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Уважаемые коллеги!
Выполнение ряда актуальных проблем детской неврологии и нейрохирургии 

требует фундаментального мультидисциплинарного подхода и концептуально-
го решения.

Современные тенденции наукопроизводства и организация научных иссле-
дований, в том числе стремление к реализации крупных фундаментальных про-
ектов, препятствующих распылению сил и средств, очевидно, будут способство-
вать развитию научных проблем нейропедиатрии.

Выбор актуальных, перспективных, в практическом отношении важных на-
правлений, подразумевающих получение необходимой поддержки (государ-
ственного финансирования, получение грантов, одобрений и т.д.), является за-
дачей, требующей разностороннего обсуждения с участием ведущих научных 
учреждений, клиник, специалистов. В связи с этим в журнале планируется пу-
бликация работ по теоретическим и прикладным проблемам детской черепно-
мозговой травмы, диагностике и лечению пороков развития нервной систе-
мы, родовым кровоизлияниям, нейроинфекции, нейроонкологии и церебро-
васкулярной патологии, дегенеративно-дистрофическим заболеваниям нервной 
системы у детей.

Редколлегия призывает детские нейрохирургические и неврологические 
учреждения; нейропедиатров, специалистов фундаментальных наук активно 
участвовать в обсуждении межотраслевых программ нейропедиатрии, актуаль-
ных фундаментальных и прикладных вопросов нейрохирургии и неврологии 
детского возраста, требующих объединенных усилий научно-практических, пе-
дагогических, практических и научных учреждений.

Редколлегия
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Исторической заслугой корифея нейрохи-
рургии Н.Н. Бурденко явилось начало органи-
зации систематической подготовки кадров ней-
рохирургии и создание в 1938 г. в Центральном 
институте усовершенствования врачей (ЦИУ) 
в Москве кафедры нейрохирургии. Она была 
организована на базе возглавляемого им Ин-
ститута нейрохирургии (ныне НХИ им. Н.Н. 
Бурденко).

К преподаванию привлекались лучшие спе-
циалисты института: нейрохирурги, невро-
патологи, нейрорентгенологи и специалисты 
других смежных дисциплин. В 1943 г. первым 
сотрудником и доцентом кафедры стал ближай-
ший ученик Н.Н. Бурденко сотрудник НХИ 
профессор А.А. Арендт. В 1946 г. после смерти 
Н.Н. Бурденко заведующим кафедрой стал за-
служенный деятель науки доктор медицинских 

© А.А. Артарян, 2010

Становление и развитие первой кафедры детской 
нейрохирургии в России. Российская Медицинская 
академия последипломного образования

А.А. Артарян
ГОУ ДПО Российская медицинская академия последипломного образования Росздрава, Москва, 
Россия

Статья посвящена началу и дальнейшей организации систематической подготовки кадров детских ней-
рохирургов при педиатрическом факультете Московского центрального института усовершенствования 
врачей, ныне Российской медицинской академии последипломного образования.
В статье отражена методическая работа по составлению учебных планов, программ, методических ма-
териалов учебных циклов специализации, усовершенствования, сертификации, создание унифицированной 
программы преподавания детской нейрохирургии в России, утвержденной Главным управлением учебных 
заведений Минздрава РФ. Освещена деятельность сотрудников курса, а затем кафедры детской нейро-
хирургии за большой период времени (более 30 лет), которая сыграла большую роль в становлении и раз-
витии детской нейрохирургической службы в России. 

Ключевые слова: детская нейрохирургия, последипломное образование, специализация, усовершенствова-
ние, сертификация, унифицированная программа.

The paper  deals with the initial and further organization of systemic staff education of pediatric neurosurgeons 
at Pediatric Faculty, Moscow Central Postgraduate Medical Institute, now of Russian Postgraduate Medical 
Academy.
The paper illustrates methodic work in making educational plans, programs, methodic material for educational 
specializing cycles,advanced certification, organizing unified program of teaching pediatric neurosurgery in Russia, 
approved of by The Major Department of Educational Institutions of Ministry of Health of Educational Institutions.
The work of the staff of the course, further Chair of Pediatric Neurosurgeryfor a long period (over 30 years) that 
contributed much into development of pediatric neurosurgical service in Russia is shown.

Key words: pediatric neurosurgery, postgraduate education, advancement, certification, uniformed program.

наук профессор А.А. Арендт, который оставался 
на этой должности до самой смерти (1965 г.)

А.А. Арендт — замечательный врач, ученый, 
педагог, был нейрохирургом широкого профи-
ля. Он занимался хирургией опухолей голов-
ного мозга, травмой ЦНС и ее последствиями, 
эпилепсией, пороками развития ЦНС, тубер-
кулезным поражением ЦНС. В своей много-
гранной деятельности профессор А.А. Арендт 
большое внимание уделял детской нейрохи-
рургии, считая ее одной из важных отраслей 
общей нейрохирургии. В 1946 г. он организо-
вал в НХИ первое детское нейрохирургиче-
ское отделение. Наряду с другими лекциями, 
с особым удовольствием читал лекции по раз-
личным аспектам гидроцефалии у детей.

Его монография по клинике и хирургиче-
скому лечению гидроцефалии у детей долго 
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оставалась настольной книгой детских ней-
рохирургов. Под его руководством создавал-
ся первый фундаментальный труд по детской 
нейрохирургии «Основы нейрохирургии дет-
ского возраста» (1968).

Профессор А.А. Арендт по праву считается 
одним из основоположников детской нейрохи-
рургии.

За время своего руководства Андрей Ан-
дреевич создал на кафедре определенный пе-
дагогический штат. Были зачислены доцен-
тами: нейрохирург доктор медицинских наук  
Н.Д. Лейбзон, невропатолог В.А. Тумской, ас-
систентом — закончившая аспирантуру на ка-
федре нейрохирургии А.А. Артарян. Постепен-
но штат кафедры расширялся, на должность 
ассистентов были приняты нейрохирурги  
К.Я. Оглезнев, В.А. Козырев, М.В. Горелышева 
и А.В. Крючков.

В 1964 г. по инициативе А.А. Арендта (не-
задолго до его смерти) на кафедре нейрохи-
рургии был проведен первый специальный 
цикл по детской нейрохирургии для детских 
хирургов и невропатологов детских больниц, 
педиатров. Цикл по детской нейрохирургии 
прошел успешно. Слушатели цикла говорили 
о необходимости проведения таких циклов в 
дальнейшем.

После смерти профессора А.А. Арендта,  
с 1965 г. кафедрой стал заведовать известный 
нейрохирург, академик РАМН, директор Ин-
ститута нейрохирургии им. Н.Н. Бурденко 
профессор А.И. Арутюнов. Научные интересы 
профессора А.И. Арутюнова были обширны. 
Он занимался проблемами отека и набухания 
мозга, базальными опухолями — менингиома-
ми, травмой ЦНС, сосудистой нейрохирурги-
ей. В своей деятельности профессор А.И. Ару-
тюнов всегда поддерживал и способствовал 
развитию детской нейрохирургии.

В 1969 г. ректорат ЦИУ предложил профес-
сору А.И. Арутюнову создать при кафедре до-
центский курс по детской нейрохирургии.

Профессор А.И. Арутюнов сразу согла-
сился и предложил мне, сотруднице кафедры 
(автору этой статьи), как ученице профессора  
А.А. Арендта, работающей в детском отделе-
нии, создать и возглавить доцентский курс 

детской нейрохирургии. Так в 1969 г. возник 
первый доцентский курс по детской нейрохи-
рургии при кафедре нейрохирургии.

Началась большая организационная ме-
тодическая работа по составлению учебных 
планов, программ, методических материалов 
циклов специализации и усовершенствования 
по детской нейрохирургии, которые утвержда-
лись на методических советах ЦИУВ.

На циклы специализации продолжительно-
стью 5 мес приезжали детские хирурги, трав-
матологи, невропатологи и даже детские пси-
хиатры. Желающих заниматься на циклах спе-
циализации и усовершенствования по детской 
нейрохирургии было много. На имя ректора 
ЦОЛИУВ М.Д. Ковригиной стали поступать 
просьбы органов здравоохранения различных 
регионов подготовить врачей по нейрохирур-
гии детского возраста. Тогда по согласованию 
с Главным управлением учебных заведений 
Минздрава СССР было предусмотрено рас-
ширение объема работы курса, в частности 
введение дополнительных циклов общего (по 
2,5 мес) и тематического усовершенствования 
по травме ЦНС у детей для хирургов, травма-
тологов, невропатологов продолжительностью 
1,5–2 мес.

В работе курса, помимо заведующего про-
фессора А.А. Артарян, принимали участие 
кандидаты медицинских наук ассистенты  
Т.Н. Перцева и А.В. Банин, Е.А. Мизецкая. 
Приглашались читать лекции высококва-
лифицированные специалисты НХИ: проф.  
С.М. Блинков — по нейрохирургической ана-
томии и локализации функции ЦНС, проф. 
О.Н. Соколова — по нейроофтальмологии, 
проф. Н.С. Благовещенская — по отоневроло-
гии, кандидат медицинских наук З.Н. Полян-
кер и доктор медицинских наук В.И. Озерова 
по нейрорентгенологии.

Со временем работа курса расширялась и 
уже не вмещалась в рамки доцентского курса 
кафедры нейрохирургии, и в 1973 г. приказом 
Минздрава СССР № 350 от 10 мая курс был 
реорганизован в самостоятельный курс при пе-
диатрическом факультете ЦОЛИУВ.

Циклы специализации перестали прово-
диться. Самостоятельный курс детской ней-
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рохирургии был призван усовершенствовать 
более квалифицированные кадры, врачей, 
имеющих уже стаж работы по нейрохирургии 
не менее 4–5 лет. Контингент слушателей из-
менился. Через циклы стали проходить квали-
фицированные нейрохирурги, невропатологи, 
в том числе кандидаты медицинских наук, пре-
подаватели кафедр и курсов по нейрохирургии 
и неврологии медицинских вузов и ГИДУВов. 
Соответственно планы и программы были 
переработаны, расширены и дополнены но-
выми сведениями. Параллельно проводились 
отдельные циклы для смежных специалистов 
— травматологов, врачей скорой помощи, пе-
диатров — по вопросам ранней диагностики и 
лечения нейрохирургических заболеваний и 
травм ЦНС у детей. На курсе детской нейрохи-
рургии постоянно учились клинические орди-
наторы и аспиранты, поступившие по конкур-
су, как местные, так и из различных регионов  
и республик.

С 1977 г. появилась новая форма обучения 
курсантов — выездные циклы. Эта удобная 
форма усовершенствования, с охватом боль-
шого количества курсантов на местах, оста-
ется и по настоящее время. Каждый год курс,  
а затем кафедра детской нейрохирургии совер-
шает 2–3 выездных цикла в год. Во время вы-
ездных циклов читались лекции, проводились 
занятия, консультации больных; знакомились 
с состоянием помощи детям с нейрохирургиче-
скими заболеваниями на местах, выявляли те 
или иные недостатки, беседовали с местными 
органами здравоохранения и убеждали там, где 
это действительно было необходимым и воз-
можным, в создании детских нейрохирургиче-
ских отделений либо на базе детских больниц, 
либо при нейрохирургических центрах.

В 1977 г. Министерством здравоохранения 
была признана большая работа, проводимая 
курсом детской нейрохирурги ЦОЛИУВ. Зам. 
министра А.Г. Сафонов писал: «Существен-
ное влияние на развитие специализированной 
нейрохирургической помощи детям оказал 
созданный в 1973 году при педиатрическом 
факультете ЦОЛИУВ курс детской нейро-
хирургии, который является не только базой 
специализации врачей по данному разделу 

нейрохирургии, но одновременно методиче-
ским центром этой развивающейся отрасли 
хирургии ЦНС» («Вопросы нейрохирургии», 
1977). Была получена также благодарность 
от Главного управления здравоохранения  
г. Москвы, от органов здравоохранения раз-
личных городов страны, в которых проводи-
лись выездные циклы. Объем работы курса 
соответствовал объему работы кафедры, и в 
декабре 1981 г. был издан приказ Министер-
ства здравоохранения № 1322 о реорганизации 
курса детской нейрохирургии в кафедру дет-
ской нейрохирургии. Так в 1981 г. появилась 
первая кафедра детской нейрохирургии при 
педиатрическом факультете ЦОЛИУВ. Она 
была первой не только в нашей стране, но и 
в мире. На должность заведующего кафедрой 
была единогласно избрана заведующая ранее 
курсом детской нейрохирургии, автор статьи 
проф. А.А. Артарян. Одновременно были вы-
делены дополнительные ставки доцентов, на 
которые были зачислены кандидаты меди-
цинских наук О.В. Гаевый и Ю.А. Кочкин, и 
ставка профессора для доктора медицинских 
наук А.В. Банина. На кафедре также работа-
ют по совместительству доктора медицинских 
наук заведующий отделением эндоваскуляр-
ной хирургии С.Б. Яковлев и сотрудник реа-
нимационного отделения И.А. Савин.

Вскоре при содействии сотрудников кафед
ры были организованы еще две базы кафедры. 
Одна — во вновь выстроенной Тушинской дет-
ской больнице, где круглосуточно принимают 
детей с черепно-мозговыми и сочетанными 
травмами, неотложными нейрохирургически-
ми заболеваниями, организовано реанимаци-
онное отделение для новорожденных с родо-
вой травмой и пороками развития ЦНС. Дру-
гая — на базе Российской детской клинической 
больницы, куда поступают дети с различными 
нейрохирургическими заболеваниями из раз-
ных городов России.

Основной базой кафедры остается Инсти-
тут нейрохирургии им. Н.Н. Бурденко, куда 
госпитализируют чаще сложных больных, тре-
бующие высокого мастерства оперативной тех-
ники, тонкой дифференциальной диагности-
ки с применением современных технологий.  
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В институте курсанты получают общий лекци-
онный курс с привлечением иногда и высоко-
квалифицированных специалистов института. 
Курсанты имеют возможность пользоваться 
научной библиотекой института, посещать на-
учные конференции, заседания Нейрохирур-
гического общества, присутствовать на защи-
тах диссертаций.

Основные сотрудники кафедры детской 
нейрохирургии распределены и работают на 
всех трех базах.

Таким образом, курсанты за время прохож-
дения учебного цикла могут ознакомиться со 
всеми разделами детской нейрохирургии.

Одновременно с интенсивной учебно-
методической, педагогической и лечебной дея-
тельностью расширялся и научный потенциал 
кафедры. Все педагоги выполняют научные 
темы по различным разделам детской нейро-
хирургии, печатаются в журналах, руковод-
ствах, БМЭ, участвуют в симпозиумах, съез-
дах. На кафедре сотрудниками, аспирантами, 
соискателями были защищены 17 докторских 
и кандидатских диссертаций по проблемам 
черепно-мозговой травмы, опухолей ЦНС у 
детей, в основном раннего и младшего возрас-
та, гидроцефалии, внутричерепных кровоиз-
лияний.

Изданы монографии по опухолям голов-
ного мозга у детей, сборник работ «Диагно-
стика и хирургическое лечение заболеваний 
головного мозга у детей», учебные пособия, 
методические рекомендации, в основном по 
черепно-мозговой травме у детей, утвержден-
ные Минздравом. Имеются 5 изобретений,  
11 рационализаторских предложений, под-

твержденных авторскими свидетельствами и 
удостоверениями, по различным аспектам дет-
ской нейрохирургии.

С 1993 г. кафедрой детской нейрохирургии 
заведует, по совместительству, директор Инсти-
тута нейрохирургии им. Н.Н. Бурденко акаде-
мик РАМН и РАН, профессор А.Н. Коновалов. 
Автор статьи проф. А.А. Артарян, согласно су-
ществующему тогда возрастному цензу, пере-
шла на должность профессора кафедры.

В 1996 г. на кафедре была разработана уни-
фицированная программа преподавания по 
детской нейрохирургии, рассмотрена экспорт-
ной комиссией и утверждена Главным управле-
нием учебных заведений Минздрава РФ. Про-
ведена также работа по составлению сертифи-
кационных тестов для оценки знаний врача — 
детского нейрохирурга. На кафедре ежегодно 
проводятся сертификационные циклы.

Под руководством проф. А.Н. Коновалова в 
2004–2005 гг. издана учебная литература для 
слушателей системы последипломного образо-
вания (т. III, ч. 1 и 2).

Ежегодно на кафедре детской нейрохирур-
гии обучаются 150–160 врачей.

Безусловно, многолетняя работа (1973–
2009 гг.), проведенная самостоятельным кур-
сом, а затем кафедрой детской нейрохирургии 
при педиатрическом факультете Центрального 
института усовершенствования врачей, а ныне 
Российской медицинской академии последи-
пломного образования, сыграла большую роль 
в становлении и развитии детской нейрохи-
рургической службы в России.
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Современная история изучения пороков 
развития краниовертебрального сочлене-
ния начинается с конца XIX в., а одним из 
первых исследователей, очертившим мор-
фологию мальформации Киари и предло-
жившим концепцию ее происхождения, 
был проф. Hans Chiari, имя которого се-
годня  используется для обозначения раз-
личных типов врожденных и приобретен-
ных аномалий остеоневрального развития 
шейно-затылочной области. Известно, что 
H. Chiari родился в 1851 г. в Вене, в семье 
именитого врача-гинеколога J.B.V.L. Chiari. 
После окончания университета в  1882 г. Н. 
Chiari становится профессором патологии в 
Праге, а в 1906 г. — в Страсбурге. Его первая 
работа, посвященная изменениям мозжечка 
и ствола мозга при гидроцефалии, опубли-
кована в 1891 г. [16].

Позднее, в 1894 г., ученик Р. Вирхова  
Julius Arnold опубликовал свои наблюдения 
изменений в мозжечке у новорожденных со 
spina bifida, а в 1907 г. сотрудники его лабора-
тории Ernst Schwalbe и Martin Gredig прове-
ли морфологические исследования нервной 
системы у 4 младенцев со спинномозговыми 
грыжами и предложили термин «мальформа-
ция Арнольда — Киари».

© Коллектив авторов, 2010

Значение МРТ и СКТ-АГ в обосновании показаний  
к хирургическому лечению мальформации Киари I типа  
у взрослых и детей

В.Г. Воронов, Е.Г. Потемкина, Э.Ф. Сырчин, Н.В. Гоголев, А.А. Иванов
Российский нейрохирургический институт им. проф. А.Л. Поленова, Санкт-Петербург, Россия
Российский научный центр радиологии и хирургических технологий, Санкт-Петербург, Россия

В работе описаны клинические проявления мальформации Киари I типа у детей и взрослых, Освещаются 
результаты комплексного обследования и показания к оперативному лечению этой группы больных, при-
водятся алгоритмы диагностики и послеоперационного наблюдения пациентов.

Ключевые слова: мальформация Киари I типа, клиническая картина, дети, взрослые, лучевая диагности-
ка, лечение.

Clinical features of Chiari Type I malformation in adults and children are described. The results of complex 
examination and indications for surgery are shown, algorithms of diagnose-making and postoperative observation 
of the patient are given.

Key words: Chiari Type I malformation, clinical features, children, adults, radiation diagnosis, treatment.   

Тем не менее, в современной научной ли-
тературе, как и в клинике, чаще используется 
термин «мальформация Киари» (МК), а с прак-
тической точки зрения, особое значение имеют 
три из четырех описанных Н. Chiari типов.

По общепринятому мнению исследовате-
лей, аномалия Киари I типа представляет собой  

Hans Chiari (1851–1916).
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опущение миндалин мозжечка ниже плоскости  
большого затылочного отверстия (БЗО). 
Большинство авторов в развитии клинических 
проявлений при этом типе аномалии придают 
ведущее значение нарушениям ликвородина-
мики на краниовертебральном уровне [2, 7].

Внедрение в клиническую практику 
магнитно-резонансной томографии (МРТ) 
значительно упростило объективную оценку 
анатомических соотношений миндалин моз-
жечка, продолговатого мозга и БЗО, что, в свою 
очередь, расширило возможности отбора боль-
ных для хирургического лечения МК [4, 11, 
13, 16]. По материалу Н.Е. Крупиной и соавт. 
[5], которые проанализировали данные МРТ 
краниовертебральной области у 13 500 амбу-
латорных больных с неврологической симпто-
матикой, отмечена высокая встречаемость МК  
I типа, составившая 3,9 %.

Согласно исследованиям A. Barcovich и соавт. 
[12], вклинение миндалин мозжечка более чем 
на 3 мм ниже плоскости БЗО патогномонично 
для МК. Однако не все случаи опущения мин-
далин мозжечка в БЗО и ниже сопровождаются 
развитием клинической картины, характерной 
для МК I типа [3, 5, 12, 17]. Как отмечают неко-
торые авторы, можно предположить, что прояв-
ление клинических нарушений, свойственных 
МК I типа, в большей степени зависит от таких 
причин, как характер изменения гемодинамики 
в сосудах вертебробазилярного бассейна (ВББ) 

и микроциркуляции в стволе головного мозга, 
миндалинах мозжечка и черепных нервах дан-
ной локализации [1, 2, 8, 9].

Актуальность исследований в этом направ-
лении диктуется ещe и тем обстоятельством, что 
МК зачастую сочетается с другими пороками 
развития головного и спинного мозга [2, 6, 7].

Целью настоящей работы явилось совер-
шенствование диагностики МК I типа у детей 
и взрослых посредством выявления морфо-
логических и функциональных нарушений 
структур продолговатого мозга и мозжечка 
преимущественно на уровне БЗО.

Материал и методики обследования
Работа выполнена в Федеральном государ-

ственном учреждении «Российский научный 
центр радиологии и хирургических техноло-
гий», Федеральном государственном учреж-
дении «Российский нейрохирургический ин-
ститут им. проф. А.Л. Поленова» и основана 
на анализе клинических и лучевых методов об-
следования и лечения 87 больных с МК I типа.

Все 87 клинических наблюдения разделены 
на две возрастные группы: первая группа — дети 
от 1 года до 18 лет, вторая — взрослые пациен-
ты от 19 до 70 лет. Первая группа представлена 
69 наблюдениями, вторая — 18.

При анализе анамнестических данных  
87 пациентов патологические состояния пери-
натального периода (внутриутробная гипок-
сия, быстрые роды, родовая травма) выявлены 
у 56 (64,3 %) больных. Еще в 23 (22,8 %) на-
блюдениях в анамнезе отмечены повторные 
черепно-мозговые травмы в детском и подрост-
ковом возрасте с местом приложения травми-
рующего воздействия в затылочной области.

