ливо умственная отсталость проявляется к школьному возрасту. 
По данным McDonald и Chance (1964), около 75%  детей, боль
ных церебральным параличом, имеют умственную отсталость. 
Почти аналогичные данные приводит и М. Н. Никитина (1972). 
В ее наблюдениях умственной отсталостью страдают 67,7 % детей. 
Наиболее часто дефект умственного развития выступает при двой
ной гемиплегии и редко прп гпперкинетических формах пора
жения.



Судорож ный синдром.  Судорожные проявления наиболее ча
сты у детей со спастической диплегпей п особенно с гемиплегией. 
При указанных формах судороги носят общий характер, реже они 
бывают фокальными. При других формах церебрального паралича 
судороги наблюдаются реже, при гиперкинетических формах не 
встречаются почти никогда.

Р еч евы е  расстройства. К. А. Семенова, Е. М. Мастюкова, 
М. Я. Смуглин (1972) выделяют следующие виды: 1) задержку 
речевого развития; 2 ) дизартрии (псевдобульбарную, экстрапира- 
мидную, мозжечковую и корковую); 3) алалии; 4) речевое недо
развитие в связи с тяжелой тугоухостью и глухотой; 5) речевое 
недоразвитие в связи с глубокой умственной отсталостью. Часто 
отмечается сочетание различных видов речевых нарушений. Зна
чительные поражения речи, как правило, характерны для гипер
кинетических форм церебрального паралича.

Нередко при гиперкинетических формах церебрального пара
лича родители, а потом и врач констатируют снижение слуха.  
Этот дефект значительно уменьшает возможности обучения ре
бенка.

На на р у ш е н и я  чувствительности исследователи стали обра
щать внимание относительно недавно, хотя принципиально подоб
ные нарушения допускались и раньше. Детальное исследование 
чувствительности, вероятно, тормозилось трудностью изучения 
этой сферы, особенно у детей раннего возраста. В настоящее 
время установлено, что у больных церебральным параличом мо
гут быть нарушены различные виды чувствительности, как про
стые, так и сложные [Семенова К. А., 1968].

Диагноз. Диагноз церебрального паралича у ребенка пред- 
дошколыюго и школьного возраста не представляет трудностей. 
Он основывается на характере симптомов (спастичность, высокие 
рефлексы, патологические рефлексы, частое отставание психиче
ского развития), указывающих на перинатальную патологию и 
на динамику болезни (раннее начало, постепенное улучшение). 
Вместе с тем, в отдельных случаях, особенно у детей первого года 
жизни, требуется наблюдение для окончательного определения 
диагноза. В первые месяцы жизни церебральный паралич может 
быть заподозрен при наличии патологической постуральной ак
тивности и резко выраженных отклонений в становлении физио
логических рефлексов.

Если наблюдение за ребенком указывает па постепенное ухуд
шение его состояния, появление судорог, может возникнуть по
дозрение на дегенеративный процесс. При наследственной природе 
заболевания могут быть указания на наличие аналогичного забо
левания у ближайших или отдаленных родственников больного.

Важно уже в первые месяцы жизни отличать церебральный 
паралич от заболеваний, связанных с опухолевым процессом. В 
этом случае решающим признаком служат симптомы повышенного 
внутричерепного давления (напряжение родничков, расхождение



швов, застой на глазном дне), а также беспокойство болт>- 
ного, рвоты, судороги, прогрессирование неврологических сим
птомов.

В сомнительных случаях бывает необходимым более тщатель
ное стационарное обследование.

Лечение. Система ранней этапной помощи детям с перина
тальной патологией и ее последствиями, которая начинается со 
своевременной диагностики поражений нервной системы в род
доме, в дальнейшем состоит в лечении больного в специализиро
ванном отделении для новорожденных с патологией нервной си
стемы, а затем в неврологическом стационаре для детей раннего 
возраста или ограничивается диспансерным наблюдением — вот 
что в значительной степени определяет частоту и прогноз рези
дуальных органических изменений нервной системы у детей, 
включая церебральный паралич. Выше мы говорили, что в первые 
месяцы жизни ребенка неврологические изменения не дают осно
ваний, за некоторым исключением, сразу же определять диагноз 
церебрального паралича и обозначать это ранней стадией заболе
вания. В этот период неврологические изменения позволяют рас
сматривать ребенка, как угрожаемого по детскому церебральному 
параличу. Но коль скоро невропатолог имеет дело с патологией, 
он должен ее лечить. Это и есть то превентивное лечение, о кото
ром говорит К. А. Семенова (1976). Раннее лечение, безусловно, 
способствует уменьшению числа больных церебральным парали
чом и одновременно смягчает тяжесть заболевания.

Ранняя стадия (по К. А. Семеновой) характеризуется рядом 
синдромов: синдром нарушения мозгового кровообращения, гид- 
роцефально-гипертензионпый синдром, судорожный синдром, 
синдром угнетения врожденных двигательных рефлексов, диэнце- 
фальный синдром. Терапия перечисленных синдромов включает 
полный покой, устранение слуховых и зрительных раздражений, 
холод на голову и назначение викасола и хлористого кальция. 
Для борьбы с отеком мозга и при нарастании гипертензиопного 
синдрома используется введение лазикса внутримышечно 0,2 — 
0,5 мл 1 % раствора или внутрь по ]U таблетки (0,001 г) или 
применяют диакарб по 0,25 г 1 — 2 раза в день, 3 дня подряд, за
тем перерыв на 1 день. Одновременно назначают хлорид калия 
в виде 3 % раствора по 1 чайной ложке 1 раз в день. В дальней
шем детям назначают микстуру с цитралыо (раствор цитраля
1 % — 2 мл, магния сульфат — 2 г, настойка валерианы — 2 мл, 
1 0 % раствор глюкозы — 200 мл (по 1 чайной ложке 1—2 раза 
в день). Если гипертензионный синдром оказывается стойким, 
рекомендуют присоединить лечение антибиотиками и сульфанил
амидами, а также введение витамина В ]2 (курс из 10—15 инъек
ций по 500—1000 мкг), пирогенала (25 инъекций, начиная с 
20 МПД и до 150—200 МПД через день), лидазы по 8 —16 УЕ 
внутримышечно, N. 15). При наличии судорожного синдрома 
применяют фенобарбитал (0,001 — 0,005 г 2 раза в день), смесь



Серейского, бензонал 0,015 г и радедорм 0,0025 — 0,005 г 1—2 раза 
в день. Коррекция двигательных функций в этой стадии состоит 
из стимуляции церебролизином — 0,25 % раствором (0,25 мл че
рез день, N. 15—20), аминалоном (по lU таблетки 1—2 раза в 
день), витамином Вб (2,5 % раствор по 1 мл), витамином В 12 (по 
150—300 мкг через день, N. 15), экстрактом алоэ (по 0,5 мл че
рез день, N. 15—20). В это же время приступают к подавлению 
патологической активности стволовых структур двигательного ана
лизатора (мидокалм в таблетках 0,05 г по XU — V2 таблетки 2 раза 
в день в течение 2—3 мес, скутамил-Ц ( ’Д таблетки по 0,25 г 
2 раза в день, N. 20).

При стихании гипертензионного синдрома начинают лечебную 
физкультуру и массаж. Ребенка стараются укладывать в «позу 
эмбриона» (по Б. Бобат и К. Бобат, 1956), производят точечный 
массаж в паравертебральных точках, стимулируют ползание и раз
витие рефлексов опоры и шаговых движений. С конца первого 
месяца на протяжении 3—4 мес жизни проводят гимнастику на 
мяче, сопровождая ее точечным массажем в паравертебралыюй 
области, в области живота, большой грудной мышцы. Для исправ
ления кривошеи и коррекции положения туловища и таза приме
няют валики. Используют шинки для рук и ног.

Стимуляция психического и предречевого развития осущест
вляется привлечением внимания ребенка к ярким, озвученным 
игрушкам, тренировкой фиксации и прослеживания взора, разви
тием зрительного и слухового сосредоточения, зрительно-мотор- 
ной координации, комплекса оживления. Точечным массажем 
производят воздействие на круговую мышцу рта и другие мышцы 
артикуляционного аппарата, стимулируют рефлекс сосания, поис
ковый, ротоголовной. Проводят специальный массаж языка. Осо
бое внимание уделяют разработке движений правой руки, согла
сованности движений взора и движений правой руки.

Собственно лечение детского церебрального паралича прово
дят с начальной хронически резидуальной стадии болезни (по 
К. А. Семеновой), которая начинается с возраста 5—6 мес и 
продолжается от нескольких месяцев до 2 —3 лет. На этой стадии 
терапия носит компенсаторно-восстановительный характер и яв
ляется комплексной.

Основное внимание уделяется лечебной физкультуре и мас
сажу, стимулированию психического, предречевого и речевого 
развития, физиотерапевтическим процедурам в комплексе с рядом 
лекарственных препаратов стимулирующего, противосудорожного, 
успокаивающего действия.

Одними из самых важных моментов лечения в раннем возра
сте являются лечебная гимнастика и массаж. Целью лечебной 
гимнастики является восстановление врожденных двигательных 
рефлексов, подавление патологических тонических шейных и ла
биринтных рефлексов, патологических синергий. С помощью ле
чебной гимнастики подавляют порочные установки конечностей,



воспитывают установочные рефлексы и произвольную моторику. 
При этом учитывают этаиность моторного развития. Активные 
занятия начинают только после расслабления мышц, которое до
стигается точечным массажем. Ряд упражнений проводят на 
большом мяче, укладывая ребенка на него животом и спиной. 
Вырабатывают у ребенка способность ползания, умения перехо
дить из положения лежа в положение сидя, захвата игрушки, 
вставания па колени и т. д. При проведении лечебной гимнастики 
необходимо чередовать упражнения на становление движений 
с дыхательными движениями, а также использовать словесное 
сопровождение. На протяжении 2—3-го года жизни у ребенка 
воспитывают первые элементы стереогноза, праксиса, простран
ственного расположения окружающих предметов.

Препаратами стимулирующего действия являются аминалон, 
церебролизин, экстракт алоэ, витамин В12, префизон, пирогенал. 
Аминалон дают внутрь по 0,25 г 1—3 раза в день в течение 5 — 
6 мес. Церебролизин назначают курсами по 15—20 инъекций 
внутримышечно через день по 1 мл. Экстракт алоэ вводят под
кожно по 0,5 — 1 мл через день или каждый день, на курс — 20— 
30 инъекций. Витамин В 12 — по 15—20 внутримышечных инъек
ций через день по 50—300 мкг в зависимости от возраста. Можно 
совмещать курсы инъекций витамина В12 и церебролизина (или 
экстракта алоэ), при этом один из препаратов вводят по четным 
дням, один — по нечетным. Препарат передней доли гипофиза 
префизон проводят также курсами (по 1 мл ежедневно внутри
мышечно N. 15 — 20). Пирогенал назначают по 50—200 МПД 
через день N. 15—20.

Для подавления патологической активности структур ретику
лярной формации ствола мозга К. А. Семенова рекомендует ску- 
тамил-Ц, мидокалм, кортин (кортизон), дексаметазон. Скута- 
мил-Ц дети до 1 года должны получать по таблетки (по 0,25 г)
1 — 2 раза в день, дети от 1 года до 3 лет — по '/2 таблетки и дети 
старше 3 лет по 0,25 г 1—2 раза в день в течение 1—2 мес. Мидо
калм назначают по lU — 1 таблетке (0,05 г) 2 — 3 раза в день в 
течение 2 —3 мес. Кортин (кортизон) применяют внутримышечно 
из расчета 0,5 — 1 мг/кг через день, N. 15 — 20 на курс. Наконец, 
дексаметазон дают по 0,0005 г 1 раз в день в течение 2 — 3 нед.

При гиперкинетических формах церебрального паралича при
меняют циклодол (0,0002 г 2 раза в день до 1 года, 0,0005 г
2 раза в день старше 1 года), ридинол (по 0,0005—0,001 г 1 —
2 раза в день), витамин Вб (2,5 % раствор, начиная с 1 до 4 мл 
через день, N. 15—20 внутримышечно), L-ДОФА (начиная со 
100 мг, доводя постепенно до 500 мг в сутки).

Назначают также АТФ, оксазил, дибазол, галантамин и другие 
лекарства.

Из физиотерапевтических процедур при детском церебраль
ном параличе применяют электрофорез с эуфиллином и кальцием 
(в виде воротника на область шеи по Щербаку), импульсный ток



по общепринятой схеме, токп Бернара, синусоидальные модули
рованные токи. Благотворное влияние на детей оказывают хвой
ные и морские ванны, аппликации озокерита (особенно при раз
работке контрактур).

Прогноз. Прогноз определяется степенью поражения мозга. 
Неблагоприятны грубые дефекты развития, приводящие к тяж е
лым формам церебрального паралича, которые сопровождаются 
микроцефалией, значительным поражением интеллектуальной 
сферы, судорожным синдромом. При относительно нормальном 
состоянии психики больного, отсутствии эпилептиформных при
ступов длительная этапная комплексная терапия может привести 
к заметному улучшению моторики ребенка, возможности само
стоятельного передвижения, самообслуживания. Часть детей мо
гут в дальнейшем обучаться нередко по программе массовой 
школы.

СУДОРОЖНЫЙ СИНДРОМ  
(СИМПТОМАТИЧЕСКИЕ СУДОРОГИ)

Судорожный синдром представляет одну из наиболее распро
страненных форм клинических проявлений заболевания нервной 
системы. В детском возрасте, особенно в первые 3 года жизни, 
судорожные состояния встречаются наиболее часто. Судороги 
возникают в различные периоды развития ребенка и могут быть 
обусловлены неблагоприятной наследственностью, различными 
вредными факторами, воздействующими на плод в период внут
риутробного развития, в период родов, а также в связи с много
образными экзогенными влияниями на организм ребенка в пост- 
натальном периоде. Одни из них являются непосредственной 
причиной судорожных припадков, другие играют лишь про
воцирующую роль, выявляя скрытую патологию центральной 
нервной системы. Однако установление этой взаимозависимости 
часто вызывает большие трудности.

В практической деятельности судорожные припадки, наблю
даемые у новорожденных и детей раннего возраста, подразделяют 
на две основные группы: симптоматические и эпилептические.

У некоторых детей судорожный припадок представляет лишь 
кратковременный эпизод в раннем периоде жизни, выявляясь 
как бы без видимых причин. Иногда подобные судороги квали
фицируют как случайные. Подобные судорожные состояния мо
гут возникать вследствие временного метаболического сдвига, из
меняющего порог возбудимости центральной нервной системы, 
или действия чрезмерного раздражителя, вызывающего энцефа- 
лическую реакцию. Если подобная ситуация в последующем не 
возникает, генез имевшегося припадка чаще остается нерасшиф
рованным.

По данным различных авторов, этиология судорог остается 
неустановленной в 5 —25 %.



Повторные судороги указывают на необходимость самого тща
тельного обследования ребенка, изучения анамнеза, с тем, чтобы 
установить природу возникающих припадков н решить вопросы 
лечебной тактики.

Симптоматические судороги могут возникать вследствие дей
ствия вредных факторов в дородовом периоде или повреждений 
мозга во время родов. Они включают реакции мозга на различ
ные заболевания инфекционного, токсического, травматического, 
обменного происхождения. Будучи вторичными по своему про
исхождению и нередко имея органическую основу, они наблюда
ются при опухоли мозга, абсцессе, при патологии сосудистой 
системы (аневризма, ангиоматоз, острые нарушения мозгового 
кровообращения), при врожденных дефектах развития мозга, де
генеративных заболеваниях, при наследственно обусловленных 
нарушениях обмена, хромосомных заболеваниях.

Повторные симптоматические судороги становятся причиной 
метаболических сдвигов, к которым развивающийся детский мозг 
проявляет особую чувствительность, вследствие того, что слож
нейшие биохмические процессы не завершены. Это обусловли
вает изменение «порога возбудимости», способствует формирова
нию стойкого эпилептнформного синдрома экзогенного происхож
дения, который может со временем трансформироваться в эпи
лепсию под влиянием ведущего фактора, метаболических сдвигов 
п фокальных изменений на тканевом уровне.

В дальнейшем изложении мы не будем касаться судорожных 
состояний, наблюдаемых у детей при всем их этиологическом 
многообразии, а рассмотрим лишь наиболее часто встречающиеся, 
в том числе обморочные и респираторно-аффективные припадки, 
которые, однако, представляют самостоятельную форму и имеют 
собственный патогенез. Вопросы лечения судорожных состояний 
изложены в разделе эпилепсии.

Судороги пр» асфиксии новорожденных наблюдаются более 
часто, чем прп других видах перинатальной патологии. Выра
женность и стойкость судорожных явлений определяется тяже
стью перенесенной асфиксии. Так, по исследованиям И. П. Ели
заровой (1977), прп асфиксии легкой степени клинические про
явления и изменения на ЭЭГ отмечаются у 10 % новорожденных, 
прн асфиксии средней тяжести судорожные явления наблюдаются 
у 'Д детей, а при тяжелой асфиксии — у 4 0 %.  Наиболее высо
кий процент (более 50 %) наблюдается при сочетании асфиксии 
с внутричерепной травмой.

Судороги при асфиксии новорожденных обусловлены недо
статком кислорода в крови и тканях, накоплением углекислоты, 
нарастанием ацидоза, развитием отека мозга и геморрагиями 
различной распространенности.

Как показали проводившиеся у нас электронно-мнкроскопн- 
ческие исследования, прежде всего страдают те участки мозга, 
в которых спрос на кислород больше, поля которых (по П. Е. Сне-



сареву) обладают большим эпергетическим потенциалом: мотор- 
но-премоторная зона, поясная извилина, гиппокамп. Именно 
здесь раньше всего и в большей мере страдает митохондриаль
ный аппарат. Это проявляется набуханием, вакуолизацией мат
рикса, изменением контуров крист и разряжением последних. 
Деструкцией этих «энергетических установок», что наблюдается 
также и в печени при гипоксии, по-видимому, можно объяснить 
установленное нами падение уровня АТФ в крови до 0,29— 
0,28 г/л у новорожденных, перенесших' асфиксию и страдавших 
на 2—3-м месяце жизни генерализованными тоннко-клоническн- 
ми судорогами. Между тем энергетический обмен, важнейшую 
роль в котором играет АТФ, является ведущим в фундаменталь
ных процессах синтеза нуклеиновых структур, фосфолппидных 
комплексов, мембранных образований. В присутствии АТФ клю
чевой фермент пнридоксалькиназы обеспечивает биосинтез пири- 
доксаль-фосфата — коферменгной формы витамина В6. Дефицит 
последнего, как известно, является одной из причин судорожных 
припадков у новорожденных.

Вместе с тем, гипоксия, в особенности достигающая глубокой 
степени, обусловливает перестройку ядерного хроматина, распад 
плазмалеммы большого числа отростков и тел нервных клеток, 
что приводит последние к гибели. Имеются указания, что по
вреждение клеток возникает скорее вследствие действия аноксии, 
чем отека мозга. У детей, родившихся в асфиксии и проживших
2—3 дня, обнаруживаются «бледные участки» в структурах лим
бической системы, подбугорных ядрах, зрительном бугре, в моз
жечке и коре мозга. Позже здесь наблюдаются дегенеративные 
изменения. При сочетании асфиксии новорожденного с влиянием 
гнпокспческнх факторов в антенатальном периоде более часто 
отмечаются атрофические изменения мозга, расширение желу
дочковой системы ex vacuo с последующим разрастаппем в зонах 
атрофии глнозной ткани и развитием склерозирования. В боль
шей мере этим изменениям подвержены височные и лобные доли 
мозга, наиболее часто являющиеся исходными пунктами форми
рующегося эпилептиформного синдрома в возрасте 2—3 мес. Под 
влиянием провоцирующих факторов последний может выявиться 
и в более позднем возрасте, трансформируясь в симптоматиче
скую эпилепсию.

Таким образом, в основе возникновения судорожных состоя
ний у детей, перенесших асфиксию, усматриваются функцио
нальные и органические изменения мозга, связанные с глубокими 
обменными нарушениями гппоксического генеза. Есть основания 
считать, что в результате днсмпелипизации, протеолнза, наблю
даемых при гипоксии в нейрональных структурах, проводнико
вых образованиях, возникают явления фокального нарушения 
межнейронального шунтирования биоэлектрической активности, 
сопровождающиеся гнперспнхронпзацпей. Это, в свою очередь, 
углубляет метаболические нарушения, ведет к расширению



границ дистрофических и деструктивных изменений, обусловли
вает возникновение стационарных очагов патологической актив
ности. Данные обстоятельства указывают на необходимость са
мого внимательного отношения к новорожденным, перенесшим 
асфиксию. Последние подлежат тщательному неврологическому 
электроэнцефалографнческому и другим видам обследования в 
динамике.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  судорожного синдрома прн ас
фиксии в основном характеризуется тоническими и тонико-кло- 
ннческими судорогами. При заболеваниях, сопровождающихся 
внутричерепными кровоизлияниями, судороги часто имеют фо
кальный характер вначале с последующей генерализацией. Прн 
выведении новорожденного из асфиксии, снятии явлений отека 
мозга судороги, если они не имеют более глубокой морфологиче
ской основы, в большинстве случаев прекращаются.

Продолжительность судорог различная. Чаще они бывают 
кратковременными, в течепне 1—3 мин сразу же или вскоре пос
ле родов, нередко повторяются, возникая в первые сутки не
сколько раз, хотя и менее длительно. При этом наблюдаются 
стойкие судорожные проявления, возникающие при коматозном 
состоянии. У ребенка вытягиваются и напрягаются конечности, 
туловище, глазные яблоки становятся неподвижными, дыхание 
задерживается, чаще на фазе вдоха, отмечаются вазомоторные 
реакции с гиперемией и цианотнчностыо кожных покровов. За 
тонической фазой часто наступает клоппческая, сменяющаяся 
общемышечной гипотонией ребенка, беспокойством и плачем пли 
вялостью н сонливостью. Менее характерны для постасфнкснче- 
скнх судорог конвульсивные проявления в отдельных конечно
стях, указывающие на определенную фокальность поражения. 
Стойкие формы судорог в постасфнкснческом периоде наблюда
ются относительно редко и возникают чаще при коматозном 
синдроме.

У некоторых детей, перенесших асфиксию, судорожные про
явления возобновляются в более поздние сроки — в возрасте 1,5 —
2 мес. Однако в нх основе лежат уже морфологические измене
ния. Эти «отставленные» судороги бывают связаны с явлениями 
глиоза в структурах мозга, развивающихся вследствие продолжи
тельной асфиксии в родах пли сочетания антенатальной гипок
сии с асфиксией при рождении, что обусловливает в остром пе
риоде глубокие обменные нарушения, отек мозга.