Отмечено, что первые симптомы заболева-
ния возникали в возрасте от первого года жиз-
ни и продолжались до старческого   возраста. 
Общая продолжительность клинических про-
явлений заболевания была в пределах от 1 мес 
до 50 лет. В клинической картине МК в первой 
группе наблюдений (69 пациентов) выделено  
8 неврологических синдромов (табл. 1).

В первой группе исследований клиниче-
ские проявления МК колебались от едва уло-
вимых неврологических проявлений до гру-

Julius Arnold (1835–1915).
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У больных в подростковом возрасте перво-
начально, на этапе амбулаторной медицинской 
помощи, в 94 % случаев был установлен диа-
гноз вегетососудистой дистонии, а у взрослых 
пациентов в 89 % — «остеохондроз шейного от-
дела позвоночника».

Из 69 у 60 больных до операции проводилось 
консервативное лечение в клиниках и в амбу-
латорных условиях с различными диагнозами,  
в 84,3 % наблюдений — «вегетососудистая дис-
тония».

При анализе симптоматики в клинической 
картине второй группы наблюдений (18 паци-
ентов) выделены 7 неврологических синдромов 
(табл. 2).

Как следует из табл. 2, неврологические 
проявления у больных с МК I типа во вто-
рой группе наблюдений характеризовались 
следующими синдромами: вегетососуди-
стым, гипертензионным, гипертензионно-
гидроцефальным мозжечковым, бульбарным, 
пирамидным.

Вегетососудистый синдром, появившись в 
школьном возрасте, сопровождает больного 
на протяжении всего периода болезни. Преж
де всего, он был представлен расстройствами 
сердечно-сосудистой системы. При этом из-
менялся уровень артериального давления, от-
мечалась его асимметрия, нарушение частоты 
и ритма пульса и ритма дыхания. У ряда боль-
ных отмечалось стойкое повышение артери-
ального давления, которое длительно без
успешно медикаментозно корректировалось 
терапевтом в условиях стационара. Эти же 
пациенты предъявляли субъективные ощуще-
ния в виде головной боли, головокружения, 
парестезий в дистальных частях конечностей, 
чувства жара.

Оказалось, что среди первых симпто-
мов у взрослых больных с аномалией Киари 
I типа были проявления гипертензионно-
гидроцефального характера (94,4 %), при этом 
в 83,3 % наблюдений встречались характерные 
давящие боли в шейно-затылочной области. 
Корешковые боли отмечены у 44,4 % пациен-
тов этой группы.

Согласно полученным данным, преобла-
дающим после вегетососудистого синдрома 

бого поражения мозжечка, продолговатого и 
спинного мозга, а также больших полушарий 
мозга.

Ведущая неврологическая картина МК  
I типа у детей от 1 года до 3 лет была представ-
лена ложным крупом, а в период школьного 
возраста — вегетососудистым (99,7 %), гипер-
тензионным (76 %) и поведенческим (60,5 %) 
синдромами.

Неврологические синдромы во второй 
группе наблюдений (18 взрослых)

Неврологический синдром Число 
больных

Гипертензионно-гидроцефальный 9

Вегето-сосудистый 16

Бульбарно-пирамидный синдром 11

Мозжечковый 16

Корешковый 17

Синдром вертебрально-
базилярной недостаточности

9

Сирингомиелический синдром 7

Таблица 2

Неврологические синдромы в первой 
группе наблюдений (69 детей)

Неврологический синдром Число  
больных

Вегетососудистый синдром 69

Поведенческий синдром 55

Гипертензионно-
гидроцефальный синдром

44

Рефлекторный кашель,  
поперхивание

43

Мозжечковый синдром 10

Сирингомиелический синдром 7

Пирамидный синдром 6

Синдром ложного крупа 3

Таблица 1
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у взрослых больных в клинической картине 
был корешковый болевой синдром (у 17 из 18 
больных), третьим по частоте встречаемости яв-
лялся мозжечковый синдром (16 наблюдений).

В 4 наблюдениях отмечен бульбарно-пира
мидный синдром. У половины больных встре-
чался синдром вертебрально-базилярной не-
достаточности (9 случаев). Значительно реже 
наблюдался сирингомиелический синдром  
(7 наблюдений), однако в 2 наблюдениях при 
наличии сирингомиелической кисты, выяв-
ленной по данным МРТ, данный синдром не 
был выявлен.

Бульбарный синдром характеризовался 
поражением каудальной группы черепных 
нервов; мозжечковый синдром проявлялся 
нарушением статики, дизартрией, интенци-
онным тремором; пирамидный синдром про-
являлся спастическим гемипарезом без на-
рушения чувствительности, в одном случае — 
тетрапарезом. Особенностью гидроцефально-
гипертензионного синдрома было то, что он 
нарастал медленно, в течение многих лет.

Как в первой группе, так и во второй изо-
лированно ни один из описанных выше син-
дромов в клинической картине МК I типа не 
встречался, во всех случаях имелось их раз-
личное сочетание.

Слабость в конечностях, нарушения чувстви-
тельности и головокружение являлись началь-
ными симптомами приблизительно с одинако-
вой частотой соответственно у детей в 12,0 % на-
блюдений и у взрослых больных — в 10,9 %.

Следует отметить, что в первой группе зна-
чительно чаще встречались вегетососудистый, 
поведенческий, гипертензионный синдромы, 
а во второй – преобладали гипертензионно-
гидроцефальный, бульбарно-пирамидный, моз
жечковый и синдром вертебрально-базилярной 
недостаточности.

Ведущим дополнительным методом обсле-
дования пациентов с МК I типа являлись МРТ 
и спиральная компьютерная ангиография 
(СКТ-АГ) головного и шейных сегментов спин-
ного мозга, а также акустические вызванные ство-
ловые потенциалы (АВСП). Из других дополни-
тельных методов исследования у ряда пациентов 
нами использованы такие как: офтальмологиче-

ское, оториноларингологическое, краниография, 
спондилография, позитронно-эмиссионная то-
мография (ПЭТ), однофотонная эмиссионная 
компьютерная томография (ОФЭКТ), ультра-
звуковая допплерография (УЗДГ), электроэн-
цефалография (ЭЭГ), термография, статистиче-
ская обработка полученных результатов с точки 
зрения доказательной медицины [11, 14, 15].

Количественная характеристика использо-
ванных дополнительных методов исследования 
у 87 больных с МК I типа представлена в табл. 3.

Как следует из сведений в приведенной та-
блице, у 87 пациентов были применены 17 раз-
личных дополнительных методов исследования.

К основным МРТ-признакам МК I типа мы 
отнесли опущение миндалин мозжечка ниже 
плоскости входа в БЗО и более (ниже) как в 
сагиттальной, так и в коронарной проекциях, 
частое их разностояние в коронарной проек-
ции, уменьшение или отсутствие большой за-
тылочной цистерны, уменьшение вертикаль-
ного и горизонтального размеров задней че-
репной ямки (ЗЧЯ).

Расположение миндалин мозжечка на 
уровне БЗО, по данным МРТ, было выявлено 
в 53,5 % наблюдений, смещение миндалин моз-
жечка до позвонка СI — в 37,2 %, до позвонка 
СII — в 7 % и до позвонка СIII — в 2,3 %.

Было обращено внимание и на то, что в 
18,6 % случаев имело место асимметричное 
расположение миндалин мозжечка, т. е. в БЗО 
смещалась одна из двух миндалин.

Асимметричную дистопию миндалин слож-
но визуализировать по срединным сагитталь-
ным МРТ-срезам, поэтому мы обязательно ис-
пользовали коронарные срезы.

Как показал анализ полученных данных 
МРТ, опущение миндалин мозжечка в первой 
группе наблюдений было выявлено от 1,5 до 
22 мм ниже внутреннего края БЗО. Во вто-
рой группе исследований опущение миндалин 
мозжечка было выявлено от 3 до 12 мм ниже 
внутреннего края. Особо следует подчеркнуть, 
что в 63,4 % случаев опущение миндалин было 
симметричным, а в 24,4% – ниже была опуще-
на правая миндалина мозжечка и в 12,2 % — ле-
вая миндалина. Уменьшение размеров задней 
черепной ямки выявлено с помощью морфо-
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метрического исследования по данным МРТ  
в 72 (78,3 %) наблюдениях.

По данным МРТ, было установлено, что 
большая затылочная цистерна оказалась 
уменьшенной у 43 (55,1 %) больных, а в 35 

(38,0 %) наблюдениях она практически отсут-
ствовала. Уменьшение размеров задней череп-
ной ямки, по данным МРТ, установлено в 76,3 % 
наблюдений, уменьшение большой затылочной 
цистерны — в 53,1 %, ее отсутствие — в 38 %.

На рис. 1–3 представлено различное, по дан-
ным МРТ, расположение миндалин мозжечка 
по отношению к БЗО с клиническим проявле-
нием МК I типа.

Для большинства специалистов лучевой диа-
гностики критерием для постановки диагноза 

Количественная характеристика 
использованных дополнительных методов 

исследования у 87 больных с МК I типа
Дополнительный метод  

исследования
Число 
боль-
ных

% обсле-
дования 
методом

МРТ головного мозга  
с захватом 2 шейных  
сегментов

87 100

МР-ангиография 41 47,13

АСВП 74 85,05

ЭЭГ 74 85,05

Офтальмологическое  
исследование

41 47,13

Обзорная краниография 69 73,31

Спондилография 57 65,51

Спиральная КТ  
головного мозга

37 45,52

СКТ-АГ 37 45,52

Морфометрические  
параметры МРТ  
краниовертебрального 
стыка в норме

35 40,2

Оториноларингологиче-
ское исследование

21 24,13

ОФЭКТ мозговых  
структур ЗЧЯ

14 16,1

Термография 14 16,1

МРТ шейного отдела 
спинного мозга

13 14,94

МРТ эпиконуса, конуса  
и конского хвоста  
спинного мозга

12 13,8

ПЭТ головного мозга 11 12,64

УЗДГ 11 12,64

Таблица 3

Рис. 1. МРТ больного 23 лет с клиническими симп
томами МК I типа. Т1-взвешанные сагиттальный 
(а) и коронарный (б) срезы. Миндалины мозжечка 
расположены над входом в БЗО. Положение паци-
ента при МРТ — горизонтальное.

а

б
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МК I типа является опущение миндалин моз-
жечка в БЗО не менее чем на 3,5 мм. Учитывая 
трудность клинической диагностики МК I типа, 
обусловленной полиморфностью неврологиче-
ских проявлений, мы считаем, что одним из со-
ставляющих «золотого стандарта» в диагностике 
этого патологического состояния является МРТ 
головного мозга в сагиттальной и коронарной 
проекциях, а патогномоничным признаком ано-
малии, по данным МРТ, является каудальная 

дислокация миндалин мозжечка ниже плоскости 
входа в БЗО. Существующую морфологическую 
классификацию МК мы дополнили степенями 
опущения миндалин мозжечка в БЗО и в более 
каудальном направлении, что существенно об-
легчает специалистам лучевой диагностики ори-
ентироваться в различных вариантах опущения 
миндалин мозжечка в БЗО (рис. 4).

Итак, по степени опущения миндалин  
мозжечка по отношению к БЗО и верхних шей-

Рис. 2. МРТ больного А., 16 лет (а), и больного Б., 
18 лет (б), с клиническими симптомами МК I типа. 
Т1-взвешанные сагиттальный (а) и коронарный (б) 
срезы. Миндалины мозжечка на сагиттальном изо-
бражении (а) опущены на 4,5 мм, на коронарном 
изображении (б) опущены на 4,0 мм в БЗО.

Рис 3. МРТ больного, 11 лет, с клиническими симпто-
мами МК I типа и гидромиелитическим синдромом.  
Т1-взвешанный сагиттальный срез краниовертебраль-
ной области и шейного отдела спинного мозга. Минда-
лины мозжечка опущены до верхней границы атланта, 
центральный канал гидромиелически расширен.

а

б
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Рис. 4. Схема расположения миндалин мозжечка по сте-
пени их опущения в БЗО и спинномозговой канал.

CI

CII

CIII

ных позвонков МК I типа, по данным МРТ, ха-
рактеризуется следующим образом: 0 степень — 
миндалины мозжечка расположены на уровне 
верхнего края БЗО; I степень — миндалины 
мозжечка смещены до уровня верхнего края 
дуги атланта; II степень — миндалины мозжеч-
ка смещены до уровня верхнего края тела по-
звонка СII; III степень — миндалины мозжечка 
смещены до уровня верхнего края тела позвон-
ка СIII и ниже в каудальном направлении.

К основному томографическому сосуди-
стому признаку МК I типа нами отнесено опу-
щение задней нижней мозжечковой артерии 
(ЗНМА) ниже плоскости входа в БЗО и ниже 
как в сагиттальной, так и в коронарной проек-
циях. Наряду с этим, при обследовании этих же 
больных с помощью СКТ-АГ мы обнаружили 
как симметричную, так и асимметричную дис-
топию ЗНМА. Наиболее убедительно удалось 
визуализировать дистопию ЗНМА по средин-
ным сагиттальным СКТ-АГ-срезам.

Схематично топография структур задней че-
репной ямки и вертебробазилярной системы 
представлена на рис. 5, а спиральная КТ в сосуди-
стом режиме у пациента с МК I тип — на рис. 6.

СКТ-АГ краниовертебрального перехо-
да произведена у 37 пациентов с МК I типа. 
Смещение субтонзиллярного сегмента ЗНМА 
ниже внутреннего края БЗО в группе детей  

(20 наблюдений) было выявлено у 2 пациентов 
— на 2 мм, у 3 — на 3 мм, у 5 — на 4 мм, у 7 —  
на 5 мм, у 3 — на 6 мм. Минимальное смещение 
субтонзиллярного сегмента ЗНМА в БЗО со-
ответствовало 2 мм, максимальное — 6 мм.

Смещение субтонзиллярного сегмен-
та ЗНМА во второй группе исследований  
(17 человек) ниже внутреннего края БЗО 
было у 3 пациентов — на 2,5 мм, ещe у 3 — на 
3,8 мм, у 5 — на 4,5 мм, у 5 — на 6 мм, у 3 — 
на 6,5 мм. Минимальное смещение субтон-
зиллярного сегмента ЗНМА в БЗО соот-
ветствовало 2 мм, максимальное — 6,5 мм. В 
63,4  % случаев смещение субтонзиллярного 
сегмента ЗНМА в БЗО было симметричным,  
в 24,4 % ниже БЗО был опущен правый субтон-
зиллярный сегмент ЗНМА, а в 12,2 % — левый 
субтонзиллярный сегмент ЗНМА.

Кроме того, из этих же 37 пациентов с МК  
I типа у 22 (59,46 %) субтонзиллярные сегменты 
обеих ЗНМА огибали полюса миндалин мозжеч-
ка, и оба располагались ниже БЗО. В 5 (13,52 %) 
наблюдениях субтонзиллярные сегменты обеих 
ЗНМА располагались несколько выше полю-
сов миндалин мозжечка, и оба располагались на 
уровне нижнего края БЗО. В 6 (16,21 %) слу-
чаях субтонзиллярный сегмент огибал только 
полюс правой миндалины мозжечка, а другой 
(левый) – не огибал полюс миндалины, и оба 
этих сегмента НЗМА располагались ниже БЗО.  
В 4 (10,81 %) других наблюдениях субтонзил-
лярный сегмент огибал только полюс левой мин-
далины мозжечка, а другой (правый) – не огибал 
полюс миндалины, и оба этих сегмента ЗНМА 
располагались ниже БЗО.

В данном исследовании мы провели так же и 
анализ информативности диагностических ис-
следований МРТ и СКТ-АГ на основе принципов 
доказательной медицины. При оценке результа-
тов МРТ и СКТ-АГ за истинно положительный 
(отрицательный) результат принимались случаи 
положительного (отрицательного) совпадения 
заключения по данным МРТ и СКТ-АГ с окон-
чательным диагнозом. За ложноположительный 
(отрицательный) результат принимали случай 
положительного (отрицательного) заключения 
по МРТ и СКТ-АГ, не соответствующий окон-
чательному диагнозу. Таким образом, были 
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возможны только четыре варианта результатов: 
два истинных (положительный тест + наличие 
болезни; отрицательный тест + отсутствие бо-
лезни) и два ложных (положительный тест + от-
сутствие болезни; отрицательный тест + наличие 
болезни). Для характеристики информативно-
сти диагностических методов исследования слу-
жили общепринятые объективные параметры, 
именуемые операционными характеристиками 
исследования (чувствительность (Se, sensitivity), 
специфичность (Sp, specificity), точность).

Так, чувствительность метода МРТ при МК  
I типа составила 68,96 %, специфичность мето-
да достигала 100 %, точность метода составила 

77,86 %, прогностичность положительного резуль-
тата оказалась равной 68,96 %, и ложноотрицатель-
ные диагностические заключения составили 26 %.

Чувствительность метода СКТ-АГ при маль-
формации Киари I типа составила 83,78 %, 
специфичность метода достигала 100 %, точ-
ность метода составила 16,66 %, прогностич-
ность положительного результата оказалась 
равной 83,78 %, ложноотрицательные диагно-
стические заключения составили 21,62 %. 

Проведенный анализ данных МРТ на осно-
ве принципов доказательной медицины позво-
лил установить, что МРТ в наших исследова-
ниях оказалась с низкой чувствительностью 
(68,96 %), но высокой специфичностью. Низкая 
чувствительность при диагностике данного забо-
левания обусловлена интерпретацией «нормаль-
ного уровня» расположения миндалин мозжечка 
на МРТ-изображениях (принимая за норму про-
лабирования миндалин мозжечка до 3,5–4 мм).

Если мы изменим критерии «нормы», то 
нам придется встретиться с большим количе-
ством ложноположительными результатов, 
что, в свою очередь, снизит специфичность 
МР-исследования. Чтобы этого не произошло, 
необходимо в алгоритм диагностики включить 
дополнительные методы исследования, кото-
рые компенсируют низкую чувствительность 
МРТ. Такими методами в наших исследовани-
ях оказались СКТ-АГ и АСВП.

Из 87 пациентов с МК I типа у 74 больных 
проанализированы данные АСВП (короткола-
тентные слуховые вызванные потенциалы). Эти 
исследования показали, что у больных с синдро-
мом Киари I типа I степени при АСВП удли-
нялись латентность и межпиковый интервал в 
основном (97 % наблюдений) между IV и V пи-
ками, т. е. с уровня латеральной петли слухового 
пути с обеих сторон, но не равномерно, тогда как 
при II–III степени заболевания эти же показате-
ли смещались вниз, и удлинялись латентность 
и межпиковый интервал с уровня оливарного 
комплекса по слуховому пути. Амплитуда оста-
валась в пределах нормы во всех случаях.

Таким образом, по нашим наблюдениям, 
при синдроме Киари I типа I–III степени ско-
рость проведения по слуховым путям снижа-
лась и характеризовалась увеличением латент-

Рис. 5. Топография структур задней черепной ямки 
и вертебробазилярной системы.
а — вид снизу, основание мозга; б, в — вид сбоку: 1 —  
a. vertebralis; 2 — a. basilaris; 3 — a. spinalis anterior; 4 — 
a. cerebellaris anterior inferior; 5 — a. cerebellaris anterior 
superior; 6 — aa. pontis laterales; 7 — a. communicans 
posterior; 8 — a. carotis interna; 9 — a. meningealis posterior; 
10 — a. vermis superior; 11 — a. cerebellaris posterior inferior; 
12 — передний мозжечковый сегмент; 13 — латераль-
ный мозжечковый сегмент; 14 — задний мозжечковый 
сегмент; 15 — хороидальная ветвь; 16 — supratonsillar 
сегмент; 17 — ветви полушарий и червя мозжечка (по  
В.Н. Корниенко, И.Н. Пронину, 2006).

а

б

в

1

2

3

7

5

4

4

2

6

11

4

15

3

12 16
14 17

11

10

5

6

5
7

8

9

1



17

1/10

Рис. 6. Спиральные КТ-изображения в сосудистом режиме у пациента с МК I типа.
а — сагиттальное изображение; отмечается значительное смещение ЗНМА в БЗО, огибающей полюс правой 
миндалины мозжечка; б — коронарное изображение; отмечается значительное смещение ЗНМА в БЗО, оги-
бающей полюс правой миндалины мозжечка; левая ЗНМА — в пределах ЗЧЯ, что указывает на асимметрич-
ное расположение миндалин мозжечка.

а б

ности и межпиковых интервалов при АСВП, 
а амплитудные характеристики оставались в 
пределах нормы, что указывало на отсутствие 
структурно-морфологических изменений.

Особенностями этих наблюдений оказалось 
то, что при I степени опущения миндалин моз-
жечка снижение скорости проведения выяв-
ляется на уровне латеральной петли и нижних 
двухолмий, тогда как при II степени опущения 
миндалин мозжечка эти показатели смещаются 
вниз, и увеличение латентности определяется 
с уровня «оливарного» комплекса. Эти данные 
могут быть еще одним диагностическим крите-
рием для формирования диагноза МК I типа.

Для мониторирования функциональных 
нарушений до и после декомпрессии задней 
черепной ямки (ЗЧЯ), АСВП провели у 34 
больных (21 наблюдение в группе детского 
возраста и 13 — в группе взрослых пациентов) 
по прошествии 15 суток и более после опера-
ции. Оказалось, что из 21 наблюдения в группе 
детского возраста существенное восстановле-
ние показателей АВСП было у 18 пациентов, 
в то время как из 13 взрослых больных суще-
ственное восстановление показателей АСВП 
отмечено только у 4 пациентов.

Итак, результаты исследования позволили 
нам определить более оптимальный вариант 

диагностического алгоритма для более раннего 
выявления и лечения такого порока развития 
ЦНС как мальформация Киари I типа, что и 
представлено на схемах 1–4.

Обсуждение
МК I типа проявляется неспецифическими 

симптомами, которые встречаются и при других 
заболеваниях. Гипертензионно-гидроцефальный 
синдром, обусловленный перманентно-паро
ксизмальными нарушениями ликвородинами-
ки преимущественно на краниовертебральном 
уровне, иногда становится причиной ошибочно-
го подозрения на наличие у пациента опухоли 
головного мозга и, в первую очередь, — опухоли 
краниовертебрального стыка, при которых также 
часто встречаются головные и корешковые боли, 
бульбарные и пирамидные нарушения.