Д и а г н о з  основывается на данных анамнеза о течении бе
ременности и родов, о продолжительности асфиксии, реанима
ционных мероприятиях, сроках возникновения и характере 
судорожных проявлении и показателях дополнительных методов 
исследований, включая эхо-ЭГ, офтальмоскопию, исследования 
ликвора.

П р о г н о з  неблагоприятен прн сочетании асфиксии ново
рожденного с гипокснческими влияниями со стороны матерпн-



ского организма на плод, ранним отхожденнем околоплодных 
вод, травмирующими факторами. В этих случаях судорожные 
явления у новорожденного приобретают прогреднеитный харак
тер и требуют длительного целенаправленного лечения.

Судороги при внутричерепной (родовой) травме отмечаются 
у 30—40 % новорожденных. В их основе лежат возникающие 
вследствие ушиба и сдавления ишемические, геморрагические, 
некротические изменения и позже явлення фокальной атрофии, 
склерозирования, рубцевания, обызвествления гнездного харак
тера, образующиеся порэнцефалип, ликвородинамнческпе нару
шения в результате окклюзий и спаечного процесса, сопровож
дающиеся асимметрией желудочков мозга, гидроцефалией.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  судорожного синдрома при 
внутричерепной родовой травме полиморфна. Очень часто судо
роги носят парциальный характер в виде асимметричных мнокло- 
нпй лпца, той или иной конечности или проявляются по гемн- 
тнпу. Но нередко уже с самого начала судороги являются гене
рализованными тоннко-клоннческимн, что затрудняет возмож
ность определения очага повреждения мозга. Это наблюдается 
прп быстром развитии отека мозга, особенно в случаях возник
новения внутричерепной травмы на фоне антенатальной гипок
сии или ее сочетания с асфиксией при рождении. В подобных 
случаях фокальность судорог выявляется по мере уменьшения 
отека, отграничения очаговых изменений в мозге. Уточнению их 
локализации и исходного уровня способствуют другие невроло
гические симптомы: нистагм и его направленность, нарушение 
функции черепных нервов, асимметрии в рефлекторной сфере, 
двигательные расстройства в виде парезов н параличей конеч
ностей.

Большое значение в определении локализации очага имеют 
данные дополнительных методов исследований: электроэнцефало
графии, реоэнцефалографин, эхоэнцефалографин и др. Онп помо
гают выявить фокальные нарушения биоэлектрической актнвпо- 
стп мозга, регионарные расстройства кровообращения, изменения 
эхо-пульсацнй, когда клинические симптомы в неврологическом 
статусе еще недостаточно выражены (см. рис. 44). Подобные 
нарушения у новорожденных могут возникать вследствие при
менения родоразрешающпх операций. Некоторые авторы под
черкивают травмирующую роль вакуум-экстрактора. Травмирую
щее значение может иметь и срыв чашечки прибора с головки 
ребенка в процессе вакуум-экстракции. В подобных случаях на 
фоне нарастания вялости, общемышечной гипотонии у новорож
денного могут выявиться крупные ннстагмопдпые подергивания 
глазных яблок в сторону, стереотипные конвульсин в кисти, 
предплечье, па стороне, противоположной очагу поражения, с 
возможной последующей генерализацией судорог; применение 
эхоэнцефалографин позволяет выявить на пораженной стороне 
увеличение пульсации отраженных сигналов, возрастание их ам



плитуды от 20 до 70 %, смещение срединных структур М-эха на
I,5—2 мм. Эти изменения, связанные с местным отеком, иногда 
в сочетании с небольшими геморрагиями, могут наблюдаться и 
на стороне, противоположной наложению чашечки прибора, что 
объясняется быстрым смещением мозга по направлению действия 
прибора, влекущим за собой его ушиб о стенку черепа противо
положной стороны, когда случается срыв чашечки вакуум-экс
трактора с головкн ребенка. Подобные изменения в показателях 
эхо-ЭГ могут быть обнаружены в аналогичных ситуациях и до 
возникновения фокальных клинических симптомов.

Судорожные явления у детей, перенесших внутричерепную 
травму, возникают в различные сроки после родов. По данным
II. П. Елизаровой (1977), у '/з детей они наблюдаются уже вскоре 
после рождения. Однако более часто судороги проявляются через 
несколько часов, а нередко н через 2—3 сут в связи с нараста
нием геморрагического синдрома. По прошествии острого пери
ода, стихания реактивных изменений в ткани мозга, уменьшении 
и купировании судорожных явлений последние могут вновь вы
явиться в возрасте 1,5—2 мес и даже позже, иногда спустя не
сколько лет под влиянием наслоения дополнительных вредностей 
(инфекции, прививки и проч.). При этом перинатальный период 
ребенка нередко забывается и судорожный припадок, возникаю
щий много позже, воспринимается как нечто неожиданное. Меж
ду тем он имеет под собой органическую основу. В позднем вос
становительном периоде судорожный синдром наблюдается у 8 — 
10 % детей, перенесших внутричерепную родовую травму. Воз 
никающие припадки со временем приобретают выраженный эпи
лептический характер с хронической резистентной формой тече
ния [Якунин Ю. А., 1972; Коровин А. М., 1975, и др.].

Д и а г н о з  основывается на точных данных анамнеза, особен
ностях и осложнениях в период родовой деятельности, примене
нии тех или иных родоразрешающих пособий, наличии отклоне
ний в неврологическом статусе и показателях дополнительных 
методов исследований, включая ЭЭГ, эхо-ЭГ (рис. 39), офталь
москопию, исследование ликвора и др.

П р о г н о з  сомнителен, если судорожные припадки возника
ют в возрасте 1,5—3 мес жизни или позже, принимая устойчивую 
генерализирующую форму, несмотря на применение антпконвуль- 
сантов и патогенетического лечения; неблагоприятен, если судо
рожному синдрому сопутствует задержка психического развития, 
формируется микроцефалия или гидроцефалия.

Судороги при гемолитической болезни новорожденного возни
кают в результате токсического действия непрямого билирубина 
на центральную нервную систему. У здорового ребенка концен
трация непрямого билирубина в крови составляет 3,4— 
17,1 мкмоль/л. Поражение нервной системы происходит при кон
центрации билирубина 207,8—342 мкмоль/л, а у недоношенных 
детей и при 171—256,5 мкмоль/л.



В нервных клетках выявляются набухание, пернцеллюлярный 
отек, в подкорковых образованиях и мозжечке обнаруживаются 
клетки-тени. При желтушной форме гемолитической болезни 
имеет место билирубиновая инфильтрация подкорковых образо
ваний мозга — хвостатого и чечевпцеобразного ядер, зрительного 
бугра, а также зубчатого ядра мозжечка, бульбарных 
ядер.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  судорожного синдрома разви
вается на фоне желтухи, нарастания вялости, сонливости, мы
шечной гипотонии, угнетения безусловных рефлексов. Судороги

Рис. 39. Повышение пульсации эхо-сигнала п смещение М-эха 
при внутричерепной родовой травме

чаще имеют тонический характер с переходом в опистотонус, ха
рактерно страдальческое выражение лица ребенка, громкий прон
зительный крик, симптом «заходящего солнца». В последующем 
на фоне мышечной дистонии и гипертонии, глазодвигательных 
расстройств, часто симптома «заходящего солнца» выявляются 
хореоатетоидные гиперкинезы различной стойкости, отмечается 
задержка психического и моторного развития.

Диагностическое значение имеют специальные пробы Кумбса, 
исследование крови матери и ребенка на совместимость, опреде
ление специфических антител у матери в крови и молоке. Важное 
диагностическое значение имеет определение уровня непрямого 
билирубина в крови ребенка.

Лихорадочные судороги отмечаются у XU детей, поступающих 
в стационар по поводу конвульсивных состояний, наиболее часто 
они наблюдаются в возрасте от 4 —6 мес до 4 лет. По данным Бу
харестского центра по борьбе с эпилепсией, фебрильные припад
ки в общей популяции наблюдаются в 13,88 %. Особенно часто,



по нашим наблюдениям, лихорадочные судороги бывают у детей 
пастозных нлн страдающих экссудативным диатезом, родившихся 
недоношенными пли имевших при рождении асфиксию и внутри
черепную травму.

Причиной судорог может быть любое заболевание, протекаю
щее с высокой температурой (39—4 0 °С): острое респираторное 
заболевание, кишечные инфекции, вакцинация, пиелонефрит 
и др. Этнологическая принадлежность заболевания имеет важное 
значение, так как оказывает общее неспецнфическое влияние 
на головной мозг, вызывая сдвиги гомеостазиса, нарушения осмо
тического давления плазмы крови и лпквора, повышая мембран
ную проницаемость, обусловливая тенденцию к развитию отека 
мозга, особенно у детей с неблагоприятным преморбидным фоном. 
Эти патогенетические механизмы способствуют снижению общего 
судорожного порога головного мозга, а сама гипертермия явля
ется своеобразным пусковым механизмом.

Хотя фебрильные судороги являются наиболее частыми у де
тей и процент нх в общей популяции довольно высок, однако 
страдает ими преимущественно контингент с неблагоприятным 
преморбидным фоном. Представляется вероятным, что пре- н пе
ринатальные факторы, отмечаемые прп судорогах у детей в G7— 
78 °/о, обусловливают онтогенетически «устойчивое неравновесие» 
ферментных систем мембраны, обычно обеспечивающих барьер
ную функцию нейрона, в том числе его судорожную готовность. 
В наибольшей мере, по существующим данным, страдает энерге
тический баланс, поддерживающий активность ферментных си
стем. Резкое падение энергетического обмена (по показателям 
АТФ) в результате перинатальной патологии, особенно под влия
нием гнпокснческнх факторов, создает неблагоприятный фон 
повышенной судорожной готовности.

Судороги при гипертермии обычно носят генерализованный, 
билатеральный тонический или тоннко-клонпческпн характер с 
потерей сознания. Иногда они развиваются по гемптппу, прояв
ляя фокальную заинтересованность структур мозга, что наблю
дается у детей с перинатальными повреждениями. После присту
па продолжительностью 3 —7 мни отмечаются различной степени 
оглушенность, сон. Лихорадочные судороги имеют тенденцию 
повторно возникать при наслоении любого нового заболевания, 
протекающего с высокой температурой в связи с неблагоприят
ным конституциональным фоном.

Д и а г н о з  ставится на основании связи судорог с повыше
нием температуры, отсутствия судорог в прошлом и отсутствия 
изменений на ЭЭГ в безлихорадочном периоде. Дифференциаль
ный диагноз проводится с энцефалитом, гнпертоксической фор
мой инфекции, часто сопровождающимися судорожным синдро
мом. Важное диагностическое значение имеет анализ спинномоз
говой жидкости для исключения нейроннфекцнп, а также иссле
дование баланса электролитов и сахара кровн.



П р о г н о з .  Считается, что фебрпльпые судороги обычно обус
ловлены возрастной предрасположенностью к генерализованным 
реакциям и пароксизмам п могут повторно возникать при новых 
повышениях температуры. Часто фебрильные судороги полно
стью прекращаются по мере роста ребенка. Однако в некоторых 
случаях они с возрастом учащаются, выявляясь в дальнейшем 
уже вне связи с повышением температуры. Не исключено, что 
у части больных под видом фебрильных судорог дебютирует 
эпилепсия. Прогноз считается благоприятным прн отсутствии 
указаний на перинатальные вредности в анамнезе н при отсут
ствии эпилептических потенциалов на ЭЭГ.

Тетапнческне судороги, называемые иногда спазмофпльнымн, 
наблюдаемые преимущественно у детей до IV2—2 лет, пред
ставляют одно пз проявлений синдрома повышенной нервно-мы
шечной возбудимости, в основе которого наиболее часто лежит 
гиповитаминоз н связанная с ним дисфункция паращптовндных 
желез, сопровождающаяся снижением концентрации ионизиро
ванного кальция в крови до 1,49 —1,74 ммоль/л (при норме 
2,49—2,98 ммоль/л).

Клиническая картина скрытого периода тетании характери
зуется симптомами Хвостека, Люста, Труссо, Эрба. На этом фоне 
периодически возникают явные проявления заболевания в виде 
ларингоспазма, искаженного пли улыбающегося в тризме лица, 
спазма взора в сторону или вверх, тонических судорог конечно
стей с преимущественным спазмом в кисти («рука акушера»), 
с карпопедальным спазмом. Далее выявляется фаза генерализо
ванных клоническпх судорог с потерей сознания, эклампсия дли
тельностью до 2 мин. Последняя наблюдается не всегда, но ино
гда один припадок следует за другим, отражая эклампсический 
статус.

До недавнего времени тетания рассматривалась главным об
разом как снндром рахнтогенной спазмофилии, наблюдаемой 
после 3—4-месячного возраста, в конце знмы или ранней весной 
у детей с проявлеппем рахита. Отмечаемые прн этом сдвиги ми
нерального обмена (гнпокальцпемпя — Са ниже 1,99 ммоль/л. 
содержание фосфора в части случаев повышено, активность ще
лочной фосфатазы также высокая)- протекают па фоне ацидоза

В то же время снижение ионизированного кальция может 
иметь место при респираторном алкалозе, возникающем прн фор
сировании дыхания, во время токсических состояний у детей с 
тяжелыми соматическими заболеваниями. При этом падает воз
будимость дыхательного центра, возникает жизненно опасное 
состояние.

Гппокальциемшо н генерализованные судороги в связи со зна
чительной лабильностью кальциево-фосфорного обмена можно 
наблюдать в периоде новорожденное™, особенно часто у недоно
шенных новорожденных (тетания новорожденных). Позже судо
роги, вызываемые вторичной гпиокальцие.мпеи, при гпперфосфат-



смин, могут появляться, повторяясь в течение недель пли даже 
месяцев у грудных детей, которых резко н быстро переводят на 
искусственное кормление коровьим молоком.

Отмечаемые проявления тетании, относимые некоторыми ав
торами к симптомам «скрытой спазмофилии», наблюдаются и 
при гипопаратнреозе.

Гппокальцнемическая тетания может возникать в связи с ги- 
перфосфатемпей прп ретенции фосфатов во время острой и хро
нической почечной недостаточности.

Синдром тетании с его судорожпым компонентом наблюда
ется при снижении магния в сыворотке крови, что обусловливает 
повышенную нервно-мышечную возбудимость.

Гипомагнпемпя может являться результатом искусственного 
питания, сильного поноса и рвоты, почечной недостаточности, 
гипо- и гиперпаратиреоза, интоксикация витамином D. Наибо
лее резкие сдвиги баланса магния и его соотношения с осталь
ными элементами наблюдаются у новорожденных от матерей, 
страдавших токсикозом беремепности, эклампсией, эндокринны
ми нарушениями.

Тетания возникает при неконтролируемом лечении ацидоза 
бикарбонатом натрия, при отсутствии одновременного достаточ
ного поступления кальция (ятрогенная тетания). В тяжелых слу
чаях может произойти кровоизлияние в мозговые оболочки и ве
щество мозга с исходом в гипернатрпемпческую геморрагическую 
энцефалопатию [Керпель-Фрониус, 1975].

Д и а г н о з  тетании ставится на основании характерных скры
тых симптомов (Эрба, Хвостека, Труссо, Люста) и данных кли
нических проявлений в виде ларингоспазма, карпопедального 
спазма, эклампсии, а также биохимических исследований (крови 
на кальций и фосфор, магний, электролиты).

П р о г н о з .  С восстановлением ионного равновесия наступает 
регресс судорожных припадков, если они не были частыми и тя
желыми и не обусловили вторичных изменений в структурах 
мозга.

Гнпоглнкемнческне судороги имеют неоднозначный генез. 
В их основе могут быть врожденный (наследственный) дефект 
обмена (почечные формы гликогенозов, непереносимости галак
тозы, фруктозы), гормональная дисфункция (избыточная секре
ция инсулина, недостаточная секреция гормонов-антагонистов). 
Однако значительно чаще судороги в связи с гнпокалпемпей наб
людаются у новорожденных с внутриутробной гипотрофией, у 
недоношенных детей с низкой массой тела (ниже 2500 г). Ими 
страдают дети, родившиеся в глубокой асфиксии, новорожден
ные, которым произведено обменное переливание крови. Клини
ческие симптомы гипогликемии проявляются уже в первые 12— 
72 ч. У ребенка отмечаются бледность, приступы апноэ с выяв
лением цианоза, беспокойства, нистагм, тремор, общие 
судороги.



Диагностическим критерием является снижение уровня са
хара в крови до 1,1 ммоль/л н ниже, быстрое улучшепне состоя
ния новорожденного после внутривенного вливания глюкозы. 
При врожденном дефекте обмена прогноз менее благоприятный 
и требует применения специальной диеты.

Особое место среди пароксизмальных состояний у детей за
нимают обморочные припадки и респираторно-аффективные су
дороги.

Обморочные припадки у детей раннего возраста связывают 
с явлениями аноксии. Обычно они возникают без видимых, ка
залось бы, причин. И тем не менее, иногда удается установить, 
что это происходит в условиях дискомфорта микроклимата, не
редко при чрезмерной подвижности ребенка в душном помеще
нии, при эмоциональном напряжении.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  обморочных состояний харак
теризуется внезапным появлением резкой бледности, сопровож
дающейся иногда тошнотой или рвотой. Этому могут предшест
вовать беспокойство ребенка, общая слабость, повышенное пото
отделение. Затем происходит наденне на спину, закатывание 
глазных яблок и в некоторых случаях выявляется малозаметный 
или интенсивный тонический спазм. Последний может сопро
вождаться несколькими клоническими подергиваниями и потерей 
сознания длительностью от нескольких секунд до нескольких 
минут.

Д и а г н о з  основывается на внезапности развития припадка, 
ведущем вегетативно-сосудистом компоненте в клинической кар
тине с контрастной сменой окраски кожных покровов, выявле
нием бледности, лабильности сердечной деятельности и дыха
ния, прп отсутствии выраженных эпилептиформных судорог. Из 
дополнительных методов исследования имеют значение ЭКГ, 
ЭЭГ.

П р о г н о з .  Выход из обморочного припадка, если он не со
провождается дополнительной травмой при падении, обычно бла
гоприятный. Однако обморочные припадки имеют тенденцию к 
повторению в соответствующих условиях, что требует в подобных 
случаях назначения лечения и профилактических мероприятий.

Респираторно-аффектпвные судороги связывают с явлениями 
гипервентиляции и возникающей при этом гипокапнии. Они наб
людаются прп плаче, когда ребенок кричит все более громко, 
становится возбужденным. Частое дыхание обусловливает гипер
вентиляцию. Внезаппо наступает задержка дыхания на вдохе, 
сопровождающаяся сииюшностыо кожных покровов, слизистой 
рта. Далее выявляются генерализованные тонические или тони- 
ко-клоннческие судороги. Иногда выраженных судорог не насту
пает и припадок выражается в малой форме, типа кратковремен
ного выключения сознания (абсанс).

Д и а г н о з  ставится с учетом обстоятельств, при которых раз
вился припадок, наличия провоцирующего фактора, состояния



ребенка в момент, предшествующий судорогам (плач с «зака
том»), характерном вегетатпвпо-сосуднстой перестройки с акро- 
цианотической окраской кожных покровов до судорог, склонно
сти ребенка к истероневротпческнм реакциям.

Таким образом, в отличие от обморочного состояния, припад
ку при респираторно-аффективном приступе предшествует так 
называемый «спазматический плач», сопровождающийся асфик
сией. Последняя вызвана блокадой дыхания.

П р о г н о з .  Реснираторно-аффектпвные судороги в некоторых 
случаях имеют тенденцию к повторению — по нескольку раз в 
течение суток. Иногда они принимают характер эпилептических. 
В связи с этим, наряду с устранением невротизпрующих факто
ров, повторность судорог требует включения в курс лечения ан- 
тиконвульсантов.

Прогноз, течение и исход при симптоматических судорогах 
зависят от их длительности, клинической формы и происхожде
ния. Наиболее часто в раннем возрасте судороги бывают обус
ловлены перинатальными факторами (асфиксия, травма).

Несомненно, всегда существуют определенные сложности и 
трудности в разграничении судорожных состояний. Их диффе
ренциации помогает ряд критериев. Так, в отличие от «первич
ной» (так называемой генуинной) эпилепсии при симптомати
ческих припадках клиническая картина и ЭЭГ далеко не всегда 
имеют с самого начала генерализацию судорожного разряда, ча
сто отмечается фокальность, фоновый ритм ЭЭГ в межпрнпадоч- 
ном периоде, особенно в первое время, остается малоизмененным. 
В большинстве случаев имеются указания в анамнезе па факто
ры, которые могли послужить причиной возникновения припад
ков, а наследственность не отягощена. Нехарактерно также из
менение психики ребенка с развитием эпплептопдных черт. 
О последнем в раннем возрасте, особенно в периоде новорожден
ное™, вообще судить трудно В связи с этим сам термин «эпилеп
сия» па раннем возрастном этапе если и может употребляться, то 
в исключительных случаях.

Повторные судорожные припадки, появление полиморфизма 
в их клинической картине, нарастание характерных изменений 
на ЭЭГ с переходом их в межприпадочпый период позволяют го
ворить о формирующемся судорожном синдроме, в основе кото
рого весьма часто лежат повреждения структур мозга гипокси- 
ческн-травматического. ипфекцноппого или иного гепеза. Иногда 
устранение органического очага, обусловливающего патологиче
скую пароксизмальную активность мозга, снимает проявления 
судорожного синдрома. При метаболических нарушениях поло
жительный эффект часто наступает прп консервативной терапии. 
Однако нередко при глубоком повреждении структур мозга пли 
при продолжительном воздействии экзогенного фактора па базе 
фокальных изменений все большее значение начинает приобре
тать формирование определенного нейродпнампческого стерео



типа мозговой деятельности со стойкими пароксизмальными 
изменениями электрической активности мозга и постепенной 
трансформацией характерологических черт личности ребенка. 
Это указывает на возможность перерастания судорожного 
синдрома во вторичную симптоматическую эпилепсию со свой
ственными ей устойчивыми клиническими и ЭЭГ-проявле- 
нпямн.