Но мягкое течение внутричерепной гипер-
тензии, медленно-прогредиентный ее харак-
тер, стабильное состояние больных в течение 
многих лет, и в то же время отсутствие отчет-
ливого положительного эффекта от проводи-
мой дегидратационной терапии, меньшая вы-
раженность «гнездных», очаговых симптомов 
позволяют отвергнуть диагноз опухоли мозга. 
Боли в шейно-затылочной области с распро-
странением в надплечье встречаются как при 
МК I типа, так и при остеохондрозе. Нередко 
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при этом заболевании встречаются корешко-
вые симптомы. Однако, в отличие от остеохон-
дроза, ни противовоспалительная терапия, ни 
полноценная физиотерапия не приносят боль-
ным облегчения, а иногда и дают обострение 
заболевания.

В медицине понятие «норма» — не абсо-
лютная величина. За последние десятилетия 
были получены десятки тысяч рентгеновских 
изображений всех частей тела человека для со-
ставления каталога нормальных изображений 
и указания диапазона вариации нормы.

И всe же вопрос о «норме» остается диску-
табельным. В связи с этим нам представляет-
ся, что, кроме определенного уровня «нормы» 
нахождения миндалин мозжечка на МРТ-
изображениях, необходимы и другие объек-
тивные составляющие для решения вопроса о 
наличии заболевания и необходимости хирур-
гического лечения у каждого конкретного па-
циента. И таким объективным тестом, как по-
казали наши исследования, могут быть АСВП, 
которые отражают состояние метаболизма в 
ткани ствола мозга на уровне БЗО и одновре-
менно степень нарушения или не нарушения 
мозгового кровотока в бассейне ЗНМА.

Таким образом, проведя анализ клиниче-
ского проявления заболевания у 87 больных с 
диагнозом МК I типа и сопоставив его с резуль-
татами МРТ, СКТ-АГ мозговых структур и его 
сосудов на уровне краниовертебрального сты-

ка, данных АСВП у этих же больных и поло-
жительных результатов оперативного лечения, 
мы пришли к заключению, что решать вопрос о 
показаниях к оперативному лечению МК сле-
дует только при наличии нескольких состав-
ляющих, а именно: наличия клинического про-
явления заболевания и его динамики; наличия 
опущения миндалин мозжечка в БЗО, которое 
следует решать по данным МРТ, выполнен-
ной в коронарной и сагиттальной проекциях; 
наличия результатов АСВП, указывающих на 
нарушение метаболизма и функционального 
состояния структур ствола мозга.

В заключение следует отметить и то, что 
основными причинами поздней диагностики 
МК у подростков и взрослых являются не-
дооценка неврологической симптоматики и 
позднее проведение МРТ-исследований кра-
ниовертебральной области.

Выводы
МРТ является высокоинформативным не-

инвазивным методом диагностики МК I типа. 
Чувствительность этого метода при МК I типа 
составила 68,96 %, специфичность метода дости-
гала 100 %, точность метода составила 77,86 %, 
прогностичность положительного результата 
оказалась равной 68,96 %, ложноотрицательные 
диагностические заключения составили 26 %.

Чувствительность СКТ-АГ при МК I типа 
составила 83,78 %, специфичность достига-

Поступление  
в стационар

Клинико-
лабораторная 
диагностика

МРТ головного мозга в 
3 плоскостях с захватом 

позвонка СII, СКТ и СКТ-
АГ краниовертебральной 
области. МРТ пояснично-

крестцовой области

АСВП

Схема 2. Оптимальная схема – «золотой стандарт» 
обследования пациентов с МК I типа.

Поступление в стационар

Клинико-лабораторная диагностика

МРТ головного мозга в двух  
 плоскостях или КТ

Схема 1. «Традиционная» схема обследования па-
циентов с пороками развития краниовертебраль-
ной области.
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КОНСУЛЬТАЦИЯ 
НЕЙРОХИРУРГА

ОПЕРАЦИЯ

Признаки МК:
смещение миндалин мозжечка в БЗО или 

за его пределы каудально, нарушение 
ликворотока, отсутствие большой 

цистерны мозга
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Регрессирование

НАБЛЮДЕНИЕ ПОСЛЕ ОПЕРАЦИИ
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ствола мозга

МРТ головного мозга с захватом 
позвонка CII в трех проекциях

НЕТ ДА
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ИЛИ ИХ СОЧЕТАНИЕ

ДА НЕТ

Наблюдение  
в динамике

Схема 3. Диагностический алгоритм при мальформации Киари I типа у детей и взрослых.
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МРТ головного мозга с захватом  
CII-позвонка в трех проекциях

	КТ -ангиография

Схема 4. Алгоритм диспансерного наблюдения пациентов с мальформацией Киари I типа после реконструк-
тивной операции у детей и взрослых.

Наблюдение в динамике после операции (клинический осмотр)

Вегетососудистый 
синдром
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ла 100 %, точность составила 16,66 %, про-
гностичность положительного результата 
оказалась равной 83,78 %, ложноотрицатель-
ные диагностические заключения составили 
21,62 %.

Основными причинами поздней диагно-
стики МК у подростков и взрослых являются 
недооценка неврологической симптоматики и 
позднее проведение МРТ краниовертебраль-
ной области.

«Золотым стандартом» в выявлении МК 
I типа, требующей хирургической коррек-
ции, является: наличие клинической карти-
ны заболевания, положительные результаты 
МРТ, СКТ-АГ, АСВП как у детей, так и у 
взрослых.

Само по себе выявление, по данным МРТ, 
опущения миндалин мозжечка в БЗО не явля-
ется показанием к оперативному лечению МК 
I типа. Только по совокупности клинической 
картины и результатам МРТ, АСВП следует 
обосновывать показания к оперативному лече-
нию мальформации Киари I типа.
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Введение
В последние годы широкую известность в мире 

приобрел метод лечения врожденной косолапо-
сти по Ponseti, сочетающий гипсовые коррекции с 
ахиллотомией и использованием отводящих шин. 
Обширные хирургические вмешательства стали 
менее популярны. Приоритетным методом в ис-
правлении косолапости становится консерватив-
ный. Около полувека назад M.B. Furlong и G.W. 
Lawn (1960) описали оригинальный способ коррек-
ции стоп, который в России начал использоваться  
В.Я. Виленским с 1973 г. в собственной модифи-
кации.

Принцип метода
Традиционные техники гипсования исполь-

зуют так называемые глухие циркулярные по-
вязки. M.B. Furlong и G.W. Lawn предложили 
отсекать верхненаружный сектор гипсовой 
повязки над стопой, что обеспечивало стопе 

© Н.Ю. Румянцев, 2010

Метод Furlong — Lawn в лечении врождeнной 
косолапости:  нейромышечная активация поражeнных 
стоп (20-летний опыт и отдалeнные результаты)

Н.Ю. Румянцев
Родильный дом № 2 г. Санкт-Петербурга, Санкт-Петербург, Россия

В последние годы широкую известность в мире приобрeл метод лечения врождeнной косолапости по Ponseti. 
Обширные хирургические вмешательства стали менее популярны. Приоритетным методом в исправлении 
косолапости становится консервативный. Около полувека назад M.B. Furlong и G.W. Lawn (1960) описали 
оригинальный способ коррекции, принципиальной особенностью которого является формирование резерв-
ного пространства по тыльно-наружной поверхности стоп. Опыт автора в применении данной техники 
составляет свыше 20 лет, что позволило отследить окончательные отдалeнные результаты. В статье 
детально анализируются эффекты, которое даeт резервное пространство над стопой.

Ключевые слова: врождeнная косолапость, консервативное лечение, метод Furlong — Lawn, резервное про-
странство.

Furlong-Lawn method of treatment of congenital club foot became widely acknowledged in the world. Vast surgical 
interventions turned less popular. Conservative method to repair the patology becomes a method of priority. About 
half a century ago M.B. Furlong and G.W. Lawn (1960) have described an original method of correction, peculiar 
for forming a reserved space on posteroexternal side of the feet. Personal  author’s experience of the technique 
application being ove 20 years makes it possible to see final late results. The effects of the reserved space above the 
foot is analyzed in detail.

Key words: congenital club foot, conservative treatment, Furlong-Lawn method, reserved space.

возможность движения в сторону коррек-
ции деформации (рис. 1) [1]. В модификации  
В.Я. Виленского в момент наложения по-
вязки над стопой фиксируется специальная 
прокладка из плотноэластичного материала, 
которая извлекается из повязки после за-
твердевания гипса (рис. 2). В результате по 
тыльнонаружной поверхности стопы остается 
резервное пространство, что позволяет стопе 
дополнительно смещаться на 5–10 в тыльную 
сторону и производить наружную ротацию 
(рис. 3).

Перемещение стопы в сторону коррекции 
деформации осуществляется:

1) за счет активных самостоятельных дви-
жений стопы — из всех возможных движений 
ребенок может осуществлять только тыль-
ную флексию и наружную ротацию; наружная 
группа мышц голени (они при косолапости 
перерастянуты и ослаблены) может осущест-
влять свою функцию прямо в гипсовой по-
вязке с первых же минут после ее наложения;  
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ни одна другая гипсовая техника не обеспе-
чивает данного эффекта; это обстоятельство 
является принципиально важным, поскольку 
ослабленные мышцы быстро набирают силу; 
мышечный баланс стопы восстанавливается, 
улучшая последующий результат; применяя 
легкое тактильное раздражение тыла стопы 
(например кисточкой, можно добиться усиле-
ния двигательной реакции; собственно, это и 
есть нейромышечная активация;

2) за счет пассивных движений — осу-
ществляются родителями или методистами 
ЛФК;

3) вследствие естественного роста — уве-
личение стопы при неизменном объеме по-
вязки.

Многолетняя практика использования ме-
тода указывает еще на один важнейший эф-
фект резервного пространства. Оно является 
резервуаром для перемещения так называемо-
го реактивного отека из области голеностопно-
го сустава на тыл стопы. Клинически это про-
является небольшой «подушкой» на тыле сто-
пы (рис. 4). Повышенное напряжение тканей 
неизбежно в момент редрессации и коррекции 
стопы, однако область голеностопного сустава 

Рис. 1. Формирование резервного пространства по 
методу Furlong — Lawn (1960).

Рис. 2. Техника формирования резервного простран-
ства по модификации В.Я. Виленского (1973).

Рис. 3. Резервное пространство располагается по 
тыльно-наружной поверхности стопы.
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благодаря данному эффекту освобождается от 
избыточного давления в мягких тканях. Сни-
жается вероятность описанного еще С.Т. За-
цепиным «реактивного внутреннего рубцева-
ния».

Указанные выше эффекты существенно 
ускоряют процесс исправления косолапости.

Используемая лечебная программа при ко
солапости включала гипсовую коррекцию, 
применение съемных фиксирующих приспо-
соблений и дополнительные минимальные 

хирургические процедуры. Высокие гипсовые 
повязки накладывались двухэтапно: сперва до 
колена, затем — до верхней трети бедра. При  
выполнении наружной ротации стопы тщатель-
но пальпировалась область коленного сустава. 
При передаче наружного вращения стопы на 
связки коленного сустава определялся наруж-
ный поворот мыщелков большеберцовой ко-
сти относительно мыщелков бедренной кости. 
Это ятрогенное смещение расценивалось как 
недопустимое (так как оно усиливает неста-

Рис. 4. Реактивный отек в виде «подушки» на тыле 
стопы.

Рис. 5. Исходный вид стопы новорожденного с ко-
солапостью тяжелой степени.

Рис. 6. Та же стопа после 2 гипсовых коррекций че-
рез 2 нед.

Рис. 7. Боковая рентгенограмма данной стопы по-
сле первичной коррекции.
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Отличный результат: 111–150 баллов, хоро-
ший: 71–110 баллов, удовлетворительный: 31–70 
баллов, плохой — менее 31 балла.

Criteria Level Points

Gait 
abnormality

Absent 10

Only while running 0

Constant – 10

Shoe type Regular 10

Regular + orthopedic 5

Orthopedic only 0

Pain Never 10

With heavy activity 5

With routine activity 0

Ankle 
dorsiflexion  
(passive 
motion)

15–20 over 90 20

5–14 over 90 10

0–4 over 90 0

< 90 – 20

Position of 
heel 
when 
standing

0–5 valgus 10

6–10 valgus 5

11–20 valgus – 5

> 20 valgus – 25

0–5 valgus – 5

> 5 valgus – 25

Appearance 
of forefoot

Neutral 10

< 5 ADD/ABD 5

5–15 ADD/ABD 0

> 15 ADD/ABD – 10

Ankle 
motion  
by 
radiograph

> 40 30

31–40 20

21–30 10

11–20 0

< 11 – 20

Calf atrophy Absent 5

Mild 3

Severe 0

Cavus/
planus

Absent 10

Present 0

Rocker-bottom or 
dorsal navicular 

subluxation

– 10

Foot-knee 
realignment

External rotation 0–15 10

Neutral 0

Internal rotation or 
external rotation > 15

– 10

Flexion of 
great toe

Present 5

Absent 0

Strength of 
tricep surae

Weight supported  
on toes, one foot only

10

Weight supported  
on toes, both feet

5

Weight not supported 
on toes

0

Functional 
abilities

Can heel- and toe-walk 10

Can heel- or toe-walk 5

Cannot heel- and toe-
walk

0

Рейтинговая система для оценки 
отдаленных результатов лечения  

врожденной косолапости 

бильность коленного сустава), объем наруж-
ного поворота стопы немедленно уменьшался. 
Как правило, наружная ротация стопы свы-
ше 30° всегда приводила к описанному выше 
ятрогенному эффекту. Гипсовые повязки на-
кладывались при сгибании в коленном суставе 
до 100–120°, на срок 6–14 дней с обязательным 
формированием резервного пространства. 

На лечение принимались дети с тяже-
лой врожденной косолапостью, коррекция 
начиналась обычно со второй недели жиз-
ни. Пациенты с атипичными формами ко-
солапости (артрогрипоз, синдром Фриме-
на — Шелтона, миеломенингоцеле и пр.) 
не учитывались в статистическом анализе. 
Полное первичное устранение косолапости 
достигалось за 2–4 этапа коррекции у 90 % 
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пациентов (рис. 5, 6). Для оценки эффек-
тивности коррекции использовались боко-
вые рентгенограммы (рис. 7).

Для поддержания достигнутой коррекции 
использовались съемные фиксирующие при-
способления — шины с фиксацией стоп в поло-
жении наружной ротации (брэйсы) или высо-
кие гипсовые лонгеты. Дополнительные мини-
мальные хирургические процедуры включали 
ахиллопластику, медиальный release и наруж-
ный release (рассечение пяточно-малоберцовой 
связки и устранение пяточно-кубовидного сме-
щения). Все они выполнялись по показаниям 
(часто на основании рентгенограмм) в возрас-
те 3 мес и позже. Оперативные вмешательства 
потребовались в 15 % случаев.

Оценка отдаленных результатов прово-
дилась по разработанной нами в 1997 г. [2] 
рейтинговой шкале (таблица). Средний воз-
раст отдаленного наблюдения составил 12 лет  

(от 2 до 22 лет). Было отмечено 23 % отличных,  
71 % хороших и 6 % удовлетворительных ре-
зультатов. Неудовлетворительных результа-
тов не было. Всего были изучены 76 пациентов  
(109 стоп).

Таким образом, метод Furlong — Lawn явля-
ется простым и высокоэффективным методом 
консервативной коррекции врожденной косо-
лапости и может быть рекомендован для широ-
кого клинического применения.
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 По суммарным данным обзора посвящен-
ных этому вопросу публикаций, диспластиче-
ские изменения коры головного мозга выявля-
ются приблизительно у 30 % детей с эпилеп-
тическими приступами. Эта группа включает 
в себя широкий спектр эмбриофетальных по-
ражений ЦНС: от обширных агенетических и 
эмбриокластических процессов до микродис-
генезий, которым в последнее время отводят 
ключевую роль в этиологии и патогенезе ран-
них детских форм  эпилепсии [1, 2, 4, 9, 11, 17].

Целью предлагаемого вниманию читателя 
исследования явилось детальное описание  и 
классификация диспластических субстратов 
симптоматической эпилепсии, выполнен-
ные на основе магнитно-резонансной (МР) и 
компьютерно-томографической (КТ) визуа-
лизации головного мозга более чем у 600 детей 
с различными кортикальными дисплазиями и 
эпилепсией, выполненных в условиях Россий-
ской детской клинической больницы (Москва) 
в период с 1995 по 2010 г.

Нейрорадиологическая диагностика корти-
кальных дисплазий — важный аспект  эпилеп-
тологической визуализации. Начиная с сере-
дины 80-х годов прошлого века, т. е. времени, 

© А.А. Алиханов, Б.Н. Рыжков, А.А. Демушкина, 2010

Визуализация диспластических субстратов мозга  
у детей с эпилепсией

А.А. Алиханов, Б.Н. Рыжков, А.А. Демушкина
Российская детская клиническая больница, Москва, Россия

Изложены современные данные об основных кортикальных дисплазиях, лежащих в основе резистентных 
симптоматических эпилепсий у детей. На основе собственного опыта авторы характеризуют голопроз
энцефалию, фокальные и диффузные кортикальные дисплазии, нейронные гетеротопии, шизэнцефалию и 
унилатеральную гемимегалэнцефалию. Детально описана магнитно-резонансная семиотика кортикаль-
ных дисплазий, представлены принципы их дифференциального диагноза по данным магнитно-резонансной 
томографии. Работа представляет интерес для нейрохирургов, неврологов и нейрорадиологов.

Ключевые слова: кортикальные дисплазии, эпилепсия, магнитно-резонансная томография.

Up-to-date knowledge of the main cortical dysplasias, the basis of resistant symptomatic epilepsies in children 
are presented. Personal experience serve tt characterize holoprosencephaly, focal and diffuse cortical dysplasias, 
neuronal heterotopies, schisencaphaly, and unilateral hemimegaloencephaly, Magnetic resonance semiotics of 
cortical dysplasias is described in detail, principles of their differential diagnosis based on magnetic resonance 
imaging are given. The paper may be of interest to neurosurgeons, neurologists and neuroradiologists.

Key words: cortical dysplasias, epilepsy, magnetic resonance tomography.

когда метод МРТ стал достоянием большин-
ства крупных противоэпилептических цент
ров, МР-семиология кортикальных дисплазий 
постоянно совершенствуется. Мы в своем ис-
следовании опирались на  собственные МР-
дифференциально-диагностические маркеры 
(таблица).

В соответствии с современными  представ-
лениями, выявленная группа  диспластиче-
ских эпилептогенных изменений коры в нашей 
серии была дифференцирована на фокальные 
кортикальные дисплазии, регионарные па-
хигирические или полимикрогирические из-
менения коры, диффузную лиссэнцефалию, 
диффузную пахигирию или полимикрогирию, 
унилатеральную мегалэнцефалию, нейронную 
гетеротопию, шизэнцефалию и голопрозэнце-
фалию.

1. Фокальная кортикальная дисплазия 
(ФКД) — очаговое нарушение нейроонтоге-
нетических процессов нейронной миграции, 
результатом которого является образование 
четко ограниченных корковых очагов утол-
щенной коры с дезорганизованными корковы-
ми слоями и резко уплощенными извилинами 
[3] (рис. 1).
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МР-характеристика кортикальных дисплазий

Подгруппы Расширение 
извилин

Утолщение 
коры

Сглаженность 
интер-

дигитации

 Увеличение 
интенсивности 

Т2–сигнала

Гетеротопии 
серого 

вещества

Расщелины 
мозга

Патология извилин

Агирия/ 
диффузная 
макрогирия

+ + +/– +/– – +/–

Фокальная 
макрогирия

+ + +/– +/– – –

Фокальная/
диффузная по-
лимикрогирия

+/– +/– +/– +/– – –

Фокальная ма-
крогирия/по-
лимикрогирия 
с расщелинами

+/– +/– +/– +/– – +/–

Малые анома-
лии извилин

+/– – – – – +/–

Гемимегал-
энцефалия

+/– +/– +/– +/– – –

Гетеротопии

Субэпенди-
мальные

– – – – + –

Субкорти-
кальные  
ламинарные

+/– +/– +/– – + –

Субкортикаль-
ные узловые

– – – – + –

Субарахнои-
дальные ней-
роглиальные

+/? –/? –/? –/? ? –/?

Туберозный 
склероз

– +/– – +/– – –

Фокальная 
кортикальная 
дисплазия

+/– +/– +/– +/– – –
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Окончание

Рис. 1. Больной С., 7 лет. ФКД левой височной доли.
а — на аксиальном  срезе T2 FSE (TR-3000/TE-83,4) обнаруживается массивная ФКД левой височной доли;  
б — на коронарном срезе Т2 FSE (TR-3000/TE-83,4) видна частично неповрежденная верхняя височная  
извилина.

а
б

Подгруппы Расширение 
извилин

Утолщение 
коры

Сглаженность 
интердигитации

 Увеличение 
интенсивности 

Т2–сигнала

Гетеротопии 
серого 

вещества

Расщелины 
мозга

Микро-
дисгенезия

– ? +/–/? ? ? –

Кортикальная дисгенезия, ассоциированная с неоплазмой 

ДНЕТ * +/– +/– +/– +/– – –

Кортикальная 
дисгенезия + 
ганглиоглиома

+/–/? +/–/? +/–/? +/–/? – –

Кортикальная 
дисгенезия + 
глиома

–/? –/? +/–/? +/–/? – –

Дисгенезия архикортекса

Удвоение зуб-
чатой фасции

–/? –/? ? ? –/? –

Тип гиппо-
кампального 
склероза

–/? –/? +/–/? +/–/? –/? –

*ДНЕТ — дизэмбриопластическая нейроэпителиальная опухоль.
(+) — признак присутствует.
(–) — признак отсутствует.
(+/–) — признак может присутствовать и может отсутствовать.
(?) — нет устоявшихся представлений о роли признака в определении патологии.
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а б
Рис. 2. Больная Ш., 4 года. Сочетание массивной баллонно-клеточной  фокальной кортикальной дисплазии 
с грубой гиппокампальной атрофией.
а — коронарный срез T2 FSE (TR-4840/TE-85,5); видны атрофическая редукция интравентрикулярной части 
правого гиппокампа, реактивное расширение соответствующей части  хореидальной щели и нечетко ограничен-
ная зона повышения Т2-сигнала в коре гиппокампа — проявления грубого гиппокампального склероза; б — ак-
сиальный срез Т2  FSE (TR-4800/TE-85,4), видны массивный диспластический участок в коре правой теменной 
доли — кортикальная пластинка резко утолщена, в центральных отделах диспластического массива визуализиру-
ется нечеткая зоны повышения Т2-сигнала, объем прилежащего к коре белого вещества существенно уменьшен.

Рис. 3. Больная И., 4 года. Сочетание трансмантийной дисплазии левой цингулярной области с парциальной 
агенезией мозолистого тела у пациентки с резистентной лобной эпилепсией.
а — сагиттальный срез T1 SE (TR-300/TE-16,0), почти полное отсутствие мозолистого тела, представлен-
ного лишь фрагментом колена; наличие сохранной перикаллезной извилины свидетельствует о неполной 
агенезии комиссуральных структур; б — аксиальный срез T2 FSE (TR-2900/TE-83,4) — наряду с одним из 
опорным симптомов агенезии мозолистого тела — параллельной ориентацией тел боковых желудочков по 
отношению друг к другу — виден локальный массив патологически утолщенной и дисламинированной коры 
в области левой цингулярной извилины — фокальная кортикальная дисплазия; обращает на себя внимание 
отсутствие нормальной сулькации  левого цингулярного региона.

а
б
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Особого упоминания заслуживают случаи 
ассоциированных ФКД. По данным T. Кral и 
соавт. (1999), частота таких ассоциированных 
форм в популяции детей с эпилепсией и кор-
тикальными дисгенезиями достигает до 23  % 
[8]. Наиболее часто с классическими (тэйло-
ровская, баллонно-клеточная ФКД) формами 
кортикальных дисплазий сочетаются низко-
дифференцированные глиомы и гиппокам-
пальный склероз, образуя так называемые 
ФКД-ассоциаты (рис. 2).

В нашей собственной серии мы зафиксиро-
вали частое сочетание ФКД не только с истин-
ными эпилептогенными  изменениями мозга, 
но и с аномалиями развития мозолистого тела 
(рис. 3).

S. Shorvon (1996) выделяет в качестве осо-
бого типа фокальной кортикальной дисплазии 
дизэмбриопластическую нейроэпителиальную 
опухоль (ДНЕТ), которая нередко является 
причиной рефрактерных эпилептических при-
падков у детей (до 14 % детей, подвергшихся 
противоэпилептическим хирургическим мани-
пуляциям – гемисферэктомия, каллезотомия, 
очаговая кортикальная резекция) [13]. Важно 
отметить, что обладая практически всеми МР-
признаками ФКД и почти полностью ее мими-

крируя, ДНЕТ в некоторых случаях контра-
стируется при помощи солей гадолиния, что 
можно рассматривать как ее главный отличи-
тельный нейрорадиологический маркер. Кро-
ме того, еще одним отличительным признаком 
ДНЕТ можно назвать частое присутствие в ее 
структуре кистозного компонента (рис. 4).

Следует отметить, что не всегда очаги ФКД 
предстают перед интерпретатором МР- или 
КТ-изображений в виде четко оформленного 
кортикального субстрата, не оставляющего со-
мнений в его нозологической принадлежности. 
Степень морфологической реализации диспла-
зии может варьировать в широком диапазоне. 
Также вариабельными представляются фено-
типы ФКД. Иногда для характеристики кор-
тикальных нарушений, выявленных при МРТ, 
приходится пользоваться неспецифическим 
термином «дизгирия», отражающим наруше-
ние строения коры, но не позволяющим четко 
квалифицировать тип дисплазии — классиче-
ская ли это ФКД, фокальная пахигирия или 
полимикрогирия, или что-то иное.

2. Агирия и другие диффузные нарушения 
формирования извилин (лиссэнцефалия, па-
хигирия, полимикрогирия): «гладкий мозг» — 
один из наиболее частых типов церебральных 

Рис. 4. Больная В., 17 лет. ДНЕТ правой гиппокампально-амигдалярной зоны.
а — коронарный срез Т2 FSE (TR-2870/TE-250), солидно-кистозное новообразование в правой ножке гиппо-
кампа; б — коронарный срез с внутрисосудистым контрастным усилением одномолярным раствором гадобу-
трола. Т1 SE (TR-500/TE-80), выявляется интенсивное накопление контрастирующего препарата солидным 
компонентом образования; симптоматично отсутствие явного масс-эффекта и перифокального отека. 

а б
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мальформативных изменений корковой струк-
туры, ассоциированных с ранними детскими 
формами эпилепсии [6, 12, 18].

Разделение агирии (лиссэнцефалии) на тип I 
и тип II весьма распространено в мире.

Тип I — (лиссэнцефалия I) классический и 
наиболее распространенный тип, характери-
зующийся, наряду с «гладкой» поверхностью 
мозга, субкортикальной ленточной гетерото-
пией серого вещества, свидетельствующей о 
глубоких нарушениях нейронной миграции 
(рис. 5).

Тип II — (лиссэнцефалия II) — встречает-
ся в структуре синдромов Walker — Warburg и 
врожденной мышечной дистрофии Фукуяма. 
Характеризуется утолщенной корой с недоста-
точной ламинацией. При этом, однако, толщи-
на ее не достигает величин, характерных для 
лиссэнцефалии I. Отмечается также выражен-
ная дисмиелинизация перивентрикулярного 
белого вещества теменных долей. Кроме того, 
отсутствует субкортикальная ленточная гете-
ротопия серого вещества (рис. 6).

3. Регионарные диспластические измене-
ния коры. Их можно формально отнести к рас-
смотренной выше ФКД. Однако, в отличие от 
ФКД, регионарные дисплазии обладают го-
раздо большими размерами и по своей гисто-

логической структуре отличаются от ФКД, по 
крайне мере от баллонно-клеточной формы. 
Существуют два типа регионарных диспла-
зий, отличающихся толщиной кортикальной 
пластинки и паттерном сулькации — локальная 
пахигирия, при которой кора утолщена, дисла-
минирована, извилины редкие, рисунок борозд 
обеднен; и локальная полимикрогирия — при 

Рис. 5. Больной К., 4 мес. Лиссэнцефалия I у больного с задержкой развития и генерализованной эпилепсией.
Аксиальные срезы Т2 FSE (TR-3000/TE-84,4), выявляются абсолютная сглаженность  коры и явления ла-
минарной субкортикальной гетеротопии серого вещества. Кора резко утолщена, извилины и борозды не 
сформированы — истинный «гладкий мозг».

Рис. 6. Больная Б., 12 мес. Лиссэнцефалия II.
Коронарный срез Т2 FSE (TR-3640/TE-82,4), вы-
является диффузная дизгирия и дисмиелинизация 
перивентрикулярного белого вещества. Рисунок 
борозд дисгармоничен, борозды существенно из-
мельчены. Обращает на себя внимание выраженная 
вторичная (диспластическая) вентрикуломегалия. 
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которой, наоборот, кора диспластически ис
тончена (результат нарушения нейронной 
пролиферации), рисунок борозд усложнен и 
имеется большое количество мелких, дисгар-
монично ориентированных извилин. В кли-
нической практике регионарная кортикальная 
дисплазия, как правило, встречается в структу-
ре врожденного билатерального  перисильви-
арного синдрома (рис. 7).

Врожденный перисильвиарный синдром 
включает в себя задержку развития, различные 
степени нарушений интеллекта, доминирую-
щие псевдобульбарные симптомы и различные 
пирамидные знаки. Очень часто наблюдаются 
эпилептические приступы, и у всех пациентов 
при нейровизуализации регистрируются пе-
рисильвиарно локализованные двусторонние 
диспластические изменения коры. 

4. Унилатеральная мегалэнцефалия (УГЭ) — 
редкий синдром нарушения клеточной про-
лиферации, характеризующийся ранним нача-
лом резистентных к терапии эпилептических 
приступов, гемиплегией (или гемипарезом) и 
тяжелой задержкой развития. Он заключает-
ся в локальной гиперпролиферации нейронов 
в пределах одной гемисферы либо отдельной 
ее доли (или фрагмента доли). Соответствен-

Рис. 7. Больная Ч., 3 года. Врожденный билатеральный перисильвиарный синдром у пациентки с вторично-
генерализованными эпилептическими приступами, задержкой развития и дизартрией.
Аксиальные срезы Т2 FSE (TR-3000/TE-84,3), выявляется левостороннее преобладание кортикальной дис-
плазии. Симптоматична трансмантийная экспансия диспластически утолщенной коры вглубь белого вещества, 
вплоть до латерального контура тел боковых желудочков. Очевиден симптом «кортикальной ямки» слева. 

но этому тяжесть патологического состояния 
может варьировать у различных пациентов от 
легкого увеличения одной доли до диффуз-
ной диспластической гиперплазии целого по-
лушария с нарушением архитектоники коры 
и гиперплазией соответствующего полушария 
мозжечка с гомолатеральной частью ствола 
мозга. Патоморфологическая основа синдрома 
УГЭ состоит в ненормальном увеличении тол-
щины коры с аномалией образования извилин 
(по типу лиссэнцефалии, пахигирии, полими-
крогирии) с дезорганизацией корковых слоев 
без четкой границы между ними. При этом из-
менения в коре носят настолько хаотический 
характер, что для описания их вполне обосно-
ванным видится термин «дизгирия» (рис. 8).

5. Голопрозэнцефалия — тяжелый порок 
развития нервной системы, являющийся ре-
зультатом нарушений процессов вентральной 
индукции и по срокам инициации соответ-
ствующий 5–6-й неделе гестации, который 
почти всегда сопряжен с эпилептическими 
приступами, дебютирующими, как правило, 
в периоде новорожденности. Основные ана-
томические дефекты при голопрозэнцефалии 
таковы: микроцефалия, единая сфера мозга с 
общим желудочком, отсутствие обонятельных 
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луковиц и гипоплазия зрительных нервов. От-
мечаются серьезные нарушения в организации 
неокортекса, ориентированного вокруг рас-
ширенного III желудочка. Мозолистое тело 
обычно отсутствует. К. Jellinger, на основе се-
рийных патоморфологических исследований, 
разделяет голопрозэнцефалию на алобарную, 
характеризующуюся полным отсутствием раз-
деления между гемисферами, и лобарную, при 
которой процесс расщепления незавершен и 
сформированы отдельные доли мозга [4]. Око-
ло 70 % случаев голопрозэнцефалии сочетают-
ся с аномалиями лицевого скелета: циклопи-
ей, отсутствием обоих глаз, рудиментарными 
остатками носа либо полным отсутствием на-
зальных структур, гипо- или гипертелориз-
мом, этмоцефалией и т. д. Неврологические 
нарушения при голопрозэнцефалии очевидны 
уже в период новорожденности: приступы ап-
ноэ, стимул-сенситивные тонические спазмы, 
тотальное поражение нервной системы и, как 
правило, смерть в раннем возрасте (рис. 9).

6. Шизэнцефалия — агенетические расще-
лины паренхимы мозга, локализующиеся пре-
имущественно в его височных долях [15, 17].  
В зависимости от характера расщелин диф-
ференцируют шизэнцефалию с закрытыми и 

открытыми «губами». Как правило, при этом 
пороке отмечаются симптоматические парци-
альные припадки, часто резистентные к меди-
каментозному лечению. Практически в 100% 
случаев эпилепсия сочетается с выраженными 
изменениями неврологического статуса и ум-
ственной отсталостью. Прогноз эпилепсии при 
шизэнцефалии, как правило, напрямую зависит 
от глубины расщелины и суммарной площади 
паренхимы мозга, вовлеченной в патологиче-
ский процесс [10]. При этом особенно неблаго-
приятен исход заболевания относительно при-
падков, если мозговая расщелина распростра-
няется на лобные отделы мозга (рис. 10).

7. Нейронные гетеротопии — вариант на-
рушений нейронной миграции, приходящий-
ся по срокам инициации приблизительно на  
35-ю неделю гестации, определяется преиму-
щественно при использовании МРТ, которая 
позволяет более четко дифференцировать бе-
лое и серое вещество мозга [5, 7, 14].

На основе собственного опыта обследования 
пациентов с эпилепсией и нейронными гетеро-
топиями, мы дифференцировали последние по 
локализации и форме, выделили пациентов с 
субэпендимальными нодулярными или муль-
тинодуларными гетеротопиями, перивентри-

Рис. 8. Больная Б., 4 года. Левосторонняя гемимегалэнцефалия у больной  со сложными парциальными при-
ступами и правосторонним гемипарезом.
Аксиальные срезы T2 FSE (TR-3540/TE-82,2), обнаруживаются увеличение левого полушария за счет гру-
бой кортикальной дисплазии по типу пахигирии, отсутствие четкой серо-белой дифференциации, диспла-
стическое расширение левого бокового желудочка, «открытый» характер левой боковой щели.
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кулярными единичными гетеротопионами, 
субкортикальными гетеротопионами а также 
синдромом «двойной коры» — ламинарной би-
латеральной перивентрикулярной гетеротопи-
ей (рис. 11–13).

Представленные выше варианты наруше-
ния развития кортикальной пластинки и го-
ловного мозга в целом отражают существен-
ное разнообразие фенотипов кортикальных 
дисплазий при достаточно универсальных 
патогенетических основах их формирования. 
Нарушения единого нейроонтогенетического 
процесса становления мозга порождают со-
вершенно различные  в структурном отноше-
нии и драматизме клинические проявления 
дисплазии, начиная от голопрозэнцефалии, 
порой не требующей визуализации мозга 
и проявляющейся особенностями лицево-
го фенотипа и соматического статуса, и за-
канчивая трудно распознаваемыми даже при 
высокоразрешающей нейровизуализации  со-
литарными нейронными гетеротопионами 
или субтильными фокальными дисплазиями.  
Все эти нарушения в той или иной степени 
являются эпилептогенными и, будучи фо-
кальными или ограниченными, должны рас-
сматриваться в качестве вероятного повода 

Рис. 9. Больной С., 8 мес. Семилобарная голопроз
энцефалия у мальчика с дебютом генерализованных 
эпилептических приступов сразу после рождения. 
Коронарные срезы T1 SE (TR-450/TE-25,0), об-
наруживаются симптомы нерасщепленного мозга: 
отсутствие межполушарной щели, объединение же-
лудочковой системы в центрэнцефалический суб
арахноидальный канал. Кроме того, обращает на 
себя внимание обеднение сулькации, отражающее 
диффузную дизгирию. 

Рис. 10. Больная А., 3 года. Билатеральная шизэн-
цефалия с «открытыми губами».
а — коронарный срез T2 FSE (TR-4440/TE-85,4), 
обнаруживаются двусторонние расщелины це
ребральной мантии; специфической особенно-
стью шизэнцефалии является «выстилка» сте-
нок расщелин утолщенной диспластичной корой 
— это главное отличие шизэнцефалических рас-
щелин от порэнцефалических, также являющих-
ся патологическими соустьями между субарах-
ноидальными пространствами и желудочковой 
системой. Диастаз между стенками расщелины 
формализуется термином «открытые губы»;  
б — аксиальный срез T2 FSE (TR-4920/TE-86,0), 
выявляется наличие выраженных диспластиче-
ских изменений кортикальной пластинки  в пе-
рисильвиарных регионах.

а

б
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Рис. 11. Больная П., 11 лет. Синдром «двойной коры» — билатеральная  ламинарная гетеротопия серого 
вещества.
Аксиальные срезы T2 FSE (TR-4080/TE-81,9), обнаруживаются симметричные билатеральные слои гетерото-
пированных нейронов в субкортикальном белом веществе обеих теменных долей — результат одномоментной 
остановки радиальных миграционных фронтов. Изгибы гетеротопированных слоев повторяют собой основ-
ную складчатость кортикальной поверхности — реализация нейроонтогенетического механизма one-to-one.

Рис. 12. Больной А., 5 лет. Билатеральная мультинодулярная субэпендимальная гетеротопия серого вещества.
а — аксиальный срез T2 FSE (TR-3000/TE-87,2), выявляются множественные субэпендимальные гетерото-
пионы, сливающиеся друг с другом и отражающие момент неравномерной остановки мигрирующих незре-
лых нейронов в герминативном матриксе; гетеротопионы пролабируют в полости тел боковых желудочков 
и обладают релаксационными характеристиками серого вещества; б — коронарный срез T2 FSE (TR-2720/
TE-83,4), видна экспансия субэпендимальных гетеротопированных узлов вглубь белого вещества, что при-
водит к уменьшению объема последнего.

а б
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для хирургического противоэпилептического 
вмешательства в ситуациях, когда возможно-
сти медикаментозного лечения эпилепсии ис-
черпаны и заболевание признается резистент-
ным. Поэтому правильная трактовка МР- или  
КТ-данных пациентов с фокальными или вто
рично-генерализованными симптоматически-
ми эпилепсиями представляется особенно важ-
ной. С другой стороны — обнаружение высоко
эпилептогенных диспластических субстратов  
у индивидуумов, никогда прежде не страдав-
ших эпилепсией или иными пароксизмаль-
ными состояниями, диктует необходимость 
их углубленного нейрофизиологического об-
следования и ретроспективного анамнестиче-
ского анализа на предмет выявления скрытых 
эпилептиформных изменений.
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Инфекционные заболевания нервной систе-
мы у детей являются актуальной проблемой 
в связи с тяжестью течения, высоким риском 
развития неврологических нарушений, значи-
тельной частотой летальных исходов [4–6]. Тя-
жесть нейроинфекций обусловлена выражен-
ностью воспалительного процесса в оболочках 
и ткани мозга, сопровождающегося увеличени
ем проницаемости гематоэнцефалического ба
рьера (ГЭБ), проникновением возбудителя в 
ликворные пространства и интратекальным 
развертыванием инфекционного процесса [3, 
8, 9]. Непосредственный контакт спинномоз-
говой жидкости (СМЖ) со всеми структура-
ми нервной ткани определяет приоритетность 
изучения ее состава для разработки новых диа-
гностических и прогностических критериев [7, 
10]. Установлено, что в начальной стадии ней-
роинфекций в СМЖ повышается содержание 
острофазных белков, цитокинов, ферментов и 
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ПОЛИМОРФИЗМ ИНТРАТЕКАЛЬНОГО ОТВЕТА  
ПРИ БАКТЕРИАЛЬНЫХ И ВИРУСНЫХ НЕЙРОИНФЕКЦиЯх У ДЕТЕЙ
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Представлены данные комплексного биохимического исследования состава спинномозговой жидкости при 
острых вирусных и бактериальных нейроинфекциях у детей. Благодаря использованию чувствительных 
методов фракционирования (гель-фильтрация, диск-электрофорез в полиакриламидном геле, высокоэф-
фективная жидкостная хроматография) определены особенности белково-пептидного состава спинно-
мозговой жидкости, установлена их связь с этиологией и тяжестью заболевания, условно определены ва-
рианты интратекального ответа и биохимические маркеры повреждения паренхимы мозга. Полученные 
результаты способствуют пониманию молекулярных механизмов пато- и саногенеза нейроинфекционных 
заболеваний и могут быть использованы для диагностики и прогноза.

Ключевые слова: бактериальные гнойные менингиты, вирусные менингиты, энцефалиты, полиневропа-
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The data of biochemichal investigation into cerebrospinal fluid contents in acute viral and bacterial neuroinfections 
in children are presented. Using sensitive methods of fractioning (gel-filtration, disk electrophoresis in polyamid 
gel, highly effective fluid chromatography) peculiarities of protein-peptide cerebrospinal fluid contents were 
determined, their connection with origin and severity of the disease found, probable variants of intrathecal response 
and biochemichal markers of brain parenchyma damaging found. The data obtained help understand molecular 
mechanisms of patho- and sanogenesis of neuroinfectious diseases and can be used for diagnostic and prognostic 
purposes.

Key words: bacrerial suppurative meningitis, viral meningitis, encaphalites, polyneuropathies, children, cerebrospinal 
fluid, proteins, peptides.

их ингибиторов, иммуноглобулинов и других 
компонентов [1, 2, 6, 7, 10–12]. Сведения о пеп-
тидном составе СМЖ фрагментарны и носят 
описательный характер.

Целью настоящего исследования явилось 
определение основных вариантов интратекаль
ного ответа на нейроинфекционное заболева-
ние у детей и выявление биохимических мар-
керов повреждения паренхимы мозга.

Материалы и методы исследований
Произведено исследование свыше 800 об-

разцов СМЖ, полученных при диагности-
ческой люмбальной пункции от 500 детей с 
острыми инфекционными заболеваниями 
центральной и периферической нервной си-
стемы в возрасте от 2 мес до 14 лет. У 322 детей 
диагностированы бактериальные гнойные ме-
нингиты (БГМ), у 135 — вирусные менингиты 
и энцефалиты, у 46 — инфекционные заболе-
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ваниями периферической нервной системы 
(ПНС). Контрольную группу составили дети 
без менингита старше 1 года (острые респира-
торные вирусные инфекции с менингеальным 
синдромом).

Биохимическое исследование включало в се
бя фракционирование СМЖ методом гель-филь
трации на сефадексе G-50 fine [4] , исследование 
белкового спектра методом диск-электрофореза 
в полиакриламидном геле [1], исследование пеп-
тидного спектра методом обращеннофазной вы-
сокоэффективной жидкостной хроматографии 
[2]. Cтатистическая обработка данных проводи-
лась на персональном компьютере c использова-
нием стандартного пакета прикладных программ 
Excel 97 фирмы «Microsoft».

Результаты исследования
Фракционирование СМЖ методом гель-

фильтрации с подсчетом абсолютного содер-
жания высокомолекулярной (белковой) и низ-
комолекулярной (пептидной) фракций СМЖ 
и их соотношения выявило значительную ва
риабельность этих показателей при нейроин-
фекционных заболеваниях у детей. При БГМ 
в остром периоде обнаружено многократное их 
увеличение, максимальное при пневмококко-
ковом и гемофильном менингите (табл. 1). Ис-
следования в динамике показали постепенную 
нормализацию белково-пептидного состава 
СМЖ, однако ее сроки значительно варьиро-
вали, наступая при менингококковом менин-
гите к 10–14-му дню от начала заболевания, 
при пневмококковом — к 20–30-му дню.