Таким образом, между отдельными судорожными припадками, 
судорожным синдромом и эпилепсией устанавливается определен
ная патогенетическая связь. Однако переход этот наблюдается не 
всегда. Дистанция между ними различна в каждом отдельном 
случае, а переход количественных изменений в новые качествен
ные, по данным клиники н ЭЭГ, установить бывает трудно. Толь
ко всестороннее динамическое многократное обследование ребен
ка позволяет решить вопрос о применении радикала «эпи» в ди
агнозе. Особая осторожность в этом вопросе требуется в детском 
возрасте.

СИНДРОМ МИНИМАЛЬНОЙ 
Ц Е РЕБРА Л ЬН О Й  ДИСФУНКЦИИ

В последние 10—15 лет в зарубежной, особенно американ
ской, литературе много пишут о синдроме легких органических 
нарушений центральной нервной системы, чаще всего обозначае
мом термином «минимальная церебральная дисфункция» (mini
mal cerebral dysfunction). Существуют и другие обозначения 
этого синдрома: органическая мозговая дисфункция, хорепформ- 
ный снндром, легкая детская энцефалопатия, гнперактивность, 
гиперкинетпческий синдром, хронический мозговой синдром 
и т. д.

Фактически снндром минимальной церебральной дисфункции 
(МЦД) очень близок к легким вариантам церебрального парали
ча. Неслучайно поэтому его называют также минимальным цере
бральным параличом.

В отечественной литературе этому синдрому посвящено отно
сительно немного публикаций [Журба Л. Т. и др., 1977; Шапь- 
ко Г. Г., 1978].

Число детей, у которых наблюдается МЦД, колеблется в ши
роких пределах — от 2 до 21 % [Clemens, 1966; Tresoglava, 1969]. 
Это лишний раз подчеркивает тот факт, что речь идет о детях 
с разнообразной негрубой неврологической и поведенческой па
тологией.

В э т и о л о г и и  минимальной церебральной дисфункции ос
новная роль принадлежит разнообразным вредным факторам 
пре- п ннтрапатального периода, и, вероятно, прежде всего дан
ный синдром проявляется у детей, перенесших гипоксию [Лебе
дев Б. В., Барашнев Ю. И., 1959]. Drillen (1963) обращает вни
мание па роль недоношенности.



К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а  МЦД крайне вариабельна и 
изменяется с возрастом. Основные признаки синдрома наиболее 
ярко выступают у школьников, особенно в первые 2—3 года 
обучения. Однако ряд симптомов этого синдрома наблюдается 
п в раннем детстве, в том числе п у детей первого года 
жизни.

У многих детей с МЦД отмечены черты дисплазии: деформа
ции черепа, лицевого скелета, ушных раковин, гипертелоризм, 
высокое нёбо, неправильный рост зубов, прогнатизм и т. д. Часто 
отмечаются нарушения черепно-мозговой иннервации. К ним от
носятся: косоглазие, птоз, недостаточность конвергенции, цент
ральный парез лицевого нерва, слабость мышц языка, нарушенпе 
голоса и речевого дыхания и пр. Многочисленны двигательные 
нарушения, которые проявляются мышечной дистопией, асиммет
рией мышечного тонуса, анизорефлексией, наличием патологиче
ских рефлексов, недостаточностью тонких дифференцированных 
движений. Более чем у 74 детей наблюдают вегетативные нару
шения — повышенная потливость, акроцианоз, лабильный пульс 
[Журба Л. Т. и др., 1977]. Дети часто неловкие, неуклюжие. 
У них имеются трудности в завязывании шнурков, застегивании 
пуговиц. В дальнейшем возникают затруднения в манипулиро
вании ножницами, в письме. Дети, например, не могут подпрыг
нуть, ездить на велосипеде, поймать мяч и т. д. Могут обнару
живаться неустойчивость при ходьбе, положительная проба на 
адиадохокинез.

Многообразны изменения в поведении детей. Большинство их 
отличается повышенной моторной активностью, особенно в ран
нем детском возрасте. Они не могут длительное время сосредото
читься на чем-нибудь одном, легко отвлекаются различными 
раздражителями. Настроение их быстро меняется от приподня
того до депрессивного. Иногда возникают беспричинные присту
пы злости, ярости, гнева не только по отношению к окружающим, 
но и к себе. Социальная незрелость детей проявляется в том, что 
они предпочитают играть с детьмп младшего возраста. Повышен
ная возбудимость является причиной плохого засыпания и 
неглубокого сна, дети часто просыпаются, вскрикивают во 
сне.

В дальнейшем в первых классах школы у некоторых детей 
возникают трудности в способности к обучению, которые не свя
заны с умственным дефектом или нарушениями поведения. Так, 
у детей может быть нарушено восприятие, особенно пространст
венных взаимоотношений, нарушены счет и чтение. Последнее 
значительно запаздывает или не развивается совсем. Некоторые 
дети или не могут писать совсем, или их письмо, так же как и 
чтение, носит зеркальный характер, они не могут, например, от
личить «п» и «и», «т»  и «ш»  и т. д. С возрастом появляются и 
нарастают трудности в абстрактном мышлении, которые стано
вятся заметными в 3—5-м классах школы.



Особенно частыми бывают речевые нарушения, проявляю
щиеся задержкой развития речи, артикуляционными недостатка
ми, медленностью, или, наоборот, взрывчатостью и т. д.

Перечисленные признаки МЦД не являются строго специфич
ными, часто варьируют, степень пх выраженности бывает раз
личной. Поскольку они могут наблюдаться и при ряде других за
болеваний (олигофрения, психозы и пр.), правильную оценку 
состояния ребенка может дать только динамическое наблюдение 
с обязательной консультацией психиатра, педагога.

Л е ч е н и е  детей с минимальной церебральной дисфункцией 
требует создания спокойной доброжелательной обстановки, ров
ного отношения к ребенку как дома или в яслях — детском саду, 
так и в лечебном учреждении. Поэтому родителям следует объ
яснить особенности нервной системы их ребенка и, что чрезвы
чайно важно,— предостеречь их от излишней строгости, требова
тельности к ребенку, от применения каких-либо мер наказания. 
В то же время следует предостеречь их от чрезмерной опеки над 
детьми. Окружающие должны стимулировать у ребенка развитие 
и совершенствование дефектных моторных навыков, побуждать 
к их исправлению, обучать ребенка. Важно взаимопонимание 
между родителями и педагогами-воспитателями яслей — детского 
сада.

Для коррекции нарушений поведения у ребенка приходится 
прибегать к медикаментозной седативной терапии. Иногда доста
точно назначение таких слабых успокоительных средств, как пре
параты брома (в микстуре), валерианы, пустырника. В упорных 
случаях следует применять более сильные препараты: элениум, 
мепробамат, триоксазин, меллерил, седуксен, аминазин и др. 
В ряде случаев требуется консультация детского психиатра.

М ИКРОЦЕФАЛИЯ

Микроцефалия представляет собой один из наиболее частых 
признаков аномального развития мозга. Уменьшение размеров 
церебрального черепа (микроцефалия) обычно соответствует 
уменьшению мозга (микроэнцефалии). О микроцефалии принято 
говорить в тех случаях, когда окружность черепа уменьшена по 
сравнению с нормой на 3 и более сигмальных отклонения. По 
мнению Nellhaus (1969), границей между уменьшенной окруж
ностью черепа и микроцефалией является 2 и более сигмальных 
отклонений от нормы.

Выделяют две основные формы микроцефалии: первичную 
(синонимы — простая, истинная, генетическая) и вторичную (си
нонимы — комбинированная, осложненная).

Первичная микроцефалия рассматривается прежде всего как 
аутосомно-рецессивпое наследственное заболевание [Penrose, 
1963]. Эта форма микроцефалии может быть вызвана также ря
дом неблагоприятных факторов (ионизирующая радиация, эндо



кринные нарушения матери, инфекционные заболевания), дейст
вующих на ранних стадиях внутриутробного развития (до 7 мес) 
[Gabriel, 1974].

Масса головного мозга резко уменьшена, иногда до 500—600 г. 
Мозг обнаруживает признаки грубых пороков развития: макро- 
и микрогирия, лисэнцефалня, агенезия мозолистого тела, гетеро- 
топии. Особенно уменьшены лобные и височные части мозга, так 
что островок остается неприкрытым. Общий вид извилин упло
щен, отсутствуют третичные извилины и борозды. Базальные 
ганглии по сравнению с корой мозга представляются более раз

витыми. Уменьшенными нередко 
бывают зрительный бугор, ствол 
мозга, мозжечок, пирамиды.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  
Ребенок рождается с уменьшен
ной головой, роднички и швы 
между костями уже закрыты. 
В дальнейшем по мере роста ли
цевой череп все более и более 
преобладает над церебральным. 
Внешний вид больного весьма 
характерен (рис- 40): отмечается 
преобладание лицевой части че
репа, голова сужается кверху, лоб 
низкий, выступают надбровные 
дуги, уши большие, оттопырен
ные, низко расположенные, нёбо 
высокое, узкое. Отмечается боль
шой спектр изменений как в мо
торике, так и в развитии интел
лекта. Подавляющее число боль
ных имеют различную степень 
тяжелого интеллектуального не
доразвития (от глубокой дебпль- 

ностп до идиотии). Эмоциональная сфера детей относительно 
сохранена. По особенностям темперамента больные микроцефа
лией делятся на 2 группы: торпидную и эретическую. Больные
1-й группы отличаются вялостью, малой подвижностью, безучаст
ностью к окружающему. Больные 2-й группы, наоборот, чрезвы
чайно подвижны, суетливы. Дети поздно начинают держать го
лову, сидеть, ходить. Неврологическая симптоматика первичной 
микроцефалии относительно негрубая и сводится к нарушений 
черепно-мозговой иннервации, анизорефлексии, легким наруше
ниям координации движений и пр.

Вторичная микроцефалия развивается в результате действия 
вредных факторов в последние месяцы внутриутробного разви
тия, во время рождения н в первые месяцы жизни (инфекции, 
травма, гипоксия и др.).

2 -6



Морфологически головной мозг этих больш.гх отличается, по
мимо уменьшения массы, наличием очагов деструкции (кисты, 
порэнцефалнн), следами воспаления, очагами кровоизлияний, 
петрнфнкатами. Желудочки мозга обычно расширены, так что 
масса тканп самого мозга уменьшена еще значительнее.

К л и н и ч е с к а я  к а р т и н а .  Окружность черепа к моменту 
рождения уменьшена мало. Иногда церебральный череп имеет 
нормальные размеры, и только в дальнейшем рост его замедля
ется. Череп может быть асимметричным. В типичных случаях 
весьма характерны грубые нарушения моторики по типу дет
ского церебрального паралича. Психическое недоразвитие всегда 
очень тяжелое.

Помимо описанных типичных первичной и вторичной форм 
микроцефалии, встречаются стертые варианты заболевания, оп
ределить характер которых не всегда возможно. Также невоз
можной оказывается попытка выделить генетические и приобре
тенные формы микроцефалии.

Следует также особо подчеркнуть, что размеры головы явля
ются весьма относительным показателем. Клинико-пневмоэнце- 
фалографические наблюдения показывают, что масса может 
быть резко уменьшенной (мнкроэнцефальнои) н при нормальных 
размерах головы [Комолова Т. П., 1974] за счет значительно 
расширенных желудочков мозга.

Д и а г н о з  микроцефалии несложен и основывается на умень
шенных размерах головы и обнаружении недоразвития интел
лекта. Дифференцировать микроцефалию приходится с кранио
стенозом, для которого типичны изменения на краниограмме и 
у части больных имеется застой на глазном дне.

П р о г н о з  микроцефалии целиком определяется степенью 
умственной отсталости. При легких степенях нарушения интел
лекта (и чаще при первичной микроцефалии) больные достаточ
но хорошо ориентированы в окружающем, приспособлены к ж из
ни в семье, могут обучаться во вспомогательной школе и в даль
нейшем выполнять несложную работу. При тяжелой умственной 
отсталости и нарушениях моторики (и чаще при вторичной мик
роцефалии) дети нуждаются в опеке.

ГИДРОЦЕФ АЛИЯ

Гидроцефалия, или водянка мозга,— патологическое состоя
ние, ведущим признаком которого является увеличение ликвор- 
содержащих пространств головного мозга. Прн этом расширение 
желудочков мозга обозначают термином «внутренняя гидроцефа
лия», а расширение желудочков и субарахноидальных прост
ранств — «наружновпутреиияя гидроцефалия». Помимо расшире
ния ликвороносных пространств головного мозга, непременным ус
ловием гидроцефалии является повышенное давление спинномоз
говой жидкости (активная гидроцефалия). Расширение всей



ликворной системы или ее части, не сопровождающееся высоким 
давлением лнквора, обозначают термином «пассивная гидроце
фалия». Компенсированной гидроцефалией обозначают те случаи 
заболевания, при которых давление ликвора нормализовалось, 
но лпквороносные пространства остались расширенными.

В патологии нервной системы у детей раннего возраста ос
новное место принадлежит врожденной гидроцефалии, возникно
вение которой связано с действием повреждающих агентов во 
внутриутробном периоде и при рождении.

Частота. Гидроцефалия как отдельный симптом составляет 
около 30 % всех пороков развития мозга. Врожденная гидроце
фалия, которая рассматривается ниже, встречается 0,9 —1,76 
раза на 1000 новорожденных [McKeown, Kecord, 1960].

Этиология и патогепез. Выделяют три основные причины раз
вития врожденной гидроцефалии: 1) гидроцефалия как проявле
ние врожденной аномалии ликворных путей; 2 ) гидроцефалия 
как следствие внутриутробной инфекции; 3) гидроцефалия как 
результат внутричерепной родовой травмы.

Выделение гидроцефалии, связанной с пороком развития лик
ворных путей, условно, поскольку сам порок может быть резуль
татом действия неблагоприятных факторов в ранние сроки бе
ременности, в том числе инфекций. К числу наиболее распрост
раненных пороков развития мозга, сопровождающихся гидроце
фалией, относят синдром Арнольда — Киари, нераскрытие от
верстий Лушки и Мажанди, стеноз или полное заращение силь- 
виева водопровода, дефекты строения субарахноидальных 
пространств.

К числу инфекционных заболеваний, являющихся наиболее 
частыми причинами врожденной гидроцефалии, относят сифилис, 
токсоплазмоз, цнтомегалию. В постнатальном периоде гидроцефа
лия может быть следствием менингита.

Внутричерепную родовую травму также следует считать важ
ным этнологическим фактором. Часто наблюдающиеся при ней 
кровоизлияния нарушают лпквороток и всасывание ликвора 
[Арендт А. А., 1948].

Описаны также семейные формы гидроцефалии, главным об
разом сообщающиеся транзиторные формы (у мальчиков) [Пу
рин В. Р., Жукова Т. П., 1976].

Гидроцефалия может быть следствием трех процессов: 1) из
быточной секреции ликвора (гпперсекреторная гидроцефалия);
2 ) дефекта всасывания ликвора (арезорбтнвная гидроцефалия);
3 ) закупорки путей оттока ликвора (окклюзионная гидроцефа
лия).  Наиболее частым механизмом развития гидроцефалии яв
ляется последний. Может возникнуть окклюзия па пути тока 
ликвора в различных частях: в одном из отверстий Монро, 
в полости III желудочка, в водопроводе большого мозга, в отвер
стиях Лушкн н Мажанди, в базальных цистернах, в субарахно
идальных пространствах. Лпквор начинает скапливаться, и по



вышается его давление в отделах, расположенных до места за
купорки. У детей нередко наблюдаются множественные ок
клюзии.

Патоморфологня. Выраженная водянка мозга характеризу
ется значительным истончением коры и белого вещества полу
шарий головного мозга до 1,5—0,5 см и даже до 2—3 мм. Моз
говое вещество может исчезнуть совсем, оставив только эпендиму 
и мягкую мозговую оболочку в форме пленки (гидроанэнцефа
лия). Базальные ганглии, ствол, мозжечок атрофируются мень
ше. Сосудистые сплетения также находят заметно атрофирован
ными. На вскрытии обнаруживают те изменения, которые послу
жили причиной образования гидроцефалии. Окклюзионные 
формы гидроцефалии, как уже указывалось, чаще всего явля
ются следствием нарушения тока ликвора по водопроводу боль
шого мозга или через отверстия Лушки н Мажанди. На аутопсии 
бывает подчас трудно решить вопрос о том, является ли облите
рация водопровода большого мозга результатом порока его раз
вития или следствием воспалительного процесса. Полную атрезпю 
водопровода большого мозга находят редко. Чаще канал оказы
вается разделенным на отдельные веточки, которые практически 
непроходимы для ликвора. В окружающей водопровод ткани 
обычно не выявляют никаких изменений, например глиоза. Это 
п дает основание предполагать, что облитерация пли сужение 
канала относятся к порокам развития. В тех случаях, когда сам 
канал перекрыт разросшейся глиозной тканью или глиоз выра
жен вокруг стенки канала, невозможно решить, является ли он 
следствием аномалии развития или результатом постинфекцион- 
ных изменений. Водопровод большого мозга может закупориться 
сгустками крови, воспалительным детритом. В дальнейшем про
исходит организация тромба и пролиферация глии, которая яв
ляется результатом раздражения или повреждения эпендимы, 
выстилающей канал. Утолщение мозговых оболочек, сращение 
в них обнаруживают при менингитах, в том числе туберкулезном. 
Воспалительные изменения, так же как кпсты и опухоли, могут 
вызвать окклюзию отверстий Лушки и Мажанди. Среди опухолей 
чаще всего находят медуллобластомы мозжечка, астроцнтомы. 
III  желудочек может сдавливаться краниофарингиомой. Папил
ломы сосудистых сплетений чаще всего обнаруживают в боковых 
желудочках, обычно с одной стороны, хотя описаны случаи и 
двусторонних папиллом.

Термин «гидроанэнцефалия» используется для обозначения 
таких состояний, когда большие полушария моз'га превращены 
в заполненные жидкостью тонкостенные мешки. Толщина стенки 
больших полушарий, как правило, бывает неодинаковой на их 
протяжении в различных отделах. В одних местах она может 
быть резко истончена, а в других — иметь значительную толщи
ну. Наблюдаются случаи, где большие полушария целиком заме



щены тонкой пленкой, и остатки мозгового вещества имеются 
только в виде единичных островков, чаще в области перехода 
больших полушарий в образования промежуточного мозга.

Основываясь на патогистологических исследованиях, можно 
разделить случаи со значительным истончением стенки больших 
полушарий на 2 группы: 1) первичную гидроанэнцефалию, воз
никшую вследствие энцефаломалятического процесса по типу 
образования порэнцефалии, и 2) вторичную гидроанэнцефалпю, 
где истончение стенки больших полушарий обязано атрофии ве
щества мозга под влиянием повышенного внутричерепного дав
ления. В последнем случае почти всегда имеется окклюзия, чаще 
всего окклюзия водопровода большого мозга.

Как известно, стенки порэнцефалическнх полостей не несут 
эпендимарного покрова. Аналогично этому в ряде случаев гндро- 
анэнцефалии внутренняя поверхность остатков резко истончен
ных больших полушарий также лишена эпендимы. Своеобразна 
здесь и структура степки кистозного мешка. Она состоит из од
них лишь уплотненных мягких оболочек с небольшим количест
вом глиальных клеток на ее внутренней поверхности. В более 
толстых участках степка построена из глиальной ткани, среди 
которой также не удается видеть нервных клеток. В толще стенки 
часто располагаются мелкие полости с остатками бывших ранее 
кровоизлияний. Вообще следы нарушений кровообращения в 
форме экстравазатов различной давности — весьма характерная 
находка при гидроанэнцефалии. Это констатируется по бурому 
прокрашиванию оболочек, разрушению отдельных ядер основа
ния, следам бывших кровоизлияний в среднем и продолговатом 
мозге.

В соответствии с изложенным патологоанатомическне па- 
ходки у ряда больных гидроанэнцефалией не дают оснований рас
сматривать их как результат высокого внутричерепного давления. 
Большинство исследователей согласны с тем, что здесь происхо
дит расплавление вещества мозга, хотя непосредственные при
чины этого пока не установлены. Следы кровоизлияний, встре
чающиеся почти всегда, заставляют думать о расстройствах кро
вообращения как основной причине энцефаломаляции.

Клиническая картииа. Обычно ребенок рождается с нормаль
ным или слегка увеличенным черепом. Заметное увеличение го
ловы обнаруживают в первые педели жизни. Скорость увеличе
ния окружности черепа обычно пропорциональна величине внут
ричерепного давления. Выявляется расхождение черепных швов, 
увеличение размеров родничков, поверхность которых при паль
пации становится напряженной. Рисунок вен на черепе приобре
тает подчеркнутый характер (рис. 41). Происходит деформация 
орбит, в результате чего глазные яблоки выпячиваются вперед 
и вниз. Между радужной оболочкой и верхним веком обнаружи
вается склера (симптом «заходящего солнца»). Вначале состоя
ние питания ребенка не страдает. По мере прогрессирования гид-



роцефалпи у больного начинает уменьшаться масса тела. Ему все 
труднее и труднее удерживать свою увеличенную голову. Со 
временем он не может приподнять ее от подушки. При быстром 
прогрессировании водянки нарастает слабость в конечностях, 
затем развиваются спастические явления, особенно в ногах.

При медленно нарастающей гидроцефалии умственное разви
тие страдает мало. В далеко зашедших случаях отмечаются раз
ные степени умственной отсталости. Однако у ряда детей с очень 
выраженной водянкой умственное развитие резко не нарушено. 
Более того, некоторые больные 
гидроцефалией, дожив до стар
шего детского и взрослого воз
раста, проявляют значительные 
математические способности, 
обладают поразительной меха
нической памятью-

Обычно же, если больному 
с быстро прогрессирующей гид
роцефалией не делают опера
цию, окружность черепа дости
гает огромных размеров (65 —
70 см и более), на коже голо
вы развиваются пролежни, нек
роз подлежащих тканей и мо
жет наступить самопроизволь
ное истечение ликвора.

Неврологические проявле
ния неоперированпой гидроце
фалии включают различные 
спастические параличи и паре
зы, чаще ног, нарушения коор
динации движений, тремор рук, 
эпилептиформный синдром. Длительно существующий застой 
в полости черепа при закрытых родничках и швах может при
вести к вторичной атрофии зрительных нервов и слепоте. У ре
бенка с окклюзионной гидроцефалией могут наступать гипер- 
тензнонные кризы, характеризующиеся резкой головной болью, 
вынужденным положением головы, рвотой, вегетативными нару
шениями. В тяжелых случаях (при дислокации ствола мозга) 
наблюдаются нарушения дыхания, тонические судороги. При 
окклюзионной гидроцефалии иногда внезапно наступает прорыв 
ликвора из желудочковой системы в субарахноидальное прост
ранство (самопроизвольное излечение), что приводит к извест
ной стабилизации процесса и к дальнейшему относительно нор
мальному развитию ребенка. При сообщающихся формах гидро
цефалии окружность черепа нарастает медленно, дети разви
ваются почти нормально, и неврологических изменений у них 
выявить пе удается.

Рис. 41. Ребенок с гидроцефалией



Диагноз. Для установления гидроцефалии применяют ряд 
специальных методов исследования. Наиболее простым и доступ
ным методом является диафаноскопия. Еслп голова ребенка про
свечивает на значительной площади, можно сделать вывод о рез
ком истончении мозгового вещества больших полушарий. Измере
ние внутричерепного давления у больных производят обычно с 
помощью пункции боковых желудочков. Давление ликвора при 
гидроцефалии повышено до 250—300 мм вод. ст. и более. Прн 
открытом большом родничке у детей первых месяцев жизни мож
но измерить высоту внутричереппого давления бескровным ос- 
циллографическим методом [Пурин В. Р., 1960].

Краниография оказывает помощь в определении места окклю
зии. При первично сообщающихся формах гидроцефалии задняя 
черепная ямка имеет такую же глубину, как у здоровых детей. 
При окклюзии водопровода большого мозга глубина задней че
репной ямки уменьшается. Более точные результаты можно по
лучить, используя синусографию, которая позволяет установить 
расположение поперечного синуса. При окклюзии водопровода 
большого мозга он оттесняется книзу. Наоборот, при окклюзии 
отверстий IV желудочка поперечный синус занимает высокое 
положение.

Для определения толщины стенки больших полушарий ис
пользуют вентрикулографшо. Уже при проколе в области боль
шого родничка, отступя несколько от средней линии, можно оп
ределить по появлению ликвора в игле, какова толщина больших 
полушарий. Более точные сведения получают при введении в 
желудочки мозга воздуха и рентгенографии черепа горизонталь
ным лучом (рис. 42). Изменяя положение головы ребенка и 
перемещая таким образом введенный воздух, можно определить, 
какие отделы коры пострадали больше всего.

Для дифференциального диагноза между сообщающимися и 
обтурационными формами гидроцефалии используют введение в 
желудочки мозга индигокармина. Если через 20 мин в спинно
мозговой жидкости, полученной при поясничном проколе, по
явится краска, гидроцефалия является сообщающейся.

Исследование ликвора дает относительно мало данных о гид
роцефалии и ее характере. Старые представления о том, что лик- 
вор при гидроцефалии «разведенный», прп более точных иссле
дованиях не подтверждаются [Пурин В. Р., Жукова Т. П., 1976]. 
Концентрация белка обычно бывает нормальной (0,2—0,4 г/л) 
или даже несколько повышенной (0,6—0,8 г/л). Если белок в 
ликворе увеличивается, это свидетельствует о поступлении в него 
продуктов распада мозговой ткани. При вялотекущем воспали
тельном процессе в ликворе находят увеличение клеточных эле
ментов (до 50—200 в 1 мкл).

Дифференциальный диагноз проводят с субдуральной гемато
мой, менингитами, опухолями мозга, мегалэнцефалией.



Лечение. Выбор метода лечения гидроцефалии зависит от 
этиологии и формы. При подозрении на опухолевую природу 
гидроцефалии преимущество отдается нейрохирургическим мето
дам лечения. При воспалительном процессе в головном мозге и 
его оболочках, о чем свидетельствует увеличение содержания 
клеточных элементов в спинномозговой жидкости (до 50 в 1 мкл

Рис. 42. Вентрикулография. Резкое расширение желудоч
ков мозга при гидроцефалии

и более), особенно сегментоядерных клеток, необходимо прове
дение антибиотикотерапии. При гидроцефалии, развившейся 
вследствие токсоплазмоза, начинают лечение хлоридином и суль
фадимезином.

С целью нормализации ликвородинамики при хронической 
внутричерепной гипертензии, имеющей место при врожденной 
гидроцефалии, назначают магния сульфат и диакарб. Магния 
сульфат (25 % раствор) вводят из расчета 0,2 мл на 1 кг массы 
ребенка, ежедневно или через день, но не более 10— 12 инъек
ций. Эффект появляется отчетливо, но не бывает продолжи
тельным.



В последние годы в качестве дегидратационного средства по
лучил распространение лазикс (фурасемид). Его назначают по 
'Л таблетки (0,01 г) на прием 1—2 раза в день. Однако лазикс 
нельзя давать ребенку длительное время, его назначают курсами.

При необходимости длительного применения дегидратацион- 
ных средств препаратом выбора является диакарб (фонурит, но- 
вурит). Детям 1-го года жизни его можно назначать до 80 мг/кг 
в сутки, детям 2-го года жизни — 50 мг/кг в сутки. Суточную 
дозу дают в 3 приема. Для ликвидации нередко возникающей при 
приеме препарата одышки дают бикарбонат натрия по 0,5 г 3 ра

за в день или делают временный пере
рыв в лечении. Мочегонный эффект пре
парата проявляется только на протяже
нии 1—2 нед.

При наличии тяжелой внутричереп
ной гипертензии в комплексе лечебных 
мероприятий применяют также разгру
зочные пункции с выпусканием 10 — 
30 мл ликвора.

На фоне медикаментозного лечения 
состояние многих детей с врожденной 
гидроцефалией остается удовлетворитель
ным, рост окружности головы у них за
метно не превышает допустимых преде
лов. В дальнейшем водянка у них ком
пенсируется и не требует активного 
лечения.

Дегидратационные средства малоэф
фективны при лечении у детей раннего 
возраста врожденных форм гидроцефа
лии, обусловленных механическим пре
пятствием на пути движения ликвора. 
В этих случаях показано хирургическое 
лечение, которое состоит в создании околь
ного пути оттока ликвора в подпаутинное 

пространство (операция Торкильдсена, операция порэнцефа- 
лии), в другие полости тела (в полость брюшины, плевры), 
в концевую цистерну, мочеточник, маточные трубы, околопочеч- 
ную клетчатку. - *

В последние годы наибольшее распространение получила опе
рация по созданию специального клапанного устройства для от
ведения ликвора из желудочков мозга (рис. 43) в кровяное русло 
(вентрикулоатриалъные клапаны) или в брюшную полость. Хи

рургическое лечение целесообразно проводить только тем детям, 
прогноз моторного и психического развития которых без опера^ 
тивного вмешательства неблагоприятен из-за неуклонного нара
стания неврологической симптоматики. В запущенных случаях 
водянки операция не показана. Противопоказанием к операции

Рис. 43. Схема наложе
ния вентрикулоатриаль- 
ного шунта при гидроце
фалии



служат также общие инфекции, гнойные процессы, текущий вос
палительный процесс в оболочках мозга.

У детей с сохраненным интеллектом, оперированных или боль
ных, у которых наступило самопроизвольное излечение гидро
цефалии, нередко отмечаются явления нижнего парапареза, тре
бующего лечения, идентичного применяемому при детском це
ребральном параличе [Морозова Н. А., 1973].

Прогноз относительно благоприятен при сообщающихся и 
медленно нарастающих формах гидроцефалии, которые корриги
руются с помощью медикаментозных средств. При окклюзион
ных формах определяющим является длительность существова
ния гидроцефалии и соответственно тяжесть клинической кар
тины. При запущенных формах гидроцефалии, особенно с пер
вичным поражением мозга, прогноз неблагоприятен.

УМСТВЕННАЯ ОТСТАЛОСТЬ (ОЛИГОФРЕНИЯ)

Умственная отсталость представляет собой один из самых ча
стых симптомов поражения мозга у ребенка раннего возраста, 
испытавшего неблагоприятное воздействие во внутриутробном 
периоде, во время рождения или в первые месяцы жизни. За ру
бежом термин «умственная отсталость» (mental retardation анг
лийских авторов), а также такие понятия, как «умственная недо
статочность» (mental deficiency), «умственный дефект» (mental 
defect), используется для обозначения всех многообразных форм 
поражения интеллекта, независимо от характера заболевания, 
при которых оно возникает. Так, этими терминами обозначают 
нарушения психики при таких прогрессирующих заболеваниях, 
как болезнь Тея — Сакса, мукополисахаридозы, лейкодистрофии 
и т. д., при которых с общим процессом дегенерации нарастают 
и расстройства интеллекта.

В нашей стране для обозначения различных по этиологии и 
патогенезу поражений психического развития, объединяемых по 
сходству основного клинического симптома — врожденного или 
приобретенного в первые годы слабоумия, используют термин 
«олигофрения». Важным свойством олигофрении является отсут
ствие прогредиентности (прогрессирования). Наоборот, при оли
гофрении, за исключением самых тяжелых степеней, происходит 
какое-то интеллектуальное развитие. Олигофрения является лишь 
частью недоразвития личности в целом, и для нее поэтому харак
терны различные эмоциональные, волевые и двигательные нару
шения.

Этиология. Олигофрения может быть следствием действия 
наследственных или многочисленных экзогенных факторов. Среди 
первых основное место принадлежит хромосомным аберрациям и 
наследственным дефектам обмена. Следует, правда, заметить, что 
поражение интеллекта при наследственных дефектах обмена 
(при фенилкетонурии, гистидинемии, болезни «кленового сиропа»



и т. д.) не удовлетворяет полностью критериям олигофрении, по
скольку в определенные возрастные периоды наблюдается нара
стание интеллектуальной недостаточности. К генетически обус
ловленным относят также недифференцированные формы олиго
френии, при которых роль наследственности не выступает доста
точно четко.

Экзогенные факторы, которые могут привести к возникнове
нию олигофрении, делят на внутриутробные, действующие при 
рождении и постнатальные, и о них мы говорили в главе, посвя
щенной перинатальной патологии.

Патоморфологпческпе изменения, наблюдающиеся при олиго
френии, также были описаны в соответствующих главах («Поро
ки развития», «Детский церебральный паралич» и пр.).

Клиническая картина. Условно выделяют две основные груп
пы олигофрении: 1) неосложненная олигофрения, пе сопровож
дающаяся явными признаками очагового поражения нервной 
системы и протекающая без заметных нарушении моторики или 
с небольшими отклонениями в этой сфере; 2 ) олигофрения с ос
ложненным патогенезом. В клинической картине этой формы 
имеется сочетание поражения интеллекта с судорожным синдро
мом, церебральным параличом, пороками развития нервной си
стемы и другими изменениями.

Существует и другая классификация, выделяющая 3 формы 
олигофрении: 1) олигофрения эндогенной природы (при хромо
сомных болезнях, энзимопатиях, истинной микроцефалии т. д.); 
2 ) олигофрения, обусловленная внутриутробными вредностями 
(при эмбрио- и фетопатиях); 3) олигофрения, обусловленная 
вредностями, которые действуют во время родов (травма, ас
фиксия) и в раннем детстве (травмы, нейроинфекцпи).

Рассмотрение приведенных классификаций лишний раз 
подчеркивает несостоятельность тех представлений, которые 
рассматривают олигофрению как самостоятельное заболе
вание.

В зависимости от тяжести поражения интеллекта выделяют 
три степени олигофрении: легкую — дебильность, среднетяже
лую — имбецильность и тяжелую — идиотию. Критерием олиго
френии различной степени является возможность самообслужива
ния, обучения и социальной адаптации. Поскольку у детей до
3 лет эти критерии установлены быть не могут, о тяжести олиго
френии у них можно говорить только в общей форме, применяя 
термины «легкая», «среднетяжелая» и «тяжелая форма умст
венной отсталости».

За рубежом для характеристики степени тяжести поражения 
интеллекта используют психометрические тесты, нередко уже с 
первых месяцев жизни ребенка. С помощью тестов определяют 
так называемые «коэффициент интеллигентности» (IQ) и «коэф
фициент развития» (DQ). Отмеченные коэффициенты показыва
ют выраженное в процентах отношение так называемого «умст



венного возраста» больного к его настоящему ^хронологическо
му) возрасту:

/ Q (DQ) = ---------------- умственный в о з р а с т _________
хронологический (паспортный) возраст

Прн показателях IQ, равных 90 —110, интеллект обследуемого 
считается нормальным, хотя в разных странах границы нормаль
ного и дефектного интеллекта по показателям IQ и DQ различны. 
Используемый за рубежом термин «идиотия» относят к больным, 
у которых IQ не превышает 20, а к «имбецилам» относят боль
ных с IQ от 21 до 50 п «дебилам» — при IQ выше 50.

К сожалению, в нашей стране для диагностики умственной 
отсталости психометрические тесты используются крайне недо
статочно. На первый план при олигофрении выступает умствен
ное недоразвитие. Однако у этих детей нарушена и эмоциональ
но-волевая сфера. В общем виде можно сказать, что у больных 
олигофренией нарушены восприятие, внимание, механическая и 
особенно смысловая (логическая) память, воображение и прочие 
характеристики личности в целом.

Заподозрить олигофрению врач может после динамического 
наблюдения за ребенком, сравнивая его развитие с показателями, 
характерными для нормальных детей. Подозрение на умственную 
отсталость должно возникать в тех случаях, когда будут отме
чены признаки явного отставания ребенка от сверстников. Так, 
к 1—2-месячному возрасту при умственной отсталости не форми
руется зрительное сосредоточение на яркий предмет и не удается 
отметить ослабление двигательной активности в ответ на звуко
вой раздражитель. На 2—3-м месяце жизни не появляется улыб
ка и не меняется выражение глаз в ответ на ласку. Крик ребенка 
носит однообразный характер, плохо модулирован, беден оттен
ками. К 3—4-му месяцу не удается отметить общего оживления 
в виде улыбки или смеха, повышения двигательной активности 
в ответ на приветливое обращение. Не формируется эмоциональ
ный интерес к игрушке, нет способности ее длительного просле
живания, устойчивого внимания и сосредоточения. Зачастую дети 
вообще не реагируют на игрушку. У детей с олигофренией к 5 — 
7-му месяцу почти не развиты эмоциональные реакции, нет их 
дифференциации, отсутствует гуление. К 6—8-му месяцу у такого 
ребенка остается сниженным или ие появляется совсем интерес 
к игрушкам. Еще не начало формироваться понимание обращен
ной к ним речи. Резко отстает или отсутствует совсем и форми
рование лепетной речи, речевого подражания взрослым. В 10— 
12 мес действия с игрушками имеют неустойчивый характер. 
В возрасте 1 —1,5 года у умственно отсталого ребенка отсутствует 
избирательное отношение к игрушкам, нет новизны в действии с 
ними, игровой процесс заменяется однообразным манипулиро
ванием. Дети не понимают обращенной к ним речи, сами почтп 
не говорят или произносят 1—2 слова. К 2 годам эти дети не



могут правильно использовать привычные простые обиходные 
предметы, п к 3 годам им не удается овладеть элементарными 
предметными действиями, при этом их движения плохо диффе
ренцированы и мало выразительны. Долго не образуется навык 
пользоваться бытовыми вещами; к незнакомым предметам нет 
познавательного интереса и любознательности, н действия с ними 
стереотипны. Движения надолго остаются нечеткими, плохо диф
ференцированными, нецелесообразными. К 2—3 годам у детей 
с отсталостью психического развития не формируется различие 
основных цветов. Им недоступны простейшие понятия («один — 
много», «большой — маленький»). Словарный запас резко огра
ничен. Ребенок плохо знает пли не знает совсем частей лица, 
тела, не может выполнить простейшие просьбы. У больного сни
жена память — он плохо помнит отсутствующие обиходные вещи, 
игрушки; недостаточны внимание и способность сосредоточиться 
на одном каком-нибудь конкретном действии, не хватает умения 
для этого: медленно и недостаточно образуются простейшие 
навыкп. Выражена несостоятельность к творческой игре, отсут
ствует инициатива и возможность воспользоваться словесной по
мощью в своих действиях, в игровой деятельности. Резко сниже
ны память и внимание. Отмечается бедность эмоциональной 
сферы.

Окончательно заключение об отсталости умственного разви
тия решается при консультации невропатолога с педагогом-де- 
фектологом или психиатром.

Диагноз грубых нарушений умственного развития, особенно 
к 3 годам, не представляет больших затруднений. В то же время 
постановка диагноза олигофрении в степени дебильности в ран
нем детском возрасте крайне сложна. Окончательное решение 
этого вопроса педагоги-дефектологи рекомендуют отложить до 
6—8-летнего возраста ребенка. Мы полагаем, что выявление даже 
легких степеней олигофрении необходимо производить в более 
раннем возрасте, шире применяя для этого упомянутые выше 
психометрические тесты.

Дифференцируют олигофрению от таких состояний, как ин
фантилизм, дисгармоническое развитие, астеническое состояние, 
задержка психического развития. Для этого необходимо динами
ческое наблюдение.

Лечение. В связи со стойкостью болезненного состояния до
стигнуть полноценного интеллекта у детей-олигофренов невоз
можно. Повысить уровень интеллектуального развития (у боль
ных с нетяжелой олигофренией) и добиться в дальнейшем удов
летворительной социальной адаптации больного можно с помо
щью длительно проводимых медико-педагогических мероприятий, 
которые осуществляются в специальных учреждениях. В первые 
годы жизни особое внимание следует обратить на выработку у 
ребенка навыков самообслуживания, приучить его быть опрят
ным. С помощью лекарственной терапии проводят стимуляцию



нервной системы, повышение психической активности больных 
или, наоборот, применяют седативную терапию. К стимуляторам 
развития нервной системы ребенка относятся глутаминовая кис
лота, ниамид, аминалон, энцефабол, церебролизин, витамины 
группы В (особенно В6, B i2, Bis). При нередко отмечающемся 
при олигофрении психомоторном возбуждении применяют ней
ролептические средства (аминазин, трифтазин, меллерил и т. д.). 
При показаниях используют симптоматические средства: дегид- 
ратационные, снотворные, протпвосудорожные и пр.

Глава 10 

ЭПИЛЕПСИЯ

Эпилепсия — хроническая болезнь, характеризующаяся пери
одическими судорожными припадками с нарастанием их частоты 
и полиморфизма, постепенным развитием характерных изменений 
в эмоционально-психической сфере, нарушением биоэлектриче
ской активности мозга во время припадка и в межпрнступном пе
риоде.

Заболевание эпилепсией, по данным ВОЗ, встречается с ча
стотой от 3 до 5 на 1000 населения. В детском возрасте эпилеп
сия встречается в 4 раза чаще, чем у взрослых.

Этиология. Причинными факторами возникновения эпилепсии 
могут быть различные экзогенные воздействия на центральную 
нервную систему. Установлено, что эпилептиформные судороги 
могут быть первыми проявлениями ранее имевшегося органиче
ского поражения мозга. Наследственный фактор в происхожде
нии эпилепсии (по данным различных авторов) встречается 
в 10—15°/о- Передается не сама эпилепсия, а ряд конституцио
нальных предпосылок (морфофизиологических, биохимических), 
обусловливающих своеобразное «предрасположение» к возникно
вению заболевания в определенных условиях. Такими условиями 
являются различные экзогенные вредности. Наиболее частыми 
среди них являются перинатальные повреждения центральной 
нервной системы различного генеза, инфекции, закрытые череп- 
но-мозговые травмы, аллергические факторы и др.

До сих пор определенные трудности представляют вопросы 
классификации судорожных состояний и эпилепсии. Последний 
вариант классификации, составленный Комиссией Международ
ной лиги против эпилепсии и принятой в 1969 г. в Нью-Йорке, 
включает три главные категории эпилептических припадков:

I. Генерализовапные эпилепсии.
А. Первичные генерализовапные эпилепсии, включая малые формы.
Б. Вторичные генерализовапные эпилепсии.

II. Парциальные (или фокальные) эпилепсии.
III. Ноклассифицируемые эпилепсии.



Под термином «первичные генералпзовапные эпилепсии» под
разумевается генуинная (ндпопатнческая) эпилепсия, а под «вто
ричными» — симптоматическая эпилепсия. Большинство авторов 
относят к генуннной эпилепсии наследственно обусловленную эпи
лепсию, однако вопросы происхождения эпилепсии до последнего 
времени подвергаются дискуссии. По мнению П. М. Сараджи- 
швили, больше бесспорных фактов в пользу экзогенной ее обус
ловленности, что не исключает возможности генетических влия
ний в плане судорожной готовности, предрасположенности к 
определенной реактивности на тот или иной раздражитель. Ана
логичной точки зрения придерживаются большинство исследо
вателей.

Патогенез. Установлено, что с любого участка, в том чпсле 
и периферической нервной системы, под влиянием того или иного 
воздействия может начаться раздражение, которое, в конечном 
счете, дойдя до головного мозга, может вызвать гпперсинхронп- 
зацию биоэлектрических потенциалов с исходом в судорожный 
припадок. Большая роль в этом отводится ретикулярной формации 
ствола, задним отделам подбугорной области. Однако для реали
зации воздействия экзогенного пускового механизма необходимо 
«предрасположение», под которым подразумевается «судорожная 
готовность» центральной нервной системы. Penfild и Jasper (1958) 
указывают, что различные структуры мозга имеют неодинаковый 
судорожный порог. При эпилепсии он более низок в области гип
покампа

К факторам, обусловливающим эти сдвиги и возникновение 
припадков, относят повышение концентрации водородных нонов 
и ацетилхолина в очаге эпилептической активности. Установлено, 
что важное значение в развитии эпилепсии имеет снижение кон
центрации тормозящего биохимического фактора — гамма-амино- 
масляной кислоты, падение активности аденилциклазы и уровня 
3-5-циклического аденозинмонофосфата, находящихся в зависи
мости от простагландина. Эти соединения воздействуют на состоя
ние и функцию синаптических мембран. Показано влияние изме
нений сосудистого тонуса, в особенности регионарного, на разви
тие припадка, нарушение проницаемости капилляров в 
эпилептическом очаге. Установлено, что у больных, страдающих 
эпилепсией, могут наступать расстройства секреторной н реаб- 
сорбционной функций сосудистых сплетений желудочков мозга, 
возникают нарушения ликвородинамики. Многочисленные наблю
дения показывают тенденцию к развитию эпилепсии на фоне ре
зидуальной гидроцефалии, способствующей снижению судорожной 
готовности мозга.

Важную роль играют уровень онтогенетического развития 
нервной системы, возрастные особенности организма ребенка. 
В частности, возникновению генерализованных припадков в ран
нем возрасте способствуют недостаточная зрелость структур мозга, 
склонность к быстрой и диффузной иррадиации процесса возбуж-



денпя. Раньше других созревают стволово-подкорковые отделы, 
которые в большей мере принимают участие в развитии припадка 
у новорожденных и в раннем возрасте. Не меньшее значение име
ет и высокая гидрофилыюсть тканн мозга в этом периоде, а так
же особая чувствительность его к гипоксии.