При вирусных нейроинфекциях у большин
ства детей существенных отклонений белково-
пептидного состава СМЖ от нормы не выяв-
лено, хотя у 70 % отмечено преимущественное 
увеличение пептидной фракции. В то же время 
в остром периоде тяжелых диссеминирован-
ных врожденных герпетических энцефалитов 
имелось многократное, в 4–5 раз превышающее 
«норму», увеличение содержания белкового и 
пептидного пулов. Это свидетельствовало об ак-
тивном воспалительном процессе с нарушением 
проницаемости гематоэнцефалического барье-
ра, активацией деструктивных процессов в 
паренхиме мозга и коррелировало с неблаго-

приятным исходом (вегетативное состояние, 
выраженные неврологические нарушения, ле-
тальный исход). При герпетическом энцефа-
лите в случае ранней и адекватной противо-
вирусной терапии наблюдали незначительное 
увеличение содержания пептидного пула СМЖ 
при нормальном содержании белкового. В этом 
случае исход заболевания был более благопри-
ятным с незначительными неврологическими 
отклонениями и дальнейшим удовлетворитель-
ным психомоторным развитием детей.

Приобретенный герпетический энцефалит 
в целом характеризовался преимущественным 
увеличением низкомолекулярных компо
нентов. Увеличение содержания белкового 
и пептидного пулов в 2–3 раза по сравнению 
с «нормой» фиксировали лишь в единичных 
случаях тяжелых диссеминированных герпети
ческих энцефалитов с признаками отека го
ловного мозга, выраженными нарушениями 
метаболизма и деструкцией нервной ткани, 
особенно в случаях прогредиентного течения 
болезни.

У детей с инфекционными заболеваниями 
ПНС выявлена значительная вариабельность 
белково-пептидного состава СМЖ, хотя в це-
лом достоверных отклонений от нормы не об-
наружено (табл. 3). Благодаря сопоставлению 
с клиническими особенностями установлены 
достоверные корреляции. Так, при дифте-
рийной полиневропатии обнаружена прямая 
зависимость между содержанием белкового и 
пептидного пулов и выраженностью бульбар-
ной, краниальной, вегетативной симптомати-
ки, двигательными расстройствами (коэффи-
циенты линейной корреляции 0,5...0,7). При 
полирадикулоневропатиях энтеровирусной 
этиологии выявлены противоположные взаи-
мосвязи меньшей силы, свидетельствующие 
о важной роли баланса белков и пептидов в 
СМЖ, определяющих длительность саноге-
неза. Таким образом, и при инфекционных за-
болеваниях периферической нервной системы 
(ПНС) имеются различные отклонения в со-
ставе СМЖ, указывающие на нарушения ме-
ханизмов формирования белково-пептидного 
состава и вовлечeнности в этот процесс цен-
тральной нервной системы.
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Содержание высокомолекулярной и низкомолекулярной фракций СМЖ  
и их соотношение при бактериальных менингитах разной этиологии

Этиология,  
период заболевания 

Содержание  
ВМФ (г/л)

Содержание  
НМФ (г/л)

Соотношение  
ВМФ/НМФ

Острый период

Менингококковый 0,77 ± 0,10* 0,60 ± 0,06* 1,31 ± 0,11

Гемофильный 0,85 ± 0,09* 0,80 ± 0,08* 1,09 ± 0,09

Пневмококковый 1,37 ± 0,29* 1,03 ± 0,16* 1,51 ± 0,34

Неясной этиологии 0,72 ± 0,11* 0,46 ± 0,06* 1,60 ± 0,24

Реконвалесценция

Менингококковый 0,29 ± 0,05 0,23 ± 0,02 1,28 ± 0,14

Гемофильный 0,28 ± 0,03 0,29 ± 0,03 0,99 ± 0,09

Пневмококковый 0,30 ± 0,08 0,30 ± 0,04 0,98 ± 0,35

Неясной этиологии 0,29 ± 0,07 0,27 ± 0,02 1,01 ± 0,29

Контрольная группа 0,21 ± 0,02 0,22 ± 0,01 0,90 ± 0,08

*Различия с группой сравнения достоверны (p < 0,05).
ВМФ — высокомолекулярная фракция; НМФ — низкомолекулярная фракция.

Содержание высокомолекулярной и низкомолекулярной фракций СМЖ  
и их соотношение при острых вирусных нейроинфекциях у детей

Нозологическая форма  
и этиология

n Средние значения содержания фракций
СМЖ (М ± m)

ВМФ (г/л) НМФ (г/л) ВМФ / НМФ

Вся группа больных 86 0,25 ± 0,01 0,30 ± 0,02 0,91 ± 0,04

Менингиты 11 0,25 ± 0,02 0,26 ± 0,04 1,25 ± 0,12

Энцефалиты:

     Герпетические 22 0,32 ± 0,05* 0,39 ± 0,05* 0,81 ± 0,05

     Ветряночные 15 0,31 ± 0,04* 0,30 ± 0,04 1,00 ± 0,12

     Клещевые 19 0,19 ± 0,01 0,25 ± 0,03 0,86 ± 0,11

     Неясной этиологии 18 0,20 ± 0,02 0,24 ± 0,03 0,70 ± 0,07*

ОРВИ с нейротоксикозом 10 0,15 ± 0,02*,** 0,23 ± 0,03 0,61 ± 0,08*,**

Контрольная группа 20 0,21 ± 0,02 0,22 ± 0,01 0,90 ± 0,08

*Достоверно отличается от группы сравнения (p ± 0,05).
**Достоверно отличается от серозных менингитов (p ± 0,05).
ВМФ — высокомолекулярная фракция; НМФ — низкомолекулярная фракция.

Таблица 1

Таблица 2



42

1/10

При исследовании белкового спектра СМЖ 
методом диск-электрофореза в полиакриламид-
ном геле также установлены качественные и ко-
личественные отличия от контрольной группы. 
Минимальные отличия обнаружены при ви-
русных менингитах и полиневропатиях, мак-
симальные — при БГМ и вирусных менингоэн-
цефалитах, особенно в случае их осложненного 
течения. В табл. 4 представлены данные об отно-
сительном и абсолютном содержании 6 основ-
ных белковых зон и 8 фракций. При вирусном 
менингите в составе белковых зон не установле-
но качественных отличий от контрольной груп-
пы. Однако количественный подсчет показал 
достоверное снижение относительного содер-
жания преальбумина и увеличение абсолютно-
го содержания альбумина, фракций 1а, 2, 3, 4 и 5 
по сравнению с контролем (см. табл. 4). Группа 
больных с вирусными энцефалитами была по-
лиморфна по клиническим проявлениям, этио-
логии, срокам обследования, тяжести течения 
и исхода, что не позволило провести статисти-
ческий анализ данных в этой группе больных, 
однако выраженность изменений в белковом 
спектре СМЖ ассоциировала с тяжестью, рас-
пространенностью и длительностью нейроин-
фекционного процесса. При менингеальной и 
лихорадочной формах клещевого энцефалита 
в белковом спектре не обнаружено достовер-

Содержание высокомолекулярной и низкомолекулярной фракций СМЖ и их соотношение 
при инфекционных заболеваниях периферической нервной системы у детей

Группы больных Средние значения содержания фракций (Х ± m)

ВМФ ( г/л ) НМФ (г/л) ВМФ /НМФ

ДПН 0,18 ± 0,03 0,25 ± 0,02 0,78 ± 0,014

ПНП 0,25 ± 0,07 0,22 ± 0,08 1,21 ± 0,2

Вялые парезы 0,07 ± 0,008 0,25 ± 0,11 0,34 ± 0,17

КЭ 0,23 ± 0,05 0,18 ± 0,01 1,32 ± 0,32

КБ 0,34 ± 0,11 0,35 ± 0,08 1,01 ± 0,46

Группа сравнения 0,20 ± 0,02 0,21 ± 0,01 0,94 ± 0,09

ДПН — дифтерийная полиневропатия; ПНП — полирадикулоневропатии; КЭ — клещевой эн-
цефалит; КБ — клещевой боррелиоз.

ных отличий от контрольной группы, что сви-
детельствовало об относительной сохранности 
барьера кровь – СМЖ при этих заболеваниях. 
В случае хронически-прогредиентного течения 
герпетического менингоэнцефалита наблюдали 
достоверное увеличение содержания белков в 
зоне быстрых посттрансферринов, свидетель-
ствующее, возможно, об интратекальном син-
тезе иммуноглобулинов. При краснушном и 
ветряночном менингоэнцефалите в остром пе-
риоде протеинограммы СМЖ имели выражен-
ные изменения, однако они исчезали в стадии 
ранней реконвалесценции, коррелируя с улуч-
шением клинического состояния.

При заболеваниях ПНС в белковом спек-
тре СМЖ, несмотря на статистически недосто-
верные отличия средних значений от «нормы»,  
у отдельных больных обнаруживались различ-
ные отклонения. Они заключались в измене-
нии содержания преальбумина и альбумина, 
острофазных белков постальбуминовой зоны, 
зоны медленных посттрансферринов, появле-
нии в ряде случаев полос гаптоглобинов. При 
дифтерийной полиневропатии наиболее часто 
выявляли снижение относительного содержа-
ния альбумина и увеличение преальбумина, что 
свидетельствовало, вероятно, о гиперпродукции 
СМЖ в ответ на выраженную интоксикацию.  
При полирадикулоневропатиях и энцефаломиело-

Таблица 3
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Содержание белковых фракций СМЖ при острых инфекциях центральной  
и периферической нервной систем у детей

Наименование  
белковых зон  

и фракций

Относительное (а), % и абсолютное (б) содержание белковых фракций СМЖ 
(М ± m )

а (%);
б (x10–2 

г/л)

Бактериальный 
гнойный 

 менингит
(n = 88)

Вирусный 
менингит
(n = 17)

Заболевания 
периферической 

нервной 
системы
(n = 18)

Контрольная 
группа 

(n = 37)

I — альбуминовая зона

1а — преальбумин а 5,25 ± 0,27*** 6,72 ± 0,48** 8,17 ± 0,52 8,8 ± 0,26

б 4,45 ± 0,46*** 2,01 ± 0,31 1,38 ± 0,15 1,24 ± 0,10

1 — альбумин а 36,55 ± 0,82** 41,22 ± 1,83 37,05 ± 1,5 40,6 ± 1,04

б 40,27 ± 5,48*** 11,35 ± 1,53** 7,01 ± 1,45 6,11 ± 0,51

II — постальбуминовая зона

2 а 7,79 ± 0,16** 6,2 ± 0,39 6,58 ± 0,48 5,85 ± 0,2

б 9,03 ± 1,25*** 1,87 ± 0,33* 1,42 ± 0,32* 0,78 ± 0,10

3 а 3,17 ± 0,16*** 5,44 ± 0,28 5,08 ± 0,19 4,89 ± 0,21 

б 2,89 ± 0,35*** 1,6 ± 0,26** 0,97 ± 0,14 0,80 ± 0,06

4 а 4,76 ± 0,18*** 3,91 ± 0,55 4,63 ± 0,57* 3,68 ± 0,16

б 5,44 ± 0,73*** 1,39 ± 0,36* 0,97 ± 0,2* 0,51 ± 0,06

III — трансферриновая 
зона (5)

а 10,46 ± 0,19 9,58 ± 0,41 11,48 ± 0,73 10,34±0,26

б 11,48 ± 1,51*** 2,74 ± 0,46* 2,33 ± 0,47* 1,44 ± 0,15

IV — зона быстрых 
посттрансферринов (6) 

а 5,19 ± 0,18* 5,21 ± 0,4 5,88 ± 0,45 5,97 ± 0,28

б 5,95 ± 0,87*** 1,16 ± 0,22 1,2 ± 0,26 0,85 ± 0,10

V — зона медленных 
посттрансферринов (7)

а 20,31 ± 0,57 17,5 ± 1,16 18,0 ± 1,01 17,16 ± 0,88

б 25,66 ± 4,19 4,08 ± 0,77 3,6 ± 0,65 2,64 ± 0,28

VI — макроглобулиновая зона

8 — α2-макроглобулин а 3,45 ± 0,13*** 1,9 ± 0,22 2,21 ± 0,20 2,4 ± 0,15

б 4,64 ± 0,79*** 0,63 ± 0,13 0,41 ± 0,06 0,36 ± 0,04

*Отличия от контроля достоверны при р < 0,05.
**Отличия от контроля достоверны при p < 0,01.
***Отличия от контроля достоверны при p < 0,001.

Таблица 4
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полирадикулоневропатиях имело место появление 
в СМЖ высокомолекулярных гаптоглобинов типа 
2-1 и 2-2, β-липопротеида, свидетельствующее о 
нарушении проницаемости ГЭБ, связанном, оче-
видно, с отеком корешков спинного мозга и нару-
шением процессов ликвородинамики.

Наиболее значительные изменения в белко-
вом составе СМЖ выявлены при БГМ у детей. 
В отличие от вирусных менингитов имело ме-
сто появление в спектре дополнительных полос 
(гаптоглобины типа 2-1 и 2-2, β-липопротеид), 
снижение относительного содержания пре-
альбумина, увеличение α2-макроглобулина, 
фракций 2 и 4, многократное увеличение абсо-
лютного содержания всех белковых фракций 
(см. табл. 4), что может быть использовано для 
дифференциальной диагностики вирусного и 
бактериального процессов. Отмечена также ва-
риабельность в содержании белковых фракций 
СМЖ при бактериальных менингитах, отража-
ющая этиологическую и патогенетическую не-
однородность этой группы. При менингококко-
вом менингите содержание белковых фракций 
изменялось не столь значительно, как при БГМ 
другой этиологии, особенно пневмококковой. 
При среднетяжелом течении БГМ изменения 
белкового спектра СМЖ достоверно меньше, 
чем при тяжелом течении, осложненном разви-
тием отека головного мозга. Характерным для 
больных с отеком головного мозга являлось рез-
кое увеличение содержания высокомолекуляр-
ных белков зоны медленных посттрансферри-
нов и макроглобулиновой, что свидетельствова-
ло о значительном увеличении проницаемости 
ГЭБ, вероятной потере его селективности.

Анализ хроматографического профиля пеп-
тидной фракции СМЖ, исследованной методом 
высокоэффективной жидкостной хроматогра-
фии, также выявил особенности, характерные 
для вирусного и бактериального нейроинфек-
ционного процесса различной тяжести. При тя-
желых бактериальных и вирусных менингитах, 
менингоэнцефалитах в хроматограмме превали-
ровали гидрофобные пептиды, при менингитах 
средней степени тяжести — гидрофильные. При 
наличии грубых неврологических нарушений, 
вследствие вирусного поражения мозга, число 
пиков было ниже, чем в начальную стадию забо-

левания, однако пики большой высоты фикси-
ровали во всех зонах хроматографического про-
филя. Клинико-биохимические сопоставления 
свидетельствуют о том, что пептидный спектр 
СМЖ при нейроинфекциях у детей отражает 
основные патогенетические аспекты — наруше-
ние метаболизма в нервной ткани, ликворологи-
ческие изменения, увеличение проницаемости 
ГЭБ. Выявленные различия при неосложнен-
ном и осложненном течении нейроинфекци-
онного заболевания указывают на возможное 
повреждающее, защитное или регулирующее 
действие отдельных пептидов СМЖ.

Сопоставление и обобщение данных белково-
пептидного состава СМЖ, полученных при ком-
плексном биохимическом исследовании, позво-
лило у детей условно выделить 3 варианта фор-
мирования интратекального ответа на вирус-
ный и бактериальный инфекционный процесс. 
Первый вариант характеризовался нормаль-
ным или сниженным содержанием белкового 
пула (диапазон до 0,3 г/л) с преимущественным 
увеличением низкомолекулярных компонентов 
и чаще формировался при вирусных нейроин-
фекциях. В белковом спектре СМЖ изменения 
были минимальны и проявлялись незначитель-
ным увеличением содержания преальбумина.  
В низкомолекулярной фракции в случае вирус-
ного менингита наблюдали пики в гидрофиль-
ной области хроматограммы, при вирусном эн-
цефалите — пики в гидрофобной области.

2-й вариант интратекального ответа характе-
ризовался параллельным увеличением высоко- и 
низкомолекулярных фракций СМЖ (диапазон 
от 0,31 до 1,0 г/л) с выраженными изменениями 
качественного и количественного белкового и 
пептидного состава СМЖ. В низкомолекуляр-
ной фракции наблюдали множество пиков в ги-
дрофильной и промежуточной областях спектра. 
2-й вариант ответа формировался преимуще-
ственно при БГМ. При этом имели место диапа-
зоны, характерные для нейроинфекций средней 
степени тяжести и тяжелой. При заболеваниях 
средней степени тяжести содержание фракций 
не превышало 0,5 г/л, при тяжелой степени — на-
ходилось в диапазоне 0,51–1,0 г/л.

3-й вариант интратекального ответа был 
характерен для крайне тяжелых бактериаль-
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ных и вирусных менингоэнцефалитов, ослож-
ненных отеком головного мозга. Имело место 
многократное увеличение белкового и/или 
пептидного пулов, значительные диспротеин
емические сдвиги, выраженные изменения пеп-
тидного состава, которые являлись маркерами 
деструктивных процессов в паренхиме мозга.

Следует отметить необходимость повтор-
ных исследований белково-пептидного состава 
СМЖ в динамике нейроинфекционного про-
цесса, особенно в случае осложненного течения 
заболевания. Так, при среднетяжелом течении 
БГМ уже через 7–10 дней происходила нор-
мализация белково-пептидного состава СМЖ. 
При развитии осложнений патобиохимические 
изменения нарастали, содержание белкового и 
пептидного пулов увеличивалось, диспротеин
емические изменения углублялись.

Формирование вариантов интратекального 
ответа является отражением основных меха-
низмов патогенеза вирусных и бактериальных 
нейроинфекций. При 1-м варианте, характер-
ном для вирусных нейроинфекций и заболева-
ний периферической нервной системы, воспа-
ление оболочек мозга незначительно, и прони-
цаемость ГЭБ почти не изменяется. Основным 
патофизиологическим механизмом, направлен-
ным на защиту от проникновения вируса в мозг, 
является гиперсекреция СМЖ, сопровождаю-
щаяся снижением общего содержания белка и 
высокомолекулярной фракции, увеличением 
синтеза, а следовательно, и содержания в СМЖ 
преальбумина и других ликвороспецифичных 
фракций. В то же время, изменения метаболиз-
ма нервной ткани и ее деструкция при вирус-
ных нейроинфекциях приводят к повышению 
уровня и изменению состава низкомолекуляр-
ной фракции. Это сопровождается снижением 
белково-пептидного баланса по сравнению с 
«нормой» и изменениями в пептидном спектре 
СМЖ. Последние отличаются при поражении 
оболочек мозга (вирусные менингиты) или не-
посредственно паренхимы мозга (энцефалиты). 
При вирусных менингитах в СМЖ, очевидно, 
проникают низкомолекулярные эндо- и экзо-
токсины сыворотки крови, при энцефалитах — 
более гидрофобные компоненты мозгового про-
исхождения. 

Формирование 1-го варианта интратекально-
го ответа при заболеваниях ПНС согласуется с 
преимущественным поражением перифериче-
ского неврона в подострую стадию заболевания 
без выраженного воспаления оболочек и нару-
шения проницаемости ГЭБ, с превалированием 
в патогенезе токсического звена, внутричерепной 
гипертензии и нарушения метаболизма в нерв-
ной ткани. Вероятно, основными механизмами, 
ответственными за изменения в составе СМЖ, 
являются метаболические и дисциркуляторные 
расстройства, процессы демиелинизации, ком-
пенсаторный синтез регуляторных пептидов.

Исход заболевания у большинства паци-
ентов, формирующих 1-й вариант ответа, был 
благоприятен. В клинической картине у боль-
ных с вирусными нейроинфекциями в остром 
периоде преобладали признаки внутричереп-
ной гипертензии и общемозговая симптома-
тика. Помимо этиотропной, терапия должна 
быть направлена на дегидратацию, улучшение 
метаболизма в нервной ткани. Можно предпо-
ложить, что повреждения мозга при формиро-
вании 1-го варианта интратекального ответа 
преходящи, носят функциональный характер, 
без структурного повреждения паренхимы 
мозга. 

У большинства больных, формирующих 2-й 
вариант интратекального ответа, диагностиро-
ваны БГМ, имеющие тяжелое и среднетяжелое 
течение. Вероятно, основными механизмами па-
тогенеза являются выраженное воспаление обо-
лочек мозга, увеличение проницаемости ГЭБ, 
нарушение ликворо- и гемодинамики, интокси-
кация. В неврологическом статусе у пациентов, 
имеющих 2-й вариант интратекального ответа, 
преобладала общемозговая и менингеальная 
симптоматика, нарушения сознания и очаговые 
симптомы фиксировалась у части больных с тя-
желым течением БГМ. Корреляции между из-
менениями белково-пептидного состава СМЖ 
и клинической симптоматикой позволили вы-
явить диапазоны содержания фракций, харак-
терные для среднетяжелого и тяжелого течения 
БГМ. Если содержание пулов СМЖ не превы-
шало 0,5 г/л, то заболевание имело среднетяжелое 
течение с полным выздоровлением, при увеличе-
нии содержания пулов от 0,5 до 1,0 г/л — тяже-



46

1/10

лое с выраженной и длительной интоксикацией, 
внутричерепной гипертензией, токсическими и 
гипоксическими изменениями нервной ткани. 
У большинства больных этой группы нормали-
зация белково-пептидного состава происходила 
позже. Помимо антибиотикотерапии, лечение 
детей, имеющих данный вариант интратекально-
го ответа, должно быть направлено на дезинток-
сикацию, дегидратацию, улучшение метаболиз-
ма в мозге и корректироваться в зависимости от 
степени тяжести БГМ. В целом, у больных, фор-
мирующих 2-й вариант интратекального ответа, 
изменения белково-пептидного состава СМЖ 
свидетельствовали об отсутствии выраженных 
структурных изменений ткани мозга.