Последняя может предшествовать судорогам и, как правило, 
возникает в ходе самого припадка, часто с развитием ишемиче
ских очагов. Наступающие при этом метаболические сдвиги нару
шают состояние клеточных мембран, на которых осуществляется 
формирование биоэлектрического потенциала клетки. Каждый 
следующий припадок создает предпосылки к резистентной гипер- 
синхропизацпи потенциалов и возникновению новых регионарных 
патодинамических структур, обусловливающих учащение при
падков.

Однако Сепп (1947) и Gastaut (1967) предостерегают от по
спешности диагноза «эпилепсия», подчеркивая, что одиночный 
припадок — это еще не эпилепсия.

Патоморфология. При эпилепсии в мозге в зоне очага наблю
дается нарушение кровотока (ангиоспазм, днлатация, дистония), 
трофики сосудов, возникновение дистрофических и некробиоти- 
ческих явлений, что ведет к микроочаговой разряженности участ
ков коры и других отделов мозга, к развитию фокального глиоза. 
У детей с развивающимся эпилептиформным синдромом после 
асфиксии при рождении обнаруживаются распространенные 
«бледные участки», клеточные опустошения в моторной зоне 
коры, в гиппокампе, зрительном бугре, подбугорных ядрах. На
ряду с этим отмечается различной выраженности глиоз ткани 
мозга. Особенно резко страдает та часть гиппокампа, кото
рая более других выступает в полость нижнего рога бокового же
лудочка мозга в связи с ее ущемлением в вырезке мозжечкового 
намета и развитием ишемии. Это может иметь место во время тя
желых родов с длительным стоянием головки плода в родовых 
путях, преждевременным отхождением вод и нарушением амор
тизации плода, продолжающимся более 18 ч. Именно у таких 
детей в последующем наблюдаются органические изменения со 
стороны ЦНС, сопровождающиеся эпилептиформными припад
ками. Морфологически структурные изменения нервных клеток, 
их отростков при эпилепсии носят универсальный неспецифиче- 
ский характер, типа дистрофии, наблюдаемой при ишемии мозга. 
После первых припадков отмечается развитие гидропических и 
отечных изменений. После серийных судорожных припадков уда
ется выявить деструктивные изменения, сопровождающиеся 
ядерным хроматолизом, распадом субстанции Ниссля, распадом 
плазмолеммы большого числа отростков и тел нервных 
клеток.

Вместе с тем, выявляются участки атрофии мозговой коры, 
рубцовые изменения, порэнцефалии, микрогирия как следствие 
перинатальной патологии, перенесенной инфекции, черепно-моз



говой трапмы и другой патологии, предшествовавшей развитию 
эпилепсии.

Клнннческая картина. Особенностями эпилептических при
падков в раннем детском возрасте являются: большое разнообра
зие клинических форм, их трансформация, возможность взаим
ных переходов, своеобразие развития заболевания и изменчивость 
течения.

Б о л ь ш и е  п р и п а д к и  имеют в раннем возрасте свои осо
бенности. Фаза предвестников у детей, особенно в ранпем возра
сте, мало выразительна и, казалось бы, не имеет практического 
шачения. Однако за предшествующим припадку беспокойством 
аередко различаются некоторые характерные особенности реак
ций ребенка, проявляющихся довольно стереотипно. В грудном 
возрасте перед припадком на лице ребенка можно отметить по
явление своеобразной маски с напряжением и застыванием ми
мики, преходящим заострением черт лица в гримасе испуга и 
страдания с расширением зрачков, быстрой сменой окраски лица 
до резкой бледности. Иногда припадку предшествует беспокой
ство, которое выражается в большей мере не криком, а яркой 
ориентировочной реакцией, во время которой ребенок с тревож
ным выражением начинает быстро осматриваться вокруг себя, 
поворачивая голову, суетливо перебирать и отталкивать висящие 
перед ним игрушки, быстро меняя направление широко открытых 
блестящих тревожных глаз, как бы ища защиты у окружающих. 
Подобные проявления бывают кратковременными, далее начина
ются судороги.

Конвульсивные проявления припадка, наступающие вслед за 
внезапным «застыванием», нередко вскрикиванием ребенка, име
ют структурные отличия. Для раннего возраста тонический ком
понент судорожных проявлений более типичен, обычно оп доми
нирует, а вторая, клоническая, фаза припадка часто не насту
пает. В большей мере она начинает проявляться в конце 1-го года 
и позже. В грудном же возрасте начальная тоническая фаза не
редко переходит в опистотонус. С развитием приступа судорог 
конечности ребенка напрягаются в согнутом состоянии. Иногда 
руки бывают прижаты к груди, кисти сжаты в кулачки, голова 
откинута назад, часто запрокинута. Грудная клетка несколько 
приподнята, как бы застывает в фазе вдоха, иногда совершая 
очень поверхностные, аритмичные дыхательные движения. Окра
ска лица меняется, становится багрово-сиией, до того широкие 
врачки становятся узкими, часто выражен страбизм. Сознание 
этсутствует. Тоническая фаза припадка, продолжающаяся 
20—30 с, сменяется клоннческими судорогами, которые охваты
вают всю мускулатуру. Постепенно восстанавливается дыхание. 
Выделение пенистой слюны во время припадка в грудном возра
сте наблюдается не всегда, чаще отмечается мочеиспускапие, 
реже — дефекация. Во время судорог бывает повышение 
температуры до высоких цифр (40—41 °С) с последующим ее



спадом. Продолжительность генерализованных судорог составляет 
1—3 мин, варьируя от припадка к припадку, которые могут про
текать в абортивной форме. Выход из припадка пе всегда стерео
типен. Иногда по прекращении судорог у ребенка отмечаются 
беспокойство, плач. Однако чаще на фоне наступающей мышеч
ной гипотонии, резкой вялости вслед за возобновлением спонтан
ных глотательных движений наступает фаза послеприпадочного 
сна. В неврологическом статусе сразу же после припадка можно 
отметить парезы или параличи конечностей, которые могут в бли
жайшие часы и сутки восстановиться. Наряду с этим в ближай
шем послеприпадочном периоде иногда наблюдаются амнезия, 
расстройство речи (если последняя у ребенка к этому времени 
уже сформировалась).

Частота больших припадков бывает различной. Они могут быть 
редкими, но весьма характерными. Судороги могут возникать и 
по нескольку раз в месяц и в течение дня. Чем чаще припадки, 
тем значительнее отставание в психическом развитии, выражен- 
нее утрата ранее приобретенных навыков, изменение личности 
ребенка.

М а л ы е  эпилептические припадки (petit mal) характеризу
ются отсутствием генерализованных конвульсий, своей кратко
временностью, полиморфизмом малых автоматизмов, отсутствием 
послеприпадочиых нарушений. Встречаются они у 9 —10 % де
тей, больных эпилепсией, и имеют различный характер клиниче
ских проявлений.

Абсанс (отсутствие) выражается в виде внезапной остановки 
ребенка — оцепенения. Взгляд становится неподвижным, на 
лице — амимия. Кратковременно выключается сознание. Ребенок 
остается в позе, в которой его застал припадок. Судорожные про
явления отсутствуют, он как бы кратковременно застывает. За
канчивается приступ так же внезапно, как и начинается. Ребенок 
быстро приходит в себя и продолжает прерванную игру. В неко
торых случаях сознание выключается не полностью и во время 
припадка ребенок осуществляет некоторые движения. Возможны 
нарушения дыхания в виде апноэ, сердечно-сосудистая лабиль
ность. Припадки наблюдаются до 40—100 и больше раз в сутки, 
главным образом днем и при пробуждении ребенка.

Акинетические припадки, протекающие без судорож
ного компонента, также относятся к генерализованным формам. 
Клинически у ребенка после предшествовавшего беспокойства 
отключается сознание. Реакция зрачков на свет угасает. В р е 
зультате утраты постурального тонуса выражена общемышечная 
гипотония, рефлексы не вызываются. Припадок продолжается 
от 1 до 3 —4 —5 мин. По выходе из него отмечаются общая вя
лость, сонливость. Более отчетливыми клинические проявления 
этой же формы бывают по мере становления психомоторного раз
вития ребенка и совершенствования статических функций.



Миоклонические пароксизмы, относимые к малым припадкам, 
характеризуются внезапным возникновением мелких обычно сим
метричных ритмических подергиваний мышц конечностей, лица, 
туловища, сознание остается сохранным. Иногда наблюдается 
оглушенность. При генерализованном серийном приступе судорог 
сознание нередко отключается. Данная форма отличается отно
сительно доброкачественным течением.

Гипертонические пароксизмы, наблюдаемые у некоторых де
тей первых месяцев жизни, перенесших внутричерепную родовую 
травму, характеризуются появлением беспокойства, плача, прон
зительного вскрикивания, тонического напряжения конечностей 
в фазе экстензии, развитием общемышечного тонического спазма, 
иногда с переходом в опистотонус, реже с присоединением тор
сионного компонента. Широко открытые глаза с выражением 
испуга свидетельствуют о сохранности сознания. Прогноз этих 
припадков неблагоприятен.

Пропульсивньге припадки отличаются большим полиморфиз
мом судорожных проявлений при сохранности или кратковре
менном затемнении сознания. У мальчиков они встречаются 
в 2 раза чаще.

Клинически может иметь место форма кивательных судорог, 
проявляющихся внезапным сгибанием головы (кивки), форма 
тонических пропульсий в виде «салаамовых поклонов» с внезап
ным сгибанием головы и туловища вперед, разведением и протя
гиванием рук, подгибанием ног к животу и форма клонических 
пропульсий с быстрыми внезапными толчками головы и туловища 
вперед, часто с падением («клевки»), Пропульсивные припадки 
обычно выявляются серийно по нескольку серий в день. Эти 
формы обусловливают довольно быстрое развитие деменции. После 
5 лет пропульсивные припадки наблюдаются редко. Часто отме
чается присоединение больших припадков.

Ретропульсивные припадки, нередко наблюдаемые у детей 
1—2-го года жизни, выражаются внезапным «замиранием» ре
бенка, выпрямлением, устремлением взора вверх, закатыванием 
глазных яблок кверху, запрокидыванием головы. Часто эти фазы 
различить не удается. Сознание выключается на несколько се
кунд. Припадки наблюдаются до нескольких десятков раз в день. 
Они обусловливают быстро наступающую деградацию психики и 
относятся к злокачественной форме эпилепсии. Форма пикнолеп- 
сии — одна из разновидностей ретропульсивных припадков — 
в раннем детском возрасте наблюдается редко.

Импульсивные  припадки характеризуются молниеносным 
резким вздрагиванием, внезапным напряжением мышц конечно
стей, шеи и мускулатуры туловища. Этот вид припадков пред
ставляет одну из частых форм, наблюдаемых в раннем возрасте. 
В отличие от миоклонии никогда не происходит подергиваний 
отдельных мышц. Протекают они обычно без потери сознания. По 
своим последствиям они менее тяжелы, чем форма ретропульсив-



ных припадков, но часто сочетаются с другими видами малых и 
больших судорожных припадков. Возникают чаще по утрам при 
пробуждении.

О ч а г о в ы е  припадки отличаются устойчивостью формы кон
вульсивных проявлений в той или иной части тела или группе 
мышц, чем определяется их фокальность.

Диэнценфальные  припадки отражают выраженность наруше
ний вегетативно-висцеральных функций, сопутствующих судо
рожному синдрому. В раннем детском возрасте строгого раз
граничения отдельных вариантов диэнцефальной эпилепсии не 
наблюдается. Характерным является присоединение к вегетатив
но-висцеральным нарушениям также и судорожного компонента 
припадка.

Клиника припадка вариабельна. Наиболее часто вначале на
ступает общее беспокойство, нередко — сучащне движения ниж
них конечностей, становится учащенным дыхание, появляются 
вазомоторные пятна на кожных покровах п крупные капли пота, 
в особенности на лице. Наряду с этим обращает внимание повы
шенная перистальтика кишечника. Беспокойство нарастает, со
провождается стоном, плачем, тремором конечностей, общей гипе
рестезией. Вазомоторные пятна переходят в общую гиперемию 
с цианозом. На брюшной стенке иногда можно различить меняю
щуюся форму желудка. Дыхание внезапно становится прерыви
стым, стридорозным. Общее возбуждение переходит в тонические 
судороги с опистотонусом и закатом глаз. Температура повыша
ется до 38—40 °С, снижаясь по окончании приступа, иногда до 
субнормальных цифр. После припадка отмечаются общемышечная 
гипотония, вялость, сонливость. Появляющаяся иногда в началь
ной фазе припадка фонтановидная рвота приносит больному об
легчение и судорожный компонент отступает.

В некоторых случаях развитию судорожного припадка пред
шествует приступ бронхиальной астмы, генез которой в последние 
годы связывают с диэнцефальной патологией.

Иногда у грудных детей припадок развивается на фоне явле
ний копростаза, когда очередной запор, раздражая перифериче
ские рецепторы (п. vagi), вызывает афферентное возбуждение 
мезодиэнцефальной области, обусловливая возникновение тони
ческих судорог с ярким вегетативным компонентом. Предвестни
ком этого является болевой абдоминальный синдром.

Психомоторные припадки обычно проявляются кратковремен
ными необоснованными автоматическими действиями, протекаю
щими без судорожного синдрома. В раннем детском возрасте 
неконтролируемые психомоторные нарушения проявляются в виде 
ночных страхов, криков, жестикуляций или смеха, стереотипным 
похлопыванием в ладоши. У некоторых детей в возрасте 2—Злет 
имеют место снохождепия или их частичные проявления. Наблю
даются случаи, когда некоторые малыши, как бы находясь



в сновидении, передвигаются без цели и причины, уходят из 
дома и пребывают в тревожном, безотчетно растерянном состоя
нии, когда их находят, останавливают и возвращают домой.
О происшедшем они обычно не помнят. Прогноз становится 
неблагоприятным с присоединением судорожных пароксизмов.

Джексоновские припадки связаны с раздражением передней 
(моторные), задней (сенсорные) извилин мозга или их одновре
менном вовлечении в процесс (сенсомоторные). Приступ судорог 
развивается без нарушения сознания ребенка н, в зависимости 
от локализации очага раздражения, охватывает кисть или стопу, 
нередко распространяясь на всю конечность и даже половину 
тела, переходя в отдельных случаях в генерализованный припа
док. При этом начало припадка всегда стереотипно. Дальнейшее 
его развитие может протекать различно даже у одного и того же 
больного. При распространении судорог на конечности противопо
ложной стороны ребенок, как правило, теряет сознание. После 
припадка в мышцах, в которых наблюдались судороги, может 
наступить временная слабость, но мере прогрессирования про
цесса в коре эта слабость может стать постоянной и 
стойкой.

В раннем возрасте определить, являются ли припадки чисто 
двигательными пли, наряду с моторной зоной, вовлекаются дру
гие анализаторы коры мозга, практически не представляется 
возможным. Прн сенсомоторном припадке некоторые дети как бы 
предчувствуют приступ судорог, который уже повторялся прежде, 
начинают совершать сгибательные и разгибательные движения 
кистью страдающей руки, поддерживать одну кисть другой или 
протягивать ее, прося «потереть», «подуть» па руку или другую 
часть тела, что может быть обусловлено возникновением па
рестезий.

Адверсивные  припадки бывают обусловлены раздражением 
заднего отдела верхней и средней лобных извилин. Приступ 
начинается внезапным отведением глаз и головы в сторону, не
редко сочетаясь с тонической судорогой в соответствующих ко
нечностях. Как и другие фокальные пароксизмы, адверсивные 
судороги нередко имеют тенденцию к генерализации.

Оперкулярные  припадки связаны с раздражением нижней ча
сти передней центральной извилины. Возникают они без наруше
ния сознания, выражаясь насильственными чмокающими, соса
тельными, жевательными движениями губ и языка. Прн распро
странении возбуждения па соседние структуры височной доли 
и глубинные отделы ствола в клинической картине выявляются 
вегетативные и психомоторные компоненты припадка.

Височная  эпилепсия обычно характеризуется различного типа 
аурами. Однако в раннем возрасте обонятельные, вкусовые ауры, 
слуховые, реже зрительные галлюцинации, дисфории, приступы 
тревоги, страха и другие более сложные ощущения выявить прак
тически бывает крайне трудно. Иногда у ребенка можно наблю



дать неожиданный попорот головы и глаз в стороны, как это бы
вает при знакомстве с чем-то новым, но взгляд не фиксируется, 
он остается блуждающим, ищущим. Наблюдаются вибрирующие 
движения крыльев носа. К этому могут присоединяться защитные 
движения руки в виде прикрывания, отмахивания или протира
ния глаз, которые иногда выражают удивление или испуг. Ребе
нок отворачивается, закрывает глаза, прячет голову или начинает 
плакать, когда и застает его судорожный припадок. Эти защитные 
реакции ребенка в известной мере могут быть связаны с раздра
жением обонятельного, слухового пли зрительного анализатора. 
Иногда эти проявления переходят в психомоторное возбуждение 
ребенка, сопровождающееся вегетативными реакциями. В отдель
ных случаях наблюдается присоединение тонической судороги 
в руке с последующей генерализацией судорожного парок
сизма.

Э п и л е п т и ч е с к и й  статус — состояние, при котором много
кратно повторяющиеся пароксизмы следуют один за другим, как 
бы наслаиваясь и сливаясь в единый процесс без восстановления 
сознания ребенка в коротких паузах между приступами.

В основе возникающего цепного характера пароксизмов лежат 
глубокие сдвиги кислотно-основного состояния, медиаторного, 
энергетического и других видов обмена. Быстрота развития ста
туса как бы предуготовлена предшествующим ходом развития 
болезни, формированием эпилептических патомеханизмов реаги
рования.

Каскадный характер пароксизмов во время статуса обус
ловливает нарастание гипоксии, развитие церебральной ишемии 
с исходом в генерализованный отек мозга и коматозное сос
тояние.

Большие судорожные пароксизмы в период статуса сопровож
даются развитием гипертермии, сдвигами электролитного обмена, 
нарушением функции надпочечников. Наряду с этим часто падает 
сердечная деятельность.

Распространение отека на стволовые отделы мозга ребенка 
обусловливает блокаду сосудистого и дыхательного центров с ле
тальным исходом.

Менее тяжело протекает статус малых припадков, сопровожда
ющийся длительным состоянием оглушенности и резкой вялости.

Психическая сфера детей, страдающих эпилептиформным син
дромом, во многом зависит от характера и динамики припадков.

В раннем возрасте при быстром укорочении интервалов между 
прппадкамп, нарастанием их полиморфизма развивается слабо
умие, сопровождающееся снижением памяти, дурашливостью, эй
форией, двигательной расторможенностью, аффективными со
стояниями.

При относительно редких больших припадках, в особенности 
у детей с врожденными конституциональными особенностями, 
в динамике психической деятельности характерными чертами ста



новятся своеобразный педантизм ребенка, необычная аккуратность, 
пунктуальность в исполнении просьб родных, скрупулезность 
в выполнении маленьких заданий и, вместе с тем, упрямство, 
инертность мышления, медлительность в ответах, трудность 
переключения с одной игры на другую, чаще бывает унылое, 
тоскливое состояние, отмечается эгоизм. Обращают внимание 
эмоциональная неустойчивость, склонность н аффективным ре
акциям, взрывчатость; с одной стороны, необычная ласковость, 
слащавость ребенка, с другой — злобность н даже агрессивность. 
Такие дети трудно уживаются в ясельных и детсадовских груп
пах. Однако благодаря своей аккуратности, пунктуальности в ос
воении тех или иных навыков они нередко достигают значительных 
успехов при обучении в предшкольном возрасте н неплохо учатся 
в школе. Решающее значение имеют частота и тип при
падков.

Данные электроэнцефалографии являются одним пз важных 
критериев, подтверждающих наличие пароксизма. ЭЭГ показы
вает, имеются ли у больного проявления, свойственные большому 
эпилептическому припадку (генерализованные гиперсинхронные 
разряды тета- и дельта-волн) (рис. 44), малому припадку («пик- 
волна» 3 в 1 с), нлн отмечаются их единичные проявления в виде 
острых волн, одиночных комплексов. ЭЭГ показывает, какова 
степень редукции основного ритма и в чем она проявляется, вы
раженность ответной реакции па функциональную нагрузку. 
Весьма важны данные ЭЭГ в межпрнступном периоде как конт
роль за динамикой процесса, тенденцией судорожной готовности 
н эффективностью лечения.

Прогноз неблагоприятен при раннем формировании эпилеп- 
тиформного синдрома у детей, перенесших внутричерепную ро
довую травму, сочетавшуюся с асфиксией, когда припадки имеют 
большую склонность к генерализации, нарастанию частоты с раз
витием эпилептического статуса.

Лечение, начатое рано, проводимое непрерывно под контролем 
ЭЭГ, позволяет добиться снижения частоты и тяжести припадков 
пли стойкой ремиссии.

Диагноз основывается на тщательном изучении анамнеза 
(данные о судорожных припадках у братьев, сестер, среди род
ственников в нескольких поколениях, сведения о пре- н перина
тальных повреждениях ЦНС, перенесенной ненропнфекцпп, трав
ме черепа, метаболических нарушениях); необходимо уточнение 
времепи появления первого судорожного припадка, ситуации, в ко
торой он возник, характера приступа (начало, форма, выход), 
повторности, частоты. Важное значение имеют данные дополни
тельных методов исследований (ЭЭГ, офтальмоскопия, эхо-ЭГ, 
исследование ликвора, рентгенограмма черепа) с целью обнаруже
ния возможного органического поражения мозга, могущего лежать 
в основе судорожных припадков. Обстоятельное клиническое об
следование ребенка может выявить изменения в неврологическом



статусе, которые при учете остальпых данных лягут в оспову 
диагноза.

Лечение. Судорожные состояния у детей и эпилепсия требуют 
проведения широкого комплекса общих мероприятий и примене-

Рис. 44. Электроэнцефалограмма. Гетерплняопаппыо судорожпыо рпз 
ряды при эпилепсии

ния антиконвульсивпой терапии. Прежде всего необходима твер
дая установка в том, что лечение больного с судорожным синдро
мом должно быть длительным, преемственным на всех этапах 
и непрерывным. Лечение снимается, если на протяжении не ме
нее 3 лет припадков пе наблюдается и ЭЭГ нормализовалась. Об 
этом должны быть информированы и родители больного.



Важное место в лечении больных- судорожными припадками 
имеет правильная организация гигиенической среды, режима ре
бенка. Если припадки не очень частые, ребенок может посещать 
детский коллектив (ясли, сад). Пребывание в организованном 
коллективе в большинстве случаев оказывает благотворное влия
ние обстановкой, соблюдением гигиенического режима, сна, от
дыха, прогулок. Вредным является длительное пребывание на 
солнце. Отрицательное, провоцирующее судорожные припадки 
влияние оказывает телевизор (фотогенный эффект). Имеет зна
чение и отношение родных к ребенку. Постоянные волнения 
родных, создание своеобразного культа вокруг ребенка ведут к 
угнетению живой ориентировочной реакции, радости от окружаю
щей среды, подавлению его личности, развитию астении, депрес
сии. Жизнь ребенка не должна лишаться игр, развлечений, воз
растных интересов. Однако не должно быть и перегрузок, в осо
бенности эмоциональных, чрезмерно подвижных, шумных игр. 
Перед сном необходимы спокойные прогулки. Из различных видов 
спорта предпочтителен лыжный, который малыши возраста 3 лет 
довольно быстро осваивают.

Питание, при наличии у ребенка судорожных припадков, 
должпо исключать употребление кофе, крепкого чая и т. д., 
экстрактивных веществ; следует ограничить употребление соле
ного и приема жидкости, пища должна быть разнообразной. 
Наиболее рациональным считается смешанное питание: 3 —4 дня — 
растительная пища и рыба, а в остальные дни — растительная 
и мясная; сладости — в умеренных количествах. Фрукты, овощи 
должны занимать в меню важное место. При очень частых 
припадках целесообразно снижение общего калоража пи
тания.

Лечение судорожного синдрома должно основываться на диф
ференциации его происхождения. В случае, если судороги возни
кают па фоне инфекционного пропесса, необходимо уточнить его 
природу, провести анализ ликвора с тем, чтобы при показаниях 
начать полноценный курс противовоспалительного лечения основ
ного заболевания.

При симптоматических судорогах проводится интенсивная 
терапия по выведению ребенка из состояния гипоксии и асфик
сии, снятию последствий внутричерепной травмы. Применяется 
гемостатическая, дегндратационная, инфузионпая терапия, вос
станавливается кислотно-основное состояние, баланс минераль
ного, электролитного обмена и витаминов.

При витамнн-О-завнспмом резистентном судорожном синдро
ме применяется 1,25-диоксихолекальциферол. При отсутствии это
го препарата достаточно эффективным является регулярное при
менение высоких доз витамина D. У некоторых больных положи
тельные результаты дает прием лишь 2500 ME витамина D 
в день. В других случаях его дозу приходится увеличивать до 
150 000 ME. При врожденном пиридоксипзависимом судорожном



синдроме применяют большие дозы витамина В6 (10—80 мг 
в день) в течение всей жизни. При пиридоксинзависимой ксан- 
турепурии применяют также большие дозы витамина Вб (80 — 
120 мг в день) или 50 мг никотинамида и 10—80 мг пиридо- 
ксина в день в течение всей жизни. Терапию витамином Вб про
водят под контролем почечной экскреции метаболитов трип
тофана.

Ведущим видом лечения эпилептиформного синдрома является 
применение антиконвульсантов. Их назначение определяется ха
рактером припадков, имеющихся у больного. Если судорожные 
пароксизмы у ребенка однозначные, то лечение начинается с пре
паратов, более эффективных для данного вида припадков. При 
полиморфпости судорог назначают комбинацию препаратов, отно
сящихся к разным группам.

С момента начала лечения больного необходимо вести строгий 
учет частоты, времени суток, появления и характера припадков. 
Это способствует наиболее эффективному распределению в тече
ние суток оптимальных доз и комбинации препаратов.

В лечении эпилепсии соблюдается определенная этапность, 
основанная на 4 периодах:

I период подбора оптимальных и соответствующих форме при
падков доз антиконвульсантов. Длительность периода — от не
скольких недель до нескольких месяцев; II период — стабилиза
ции. Длительность его — от 3 до 5 лет; III  период — снижения 
и постепенной отмены противосудорожных препаратов. Длитель
ность периода — от нескольких месяцев до 3 лет. Таким образом, 
средняя продолжительность лечения при благоприятном течении 
болезни достигает 5—7 лет и более.

Лечение начинают с небольших доз препарата. Через конт
рольный срок (5—7— 10 дней), имея перед собой график, можно 
убедиться в эффективности лечения: уменьшение частоты при
падков или уменьшение тяжести судорог, или, наоборот, учаще
ние. В этом случае дозу препарата следует увеличивать до пол
ного исчезновения припадков, возможно, до появления побочных 
явлений (вялость, атаксия), характерных для применяемого 
средства. При возникновении побочных явлений, но при наличии 
определенного эффекта, дозу препарата снижают до 7г — ’/з, за
меняя эквивалентной дозой другого препарата, соответствующего 
форме припадков. Приняты следующие примерные эквивалентные 
соотношения доз противоэпилептических препаратов к дозам фе
нобарбитала (принятым за 1): дифенпн — 1,4:1; гексамеднн— 
3:1; бензонал — 2:1; хлоракон — 15:1.

Неэффективность лекарства, документированная графиками, 
позволяет его отменить. Отмена проводится путем постепенного 
снижения дозы каждые 3—5 дней с заменой его другим пре
паратом.

Период стабилизации характеризуется тем, что на фоне опти
мального лечення припадки отсутствуют или наблюдаются очень



Название препарата
Разовые дозы, г

до 1 года 1—2 года 3 года

Фенобарбитал 0,005—0,007 0,01—0,025 0,025—0,03

Гексамндин 0,015—0,025 0,05—0,08 0,1—0,125

Бензонал 0,01—0,015 0,025—0,05 0,05—0,075

Дифенин 0,01 0,025 0,05
Днла нтин 0,01 0,025 0,05

Хлорокон 0,125 0,25 0,5
Фенакон 0,125 0,25 0,5

Суксилеп 0,06 0,12 0,25
Пикнолепсмн 0,06 0,12 0,25
Морфолеп 0,06 0,12 0,25

Дназепам 0,0012 0,025 0,03
Седуксен 0,0012 0,025 0,03

Нитрозепам 0,0012 0,0015 0,0018
Радедорм 0,0012 0,0015 0,0018
Эуноктин 0,0012 0,0015 0,0018

Карбамазеипн _ 0,05 0,1
Тегретол -- 0,05 0,1
Фивлепснн 0,05 0,1

Триметнн 0,05 0,1 0,15

Дексаметазон 10 ЕД 20 ЕД 30 ЕД



Формы припадкон Возможные осложнения

Действует при всех формах, 
кроме миоклоническпх и акине
тических припадков

В первые дни возможны сонливость, 
астенизацня, реже атаксия, нистагм, 
высыпания на коже

При всех формах (большие, 
см етанны е, малые), кроме чистых 
абсансов

В первые дни возможны головокру
жение, тошнота. Иногда анемия, лей
копения. Противопоказано: болезни по
чек, печени, органов кроветворения

При больших, фокальных, сме
шанных, кроме бессудорожиых и 
автоматизмов

В редких случаях сонливость, атак- 
спя, нистагм, затруднения речи, анемия

При больших, фокальных (то
нических), кроме малых и мпо- 
клоническп.х

Возможны раздражительность, атак 
сия, нистагм, кожные высыпания, сто
матит. Противопоказано: заболевание 
почек, печени, ор1 анов кроветворения

При больших, малых, атипич
ных полиморфных, диэнцефаль- 
ных, миоклонусэпилепсии, психи
ческих эквивалентах

Снижение аппетита, тошнота

Малые припадки, миоклониче- 
скпе припадки

Тошнота, рвота, расстройство желуд
ка, анорексия, аллергические высыпа
ния, лейкоцитоз

Полиморфные припадки, эпи
лептический статус

Сонливость, в редких случаях высы
пания на коже, атаксия

Малые формы (вздрагивания), 
импульсивные припадки и др.

Противопоказано при заболевании 
печени и почек

Прн больших, смешанных при
падках, психических эквивален
тах

Сонливость, анорексия, рвота, голо
вокружение, аллергические высыпания, 
лейкопения, тромбоцптопения, аграну- 
лоцнтоз

Малые формы, абсансы, экви
валенты, диэнцефальные припадки

Высыпания на коже, нейтропения, 
апластическая анемия, осложнения со 
стороны почек

Салаамовы и другие формы ма
лых припадков

—



редко. Угроза обострения судорожной болезни сохраняется. По
этому антнконвульспвная терапия проводится по-прежнему регу
лярно. При этом данные ЭЭГ, клинического осмотра больного, 
анамнеза позволяют судить о достаточности компенсации функ
ций. Стабильное отсутствие патологической активности на ЭЭГ — 
решающий показатель к отмене лечения. Период отмены вклю
чает два этапа: постепенное снижение доз, осуществляемое каж 
дые 2 —3 нед, и прекращение приемов антиконвульсантов. Послед
нюю (минимальную) дозу обычно употребляют в течение 10— 
14 дней, после чего отменяют.

Антиконвулъсивная  терапия (табл. 10) начинается с примене
ния возрастных доз фенобарбитала (люминал), который является 
базисным препаратом и включается во всех случаях ургентной 
противосудорожной терапии, кроме миоклонических и акинети
ческих форм малых припадков. При генерализованных припад
ках, особенно при их однообразном характере, хороший эффект 
оказывает смесь Серейского, где дозы и некоторые ингредиенты 
заменяются в зависимости от возраста и формы припадка. Для 
купирования больших припадков с преобладанием тонической 
фазы судорог целесообразно включение дифенина. Выявление на 
фоне генерализованных судорог, дисфорий, психических эквива
лентов требует включения финлепсина, хлокаракона, фенакона, 
буры. При фокальных судорогах с тенденцией к генерализации, 
наряду с фенобарбиталом и дифенином, эффективно применение 
бензонала. При тяжелом течении эпилепсии с частыми припад
ками смешанного характера больший эффект может оказать гек- 
самидин в сочетании с бензоналом, дифенином, седуксеном. На
ряду с этим включают бром, кофеин. При преобладании диэнце- 
фального вегетативно-сосудистого компонента эффект оказывает 
включение в лечебный комплекс таких препаратов, как дпфенин, 
дифацил, фенакон, тифен, бура.

Прн лечении малых припадков положительное действие ока
зывают сукцинимиды (ппкнолепсин, суксилеп, милонтин, мор- 
фолеп), применение которых целесообразно сочетать с фенобар
биталом. У некоторых больных более быстрый и выраженный 
эффект наступает при сочетании эуноктина (радедорма) с фено
барбиталом.

При лечении салаамовых судорог более эффективен дексаме
тазон с последующим переходом (через 4 —6 нед) на пред- 
низолон.

Применение противосудорожных средств требует проведения 
в процессе лечения периодических анализов крови и мочи.

Для снятия эпилептического статуса больному вводят седук
с е н — 2% раствор по 0,1 мл на год жизни, внутривенно, струйно, 
но медленно. Возможно повторное (от 2 до 5 раз в сутки) исполь
зование седуксена. Через 30 мин внутривенно и внутримышечно 
вводится 5% раствор унитиола из расчета 0,1 на 1 кг массы.



Хороший эффект отмечается при введении 0,25% раствора дропе- 
ридола из расчета 0,15 мл на 1 кг массы внутримышечно.

Если этих препаратов в наличии нет, больному применяют 3% 
хлоралгидрат в клизме вместе с 20% раствором глюкозы в соот
ношении 1:3 по 3 мл на 1 год жизни. Наряду с этим эффективно 
введение амитала-натрия в дозе от 0,1 до 0,5 мл (20 г амитала- 
натрия разводят в 100 мл воды). С дегидратационной целью 
применяют по 0,2—0,8 мл новурита или лазикса (дозы в зависи
мости от возраста). При отсутствии эффекта с той же целью 
внутривенно может быть введен 20% раствор оксибутирата нат
рия (ГОМК) в 10 мл 20% раствора глюкозы из расчета 70— 
100 мг вещества на 1 кг массы.

Для снижения внутричерепной гипертензии производится 
люмбальная пункция с выведением 5 мл ликвора.

Одновременно в период статуса для борьбы с гипертермией 
больному применяют холод на голову и крупные сосуды (на 
внутренние поверхности бедер). Проводится контроль за ионным 
составом крови (калий, натрий, кальций, магний, медь, хлор), 
кислотно-основным состоянием, содержанием общего белка, оста
точного азота, уровня сахара в крови и моче. Осуществляется 
их коррекция путем капельного введения соответствующих ра
створов. Прп отсутствии эффекта, в целях быстрого выведения 
из эпилептического статуса, применяется фторотановый-азотно- 
кислый наркоз.

Важное значение имеет тщательная профилактика респира
торных нарушений, вплоть до интубации, наложения трахеостомы 
и включения управляемого дыхания. При явлениях сердечной 
недостаточности применяют кофеин, корглюкон, строфантин 
в возрастных дозах.

При тяжелом общем состоянии ребенка, но выведении его из 
эпилептического статуса, рекомендуется применение гидрокорти
зона внутримышечно, хлорида кальция (0,3% раствор) внутри
венно, а при хорошем глотании — внутрь.

Наряду с антиконвульсивной терапией специфическими препа
ратами, больному необходимо проводить лечение средствами, по
вышающими судорожный порог. С этой целью применяют вита
мин Be одновременно с АТФ. В период ремиссии для поддержания 
компенсаторных возможностей организма и повышения его реак
тивности важное значение имеет включение в комплекс лечения 
стимулирующих препаратов (фитин, церебролизин, липоцереб- 
рин, эпиларктин, глутаминовая кислота, липокаин и др.).

Детям с остаточными явлениями внутричерепного кровоиз
лияния, арахноидита, менингоэнцефалита, с проявлениями гидро- 
цефального синдрома рекомендуется проводить курсы противо
воспалительной и рассасывающей терапии (алоэ, лидаза, пироге- 
нал, пропер-мил, кортикостероиды и др.).



Глава 11

ОСОБЕННОСТИ ИССЛЕДОВАНИЯ 
НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ 
У ДЕТЕЙ РАННЕГО ВОЗРАСТА

КЛИ Н И ЧЕСК И Е МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ

Полное исследование нервной системы ребенка раннего воз
раста очень трудоемко. В этом разделе мы сообщаем лишь основ
ные его принципы.

Беседа с матерью ребенка, которая предшествует осмотру, 
сводится к выяснению жалоб и сбору подробных анамнестических 
сведений.

Врачу следует выяснить, когда родители впервые заметили 
признаки нездоровья ребенка, что именно их встревожило; слу
чилось ли это внезапно или болезненные явления развились 
постепенно; что, по мнению родителей, послужило причиной за
болевания, обратились ли сразу к врачу, каким было его мнение; 
какие лекарства и другие методы лечения применяли; помогли 
ли они; как протекало заболевание и т. д.

Поскольку в основе заболеваний нервной системы у ребенка 
лежат 4 основные группы причин — наследственные, внутри
утробные, интра- и постнатальные,— соответственно врач при 
сборе анамнеза концентрирует свое внимание на этих факторах.

Важной частью наследственного (семейного) анамнеза явля
ются сведения о состоянии здоровья матери и отца, других де
тей, бабушек и дедушек, остальных родственников. При этом 
следует особенно заострить внимание на таких симптомах, как 
умственная отсталость, судороги, дефекты пигментации. При 
подозрении на наследственную природу патологии нервной сис
темы необходимо составить возможно более подробную родос
ловную семьи.

Врачу необходимо располагать подробными сведениями о со
стоянии здоровья матери до беременности, о времени начала ме
сячных, о предшествующих беременностях и родах, выкидышах 
и мертворожденных, о профессии и роде занятий матери, о тече
нии настоящей беременности, самочувствии матери в это время, 
заболеваниях, приеме лекарств, начале шевеления плода, сроках 
родов, времени отхождения вод, о течении родов (предлежании 
плода, длительности родов, применении стимуляции или других 
мер родоразрешения и т. д.), массе ребенка при рождении, его 
крике, цвете кожных покровов. Для характеристики новорожден
ного важными являются сведения о том, когда его принесли кор
мить, как он взял грудь, не синел ли, каким было уменьшение 
массы тела и как быстро масса восстановилась, не было ли подер



гиваний, судорог, на какой день мать с ребенком выписали из 
роддома. Если выписали позже, чем обычно, то по какой 
причине.

Подробные сведения должны быть получены о развитии ре
бенка на первом году жизни. Основными данными о развитии 
статики и моторики являются: время начала удерживания го
ловки в вертикальном положении и в положении на животе, са
мостоятельное сидение, стояние, начало ходьбы без поддержки. 
В отношении психического и речевого развития важно поинтере
соваться, когда ребенок стал фиксировать взгляд, следить за 
передвигающимися предметами, брать игрушку, подвешенную над 
ним, а затем лежащую около него, тянуться к игрушке, перекла
дывать ее из руки в руку, гулить, произносить отдельные звуки, 
слова и т. д. В дальнейшем в процессе осмотра врач может про
верить сказанное и оценить, развивается ли ребенок соответствен
но возрасту.

К анамнестическим сведениям относятся также данные о 
заболеваниях ребенка, их возможных осложнениях, прививках, 
реакциях на них. Особенно важно получить подробные сведения 
о таких заболеваниях, как корь, коклюш, эпидемический паро
тит, грипп и др.

После этого врач переходит к осмотру ребенка. Возникшие 
в результате осмотра вопросы врач может разрешить при 
окончательной беседе с родителями или во время самого 
осмотра.

Соматическое состояние ребенка. Каждый осмотр ребенка 
невропатологом должен начинаться с обследования и оценки его 
соматики. Чем младше ребенок, тем такой осмотр более важен.

Большое значение для характеристики общего состояния ре
бенка имеют абсолютные данные массы тела, окружности головы, 
окружности груди.

На рис. 45, а, б, приведены графики динамики размеров голов
ки соответственно у мальчиков и девочек. Большой родничок за
крывается в возрасте 1 —1,5 лет, реже 2 лет.

В последние годы в связи с акселерацией значительно воз
росли все отмеченные параметры физического состояния детей 
и изменились их относительные соотношения. Раньше в возрасте 
до 1 года окружность головы почти всегда превышала окружность 
грудной клетки и только к годовалому возрасту эти показатели 
сравнивались. В настоящее время, как правило, уже к полугоду 
окружность грудной клетки обычно начинает превосходить окруж
ность головы.

Несколько изменились и сроки закрытия большого родничка. 
У определенной части детей он становится очень маленьким уже 
в первом полугодии жизпи и иногда почти полностью закрыва
ется в это время- Наблюдение за такими детьми показывает, что 
при отсутствии уменьшения окружности черепа, застойных явле
ний на глазном дне, при удовлетворительном психическом развитии



ребенка раннее закрытие большого родничка не является приз
наком патологии.

При общем осмотре ребенка важно установить наличие или 
отсутствие мелких аномалий развития, или стигм, которые могут
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Рис. 45. Динамика увеличения размеров черепа у детей пер
вых 3 лет жизни:
а — у мальчиков; б — у девочек

служить опорным пунктом в диагностике времени поражения 
мозга ребенка. Ниже приведен перечень наиболее частых анома
лий развития и стигм.



Лицо:
«птичье лицо»;
широкий корень носа;
вывернутые ноздри;
недоразвитие нижней челюсти;
микрогнатия;
прогнатня.

Глаза: 
микрофтальмия; 
эпикант; 
голубая склера; 
колобома; 
пятна Брушфилда; 
катаракта врожденная; 
птоз врожденный; 
гипо- и гипертелоризм.

Рот: 
заячья губа; 
волчья пасть; 
большой язык; 
дольчатый язык; 
расщепление языка; 
расщепление язычка, высокое нёбо.

Зубы : 
отсутствие зубов; 
лишние зубы;
неправильное расположение; 
неправильное развитие эмали.

Уши:
расположенные низко; 
асимметрия; 
приращение мочки; 
деформация завитка.

Шея: 
короткая; 
кожные складки.

Волосы:
низкий рост на лбу пли сзади на шее; 
гирсутизм;
закручивающиеся волосы; 
нарушение пигментации; 
гнездное выпадение; 
ломкие волосы;
соединение бровей по средней линии.

Кожа: 
пигментные пятна; 
сосудистые пятна; 
депигментированные участки; 
поперечная борозда на ладони; 
лиш няя кожа (особенно на затылке); 
фистульные ходы.

Грудная клетка: 
узкая грудь;
«куриная груль»;

«грудь сапожника», множественные соски, увеличение расстояния между
сосками. -  J



Живот: 
пупочная грыжа; 
низкое расположение пупка; 
выпяченный пупок; 
грыжа белой л и н и и .

Кости: 
широкая ладонь; 
короткая ладонь; 
полидактилия; 
клинодактилия; 
камптодактилия; 
аплазия пальцев; 
синдактилия;
низкое расположение большого пальца; 
короткопалость.

Стопы: 
эквпноварусная; 
вальгусная стопа; 
дисплазия ногтей; 
очень короткие пальцы;
увеличенное расстояние между I и II пальцами; 
синдактилия 

Мочеполовая система: 
гипертрофия малых и (или) больших губ; 
гипертрофия клитора; 
гипоспадия; 
крппторхизм; 
расщепление мошонки.

К перечисленным аномалиям следует добавить уродства вну
тренних органов, которые обнаруживают специальными исследо
ваниями. Наиболее частыми из них являются различные врожден
ные пороки сердца. Детальное исследование в клинике может 
выявить аномалии других внутренних органов, особенно моче
половой системы. Следует отметить, что сочетание врожденных 
изменений нервной системы с пороком сердца и мочеполовой 
системы встречается наиболее часто в детской неврологической 
клинике.

Касаясь стигм, следует также упомянуть о нарушениях па
пиллярного рисунка кожи (на ладонях и подошвах), обнаружи
ваемого в основном при хромосомных заболеваниях.

Следует помнить, что часть так называемых аномалий, или 
стигм, встречается в определенном проценте у фенотипически 
здоровых субъектов. Своеобразие морфологических черт ребенка 
может быть отражением генетических особенностей данной семьи, 
не имеющих прямой связи с патологией нервной системы. По
этому наличие стигм у обследуемого ребенка должно приниматься 
во внимание только в совокупности с другими патологическими 
признаками.

Неврологическое обследование. Неврологическое обследование 
начинается с оценки иннервации черепных нервов.