Патогенетической основой формирования 
3-го варианта интратекального ответа явля-
лось повреждение паренхимы мозга, обуслов-
ленное выраженным воспалительным процес-
сом, отеком головного мозга, нарушениями 
ликворо- и гемодинамики, вплоть до блокады 
ликворосодержащих пространств. Эти пато-
физилогические механизмы сопровождались 
резким увеличением проницаемости ГЭБ с по-
терей его селективности и проникновением в 
СМЖ макроглобулярных белков сыворотки 
крови и продуктов метаболизма и деградации 
паренхимы мозга. Обнаружение 3-го варианта 
интратекального ответа в остром периоде забо-
левания, длительное отсутствие нормализации 
белково-пептидного состава СМЖ (свыше  
3–4 нед.) являлись критерием формирования 
неврологических нарушений не только в ста-
дии ранней реконвалесценции, но и в отдален-
ном резидуальном периоде. Этот вариант ин-
тратекального ответа чаще фиксировали при 
пневмококковом менингите и крайне тяжелых 
вирусных менингоэнцефалитах, преимуще-
ственно герпетической этиологии.

Таким образом, на основании данных иссле-
дования белково-пептидного состава СМЖ и 
проведения клинико-биохимических сопостав-
лений, выявлен полиморфизм интратекально-
го ответа, определены основные его варианты, 
коррелирующие с клиническими проявления-
ми, этиологическими и патогенетическими 
особенностями бактериальных и вирусных 
нейроинфекций у детей. Полученные резуль-

таты способствуют пониманию молекулярных 
механизмов пато- и саногенеза нейроинфекци-
онных заболеваний и могут быть использова-
ны для диагностики и прогноза.
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Синдром дефицита внимания/гиперактив-
ности (ДВ/Г, OMIM 143465 [1]) (ДВ/Г) — одна 
из наиболее частых мультифакторных  анома-
лий поведения, которая, по разным оценкам, 
наблюдается у 5–10 % детей и подростков, 
причем примерно в 4–5 раз чаще у мальчи-
ков, чем у девочек [2–4]. Такие дети имеют 
проблемы  при обучении и социальной адап-
тации. В последние годы появились сведения 
о молекулярно-генетической специфичности 
ДВ/Г, о которых уже сейчас должны быть ин-
формированы неврологи. Специалисты долж-
ны быть подготовлены к тому, что молекуляр-
ные технологии уверенно входят в клиниче-
скую практику. Ведь в настоящее время уже 
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Наследственная предрасположенность к синдрому 
дефицита внимания/гиперактивности у детей
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Синдром дефицита внимания/гиперактивность — одна из наиболее частых мультифакторных аномалий 
поведения у детей и подростков. Генетические факторы играют определяющую роль в этиологии данного 
состояния. Для поиска генетических факторов, участвующих в формировании наследственной предрас-
положенности к развитию ДВ/Г у детей, были успешно использованы три методических подхода: пол-
ногеномный анализ сцепления, поиск кандидатных генов для изучения генетических ассоциаций (GAS) и 
полногеномное ассоциативное сканирование (GWAS). С использованием молекулярно-генетических тех-
нологий выявлено более 20 генов, ассоциированных с ДВ/Г у детей. Многие из них, включая DRD5, DRD4, 
DAT1, HTR1B, SNAP25, TPH2, ARRB2,  SYP, MAOA, PNMT, вовлечены в регуляцию нейротрансмиттерных  
путей — дофаминового, норадреналинового и серотонинового.  Очевидно, что генетика ДВ/Г у детей ха-
рактеризуется участием многих генов в формировании наследственной предрасположенности, причем 
каждый из этих генов оказывает небольшой, но значимый вклад в общий риск заболевания.

Ключевые слова: синдром дефицита внимания, нарушение поведения у детей, генетические ассоциации 
нарушения поведения у детей. 

Attention-deficit/hyperactivity disorder (ADHD, OMIM 143465 [1] represents the common outcome of multicausal 
behavioral disturbances in children and adolescents, and it is now generally accepted that genetic factors make 
a significant contribution to these disturbances. Three methodic approaches have been successfully used for the 
associated with ADHD genetic factors identification: genome-wide linkage analysis, candidate gene association 
studies (GASs) and genome-wide association scans (GWASs). Molecular genetic approaches have identified a range 
of nearly 20 potential candidate genes including DRD5, DRD4, DAT1, HTR1B, SNAP25, TPH2, ARRB2, SYP, 
MAOA, PNMT, involved in the regulation of neurotransmitter pathways, particularly dopamine, norepinephrine 
and serotonin pathways. It is now clear that the genetics of ADHD are characterized by a number of genes each of 
which makes a small but significant contribution to the overall risk. 

Key words: attention deficit syndrome, behavioral disorders in children, genetic associations of disturbed behavior 
in children.

считается рутинной молекулярная диагности-
ка фенилкетонурии, миодистрофии Дюшен-
на, проксимальной спинальной мышечной 
атрофии и других наследственных заболева-
ний нервной системы. Интенсивно изучаются 
генетические факторы предрасположенности к 
широко распространенным мультифакторным 
заболеваниям, к которым относится и синдром 
ДВ/Г у детей. Настоящий обзор посвящен опи-
санию достижений в области поиска кандидат-
ных генов и выявлению тех структурных осо-
бенностей этих генов, которые ассоциированы 
с ДВ/Г у детей. Эти успехи стали возможны в 
связи с достижениями в области изучения био-
химических основ патогенеза ДВ/Г у детей и 
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разработкой комплекса мощных методов пол-
ногеномного анализа генетических ассоциаций. 
Идентификация генов-кандидатов и возмож-
ность их индивидуального генотипирования 
являются ключом для понимания молекуляр-
ной этиологии ДВ/Г  у детей, а значит, и разра-
ботки методов персонифицированной коррек-
ции данной аномалии поведения у отдельных 
индивидуумов.

Клинические проявления синдрома ДВ/Г у 
детей хорошо изучены. У больных отмечаются 
двигательные расстройства в виде асимметрии 
мышечного тонуса, нарушения ритмики и про-
ведения мелких манипуляций. Часто у них 
наблюдаются косоглазие и нарушения речи, 
дисграфия и дислексия. У детей выражены 
вегетативные проявления — обильное слюно-
отделение, повышенная потливость, тахикар-
дия. Большинство больных с ДВ/Г отличает 
от здоровых детей повышенная моторная ак-
тивность (гипердинамический синдром). Они 
не могут сосредоточиться на чем-либо одном в 
течение длительного времени, легко отвлекае-
мы, настроение изменчиво — от приподнято-
го эйфорического до депрессивного. Нередко 
у детей с ДВ/Г наблюдаются нарушения сна. 
У некоторых из них возникают трудности в 
обучении, которые не связаны с отставанием 
в умственным развитии. Это очень важно учи-
тывать для отношения к детям с ДВ/Г со сто-
роны окружающих их сверстников и взрослых. 
С гиперактивностью при ДВ/Г тесно связано 
общее беспокойство, нарушение внимания, не-
способность к самоконтролю, импульсивность, 
взбалмошность. У большинства детей гипе-
рактивность и другие симптомы ДВ/Г после  
10 лет ослабевают и около 15 лет исчезают, но 
в отдельных случаях синдром трансформиру-
ется в серьезные нарушения поведения.

Диагноз ДВ/Г может быть поставлен не-
врологом, но в отдельных случаях необходимо 
прибегнуть к помощи психолога, дефектолога 
и психиатра. Наш опыт показывает, что, порой 
очень сложно отличить умышленные или пе-
дагогически запущенные аномалии поведения 
от патологических [5]. Диагноз синдрома ДВ/Г 
ставится ребенку только в тех случаях, если 
симптомы расстройства проявляются до 8 лет, 

наблюдаются не менее 6 мес, причем  в разных 
сферах деятельности ребенка (в детских вос-
питательных учреждениях и дома), вызывают  
значительный психологический дискомфорт и 
дезадаптацию, не сопровождаются общим рас-
стройством психики, шизофренией или други-
ми нервно-психическими заболеваниями [6]. 

Методом позитронно-эмисионной томогра-
фии с использованием 18F-флюоро-2-деокси-
D-глюкозы было выявлено, что в мозге взрос-
лых больных с гиперактивностью примерно 
в 8 раз снижен уровень метаболизма глюко-
зы,  причем это снижение наблюдается в 30 из  
60 специфических районов мозга и особенно вы-
ражено в премоторной и верхней лобной области 
головного мозга [4]. Это исследование  по этиче-
ским соображениям было проведено на взрослых 
людях, однако каждый четвертый из обследован-
ных пациентов имел ребенка с ДВ/Г.

Около трети (28,6 %) родителей детей с 
ДВ/Г в детстве также были гиперактивны, и 
у некоторых из них это состояние с возрас-
том не проходило. Обширные исследования 
семей и близнецов показали, что коэффици-
ент наследуемости заболевания составляет 
около 0,76. Таким образом, очевидно, что ге-
нетические факторы играют определяющую 
роль в этиологии данного состояния [7]. Три 
независимых, но взаимодополняющих под-
хода были успешно использованы для поиска 
генетических факторов, участвующих в фор-
мировании наследственной предрасположен-
ности к развитию ДВ/Г у детей: 1) семейный 
полногеномный анализ сцепления (genome-
wide linkage analysis); 2) поиск кандидатных 
генов и изучение генетических ассоциаций с 
использованием методологии сравнения «слу-
чай – контроль» (GAS) и 3) полногеномное 
сканирование с использованием множества 
однонуклеотидных полиморфных маркеров — 
SNPs (GWAS).

Анализ сцепления проводится в семьях 
больных с использованием набора распреде-
ленных по всем хромосомам высокоизменчи-
вых маркеров с известной цитогенетической 
локализацией. При выявлении у больных в ис-
следуемой семье неслучайных комбинаций ал-
лелей  по какому-либо из этих маркеров можно 
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предполагать, что ген, участвующий в контро-
ле данного заболевания, находится в той же 
цитогенетической области, что и маркер, т. е. 
искомый ген и генетический маркер сцеплены. 
Таким образом, анализ сцепления позволя-
ет находить хромосомные локусы, в которых 
предположительно расположен ген, ассоции-
рованный с данным заболеванием. 

Анализ сцепления, проведенный в различ-
ных странах в большом количестве нерод-
ственных семей,  в которых на протяжении 
двух или нескольких поколений наблюдали 
детей с ДВ/Г, показал, что эта аномалия пове-
дения генетически гетерогенна, т. е. зависит от 
структурных особенностей разных генов, фор-
мирующих один и тот же клинический фено-
тип.  Выявлено  более 10 хромосомных  локу-
сов, ассоциированых с предрасположенностью 
к данному состоянию [8–14]. Однако недо-
статком этого подхода является то, что иссле-
дования, выполненные в разных этнических 
группах на неоднородном в диагностическом 
отношении материале, могут носить противо-
речивый характер. Тем не менее, для некото-
рых хромосомных локусов (16р.13, 5p13, 6q12, 
11q22, 17p11) ассоциация с ДВ/Г была выявле-
на в нескольких независимых полногеномных 
анализах сцепления [15].

Первым шагом на пути поиска генетических 
ассоциаций методом GAS (genetic association 
studies)  является отбор кандидатных генов, 
который чаще всего осуществляют, исходя из 
патогенеза заболевания. На следующем этапе 
оценивают структурные особенности генов-
кандидатов, и для  дальнейшего анализа от-
бирают такие аллельные варианты, которые, 
с одной стороны, имеют достаточно широкое 
распространение в популяциях, сопостави-
мое с частотами самого заболевания, а с дру-
гой — оказывают влияние на функции коди-
руемых этими генами белков, так называемые 
функциональные полиморфизмы. Полиморф-
ный аллель рассматривается в качестве гене-
тического фактора риска, предрасполагающего 
к развитию заболевания, только в том случае, 
если его частота в выборках больных достовер-
но превышает контрольный уровень (сравне-
ние «случай — контроль»).

В частности, фармакологические данные и 
результаты инструментального обследования 
головного мозга больных в сочетании с экс-
периментальными исследованиями, выпол-
ненными на модельных линиях животных, 
позволяют предполагать ведущую роль в па-
тогенезе ДВ/Г у детей нарушений моноамин-
ной нейротрансмиссии — дофаминергиче-
ской, серотонинергической и норадренерги-
ческой. Для нескольких  генов, участвующих 
в контроле нейротрансмиссии, были найдены 
небольшие, но высокодостоверные  генети-
ческие ассоциации с ДВ/Г у детей [16–22]. 
При этом большинство этих генов оказались 
расположены в тех хромосомных локусах, 
которые были идентифицированы ранее при 
семейном анализе сцепления. Однако и эти 
исследования часто носят противоречивый 
характер, который чаще всего объясняется 
клинической неоднородностью обследуемых 
выборок больных и этническими различиями. 
В табл. 1 представлены кандидатные гены и 
полиморфные аллели, ассоциация которых с  
ДВ/Г у детей была подтверждена в несколь-
ких мета-анализах [15].

Оценка риска заболевания при определен-
ном генотипе больного измеряется в единицах 
отношения  шансов (OR — odds ratio), которое 
при отсутствии ассоциации равно 1. Достовер-
ное превышение OR над 1 свидетельствует о 
наличии положительной ассоциации иссле-
дуемого фактора риска с заболеванием. Если 
значение OR достоверно меньше 1, значит, 
этот фактор дает протективный эффект в отно-
шении  заболевания. Для большинства муль-
тифакторных заболеваний показано, что вклад 
отдельных генетических факторов в общий 
риск относительно невелик и OR составляют, 
как правило, 1,2–1,5. Так, OR для полимор-
физмов в генах DRD5 и DRD4 оцениваются 
как 1,7 и 1,37 соответственно.  Большее значе-
ние для формирования предрасположенности 
к заболеванию имеют неблагоприятные ком-
бинации генетических факторов риска, а также 
их сочетания с внешнесредовыми факторами 
риска. При этом общий риск заболевания мо-
жет возрастать до нескольких единиц или даже 
десятков процентов.
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Следует подчеркнуть, что функциональ-
ные полиморфизмы в генах, участвующих в 
регуляции допаминергической нейротранс-
миссии, не являются специфическими гене-
тическими факторами риска для ДВ/Г у де-
тей. Так, найдена ассоциация (CT/GT/GA)
n-полиморфизма в гене DRD5 с фокальным 
дистоническим блефароспазмом (OMIM 
606798) [23] и первичной цервикальной дис-
тонией [24].  Некоторые полиморфные алле-
ли в гене DRD4 протективны в отношении 
болезни Паркинсона  (OMIM 168600) [25], 
но в то же время ассоциированы с предрас-
положенностью к алкоголизму [26] и неко-
торым формам маниакально-депрессивного 
психоза (OMIM 125480) [27]. Генетически-
ми факторами риска, предрасполагающими к 
развитию этого заболевания,  являются так-
же функциональные полиморфизмы в гене 
дофаминового транспортера [28]. И эти же 
аллели в гене DAT1 активно изучались в свя-
зи с предрасположенностью к формированию 
никотиновой зависимости у людей  с при-
страстием к курению (OMIM 188890) [29]. 
Кроме того, гомозиготные инактивирующие 
мутации в гене DAT1 найдены у больных с 
инфантильным паркинсонизмом-дистонией 
(OMIM 613135) [30].

Современным высокоперспективным на-
правлением изучения генетических факторов 
риска, предрасполагающих к развитию мульти-
факторных заболеваний, является одновремен-
ное полногеномное сканирование множеств из 
тысяч, а иногда десятков и сотен тысяч одно-
нуклеотидных полиморфных замен (SNPs) — 
методология GWASs  (genome-wide association 
scans). Подобные исследования проводятся с 
использованием  микрочиповых нанотехноло-
гий  на больших  выборках больных с опреде-
ленными патологическими состояниями, в раз-
личных этнических, возрастных, контрольных 
группах. Однонуклеотидные  замены являются 
наиболее частой формой генетической измен-
чивости в геноме человека. В настоящее время 
в соответствующей базе данных насчитывает-
ся более 9 млн SNPs с известной цитогенети-
ческой локализацией. Эти замены достаточно 
равномерно и плотно распределены по всему 
геному, однако их частоты в популяциях могут 
существенно различаться. Одновременное те-
стирование состояния подобных генетических 
маркеров в группах больных и в контроле по-
зволяет эффективно отбирать полиморфизмы, 
ассоциированные с заболеванием. Поскольку 
локализация используемых для анализа SNPs 
известна, становятся известными и хромосом-

Гены-кандидаты и полиморфизмы, ассоциированные с ДВ/Г у детей
Ген,

локус
Белок Полиморфизм

DRD5,
4p16.1

Дофаминовый  
рецептор 5

146/148-н. (CA)n на расстоянии 18.5 кб  
от 5’-конца гена DRD5

DRD4,
11p15

Дофаминовый  
рецептор 4

120-н. инсерция/ делеция в промоторной  
области гена DRD4

DAT1 
(SLC6A3),
5p15

Дофаминовый 
транспортер

480-н. минисателлитный повтор  
в 3’-нетранслируемой области гена DAT1

HTR1B,
6q13

Серотониновый 
рецептор, 5-HT-1B

Замена G861

SNAP25,
20p11.2

Синаптосомный  
25-кД белок

4 полиморфных маркера

Таблица 1
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ные локусы, ассоциированные с заболеванием, 
а при внутригенной локализации SNPs и соот-
ветствующие гены. 

Методология GWAS была использована 
также для изучения генетических ассоциаций с  
ДВ/Г у детей для подтверждения старых и вы-
явления новых генетических факторов риска 
[31]. При этом были использованы 1038 SNPs, 
перекрывающих более 50 кандидатных генов, 
участвующих в регуляции нейротрансмиттер-
ных путей (дофаминового, норадреналинового 
и серотонинового), а также циркадного ритма. 
Исследование проведено на выборке из 776 се-
мейных случаев ДВ/Г у детей комбинирован-
ного типа, собранной для реализации Между-
народного проекта по генетике синдрома ДВ/Г, 
объединяющего многие медицинские исследо-
вательские центры (International Multi-centre 
ADHD Gene project). Значимые ассоциации с 
ДВ/Г у детей были найдены для 18 генов, вклю-
чая две известные — с генами DRD4 и DAT1.  
Для 8 генов, включая DAT1, были найдены ас-
социации с несколькими SNPs — табл. 2.

Мутации и полиморфизмы в некоторых из 
этих генов также ассоциированы с различными 
вариантами нарушения психики и аномалиями 
поведения. Так, выявлено, что полиморфные 
аллели в гене нейрональной триптофангидро-
лазы, участвующей в  синтезе серотонина, ассо-
циированы с униполярной депрессией (OMIM 
608516) [32] и маниакально-депрессивным 
психозом (OMIM 125480) [33]. Мутации в гене 
SYP идентифицированы у мальчиков с одной 
из форм Х-сцепленной неспецифической ум-
ственной отсталости (OMIM 300802) [34]. Му-
тации в гене MAOA идентифицированы при 
Х-сцепленном синдроме Бруннера (OMIM 
300615) — мягкой форме умственной отстало-
сти, сочетающейся с агрессивностью и склон-
ностью к насилию [35]. Полиморфные аллели 
в этом гене ассоциированы с  антисоциальным 
поведением мальчиков подросткового возрас-
та, которые в последующем плохо обращаются 
с детьми [36], а также с тяжелыми формами ау-
тизма (OMIM  209850) [37]. Неожиданным в 
этом ряду генов-кандидатов является присут-

Выявленные  по результатам GWAS гены с несколькими SNPs,  
ассоциированными с ДВ/Г у детей

Ген Локус Белок, функция

TPH2 12q21.1 Нейрональная триптофангидролаза, участвующая  
в  синтезе серотонина

ARRB2 17p13 Аррестин β2-спаренный с гетеротримерным G-белком  
рецептор десенсибилизации, участвующий в регуляции  

многих сигнальных путей

SYP Xp11.23 Синартофизин (p38) — интегральный мембранный белок маленьких 
синаптических везикул в клетках мозга и эндокринных желез

ADRB2 5q32-q34 β2-адренергический рецептор, участвует в регуляции  
MAP-киназного сигнального пути

HES1 3q28-q29 Транскрипционный фактор, участвующий в нейрогенезе,  
миогенезе, дифференцировке пола 

MAOA Xp11.23 Моноаминовая оксидаза А, участвует в окислении 
нейротрансмиттеров

PNMT 17q21 Фенилэтаноламин-N-метилтрансфераза, катализирует  
синтез адреналина из норадреналина 

Таблица 2
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ствие гена β2-адренергического рецептора, так 
как до сих пор связь полиморфных аллелей в 
этом гене с аномалиями психики или поведе-
ния не прослеживалась. Более того, полимор-
физмы в гене ADRB2 являются генетически-
ми факторами риска таких заболеваний, как 
бронхиальная ночная астма (OMIM  600807), 
метаболический X-синдром (OMIM  605552), 
ожирение (OMIM  601665).

Таким образом, исследования наслед-
ственной предрасположенности к ДВ/Г у 
детей еще раз подтвердили генетическую ге-
терогенность заболевания. Многие  гены, и 
прежде всего те, которые вовлечены в регу-
ляцию нейротрансмиссии, могут участвовать 
в формировании предрасположенности к 
ДВ/Г у детей. Возможность определения со-
стояния  этих генов у отдельных пациентов 
позволит в будущем проводить более точную 
диагностику различных генетических форм 
заболевания и разрабатывать методы инди-
видуального лечения больных в зависимости 
от их генотипов.
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Введение
В структуре всех травм детского возрас-

та повреждения черепа и головного мозга со-
ставляют 40–50 % [1]. По данным эпидемио-
логического исследования, проводившегося 
в Москве,  частота черепно-мозговой травмы 
(ЧМТ) у детей старшего возраста составила в 
среднем 4,3 ‰, в то время как частота ЧМТ у 
детей младшей возрастной группы была выше 
и составила 5,4 ‰ [10]. Такая же тенденция 
прослеживается и при эпидемиологическом 
исследовании ЧМТ, проведенном в США [10].

В основном это бытовой травматизм, свя-
занный с нарастающей активностью ребенка: 
падения начинающего активно ползать ребен-
ка с кроватки; падения ребенка, учащегося хо-
дить; безответственность молодых родителей, 
оставляющих грудных детей под присмотром 
других, более старших детей либо под присмо-
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тром пожилых бабушек и дедушек, чья ограни-
ченная возрастом реакция не позволяет осу-
ществлять адекватный осмотр за подвижными 
детьми.

Скудность клинических проявлений острой 
ЧМТ у детей грудного и раннего возраста, об
условленная анатомо-физиологическими осо-
бенностями развивающегося детского мозга, 
нередко приводит к тому, что травма именно в 
этом возрасте проходит незамеченной. Родите-
ли обращаются к врачу спустя 2–3 сут в связи 
с «неизвестно откуда взявшейся» поднадкост-
ничной гематомой. Возможные последствия 
такой незамеченной травмы требуют от врача 
внимательного отношения к ней с самого пер-
вого момента обращения родителей.

По сей день отсутствует единая тактика 
у врачей поликлиник и стационаров при об-
ращении детей грудного и раннего возраста с 
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ЧМТ легкой и средней степени. Необходимо 
отметить, что в структуре ЧМ-травматизма 
тяжелая травма составляет 8–15 % (по дан-
ным разных авторов), в то время как легкая и 
средняя — 81–90 % [10]. Действительно, если 
при изолированной или сочетанной тяжелой 
ЧМТ тактика врача приемного покоя ясна и 
направлена на стабилизацию жизненно важ-
ных функций, то при травме легкой и средней 
степени тяжести она четко не определена. 

Многие вопросы организации помощи по-
страдавшим детям остаются по-прежнему дис-
кутабельными: нужно ли вообще госпитализи-
ровать детей грудного возраста, в каких случаях 
следует проводить краниографию, а в каких сразу 
компьютерную томографию (КТ) или магнитно-
резонансную томографию (МРТ) головного моз-
га [6, 14, 15] и т. д. Существующие классическая 
[4, 11, 12], современная [13, 17, 19] и педиатриче-
ская [2, 5] модели алгоритма диагностических и 
лечебных мероприятий при острой ЧМТ у детей 
свидетельствуют о неослабевающем интересе к 
этой проблеме. Но у всех этих алгоритмов есть 
один недостаток — они не учитывают специфику 
клинических проявлений легкой и средней ЧМТ 
у детей грудного и раннего возраста.

Целью настоящей работы является разра-
ботка оптимального алгоритма оказания помо-
щи детям грудного и раннего возраста с ЧМТ 
легкой и средней степени тяжести.

Материал и методы
В основе этой работы лежит клинико-

эпидемиологическое исследование ЧМТ у де-
тей от 0 до 14 лет, проведенное в 2001–2003 гг. 
в Кабардино-Балкарской Республике.

В нашей работе изучены частота и характер 
острых черепно-мозговых повреждений у де-
тей различного возраста (0–14 лет) на основа-
нии данных всех медицинских и иных учреж-
дений Республики за 3 года (2001–2003 гг.). 
Работа проводилась на базе Республиканской 
клинической больницы г. Нальчика.

Исследование базировалось на методиче-
ских положениях, разработанных в НИИ ней-
рохирургии им. акад. Н.Н. Бурденко РАМН [9] 
и адаптированных нами к задачам настоящего 
исследования:

— разработка унифицированной карты (про
токола) для регистрации обстоятельств полу-
чения травмы и клинических данных;

— разработка схемы комплексного клиниче-
ского обследования пострадавших.

Для получения дифференцированных по 
возрасту показателей частоты острой ЧМТ ис-
пользовалась существующая педиатрическая 
группировка детей по возрасту: грудной воз-
раст — до 1 года, ранний детский возраст — от 
1 года до 3 лет, дошкольный возраст — от 3 до  
6 лет и школьный возраст — от 6 до 14 лет [3].

В абсолютных числах число детей с острой 
ЧМТ в г. Нальчике по годам наблюдения со-
ставило в 2001 г. — 201 (мальчиков — 138, де-
вочек — 63), в 2002 г. — 228 (мальчиков — 148, 
девочек — 80) и в 2003 г. — 230 (мальчиков — 
153, девочек — 77).

Пострадавшим проводилось комплексное 
обследование, которое включало клиническое, 
рентгенологическое, офтальмологическое, эхо-
энцефалографическое обследования (ЭхоЭГ), 
нейросонографическое (НСГ), КТ головного 
мозга. Детям возрастной группы от 0 до 3 лет 
(n = 196) было проведено ультразвуковое ис-
следование головного мозга — НСГ (аппарат 
SIM 5000 plus с секторными датчиками часто-
той 3,5; 5 и 7,5 МГц).

КТ головного мозга проведена за 3 года  
186 детям с острой ЧМТ. Показаниями к ее 
проведению являлись: 1) подозрение на ушиб 
головного мозга; 2) подозрение на интракра-
ниальное кровоизлияние; 3) патологические 
изменения, выявленные при НСГ. Анализ по-
лученных данных при КТ головного мозга про-
водился с учетом изменения плотности мозга 
в зависимости от возраста [2]. Их интерпрета-
ция осуществлялась с использованием приня-
той КТ-семиотике [7].

Результаты
Полученные на нашем материале эпиде-

миологические показатели соответствовали 
среднестатистическим данным, полученным 
при аналогичных исследованиях в стране [8, 
10, 18]. Важным моментом исследования яв-
лялось выявление тенденций в связи с часто-
той травматизма и возрастом пострадавших 
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Рис. 1. Распространенность острой ЧМТ у детей 
разных возрастных групп (на 1000 детей).

Распределение детей (от 0 до 3 лет) с острой ЧМТ по степени тяжести

Возрастная группа ЧМТ легкой степени — 
сотрясение головного 

мозга

ЧМТ средней степени — 
ушиб мозга (легкая  
и средняя степень)

ЧМТ тяжелой степени — 
ушиб мозга (тяжелая  

степень), сдавление мозга

До 1 года 28 36 7

1–3 года 86 32 7

Всего 114 68 14

14

12

10

8
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0
     До 1 года           1–3 года            4–6 лет               7–14 лет

‰

                     2001 г. мальчики

                     2002 г. мальчики

                     2003 г. мальчики

                  2001 г. девочки

                  2002 г. девочки

                 2003 г. девочки

картина ЧМТ легкой и средней степени тяже-
сти крайне скудна и чаще характеризуется об-
щемозговыми (63 % наблюдений) и различны-
ми соматическими симптомами (35 % наблю-
дений) — диспепсия, анорексия, повышение 
температуры тела. 

Наиболее частым проявлением общемоз-
говых симптомов  у детей младшего возраста 
были бледность кожи, громкий плач, крат-
ковременный сон, затем беспокойство или вя-
лость, нарушение ритма сна (65 %). Повторная 
рвота наблюдалась в 62 % наблюдений.

Если у взрослых и детей старшего возраста 
потеря сознания является одним из основных 
критериев для определения степени тяжести 
ЧМТ, то у детей до 3 лет жизни потеря созна-
ния при ЧМТ легкой и средней степени тяже-
сти крайне редка и составила 4 и 7 % соответ-
ственно (рис. 2).

Одним из патогмоничных признаков ЧМТ 
средней тяжести у детей младшего возраста 
является наличие поднадкостничных гематом. 
В грудном возрасте в 82 % случаев поднад-
костничная гематома сочеталась с линейным 
переломом свода черепа, в раннем возрасте —  
в 50 %. Под «маской» легкой и средней ЧМТ, 
при первичном обращении, у детей грудного 
возраста с ЧМТ было обнаружено: линейные 
переломы свода черепа — 41,2 %, ушибы мозга —  
12 %, вдавленные переломы костей свода че-
репа — 4,4 %, интракраниальные гематомы 
—1,5 %.

Среди всех детей, получ ивших ЧМТ за ис-
следуемый период, 43 % пострадавших были 
госпитализированы, остальные были отпуще-
ны домой, главным образом, вследствие от-

детей. Описаны более высокие показатели у 
детей грудного возраста. По нашим материа-
лам, они достигают 10–12 случаев на 1000 де-
тей. В последующих возрастных группах ча-
стота ОЧМТ снижается и стабилизируется в 
возрастной группе 7–14 лет на показателях 4– 
7 ‰ для мальчиков и вдвое меньших показате-
лях для девочек (рис. 1).

В грудном и раннем возрасте (от 0 до 3 лет) 
за 3 года острую ЧМТ получили 196 (29,7 %) де-
тей. Из них 71 (10,7 %) приходился на грудной 
возраст и 125 (19 %) — на ранний (таблица). 

В  грудном и раннем возрасте клиническая 
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каза родителей от госпитализации. При этом 
отметим, что среди детей грудного возраста с 
острой ЧМТ обследуются и госпитализируют-
ся только 30 %, а 70 % – лечатся на дому, и их 
катамнез фактически не прослежен.

У недообследованных и непролеченных в 
полном объеме младенцев течение ЧМТ мо-
жет осложниться, о чем свидетельствуют при-
веденные клинические примеры.

Пример № 1
Больной Г., 3,5 мес. После острой ЧМТ 

в месячном возрасте лечился в Детской ин-
фекционной больнице с подозрением на ки-
шечную инфекцию. Через 2 мес на КТ — об-
ширная хроническая субдуральная гематома 
лобно-теменно-височно-затылочной области 
справа.

Пример № 2
Больной Ж., 2 года. Поступил через 2 мес 

после ЧМТ, определяется рассасывание кости 
с образованием дефекта и гранулемы в области 
бывшего перелома лобной кости слева. Лечил-
ся в Детской больнице по поводу «Ушиба мяг-
ких тканей лобной области слева».

Анализ полученных результатов позволил 
нам разработать  алгоритм  оказания помощи 
детям грудного и раннего возраста с ЧМТ лег-
кой и средней степени тяжести (схема).

100 
90 
80 
70 
60 
50 
40 
30 
20 
10 

0 
Грудной	          Ранний      Дошкольный     Школьный 
 возраст               возраст            возраст              возраст
   (4 %)                    (7 %)               (39 %)                (53 %)

Рис. 2. Частота потери сознания при ЧМТ легкой и 
средней степени тяжести.

Рис. 3. Больной Г., 3,5 мес. Хроническая субдураль-
ная гематома правой гемисферы.

Обсуждение 
Наш алгоритм основывается на возраст-

ных особенностях клинических проявлений 
острой ЧМТ у детей грудного и раннего воз-
раста. Суть этих алгоритмов заключается в 
следующем. Детей грудного и раннего возрас-
та в ближайшее время после ЧМТ осматривает 
нейрохирург. Первичная диагностика вклю-
чает в себя тщательный клинический осмотр 
(с  учетом скудности клинических проявле-
ний), с выявлением наиболее характерных для 
этого возраста симптомов острой ЧМТ и НСГ. 
Краниография исключена из методов допол-
нительного исследования, так как этот вид 
обследования малоинформативен, позволяет 
диагностировать только повреждения костей 
свода черепа, и требует анестезиологического 
пособия. 

Все дети с подтвержденным фактом пере-
несенной ЧМТ разделены нами на три группы 
риска. 1-я группа (группа низкого риска) — 
дети с минимальными клиническими прояв-
лениями острой ЧМТ — подлежат обязатель-
ной госпитализации в связи с возможностью 
скрытого течения внутричерепных гематом 
и внезапного ухудшения состояния ребенка.  
У большинства из них состояние значительно 
улучшается, и их выписывают домой на 2–3-и 
сутки. Ухудшение состояния, обнаружение 
изменений при НСГ, автоматически пере-

%
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водит эту группу детей во 2-ю и 3-ю группы  
риска и требует срочного уточнения характе-
ра и локализации внутричерепных изменений. 
Для этого проводится спиральная КТ (СКТ) 
головного мозга. Этот метод исследования 
выбран нами по двум причинам. Первая — он 
достаточно информативен, чтобы корректно 
диагностировать повреждения костей свода 
черепа и степень повреждения головного моз-
га. Вторая, не менее важная причина — ребенок  
(в 90 % случаев) не нуждается в анестезиоло-
гическом обеспечении, достаточно его запеле-
нать на несколько секунд (грудной возраст) 
или оставить с ним на время исследования 
кого-либо из родителей (ранний возраст).

При обнаружении внутричерепных патоло-
гических изменений производится операция с 
последующим послеоперационным лечением, 
реабилитацией. Уточнение характера и лока-
лизации повреждения мозга с помощью СКТ 
позволяет провести адекватное лечение по-
страдавшим детям и без хирургической пато-
логии, с последующей выпиской, по улучше-
нии состояния, на поликлиническое наблюде-
ние у невролога.  

Подобные алгоритмы широко распростране-
ны за рубежом — так называемые Guidelines. Это 
тщательно разработанные руководства к дей-
ствию при том или ином патологическом состоя-

нии, с которым чаще всего приходится сталки-
ваться врачу [16, 20]. Из одного такого руковод-
ства, разработанного нашими коллегами в США, 
мы включили в наш алгоритм адаптированную 
памятку для родителей, которые отказались 
от госпитализации. Данная инструкция позво-
лит им не растеряться при наблюдении за деть-
ми в домашних условиях и вовремя связаться  
с профильной клиникой. Надеюсь, что наш алго-
ритм будет полезен практикующим врачам, стал-
кивающимся с этой патологией.

Выводы
Наибольшая частота острой ЧМТ у детей  

в Кабардино-Балкарской Республике прихо-
дится на грудной возраст — 12,26 ‰, в ран
нем и дошкольном возрасте средние пока
затели — 6,55 ‰ и 5,24 ‰ соответственно,  
и наименьшая частота приходится на школь-
ный возраст — 3,02 ‰.

У детей грудного и раннего возраста ЧМТ 
легкой и средней степени тяжести часто про-
текает без потери сознания, с незначительно 
выраженной клинической симптоматикой и 
может не соответствовать тяжести поврежде-
ния головного мозга. 

Непрофильная госпитализация детей груд-
ного и раннего возраста, получивших ЧМТ,  
является одной из главных причин ее ослож-

Рис. 4. Больной Ж., 2 года. Дефект лобной кости слева, в области бывшего линейного перелома.
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1. Клинический осмотр
2. НСГ

1. Клинически: 
а) общемозговые симптомы 
отсутствуют или минимальны;
б) соматические симптомы 
(диспепсия, повышение 
температуры тела); 
в) локальных следов травмы 
на голове нет
2. НСГ: изменений не выявлено

1. Клинически: 
а) общемозговые симптомы;
б) очаговых симптомов нет;
в) локальные следы травмы 
на голове (поднадкостничные 
гематомы, ушибы м/тк. и т.д.)
2. НСГ: изменений не выявлено

1. Клинически:
а) общемозговые симптомы;
б) очаговые неврологические 
симптомы;
в) локальные следы травмы на 
голове (гематома скальпа и т.д.)
2. НСГ: признаки травматическо-
го повреждения головного мозга

Отказ от госпи-
тализации (см. 
приложение — 

Памятка 
для родителей)

Ухудшение Спиральная КТ 

Показаний к оператив-
ному лечению нет –  

консервативное лечение

Показания 
к хирургическому 

лечению — операция

Послеоперационное 
лечение, реабилитация – 

выписка, 
диспансеризация 
в течение 1–2 лет

Выписка на 5–14-е 
сутки, поликлиническое 
наблюдение у невролога, 

диспансеризация 
в течение 1–2 лет

Госпитализация, 
динамическое 

наблюдение в тече-
ние 2–3 сут, НСГ-

контроль,  
консультация пе-

диатра

Улучшение – выписка, 
поликлиническое 

наблюдение и лечение 
у невролога

ВНИМАНИЕ!
При наличии в анамнезе 

тяжелого механизма травмы 
(падение с большой высоты, 

ДТП, сочетанная травма и т.д.) 
проведение СКТ головного 

мозга обязательно

Алгоритм оказания помощи детям грудного и раннего возраста с черепно-мозговой травмой легкой  
и средней степени тяжести.
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ненного течения в остром периоде и различных 
последствий в промежуточном и отдаленном 
периодах.

Результаты клинико-эпидемиологического 
исследования ЧМТ у детей в Кабардино-Бал
карской Республике позволили разработать 
дифференцированный алгоритм оказания 
помощи детям грудного и раннего возраста. 
Предложенный алгоритм способен облегчить 
работу врача приемного покоя, снизить коли-
чество допускаемых диагностических, лечеб-
ных ошибок и позволит избежать возможных 
осложнений ЧМТ у детей грудного и раннего 
возраста.
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ПАМЯТКА
ДЛЯ РОДИТЕЛЕЙ *

ПОСЛЕ ТРАВМЫ ВАШ РЕБЕНОК МОЖЕТ БЫТЬ:
1. Сонливым — необходимо первые 12 часов после травмы проверять ребенка каждые 2–4 часа. 
Ваш ребенок должен легко просыпаться и поведение его должно быть обычным.
2. Рвота в первые 2–3 часа после травмы.
3. Может быть более раздражительным, капризным.

НЕОБХОДИМО ВЕРНУТЬСЯ В КЛИНИКУ ИЛИ ПОЗВОНИТЬ В ПРИЕМНЫЙ ПОКОЙ,  
ЕСЛИ У РЕБЕНКА БУДЕТ ОДИН ИЗ НИЖЕПЕРЕЧИСЛЕННЫХ СИМПТОМОВ:

1. Появились изменения в поведении, ребенок стал беспокойным или сонливым, появилась чрезмер-
ная бледность кожи.

2. Ребенка трудно разбудить в течение дня, а при пробуждении ребенок вскоре засыпает вновь.
3. Не можете разбудить ребенка ночью.
4. Рвота в течение 8 часов после травмы, повышение температуры тела, жидкий стул.
5. Выделение кровянистой или прозрачной жидкости из носа или уха;
6. Слабость в руках, ногах или судороги.
7. Ребенок стал плохо реагировать на зрительные и звуковые раздражители.

* Адаптировано из Pediatric Emergency Care. — Vol. 19, № 6, Dec. 2003. — P. 435.
Mild Traumatic Brain Injury in Children: Practice Guidelines for Emergency Department and Hospitalized Patients (USA). 
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Актуальность проблемы
Спастический (центральный) паралич 

развивается при поражении верхнего (цен-
трального) мотонейрона корково-мышечного 
пути, свидетельствуя о том, что очаг пораже-
ния находится либо в головном, либо в спин-
ном мозге. В детском возрасте основной его 
причиной является детский церебральный 
паралич (ДЦП), который встречается с ча-
стотой от 1,71 до 5,9 на 1000 детей [1–3]. Од-
нако в последнее время большинство авторов 
утверждают, что заболевание стало встречать-

© В.В. Умнов, А.В. Звозиль, 2010

Селективная дорсальная ризотомия в структуре 
комплексного нейроортопедического лечения  
детей с центральными параличами

В.В. Умнов, А.В. Звозиль
Научно-исследовательский детский ортопедический институт им. Г.И. Турнера Федерального 
агентства по высокотехнологичной медицинской помощи России, Санкт-Петербург, Россия

Рассмотрен нейрохирургический аспект разработанной системы комплексного ортопедо-нейрохирурги
ческого лечения детей, больных спастическими параличами различной этиологии. Объектом исследования 
явились 128 детей в возрасте от 2 лет 6 мес до 18 лет, у которых контрактуры и деформации сегмен-
тов конечностей сочетались с наличием высокого мышечного тонуса. Доказана взаимозависимость сте-
пени выраженности контрактур и спастического синдрома. В рамках предложенной концепции для лече-
ния больных спастической диплегией с преимущественным поражением нижних конечностей в качестве 
базовой операции использовали селективную дорсальную ризотомию L1—S2 с иссечением в среднем 51– 
76 % толщины каждого корешка. Предложен оптимальный вариант методики выполнения данной опера-
ции. В результате операции тонус различных групп мышц уменьшился на 35–70 % от исходной величины, 
что позволило в процессе последующей реабилитации устранить от 18 до 83 % контрактур в различных 
суставах нижних конечностей и улучшить двигательные возможности пациентов младшего и старшего 
возраста. Кроме того, в 16 из 22 отмеченных до операции случаях  нарушения мочеиспускания после селек-
тивной дорсальной ризотомии мы отмечали значительное улучшение функций тазовых органов.

Ключевые слова: дети, спастичность, контрактура, ризотомия.

Neurosurgical aspect of the elaborated system of complex orthopaedo-neurosurgical treatment in children 
suffering spastic palsies of different origin has been analyzed. The series under study was 128 children aged 2.5 
to 18 years, in whom contractures and deformities of the low extremity segments was combined with high muscular 
tone. Interdependence of the contracture markedness of contracture and spastic syndrome is shown. Within the 
limits of the concept suggested for treatment of spastic diplegia with prevailing low extremity pathology, the basic 
operation was selective dorsal rhizotomy L1–S2, with mean 51 to 76 per cent of thickness of each root resection was 
used. Optimal variant of the method to perform the operation was suggested. As the result of operation the tone of 
different muscle groups decreased by 35 to 70 per cent of the initial figures, which made it possible to repair 18 
to 83 per cent of contractures in different low extremity joints and ameliorate mobile possibilities of the younger 
and older patients in the process of further rehabilitation. Besides, 16 to 22 preopetive night urinary inconsistence 
demonstrated significant pelvic amelioration after selective dorsal rhizotomy.

Key words: children, spasticity, contracture, rhisotomy.