И с с л е д о в а н и е  ч е р е п н ы х  н е р в о в .  I пара — пп. olfac- 
torii. Для исследования обоняния в раннем детском возрасте 
используют духи, валериану, мяту, которые вызывают гримасу



па лице ребенка или двигательное беспокойство. При этом нужно 
быть уверенным, что носовые ходы ребенка свободны от сли
зисто-гнойного отделяемого. Практическое значение исследования 
невелико. Двустороннее выпадение обоняния может говорить 
о травме, воспалении слизистой носа или агенезии ганглиозных 
клеток, обонятельных трактов. Большее значение придают одно
сторонним нарушениям.

II пара — п. opticus. Наблюдение за ребенком, которому пока
зывают игрушку, дает представление о характере зрения. У детей 
в возрасте 1,5—2 лет можно приблизительно исследовать поле 
зрения и цветоощущение.

Существенным моментом исследования является изучение со
стояния глазиого дна. Нельзя базироваться на результатах одно
кратного осмотра, поскольку, например, в первые недели после 
рождения соски зрительных нервов могут представляться блед
ными, особенно их височные половины; это зависит от недостаточ
ности пигментации ретины. В первые педели жизни у детей 
можно отметить небольшие кровоизлияния на дне глаза. Большое 
значение придают обнаружению вишнево-красного пятна в маку
лярной области, что свидетельствует об одной из форм липидозов 
(болезнь Тея — Сакса, болезнь Ниманна — Пика). Обнаружение 
некоторых мелких уродств глаза (колобома, микрофтальмия и пр.) 
дает основание для детального исследования на токсоплазмоз. 
Изучение особенностей состояния глаз важно для некоторых ти
пов факоматозов.

I l l ,  IV, VI пары — п. oculomotorius, п. trochlearis, п. abducens. 
Врач наблюдает, как смотрит ребенок на игрушку, когда ее пе
редвигают в разные стороны. Следует отметить, что у детей пер
вых месяцев жизни часто отмечают сходящееся косоглазие, ко
торое с возрастом исчезает. Если у ребенка имеется врожденный 
птоз одного или двух глаз, то оп виден сразу же после рождения. 
Подозрение на гидроцефалию вызывает так называемый симптом 
«заходящего солнца», когда видна полоска склеры между радуж
кой и верхним веком. При этом иногда выражена экзофтальмия. 
У детей раннего возраста четко определяется реакция зрачков на 
свет, как прямая, так п содружественная. Следует иметь в виду, 
что нередко при полной атрофии зрительного нерва реакция 
зрачков на свет может оставаться сохранной. Асимметрия реак
ции зрачков на свет чаще всего объясняется влиянием симпати
ческого или парасимпатического нервов. Реакцию на конверген
цию и аккомодацию проверить практически невозможно. У ряда 
детей первых недель жизни, особенно перенесших легкую череп
но-мозговую травму, отмечается мелкий спонтанный горизонталь
ный нистагм. Он может наблюдаться также у слепых детей, 
а также при альбинизме.

V пара — n. trigeminus. Проверяют наличие болевой чувстви
тельности на лице, корнеальные рефлексы. Определяют болезнен
ность в точках выхода тройничного нерва. О состоянии двига-



тельной части нерва судят по тому, как ребенок сосет, ест, откры
вает рот при плаче.

VII пара — n. facialis. Асимметрии лица, характерные для 
периферического и центрального параличей лицевого нерва, мо
гут быть видны н в покое, по лучше всего они выявляются при 
смехе и особенно плаче ребенка. Периферический парез мышц, 
когда страдают в той или иной степени все ветви нерва, является 
обычно следствием неправильного применения щипцов во время 
рождения ребенка. У детей грудного возраста периферический 
парез иногда отмечают при воспалительных заболеваниях сред
него уха.

V III  пара — п. vestibulococlilearis. Об отсутствии или сниже
нии слуха у маленького ребенка первыми обычно узнают роди
тели. Еслп полную потерю слуха у ребенка устаповить несложно, 
различные степени снижения слуха поддаются определению с 
большим трудом. С рождения у ребенка может быть исследована 
вестибулярная порция слухового нерва. В раннем детском воз
расте используют для этого лишь поствращательную пробу. Пост- 
вращательный вестибулярный нистагм может отсутствовать у глу
хонемых детей. Одностороннее его выпадепио характерно для 
воспалительных заболеваний среднего уха. При кровоизлияниях 
в мозг поствращательный нистагм бывает не только горизонталь
ным, но вертикальным и л и  ротаторным.

IX, X пары — п. glossopharyngeus, п. vagus. Проверяют под
вижность мягкого нёба, его асимметричность, характер глоточ
ного рефлекса. При параличе мышц мягкого нёба появляются 
нарушения глотания, жидкая пища попадает в нос. Нарушения 
функции блуждающего нерва сказываются также в поперхпва- 
нип, изменении тембра голоса. Особенно опасными являются дву
сторонние поражения блуждающего нерва, когда присоединяются 
и нарушения функции сердца.

XI пара — u. accessorius. Наблюдают за поворотами головы, 
поднятием рук ребенка. Этот нерв чаще всего поражается во 
время родов. Увеличение шейных лимфоузлов также может ска
заться на функции этого нерва.

X II пара — п. liypoglossus. При периферическом параличе 
нерва с одной стороны можно видеть атрофию соответствующей 
половины языка. Большое диагностическое значение придают 
фибриллярным подергиваниям в языке, которые отмечаются при 
болезни Верднига — Гоффманна. При поражении подъязычного 
нерва может наблюдаться нарушение глотания и речи.

Д в и г а т е л ь н а я  с ф е р а .  Статика и моторика. Вначале 
врач наблюдает за двигательной активностью ребенка. Если ре
бенок грудного возраста, необходимо посмотреть, как он ведет 
себя в положении на спине, па животе, на боку, ползает ли он, 
как манипулирует игрушками и т. д. Следует проверить пассив
ные и активные движения во всех суставах, особенно в руках. 
Необходимо помнить, что приобретение ребенком двигательных



навыков зависит от многих причин. Запаздывание на 1—3 мес 
не обязательно свидетельствует об отставании, а может быть 
лишь временной задержкой, связанной с заболеванием и т. д. 
Некоторые фазы моторики иногда у детей выпадают. Так, на
пример, не все дети проходят перед ходьбой стадию ползания.

Мышечный тонус. Исследование мышечного тонуса требует 
спокойного состояния ребенка, а также отсутствия активного 
сопротивления с его стороны. Отмечают изменения тонуса и его 
асимметрии. Следует обязательно проверить тонус в сгибателях 
и разгибателях рук и ног, в приводящих мышцах бедер, в сгиба
телях п разгибателях стоп. У детей первых 2—3 мес тонус мышц 
может быть слегка повышен. При отклонениях в тонусе необхо
димо отмечать характер этого отклонения— дистоння, спастич- 
ность или ригидность.

Непроизвольные движения. У новорожденного ребенка отме
чаются атетоидные движения. Затем они к 1 — 2-му месяпу исче
зают. При поражении подкорковой области (ядерная желтуха, 
кровоизлияния в хвостатые тела) атетоз появляется в основном 
к возрасту около 1 года, иногда несколько ранее. На первом году 
жизни для такого ребенка характерны дистония или гипотония. 
Явления торсионной дистонии у детей раннего возраста наблю
даются крайне редко. Частыми непроизвольными движениями 
являются различные тики, обычно в лицевой мускулатуре (мига
ние, наморщивание бровей и т. д.). Значительно реже наблюда
ется тремор, являющийся неблагоприятным прогностическим при
знаком. Он обычно свидетельствует о вовлечении в прогресси
рующий патологический процесс мозжечка или его связей 
с другими частями мозга. Для его обнаружения достаточно 
взять ладони ребенка и подержать их в своих руках. Наряду 
с тремором, у детей наблюдаются нарушения координации, выяв
ляемые при попытке взять игрушку.

Рефлекторная сфера. Исследовать сухожильные и надкост
ничные рефлексы необходимо в спокойном состоянии ребенка. 
Иногда они бывают очень изменчивыми, поэтому исследование 
нужно повторять. Сухожильные и надкостничные рефлексы на 
руках у детей раннего возраста, особенно в грудном возрасте, 
бывают сниженными. Напротив, сухожильные рефлексы на но
гах, особенно коленные, несколько повышены. Ахилловы реф
лексы начинают вызываться только с 3—4 мес. Равномерно по
вышенными сухожильные рефлексы могут быть у возбудимых 
детей. При спастических параличах у детей можно вызвать кло
нус стоп, реже клонус надколенника.

Ф и з и о л о г и ч е с к и е  р е ф л е к с ы  п е р в о г о  г о д а  ж и з-  
н и. Двигательные акты ребенка первых месяцев жизни пред
ставляют по своей природе рефлексы, контролируемые субкор
тикальными и спинальными механизмами. Кора в этот период 
является незрелой, и свое влияние она начинает осуществлять 
позднее. Физиологические рефлексы ребенка первых месяцев



жизни формируют основу для последующей моторики ребенка 
и в дальнейшем исчезают. Таким образом, эти рефлексы, назы
ваемые также врожденными автоматизмами, для ребенка пер
вых 2 —4 мес являются нормой, а их существование позже этого 
срока может указывать на патологию. Напротив, у новорожден

ных детей, перенесших тя
желую гипоксию или внут
ричерепную травму, автома
тизмы вызвать не удается. 
Они появляются позже и 
соответственно сохраняются 
у таких детей более дли
тельно.

Различают надсегментар- 
ные и сегментарные двига
тельные автоматизмы (ораль
ные и спинальные).

К оральным автоматиз
мам относят:

1) ладонно-ротовой реф
лекс — в ответ на надавли
вание ладони у ребенка воз
никает открывание рта и 
сгибание головы;

2) хоботковый рефлекс — 
легкий удар пальцем по гу
бам вызывает у ребенка вы
тягивание губ хоботком;

3) поисковый рефлекс 
Куссмауля — поглаживание 
пальцем около рта вызывает 
опускание угла рта и пово
рот головы в сторону разд
ражения;

4) сосательный рефлекс^— 
при прикосновении ватного тампона к губам у ребенка возни
кают сосательные движения. Этот рефлекс иногда сохраняется 
в течение всего первого года жизни.

К спинальным автоматизмам относят:
1) защитный рефлекс — при выкладывании ребенка на живот 

он поворачивает голову в сторону;
2) рефлекс опоры — поставленный на опору ребенок выпрям

ляет туловище и стоит некоторое время;
3) шаговый рефлекс (рефлекс автоматической ходьбы) — при 

упоре ребенка па ноги и легком наклоне его вперед у него воз
никают шаговые движения (рис. 46);

4) рефлекс ползания — в положении на животе и упоре пог 
о ладонь ребенок совершает ползающие движения (рис. 47);

Рис. 46. Шаговый рефлекс у новорож 
денного ребенка



5) хватательный рефлекс — при надавливании пальцем на ла
донь возникает схватывающее движение (рис. 48). Рефлекс вы
ражен и на стопах (стопный хватательный рефлекс). Рефлекс 
Робинзона — разновидность хватательного рефлекса, когда по
следний выражен настолько отчетливо, что ребенка можно при
поднять;

6) рефлекс Таланта — ребенка поддерживают на груди или 
животе, при штриховом раздражении вдоль позвоночника пара- 
вертебрально происходит сгибание туловища в эту сторону;

Рис. 47. Рефлекс ползания у  новорожденного ребенка

7) рефлекс Переза — при проведении пальцем по остистым 
отросткам позвоночника возникает болевая реакция, сопровож
дающаяся криком, приподниманием головы, разгибанием туло
вища и иногда мочеиспусканием;

8) рефлекс Моро — вызывается различными приемами: быст
рым приподниманием ног и нижней части туловища, коротким 
ударом по поверхности, на которой лежит ребенок, резким опу
сканием ребенка сверху вниз и т. д. При этом ребенок разводит 
руки в стороны (1 фаза) (рис. 49) и приводит их к туловищу 
(II фаза).  При вызывании рефлекса Моро легко может быть от
мечена сниженная амплитуда движений, свойственная перифе
рическому парезу (акушерский паралич руки).

Помимо оральных и спинальных автоматизмов, у детей груд
ного возраста вызывают так называемые позотонические автома
тизмы. К ним относятся:



1) асимметричный шейный тонический рефлекс — при 
поворачивании головы ребенка, лежащего на спине, в сторону 
происходит разгибание конечностей, к которым обращено лицо, 
и сгибание противоположных;

2) симметричный шейный тонический рефлекс — при сгиба
нии головы в положении на спине повышается мышечный тонус 
в сгибателях конечностей, при разгибании — повышение тонуса 
в разгибателях;

Рис. 48. Хватательный рефлекс у новорожденного ребенка

3) тонические лабиринтные рефлексы — в положении на 
спине повышается мышечный тонус в разгибателях, в положении 
на животе — в сгибателях.

Со 2-го месяца жизни формируются мезэниефальпые устано
вочные рефлексы. Шейные н туловищные установочные реф
лексы состоят в том, что вслед за поворотом головы в сторону 
следует ротация туловища в ту же сторону. Лабиринтный уста
новочный рефлекс — в положении на животе ребенок выпрям
ляет голову и держит ее по средней линии. Рефлекс Ландау — 
ребенок, поддерживаемый под живот, поднимает вверх голову 
н разгибает ноги.

Цепной н туловищный установочные рефлексы — поворот го
ловы в сторону вызывает поворот сначала грудной клетки, потом 
тазового отдела, т. е. по частям, а не сразу, как при простых 
шейных установочных рефлексах.

Кожные рефлексы у детей грудного возраста также отлича
ются целым рядом особенностей. Брюшные рефлексы начинают 
выявляться не ранее 3—4 мес жизни. Кремастерный рефлекс 
у мальчиков становится положительным с 4 —6 мес. В связи с не



зрелостью пирамидного пути рефлекс Бабииского до 1 года жнзпп 
считается нормальным явлением.

М е н н н г е а л ь н  ы е с и м п т о м ы .  У маленьких детей име
ется своеобразие в симптомах раздражения мозговых оболочек. 
Большее значение придают не отдельным искусственно вызывае
мым симптомам (например, симптому Кернпга, Брудзнпского), 
а положению ребенка. Так, для маленького ребенка с менинги
том весьма характерно положение г. постели. Он обычно лежит 
на боку, с разогнутой головой п поджатыми к животу ногами.

Рис. 49. Первая фа^а рефлекса Моро у новорождеиного ребенка

Весьма характерным является также «симптом треножника», 
состоящий в том, что ребенок, сндя в кровати, опирается широко 
расставленными руками позади ягодиц.

Ч у в с т в и т е л ь н а я  с ф е р а .  В раннем детском возрасте 
можно составить весьма приблизительное представление о состоя
нии чувствительной сферы. Ребенок может ответить лишь на 
вопрос о наличии болевой чувствительности. О ее сохранности 
можно судить по негативной реакции ребенка. Прибегать к ис
следованию болевой чувствительности следует лишь в тех исклю
чительных случаях, когда имеется подозрение на ее снижение 
или отсутствие, например при вялом параличе ног.

Психическое развитие. Представление о его уровне склады
вается нз рассказов родителей и осмотра врача. Естественно, что 
детально оценивать состояние психической сферы может спе- 
пналнст-нсихолог (см. стр. 297), однако врач обязан хотя бы 
в общих чертах дать оценку уровню интеллекта. У ребенка первых



месяцев жизни нужно обратить внимание па общее выраже
ние лица, способность фиксировать взгляд, прослеживать за 
игрушкой, оценить реакцию на звуковые раздражители. В даль
нейшем важное значение в оценке п с и х и к и  имеют звуковые 
реакции ребенка, характер комплекса оживления, произношение 
отдельных звуков, а также игровая деятельность. В возрасте 
после года начинают обращать внимание на способность ребенка 
понимать отдельные слова и простейшие фразы, на знание им 
частей своего тела и предметов обихода, умение обращаться 
с ложкой, навыки опрятности. По-прежнему весьма важным по
казателем является характер игровой деятельности. Следует под
черкнуть, что необходимым условием правильной оценки явля
ется динамическое наблюдение за ребенком. Ниже мы приводим 
перечень основных показателей нервно-психического развития 
детей до 3 лет (по Н. М. Асариной, 1972).

Перечень основных показателен нервно-психического развития детей
раннего возраста

1-й год жизни
К 1-му месяцу:
первая улыбка в ответ на разговор взрослого;
пытается поднимать и удерживать голову, лежа на животе.
К о  2 - м у  м е с я ц у :
рассматривает висящие над ним игрушки, следит за движущейся перед 
глазами игрушкой;
быстро отвечает улыбкой на разговор с ним.
К 3 - м у  м е с я ц у :
появляется «комплекс оживления»— улыбка, оживленные движения рук 
и ног, звуки в ответ на разговор взрослого;
лежит на животе несколько минут, опираясь на предплечья и хорошо 
удерживает голову;
хорошо удерживает голову в вертикальном положении;
поддерживаемый под мышки, крепко упирается ногами, согнутыми в та
зобедренном суставе.
К 4 - м у  м е с я ц у :
поворачивает голову к источнику звука;
во время бодрствования часто проявляется «комплекс оживления»; 
громко смеется, когда с ним заигрывают;
рассматривает, ощупывает и захватывает висящие над грудью игрушки.
К 5 - м у  м е с я ц у :
отличает близких от чужих людей;
подолгу певуче гулит;
берет игрушку, которую держ ат у пего над грудью, удерживает ее; 
долго лежит на животе, поднимая корпус и упираясь на ладони выпрям
ленных рук;
ровно, устойчиво стоит при поддержке под мышки.
К 6 - м у  м е с я ц у :
начинает произносить отдельные слоги; 
свободно берет погремушку из разных положений; 
переворачивается с живота на спину; 
начинает ползать; 
хорошо ест с ложки.
К 7 - м у  м е с я ц у :
повторно произносит одни и те же слоги;



па вопрос: «Где?» («часы», «огонек» и др.) ищет и находит взором 
предмет;
хорошо и много ползает.
К 8 - м у м е с я ц у :
по просьбе взрослого выполняет разученные движения, например «Дай 
ручку», «До свидания», «Ладушки»; 
игрушками может заниматься долго; 
садится и ложится из сидячего положения;
придерживаясь руками, сам встает, стоит и опускается, переступает; 
пьет из чашки, которую держит взрослый.
К 9 - м у м е с я д у:
На вопрос «Где?» отыскивает несколько знакомых предметов, независимо
от их месторасположения;
знает свое имя — оборачивается на зов;
с предметами действует по-разному в зависимости от их свойств — катит 
шар, вынимает один предмет из другого, сжимает и разжимает резиновую 
игрушку;
переходит от одного предмета к другому, слегка придерживаясь за нчх 
руками;
хорошо пьет из чашки, слегка придерживая ее руками.
{{ 1 0 - м у  м е с я ц у :
повторяет за взрослым разнообразные звуки и слоги;
по просьбе взрослого находит и дает знакомую игрушку («Дай мяч», 
«Дай лялю);
проделывает разученные действия с предметами (вынимает, вкладывает, 
открывает, закрывает и др.).
К 1 1 - м у  м е с я ц у :

употребляет первые слова-обозначенпя («Ав-ав», «кис-кис», «Дай» и др.); 
овладевает новыми действиями с предметами: пакладывает один кубик 
на другой, снимает со стержня и надевает па него свободно спимающиеся 
кольца;
стоит самостоятельно.
К 1 2 - м у  м е с я ц у :
легко подражает новым слогам, употребляет около 10 слов; 
самостоятельно ходит; 
самостоятельно пьет из чашки.

2-й год ж изни  

О т  1 г о д а  д о  1 г о д а  6 м е с :
запас слов около 30—40, легко подражает часто слышимым облегченным 
словам;
сопровождает своп действия лепетом;
понимает изображения отдельных предметов, называет их; 
легко подражает новым действиям;
действия с предметами носят целенаправленный характер (собирает пи
рамиду из 3—5 колец, двухместную матрешку и т. д . ) ;
различает предметы, резко контрастные по величине (большой — малень
кий) ;
проходит по наклонной доске, перешагивает через палку, бросает одной 
рукой мяч;
самостоятельно ест из ложки густую пищу; 
знает место хранения игрушек и своей одежды.

О т  1 г о д а  6 м е с  д о  2 л е т :
понимает смысл предложений о событиях и явлениях, часто повторя
ющихся в личном опыте;
словарь употребляемых слов растет до 300 (к 2 годам); 
легко повторяет слова и простые фразы;



облегченные слова заменяет правильными; 
начинает говорить по разным поводам;
начинает употреблять предложения из 3—4 слов, начинает употреблять 
прилагательные и местоимения;
понимает несложный сюжет по картинке, отвечает на вопросы; 
задает вопрос: «Что это?»;
подбирает по образцу предметы четырех основных цветов из двух одно
родных предметом разного цвета;
нанизывает кольца на пирамидку, подбирая по величине 6—7 колец; 
легко влезает на стремянку высотой 1 м и спускается с нее чередующимся 
шагом;
ест довольно аккуратно;
по мере надобности пользуется носовым платком; 
частично одевается и раздевается: 
пытается складывать свою одежду; 
контролирует физиологические отправления.

От 2 лет до 2 лет 6 мес:

ребенок понимает будущее, прошедшее; 
появляются вопросы: «Где?», «Почему?», «Куда?»; 
легко повторяет услышанные фразы; 
понимает рассказ без сопровождения иллюстрациями;
легко воспроизводит в игре ряд последовательных, связанных между собой 
часто наблюдаемых действии; 
начало конструктивной деятельности; 
в игре объединяются 2—3 ребенка; 
влезает на табурет или скамейку;
полностью одевается, но еще не умеет застегивать пуговицы и завязывать
шнурки;
ест аккуратно.

От 2 лет 6 мес  до 3 лет:

легко запоминает стихи и песенки; 
словарь равен 1200—1500 словам;
в словарь входят все части речи, кроме причастия п деепричастия; 
появляются вопросы: «Зачем?», «Когда?»;
произносит правильно все звукп, кроме «р», «л» и шипящих; 
начало изобразительной деятельности; 
знает и называет четыре основных цвета;
имеет понятие о количестве предметов — один, два, много, меньше, больше; 
может согласовывать своп движения с другими детьми, например ходить 
нарами в общем кругу, одновременно действовать рукой и ногой. Может 
менять темп, направление, характер движений в зависимости от словес
ного или музыкального сигнала;
одевается самостоятельно, может застегнуть пуговицу, завязать шнурки
с небольшой помощью взрослого;
моет руки перед едой без напоминания;
пользуется салфеткой по мере надобности, без напоминания;
благодарит после еды без напоминания.

ЛА БО РА ТО РН Ы Е МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ

Ликвородиагностика занимает одно из ведущих мест в кли
ническом обследовании больного. С ее помощью можно опреде
лить наличие синдрома внутричерепной гипертензии, а также 
процесса, ее обусловившего. Широкое распространение имеет



определение давления спинномозговом жидкости во время люм
бальной пункции путем соединения пункционной нглы с мано
метром. В то же время у новорожденных детей может быть 
использован беспуикционный осцнллографнческий способ [Пу
рин В. Р., 1960].

Важное значение в диагностике гинертензнонно-гндроцефаль- 
ного синдрома имеют эхоэнцефалографня и трансиллюмннация 
черепа.

Решающая роль в раскрытии характера патологического про
цесса принадлежит анализу спинномозговой жидкости.

Спинномозговая жидкость. Спинномозговую пункцию у детей 
первых 3 лет жизни проводят в горизонтальном положении на 
боку специальной иглой с мандреном, а детям первых месяцев — 
иглой для внутривенных влнваннй. Иглу вводят под прямым 
углом между остистыми отростками II — III или I I I —VI пояснич
ных позвонков. Противопоказанием к проведению пункции явля
ется повышенная ломкость сосудов и склонность к кровотечениям. 
С большой осторожностью следует делать пункцию при отеке 
мозга и подозрения на опухоль в задней черепной ямке. В подоб
ных случаях рекомендуется поднять ребенку таз и ноги, подло
жив валик, и взять для исследования не более 0,5 мл жидкости. 
Необходимо также поднять на 1 сут ножной конец кроватки. 
Субокцнпитальные пункции у детей этого возраста в настоящее 
время не проводятся.

Нормальное давление спинномозговой жидкости соответствует 
100—120 мм вод. ст.

Для выявления блока лпкворных путей проводят лнквородп- 
намическпе пробы Квеккенштедта, Пуссеииа, Стукея во время 
измерения давления спинномозговой жидкости. Проба Квеккен
штедта — надавливание на яремные вены с обеих сторон в норме 
вызывает повышение давления. При блокаде ликворных путей 
давление не повышается (проба положительная). Проба Пус- 
сеппа — прижатие головы к грудной клетке в норме повышает 
давление. При блокаде давление не повышается. Проба Стукея — 
сдавление брюшных вен путем нажатия на эпигастральную 
область — вызывает повышение давления (проба отрицатель
ная). При наличии блока ликворных путей давление не повы
шается (проба положительная).

Состав спинномозговой жидкости помогает диагностировать 
субарахноидальное и виутрижелудочковое кровоизлияния, воспа
лительные изменения в оболочках головного и спинного мозга, 
блокаду ликворных путей.

Спинномозговая жидкость в норме бесцветная, у новорожден
ных может быть легкая ксантохромия. Прозрачность полная, 
пейтрофнлы и эритроциты отсутствуют. У новорожденных может 
быть 10—15 лимфоцитов в 1 мкл, а у детей после 1 го д а—1—5 
лимфоцитов. Содержание белка у новорожденных — 0,33—0,49 г/л, 
у детей после года — 0,16—0,33 г/л. Содержание сахара у ново



рожденных — 3—4,2 ммоль/л, а у детей после года — 2,5— 
3,6 ммоль/л. Ввиду того, что биохимические показатели состава 
спинномозговой жидкости у детей раннего возраста и взрослых 
в основном одинаковы, мы приводим их лишь у новорожденных, 
так как эти показатели у них.несколько отличаются.

Биохимический состав спинномозговой жидкости у новорож
денных: альбумины — 0,25—0,59 г/л, глобулины — 0,1—0,42 г/л,

фибриноген — 0—0,1 г/л, коэффициент ~ р ^ |удины " ' '—
аммиак — 26,4—29,3 ммоль/л, азот аммиака — до 21,4 ммоль/л, 
натрий — 127 —147,9 ммоль/л, калий — 2,5—3,6 ммоль/л, каль
ц и й — 9,4—19,9 ммоль/л, хлориды — 183,3—56,4 ммоль/л, сахар —
3 —4,2 ммоль/л, железо — 14,3—89,5 мкмоль/л, билирубин — 
0,85—8,5 ммоль/л, лактатдегидрогеназа ( Л Д Г ) — 32,3—54,2 ЕД.

При менингитах проводят бактериологическое и вирусологи
ческое исследование спинномозговой жидкости. Для диагностики 
сифилиса и бруцеллеза ставят иммунобиологические и коллоид
ные реакции.

Трансиллюминация черепа. Этот метод широко распространен 
в клиниках для новорожденных, так как он нетравматичен, аппа
рат простой и портативный, а техникой исследования легко овла
девает каждый врач. Обследование ребенка проводят в темной 
комнате. В качестве источника света используют тубусы, диапро
екторы или кинопроекторы с вмонтированными в них лампами 
мощностью 100 Вт, с системой конвергирующих линз. На конце 
объектива обычно имеется резиновое кольцо. Этот объектив при
кладывают к фронтальной, височной, теменной и затылочной 
области черепа, и при этом наблюдается яркий светящийся круг 
от лампы размером в поперечнике 1,5—2 см. Данный метод по
казывает избыточное экстрацеребральное скопление жидкости, 
наличие дополнительных интрацеребральных полостей (кисты, 
порэнцефалия) и дефектов развития мозга, примыкающих к по
верхности черепа. При наружной гидроцефалии выявляется яр
кое, широкое свечение до 5 —6 см (рис. 50). При нарастающей 
внутренней гидроцефалии широкое свечение по всему своду че
репа носит менее яркий характер. При субдуральной гематоме, 
расположенной супратенториально, на трансиллюминации черепа 
отмечается пониженное свечение, по мере рассасывания — яркое, 
широкое фокальное свечение. Трансиллюминация, проводимая 
у детей первых месяцев жизни, позволяет выявить участки сла
бого свечения при порэнцефалии и локальное скопление ликвора 
при гигроме. При гидроанэнцефалии наблюдается широкое све
чение по всему своду черепа.

Исследование глазного дна позволяет установить внутриче
репную гипертензию, что проявляется отеком соска зрительного 
нерва, расширением вен и застойными явлениями (проминенция 
диска). Побледнение соска зрительного нерва, уменьшение его 
размеров свидетельствует о вторичной атрофии зрительного



нерва. Наличие неврита зрительного нерва и кровоизлияшп 
также выявляются при осмотре глазного дна.

Краниография (рентгенологическое исследование черепа) 
Краниография является одним из весьма важных методов в диаг 
ностике заболеваний мозга, приводящих к ограничению внутри 
черепного пространства и сопровождающихся повышением вну
тричерепного давления, расстройствами ликвороциркуляции.

Рис. 50. Трансиллюмиыация черепа при гидро
цефалии

нарушениями величины и формы черепа, а также в выявлении 
деструкции мозга при травме и врожденных дефектах. При необ
ходимости применяют специальные проекции (прицельный сни
мок турецкого седла, снимок пирамидки височной кости по Стен- 
версу и т. д.).

Перед рентгенограммой черепа маленьким детям вводят 2 % 
раствор хлоралгидрата в клизме: грудным детям — 5 —15 мл, де
тям от 1 года до 3 лет — по 20—30 мл.

При диагностике тех или иных внутричерепных процессов 
с помощью рентгенографии необходимо помнить некоторые ана-



томо-физиологические особенности черепа у ребенка, связанные 
с ростом, дифференциацией и формообразованием. Так, характер
ной особенностью черепа ребенка является преобладание мозго
вой части над лицевой.

Изменение конфигурации костей черепа (захождение одной 
кости на другую) исчезает вскоре после рождения ребенка.

Малый затылочный и боковые клиновидные роднички закры
ваются через 2—3 мес после рождения, большой — к 12—15-му 
месяцу.

Уплотнение костных швов проявляется уже к 3-му месяцу. 
Позже других, в возрасте 13—14 мес, происходит консолидация 
коронарного и ламбдовндного костных швов.

Внутренний рельеф костей свода черепа у детей, обычно 
обусловленный извилинами коры полушарий большого мозга, ар
териальными стволами и венозными синусами твердой мозговой 
оболочки, пахионовыми грануляциями, менее выражен, чем у взрос
лых. Усиление пальцевых вдавленнй у детей до 1 года отсутст
вует н появляется после 1 года.

При гппертензионно-гидроцефальном синдроме на кранио
грамме выявляются такие характерные признаки, как расхожде
ние швов, сочетающееся с увеличением размеров головы. Чем 
меньше возраст ребенка, тем легче происходит расхождение кост
ных швов. Если процесс окостенения уже закончился, то этп из
менения возникают не сразу, а через несколько недель. Скорость 
их выявления зависит от характера патологического процесса, нх 
обусловившего (внутричерепное кровоизлияние с нарушением 
проходимости ликворных путей, окклюзионные изменения в свя
зи с перенесенным воспалительным процессом — опухоль мозга, 
абсцесс). При этом истончение костей черепа п резкие пальцевые 
вдавленпя обычно указывают на давность процесса. Важное 
диагностическое значение имеет расширение турецкого седла, 
разрежение его спинки.

В зависимости от локализации и направления действия про
цесса увеличение черепа и расхождение швов может быть асим
метричным, например при скоплении жидкости в субдуральном 
пространстве (гематома, гигрома), при расширении одного из 
боковых желудочков (киста, опухоль). Асимметрия черепа может 
быть обусловлена также гемиатрофней мозга. При этом размеры 
черепа меньше на стороне атрофии. Костная ткань здесь утол
щена, внутренная поверхность ее гладкая.

Внутричерепное давление, измеряемое монометрически и то
нометрически, на фоне проводимого лечения может нормализо
ваться.

Однако рентгенологические изменения остаются обычно еще 
в течение нескольких месяцев, постепенно уменьшаясь в своих 
проявлениях.

Пневмоэнцефалография  (ПЭГ). Применяется для уточнения 
локализации объемного процесса (опухоль, абсцесс, киста, эхи



нококк, туберкулема), выявления сообщающихся полостей, атро
фических изменений мозга и т. д.

Перед ПЭГ на ночь делают ребенку очистительную клизму. 
Накануне вечером и утром в тот же день ребенку дают фенобар
битал, внутрь п внутримышечно вводят аминазин. Перед про
цедурой применяют кордиамин, кофеин, витамины С и группы В. 
В процедурной должен быть приготовлен кислород. Детям 
первых 3 лет жизни ПЭГ проводится чаще всего в горизонталь
ном положении, так как их необходимо фиксировать. Шприцем 
попеременно отсасывают 5 — 10 мл ликвора и вводят столько же 
воздуха (со скоростью 2 мл в минуту). Всего дробно детям пер
вых 3 мес жизни вводят за 3—4 приема до 20—40 мл, а более 
старшим — 45—80 мл. При этом постепенно изменяют положение 
головки ребенка от усиленного сгибания к разгибанию. Воздух, 
введенный в субарахнопдальное пространство спинного мозга, за
полняет ликворные щели, цистерны, желудочки, которые стано
вятся видимыми на краниограммах. Прн заболеваниях головного 
мозга, сопровождающихся блокадой ликворных путей, смещением 
мозговой ткани, топография, размеры и форма желудочков мозга 
меняются, что выявляется на пневмоэнцефалограмме (рис. 51).

Вентрикулографию (введение воздуха или контрастного ве
щества в желудочки мозга) проводят в условиях нейрохирурги
ческого стационара. После контрастирования на рентгенограмме 
определяются желудочки мозга.

Ангиографию  используют также в нейрохирургическом ста
ционаре. Ангиография помогает уточнить локализацию процесса, 
диагностирует сосудистые поражения головного мозга (аномалии, 
ангиомы, аневризмы). Детям первых 3 лет ангиография осущест
вляется под наркозом.

Пиелографию  также проводят в условиях нейрохирургиче
ского стационара. Чаще применяют нисходящую миелографию, 
при которой после субокципитальной пункции вводят контраст
ные вещества или изотопы. Этот метод помогает установить уро
вень поражения и диагностировать опухоль спинного мозга.

У детей первых 3 лет этот метод применяется редко.
Компьютерная томография. В последние годы появилась воз

можность изучать содержимое полости черепа без введения кон
трастного вещества. Объединение в одном аппарате передвнжпой 
рентгеновской трубки, движущейся по дуге в 180°, и компьютер
ного устройства позволяет получать снимки, на которых виден 
как бы срез мозга в одной из плоскостей. С помощью компьютер
ной (аксиальной) томографии (КТ или КАТ) можно распознать 
различные патологические процессы в головном мозге: опухоли, 
абсцессы, кровоизлияния и т. д.

Электрофизиологичеекие методы исследования- Электроэнце
фалография  (ЭЭГ) — метод регистрации электрической актив
ности (биопотенциалов) головного мозга, позволяющий судить 
о его физиологической зрелости, функциональном состоянии,



наличии очаговых поражений, общемозговых расстройств и их 
характере.

Спонтанные колебания биопотенциалов различаются по 
частоте:

дельта (Л)-волпы 0,5 — 3,5 кол/с 
тета (0)- » 4,0 — 7,5 кол/с 
альфа (а)- » 8,0 — 13.0 кол/с 
бета (Р)- » 13,5 — 30,0 кол/с

Колебания могут меняться также но амплитуде и форме.
ЭЭГ здорового доношенного новорожденного характеризуется

Рис. 51. Вентрикулография при гидроцефалии

преобладанием медленной асинхронной активности. Доминирую
щая частота — 0,5—2,3 кол/с, максимальная амплитуда — до 
120 мкВ. Для ЭЭГ здорового новорожденного типично отсутствие 
постоянной ритмической активности. На фоне доминирующей 
медленной активности у ряда детей периодически регистрируется 
кратковременная тета-активность (5—6 кол/с, волны с частотой 
альфа-ритма 8—13 кол/с) и бета-активность (18—20 кол/с). Так 
как вышеописываемая кратковременная ритмическая активность



возникает периодически во всех областях мозга новорожденных 
детей, есть основание считать, что она распространяется нз глу
боких структур мозга [Фарбер Д. А., 1969].

Четкие различия на ЭЭГ новорожденных во время сна и бодр
ствования отмечаются с первых дней жизни. ЭЭГ новорожденного 
в состоянии бодрствования характеризуется наличием низкоам
плитудных медленных колебаний, во время сна амплитуда мед
ленных колебаний увеличивается.

На применение ритмической фотофоностимуляции, звука у но
ворожденных, начиная с первых часов жизни, проявляются 
ответные (вызванные) потенциалы. При действии экстероцептив- 
ных раздражителей наблюдаются разнообразные электроэнцефа- 
лографические измепепия в виде реакции уплощения, неспецифи
ческих вызванных потенциалов типа К-комплекса, реакции 
усвоения ритма световых мельканий, «оп»-эффекта. Если реакция 
уплощения на ЭЭГ регистрируется генерализованно, то неспецн- 
фнческне вызванные потенциалы имеют более локализованную 
ответную реакцию.

Малый диапазон усвоения световых мельканий в пределах от
2 до 6 Гц принято объяснять низким уровнем лабильности кор
ковых нейронов у новорожденного. Неспособность длительное 
время удерживать воспроизведенный ритм светового ритмического 
раздражителя указывает на незрелость коры мозга новорожден
ных детей.

На ЭЭГ новорожденных, зарегистрированных в первые часы 
жизни, а у части детей в первые сутки жизни, имеется ряд осо
бенностей: регистрируются участки периодической ритмической 
гиперсинхронпзированной активности 4 кол/с, или участки взрыв
ной активности, включающей единичные выбросы спайко- н нгло- 
подобных волн, медленных заостренных высокоамплнтудных волн. 
При повторных записях биопотенциалов мозга на 3 —5-й день 
жизни подобные изменения на ЭЭГ не встречаются, что указы
вает на функциональный характер первых изменений, которые 
обусловлены стрессовыми влияниями родового акта.

У детей первых месяцев жизни различаются волны с частотой 
1—3 кол/с, 4 —7 кол/с и 8 — 12 кол/с. Однако доминирует дельта
ритм 0,5—3 кол/с. При этом на медленные волны иногда на
слаиваются быстрые колебания 13—15 —19 кол/с. Во второй по
ловине первого полугодия возрастает количество тета-волн. На
4-м году жизни на ЭЭГ значительное место занимает активность 
с частотой 6,5—7,5 кол/с. Выраженный альфа-ритм появляется 
в теменно-затылочной области в возрасте 4 —5 лет н становится 
устойчивым в более позднем возрасте (7—8 лет).

Наиболее показательны данные ЭЭГ в диагностике судорож
ных припадков. При повышенной готовности к судорогам на 
ЭЭГ проявляются острые волны и «пики», которые возникают 
на фоне дизритмии и могут сопровождаться гнперсинхроннза- 
цней основного ритма. К  типичным эпипотенциалам относят



комплексы «инк-волны». Для выявления скрытых изменений био
электрическом активности применяются функциональные иа- 
грузкн. Так, гнпервентнляция в виде углубленного дыхания 
ребенка в течение 2 —3 мин способствует выявлению патологи
ческих потенциалов. Применение световой стимуляции в тече
ние нескольких минут также позволяет обнаружить скрытые 
проявления эпилептической активности.

Следует отметить, что метод электроэнцефалографии лишь до
полняет клинические критерии и более информативен в динамике.

Церебральная реографня (реоэнцефалографня — РЭГ) являет
ся одним из методов, позволяющих косвенно судить о мозговом 
кровообращении: о кровенаполнении сосудов, скорости кровотока, 
условиях венозного оттока, сосудистом тонусе.

В основе РЭГ лежит регистрация изменении переменного 
электрического тока во время его прохождения через ткапь. При 
этом электропроводность тканей меняется ритмически, синхронно 
по пульсу. Запись РЭГ лучше всего производить в состоянии фи
зиологического сна, сразу после кормления.

Реоэнцефалограмма по форме напоминает обычную кривую 
пульсового давления и слагается из тех же элементов, что 
и сфигмограмма: восходящей — анакротнческой и нисходящей — 
катакротнческой частей, вершины и дополнительных — дпкроти- 
ческнх зубцов на спуске кривой.

При анализе реоэицефалограммы определяют амплитуду рео- 
графнческой волны в омах; показатель интенсивности кровена
полнения исследуемого участка сосудистой системы; время вос
ходящей части волны в секундах (анакрота); время нисходящей 
части волны (катакрота); время распространения всей волны; 
отношение времени восходящей части волны ко всему реографи- 
ческому циклу — показатели, отражающие состояние сосудистого 
тонуса и эластичности сосудистой стенки. Учитываются также 
форма волны, ее вершина, наличие дополнительных волн, угол 
наклона анакроты реографической волны.

Анализ реоэицефалограммы здорового новорожденного, но 
данным И. А. Рыкпной (1971), по сравнению со взрослыми пока
зывает, что в норме волны РЭГ носят регулярный характер уже 
с 2 ч жизни. Индекс кровенаполнения в средних значениях 
к 6-му дню жизни равен 0,05 см, с пределом колебаний 0,05— 
0,057. Коэффициент асимметрии кровенаполнения правого и ле
вого полушария равен 6,5—10% . Анакроты имеют крутой н бы
стрый подъем. Время анакротнческой фазы равно 0,39—0,42 с. 
Чаще всего в конце спуска регистрируется большой днкроти- 
ческий зубец, который варьирует по своей глубине. Вершина 
основной волны часто бывает заострена. Процентное выражение 
времени анакротнческой фазы ко времени всей волны равно 
17,23—18,07. На 10-й день жизни кривая РЭГ у новорожденных 
становится такой же, как у взрослых, за исключением меньшего 
времени восходящей части волны РЭГ.



Эхоэнцефалографии (эхо-ЭГ) — метол ультразвуковой эхоло
кации. В основе одномерной эхо-ЭГ лежит способность ультра
звуковых колебаний давать отражение от границ раздела различ
ных структурных образований головного мозга. Отраженная от 
объекта ультразвуковая энергия регистрируется на экране эхо- 
энцефалографа. Эхо-ЭГ-критернп адаптированы к новорожденным 
II. С. Каре (1974).

Обращают внимание на величину смещения срединных струк
тур и форму М-эха, па количество и амплитуду отраженных 
сигналов, их фокальность, па вентрикулярпый индекс, количест
венную и качественную оценку эхо-пульсацпй. Величина смеще
ния М-эха у новорожденных в норме составляет 0,5 — 1 мм, ам
плитуда пульсаций — 33 ± 6  %, вентрикулярпый индекс — 1,8 — 
1,9. Ширина III желудочка 4,5—4,8 мм. Этот метод очень инфор
мативен прн обнаружении внутричерепных процессов (опухоль, 
абсцесс, гематома), преимущественно супратенторнальной лока
лизации. В этих случаях выявляется смещение срединного эхо- 
сигнала (М-эха) в сторону, противоположную пораженному по
лушарию. Существует определенная зависимость между време
нем нарастания кривой эхопульсации, амплитудой ее колебаний 
и внутричерепным давлением. Повышение внутричерепного дав
ления вызывает уменьшение времени нарастаний кривой эхо- 
пульсацпй. И. А. Скорунский (1973), Richardson с соавт. (1972) 
выявили изменение амплитуды пульсаций отраженных сигналов 
при различных внутричерепных патологических процессах.

Клпннко-эхо-ЭГ-исследование новорожденных и детей груд- 
пого возраста с поражением центральной нервной системы позво
ляет диагностировать диффузный и локальный отек мозга, вну
тричерепные кровоизлияния, гипертензионно-гндропефальные из
менения желудочковой системы, недоразвитие мозга или 
атрофические процессы в центральной нервной системе.

Электромнографня (ЭМГ) — метод, позволяющий регистриро
вать колебания потенциалов, возникающих в мышце в покое 
и прн возбуждении в норме и при нервно-мышечпых заболева
ниях. Наиболее типичные изменения на ЭМГ определяются прн 
поражении нереднероговых структур спинного мозга. ЭМГ помо
гает дифференцировать уровень двигательных нарушений (цен
тральный, периферический, мышечный).

В норме для новорожденных и детей первых 3 мес жизни 
специфическим является преобладание биоэлектрической актив
ности в мышцах флексорных групп при различных функциональ
ных состояниях (покой, двигательная активность, рефлекторные 
реакции). В покое улавливаются низковольтные (до 13—26 мкВ), 
частые колебания потенциала. При спонтанных движениях воль
таж колебаний нарастает (до 90— 160 мкВ), возникающие залпы 
этих колебаний чередуются с периодами покоя. Во время рефлек
торных реакций электрогенез мышц повышается в 2 —3 раза.
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