ся значительно чаще, и объясняют это сниже-
нием смертности недоношенных и новорож-
денных с низкой массой тела, у которых риск 
развития ДЦП весьма значителен [7]. Основ-
ным признаком центрального паралича, как 
и основным фактором, препятствующим вос-
становлению двигательных функций и значи-
тельно ограничивающим жизнедеятельность 
больного, является спастичность. Наличие 
характерного для нее повышения мышечно-
го тонуса приводит к раннему необратимо-
му фиброзному перерождению мышцы и, как 
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следствие, потере ее эластических свойств  [6, 
9, 14]. Данный процесс происходит достаточ-
но быстро и, по данным исследователей, уже 
в сроки от 2 до 12 мес после начала развития 
спастического паралича приводит к развитию 
контрактур суставов конечностей. В дальней-
шем они, как правило, прогрессируют, приво-
дя к деформации стоп, коленных суставов и 
нестабильности тазобедренных суставов (под-
вывих и вывих бедра). Аналогичный процесс 
происходит и со стороны верхних конечностей 
при спастическом тетрапарезе или гемипарезе. 
Таким образом, повышение мышечного тону-
са негативно воздействует на все компоненты 
двигательной сферы больных. Лечение детей, 
у которых наличие контрактур и деформаций 
сегментов конечностей сопровождается  вы-
соким мышечным тонусом, составляет очень 
важную и сложную проблему. Это связано 
с низкой эффективностью консервативных 
методов лечения, а также с преобладанием 
одностороннего  ортопедического   или ней-
рохирургического взгляда на проблему.  Так, 
ортопеды  осуществляют различные варианты 
сухожильно-мышечных пластик и операций 
на костно-суставном аппарате. Их результаты 
в основном благоприятны [10, 12, 15], однако 
во многом ограничены элементами спастиче-
ского синдрома. Нейрохирурги [4, 5, 11, 14, 16] 
применяют операции, снижающие мышечный 
тонус [преимущественно селективную дор-
сальную ризотомию (СДР)], однако крайне 
редко при наличии выраженных контрактур и 
деформаций. Это связано с тем, что  двигатель-
ный результат такого ограниченного воздей-
ствия либо очень скромный, либо отрицатель-
ный, так как снижение мышечного тонуса при 
наличии у больного контрактуры создает до-
полнительные сложности при освоении ходь-
бы. Кроме того, данная операция не влияет на 
существующие костно-суставные взаимоотно-
шения, которые составляют отдельную серьез-
ную проблему. В то же время комплексный 
нейроортопедический хирургический подход 
в лечении данной категории детей позволяет 
существенно улучшить их двигательную и со-
циальную реабилитацию.  В настоящее время 
в литературе недостаточно освещены вопросы 

применения операций, понижающих тонус у 
больных, имеющих выраженные контрактуры 
с деформацией двигательных сегментов конеч-
ностей и высоким мышечным тонусом, отсут-
ствует единое мнение об оптимальной методи-
ке СДР, а  также данные о корреляции между 
тонусом и контрактурой отдельных групп 
мышц, а также воздействии снижения тонуса 
на степень выраженности контрактуры в раз-
личных сегментах. Не выяснено значение каж-
дого метода лечения в структуре достигнутого 
конечного результата. Таким образом, актуаль-
ность исследования возможностей различных 
видов хирургического лечения и алгоритма 
их использования определяется значительной 
частотой развития спастического паралича у 
детей, высоким уровнем инвалидизации паци-
ентов, у которых  контрактуры и деформации 
сочетаются с наличием высокого мышечно-
го тонуса. В данной статье мы рассматриваем 
в основном лишь часть нейрохирургических 
аспектов комплексного лечения этой катего-
рии больных (без анализа локальной спастич-
ности и сегментарных контрактур, а также 
ортопедической  коррекции). 

Цель исследования — разработка опти-
мальной методики селективной дорсальной 
ризотомии и оценка результатов ее примене-
ния в структуре комплексного нейроортопе-
дического лечения   детей, больных спастиче-
скими параличами, у которых контрактуры и 
деформации сегментов нижних конечностей 
сочетаются с высоким мышечным тонусом.

Материал  и  методы  исследования
Исследование основано на лечении 128 

больных, средний возраст которых составил  
8 лет 6 мес (от 2 лет 6 мес до 18 лет). Пациен-
тов мужского пола было 50, женского — 78. 
Основная часть представлена пациентами с 
ДЦП (122 случая), спастический паралич как 
последствие перенесенного менингоэнцефа-
лита  наблюдали у 2 больных, после тяжелой 
черепно-мозговой травмы — 4. У всех больных  
форма заболевания соответствовала спастиче-
ской диплегии различной тяжести в зависимо-
сти от их двигательных возможностей. Гипер-
кинетический синдром отмечен у 11 больных 
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различного возраста и был функционально 
малозначимым. Нарушение функции тазовых 
органов диагностировали у 22 больных, пре
имущественно в виде недержания мочи или 
отсутствия позывов к мочеиспусканию.

Для объективной оценки состояния боль-
ного и результатов лечения использовали сле-
дующие методы исследования — клинический 
(определение двигательных возможностей, вы-
раженности спастического синдрома, контрак-
тур и деформаций сегментов конечностей), 
МРТ головного (для выявления структурных 
нарушений и анализа клинико-анатомических 
параллелей) и спинного (для определения 
уровня конуса и сопутствующих аномалий) 
мозга, рентгенография позвоночника (для 
определения степени его стабильности и ис-
кривления), электромиография и электроней-
ромиография (для анализа влияния лечения 
на состояние нейромышечного аппарата, а так-
же интраоперационного мониторинга). Двига-
тельные способности определяли согласно шка-
ле Arens (от 0 до 6 баллов), спастичность — по 
методике Ashwort (от 0 до 6 баллов).

Результаты дооперационного обследова-
ния показали значительное снижение двига-
тельных возможностей (до 2,5 и 3,2 балла у 
больных в возрасте соответственно до и после 
7 лет), резкое повышение коленных  и ахилло-
вых  рефлексов. Наибольший уровень спастич-
ности наблюдали в аддукторах бедра (4,6 и  
4,4 балла) и трехглавой мышце голени (4,6  и 
4,3 балла). Из 128 обследованных конечностей 
в 59 случаях был обнаружен клонус стоп и над-
коленников (соответственно в 53 и 6 случаях), 
при этом  в 17 – он был неистощимым. У всех 
пациентов наблюдали контрактуры в различных 
суставах нижних конечностей, максимально — 
аддукторах бедра (115 и 110°) и трехглавых 
мышцах голени (93 и 96°). Мы подвергли ана-
лизу степень влияния повышенного мышечно-
го тонуса на образование контрактур в суста-
вах. Его результаты подтверждены статистиче-
ски с помощью коэффициента  корреляции (r) 
и показателя его достоверности (р). На осно-
вании полученных данных, можно утверждать 
с высокой степенью достоверности (р > 0,01), 
что  у больных в возрасте до 7 лет имеется 

сильная степень взаимозависимости контрак-
туры и повышения тонуса соответствующей 
группы мышц, т. е. чем выше мышечный тонус, 
тем образованию более выраженной контрак-
туры он способствует. С возрастом происхо-
дят изменения корреляционных показателей, 
и для сгибателей бедра и трехглавой мышцы 
голени  такая взаимозависимость у пациентов 
8–16 лет имеет слабую степень достоверности 
(р < 0,05). Возможно, это связано с ранним фи-
брозным перерождением данных групп мышц, 
спастичность в которых проявляется очень 
рано (особенно трехглавой). Итогом является 
постепенное угасание рефлекса растяжения и со-
ответственно спастичности на фоне нарастающей 
контрактуры. Кроме контрактур, наблюдали  де-
формации сегментов конечностей, которые устра-
няли хирургическим путем на этапах комплексно-
го лечения. Из них  в 34 тазобедренных суставах  
отмечены признаки нестабильности (28 — подвы-
вих, 6 — вывих), у 37 пациентов — выраженная 
эквино-плано-вальгусная деформация стоп, у 
меньшего числа больных — другие деформации. 
Представленные данные свидетельствуют о 
значительных нарушениях двигательной сфе-
ры в представленной нами группе пациентов, 
большинство из которых не передвигались или 
передвигались с поддержкой, а также имели 
контрактуры и деформации сегментов конеч-
ностей, связанные с высоким тонусом мышц.

Для коррекции глобального (во всех сег-
ментах конечностей) мышечного тонуса мы 
избрали  селективную дорсальную ризотомию 
(Р), наиболее часто описываемую в литерату-
ре. За основу был принят современный вари-
ант операции, описанный в 1978 г. V.A. Fasano 
[8] и усовершенствованный  W.J. Peacock [13]. 
Показанием к операции считали наличие гло-
бального тонуса мышц в большинстве сегмен-
тов конечностей не менее 3 баллов, при этом он 
должен был быть функционально значимым 
(т. е. существенно ограничивать двигатель-
ные возможности пациента).  Мы исходили, 
во-первых, из известных нейрофизиологи-
ческих данных о том, что в спинном мозге 
нейрональная интерференция происходит на 
протяжении 2–5 сегментов, что диктовало  для 
достижения стабильного результата  необхо-
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димость  вмешательства на большем количе-
стве сегментов (в нашем случае 6–7). Опера-
ция на ограниченном количестве сегментов, 
что практикуют часть авторов, повышает риск 
неудовлетворительного результата или раз-
вития рецидива. Во-вторых, при решении во-
проса о количестве пересекаемых радицел мы 
базировались во многом на дооперационных 
клинических данных о состоянии мышечного 
тонуса, дополняя их данными интраопераци-
онной стимуляционной ЭНМГ. Такое дубли-
рование контроля при вмешательстве в столь 
сложный и не до конца изученный механизм 
образования мышечного тонуса было, на наш 
взгляд, достаточно обоснованным и полезным. 
В-третьих, степень вмешательства возрастала 
от дистальных корешков к проксимальным. 
Это было связано с тем, что так называемая 
блоковая ходьба у больных со спастическими 
параличами (а соответственно и их подвиж-
ность) во многом определялась ригидностью 
мышц тазобедренного сегмента, на который 
можно было воздействовать вмешательством 
именно на проксимальных корешках.

Методика оперативного 
вмешательства
Опыт применения СДР у 128 детей раз-

личного возраста позволяет нам рекомендо-
вать основные принципы технического вы-
полнения операции. Мы пришли к выводу, что 
основную сложность составляет определение 
принадлежности  выделяемых дорсальных ко-
решков к определенным сегментам спинного 
мозга. Это имеет принципиальное значение, 
так как операция должна выполняться только 
в пределах корешков L1–S2, которые являются 
афферентами от мышц всех сегментов нижней 
конечности.  Корешок S2 является предельно 
допустимым  для данного вмешательства (тре-
бует осторожного с ним обращения и резекции 
не более 50 % его), так как повреждение бо-
лее дистально расположенных корешков за-
ключает в себе серьезную опасность развития 
тазовых расстройств в послеоперационном 
периоде. Именно поэтому правильная марки-
ровка корешков имеет столь важное значение 
для результата. При отсутствии визуального 

контроля области фиксации корешка в соот-
ветствующем межпозвоночном отверстии или 
места его вхождения в спинной мозг вероят-
ность ошибки и вмешательства на незаплани-
рованном корешке существенно повышаются. 
Кроме этого, нередко значительные сложности 
представляет определение, двигательным или 
чувствительным по анатомическому располо-
жению является выделенный корешок (не-
смотря на описание некоторыми авторами их 
визуальных особенностей). Особенно актуаль-
но это при наличии в спинномозговом канале 
спаечного процесса (чаще после перенесенных 
ранее люмбальных пункций) или сопутствую-
щей деформации позвоночника с его ротацией. 
Этих сложностей можно было бы избежать, 
выполняя ламинэктомию до крестца и контро-
лируя дорсальные корешки в области канала 
у места их входа через межпозвоночные от-
верстия. Однако это существенно увеличивает 
травматичность операции, а также риск деста-
билизации позвоночного столба. Учитывая все 
эти обстоятельства, а также собственный опыт 
применения различных вариантов операции, 
мы в настоящее время считаем наиболее при-
емлемым доступ, обеспечивающий контроль  
и маркировку чувствительных корешков у ме-
ста их вхождения в спинной мозг (задняя его 
борозда). В этой области они фиксированы 
последовательно друг за другом и четко отде-
лены от двигательных, что делает вероятность 
ошибки минимальной. Однако мы отметили, 
что даже при визуализации задней борозды 
спинного мозга  могут возникать некоторые 
сложности с идентификацией корешков. Они 
связаны с тем, что нередко дорсальные ко-
решки (особенно поясничные) перед входом 
в заднюю борозду разделяются на несколь-
ко пучков, которые могут быть приняты за 
отдельный корешок. Поэтому эти пучки не-
обходимо осматривать до места их слияния, 
убеждаясь таким образом в принадлежности 
корешка к тому или иному сегменту. С учетом 
перечисленных обстоятельств мы считаем, что 
идентификация корешков на уровне «конского 
хвоста» (что рекомендуется некоторыми авто-
рами) не гарантирует вмешательство именно 
на предполагаемом сегменте и нуждается так-
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же в визуализации места их вхождения в за-
днюю борозду. Учитывая, что данные корешки 
входят в спинной мозг проксимальнее конуса, 
мы выполняем заднюю ламинэктомию от L1 и 
до уровня на два позвонка выше места его рас-
положения (предварительно определяемого по 
МРТ). Операционный доступ не должен быть 
слишком мал, так как обязан обеспечить свобо-
ду манипуляций в области конуса. Мы считаем 
оптимальным  выполнение ламинэктомии  без 
резекции суставных отростков для профилак-
тики дестабилизации позвоночника. Данные 
о резекции пучков в составе каждого корешка 
(в процентах от его толщины) представлены в 
табл. 1.

Результаты оперативного лечения
Нами проведен анализ изменения выражен

ности мышечного гипертонуса (в баллах) после 
поясничной СДР и курса двигательной реабили-
тации, данные представлены в табл. 2. Средний 
срок наблюдения до выполнения следующих эта-
пов ортопедической коррекции составил 6,8 мес 
(от 2 до 30 мес), а катамнез исходов комплексно-
го  нейроортопедического лечения  представлен 
периодом  до  8 лет (в среднем 5,4 года).

 Согласно приведенным данным, наиболее 
существенное снижение тонуса (в процентах 
от исходного уровня) произошло в прокси-
мальных сегментах (особенно субспинальных 
мышцах), что совпадало с максимальной сте-
пенью уменьшения контрактур, обусловлен-
ных этими группами мышц. Наименее значи-
тельным было снижение тонуса трехглавой 
мышцы. Отмечено достаточно выраженное 
снижение тонуса четырехглавой мышцы бед
ра, что приближало его значение к показателю 

Объем резекции пучков в составе корешков в разных возрастных группах

Возраст, лет Корешки

L1 L2 L3 L4 L5 S1 S2

2–7 74 69 66 66 63 59 52

8–18 76 69 69 67 65 65 51

Таблица 1

его антагонистов (сгибателей голени), ниве-
лируя таким образом  мышечный дисбаланс. 
При этом следует отметить, что клиническое 
определение степени повышения мышечного 
тонуса у больных при наличии у них контрак-
тур часто представлялось довольно сложным 
и субъективным процессом, так как было 
трудно выявить грань между сопротивлени-
ем растяжению, связанным с повышенным 
тонусом, и аналогичным ощущением при на-
личии ретракции мышц. Это тем более акту-
ально, что  у больных с наличием контрактур 
спастичность в чистом виде отмечается доста-
точно редко, преимущественно в четырехгла-
вой мышце бедра и трехглавой мышце голени, 
и основным видом повышения мышечного 
тонуса у них была ригидность или спастико-
ригидность.

Исследование фазической составляющей 
после хирургического лечения показало нали-
чие клонуса стопы в 36 случаях (из 102 до опе-
рации), при этом неистощимым он был лишь в 
7 (из 31 до операции). Клонус надколенников 
отмечен лишь в 1 случае (до операции — 11). 
Степень выраженности коленных и ахилло-
вых рефлексов значительно уменьшилась. Эти 
данные свидетельствуют о значительном в ре-
зультате операции уменьшении возбудимости 
сегментарного аппарата.

Проведенный нами анализ (табл. 3) влия-
ния СДР на выраженность контрактур в су-
ставах нижних конечностей показал, что  ам-
плитуда пассивных движений  во всех суставах 
увеличилась в среднем на 10–15°. В меньшей 
степени это было заметно по отношению к раз-
гибанию голени (особенно в младшей возраст-
ной группе), что объяснялось незначительной  
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Динамика мышечного гипертонуса
Возраст Группы мышц

Аддукторы бедра 
при сгибании

Аддукторы бедра 
при разгибании

Сгибатели 
бедра

Сгибатели 
голени

Разгибатели 
стопы

До  
7 лет

До 3,9 ± 0,09 4,6 ± 0,4 3,6 ± 0,14 2,8 ± 0,24 4,6 ± 0,07

После 1,2 ± 0,2 1,6 ± 0,2 1,1 ± 0,23 1,2 ± 0,21 3,0 ± 0,3

Степень коррек-
ции от исходного 
уровня (%)

69 65 70 57 35

8–18 
лет

До 3,9 ±   0,15 4,4 ± 0,12 3,6 ± 0,15 3,5 ± 0,18 4,3 ± 0,15

После 2,0 ± 0,2 2,4 ± 0,17 1,5 ± 1,0 2,0 ± 0,25 3,2 ± 0,2

Степень коррек-
ции от исходного 
уровня (%) 

49 45 61 44 26

Таблица 2

Таблица 3

Динамика объема движений в суставах после СДР
Показатели Отведение бедра (°) Разгибание (°)

бедра голени стопы

2–7 лет До 115 ± 2 166 ± 2 177 ± 3 93 ± 5

После 132 ± 4 180 ± 1 181 ± 2 80 ± 5

Степень коррекции  
от исходного уровня (%)

15 8 2 14

8–18 лет До 110± 2 165 ± 3 170 ± 3 96 ± 4

После 124 ± 2 179 ± 1 178 ± 2 87 ± 4

Степень коррекции  
от исходного уровня (%)

13 8 5 9

степенью выраженности контрактуры при 
наличии точно определенной границы для ее 
уменьшения (180°). Возрастной аспект при 
этом не оказывал существенного воздействия 
на полученный результат. Кроме того, наши  
данные  свидетельствуют о том, что в младшей 
возрастной группе  процент случаев, где была 
достигнута большая степень увеличения ам-
плитуды движений в суставах (кроме разги-

бания бедра), значительно выше, однако даже 
у отдельных пациентов  старшего возраста 
удалось увеличить амплитуду пассивных дви-
жений в суставах до 30° и более. 

Всего в результате проведенной операции и 
последующей двигательной реабилитации  уда-
лось ликвидировать в младшей возрастной груп-
пе от 18 до 83 % контрактур в различных суставах 
нижних конечностей, в старшей — от 19 до 71 %.
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Учитывая то, что конечной целью лечения 
являлось улучшение возможности передвиже-
ния, мы сравнили значение показателя Arens 
до и после СДР. В результате в младшей воз-
растной группе он оказался равным 3,5 балла 
(по сравнению с 2,48 до операции), а улучше-
ние составило 38 % от исходной величины.  
В старшей возрастной группе он увеличился до  
3,6 балла (по сравнению с 3,23 до операции), что 
составило 12 % от исходного значения. Однако 
более важным являлось то, что качественный 
скачок в освоении ходьбы произошел именно 
в младшей группе, т. е. из разряда непередви-
гающихся  больные перешли в группу пере-
двигающихся с дополнительными средства-
ми опоры. Такое принципиальное изменение 
предопределило двигательный статус пациен-
тов и переход их в другую социальную группу, 
а также эффективность всего последующего 
лечения. Изменения же в старшей возрастной 
группе были в существенно меньшей степени 
выражены и произошли в пределах одной дви-
гательной группы, т. е. без качественной смены 
возможности передвижения. Эти данные сви-
детельствуют о большей эффективности СДР 
у больных в младшей возрастной группе, име-
ющей качественное значение, а значит и иную 
социальную перспективу.

Как нами было отмечено, нейрохирургиче-
ская программа являлась частью предложен-
ной системы комплексного лечения наравне 
с ортопедической (устранение контрактур, 
реконструкция тазобедренных суставов, кор-
рекция деформации стоп и других сегментов). 
Для определения возможной связи результата 
лечения с коррекцией контрактур нами прове-
ден анализ зависимости двигательных возмож-
ностей больного по шкале Arens от количества 
суставов, в которых в последующем устраняли 
контрактуры. Кроме того, данный результат 
мы рассматривали на разных этапах лечения 
для определения влияния каждого из них на 
двигательные способности пациентов. В об-
щем, результаты оценки показали, что по мере 
нарастания количества оперированных сегмен-
тов значение СДР  для достижения конечного 
двигательного результата уменьшается.

Кроме улучшения в области двигательной 

сферы, значительная положительная динами-
ка со стороны функции тазовых органов отме-
чена у 16 детей. 

Среди наблюдавшихся  пациентов ослож-
нение было отмечено у одной больной, в виде  
кифотической деформации позвоночника на 
уровне LI (сопровождалась клиновидной де-
формацией позвонка) в сочетании с болевым 
синдромом, что потребовало выполнения хи-
рургической коррекции и стабилизации позво-
ночника. Каких-либо других (в частности не-
врологических) осложнений мы не отметили.

Выводы

1. Выявлена прямая зависимость между сте-
пенью выраженности спастического синдрома и 
контрактурами сегментов нижних конечностей.

2. Предложенная методика селективной 
дорсальной ризотомии является эффективным 
и относительно безопасным способом  купиро-
вания  выраженного мышечного гипертонуса.

3. Поясничная СДР уменьшает степень вы-
раженности всех компонентов спастического 
синдрома, контрактур и деформаций сегментов 
конечностей, особенно у больных младшего 
возраста, способствуя в итоге значительному 
улучшению двигательных способностей паци-
ентов и их социального статуса.

4. Применение СДР создает хорошую осно-
ву для последующего ортопедического лече-
ния, уменьшая  степень его хирургической ин-
тервенции.
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Современные технологии значительно об-
легчили задачу диагностики и лечения многих 
заболеваний, в том числе и эхинококкоза го-
ловного мозга [1, 6, 12, 26, 30, 31]. Трудности 
лечения возникают при осложненных формах 
эхинококкоза (прорыв кисты, нагноение со-
держимого кисты, омертвение паразита, каль-
цификация, инволюция), при множественных 
кистах эхинококка, а также при редкой их ло-
кализации [7, 11, 17, 20, 21, 25–27, 29, 30, 32, 
33]. С регулярной периодичностью описыва-
ется и обсуждается супратенториальная лока-
лизация эхинококка (в белом веществе боль-
ших полушарий мозга, вблизи их выпуклой 
поверхности) [1, 5, 9, 12, 15, 24, 32]. Реже со-
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Редкое наблюдение локализации эхинококка  
в четырeхугольной дольке (lobules quadrangularis) 
мозжечка

Д.А. Мирсадыков, И.Х. Маматкулов, М.М. Абдумажитова, А.М. Миножов,  
E.О. Саидов
Ташкентский педиатрический медицинский институт;
Ташкентский областной многопрофильный медицинский центр;
Научно-исследовательский институт эпидемиологии, микробиологии и инфекционных 
заболеваний, Ташкент, Республика Узбекистан

Локализация эхинококкового пузыря в четырeхугольной дольке мозжечка является казуистической фор-
мой паразитарного поражения головного мозга. Представлено наблюдение такого заболевания у 6-летнего 
ребeнка, в клинической картине у которого имели место умеренная гипертензионная симптоматика, ство-
ловой синдром и мозжечковые симптомы. Топическая диагностика была детализирована по результатам 
данных магнитно-резонансной томографии. Хирургическое лечение осуществлено посредством трепана-
ции задней черепной ямки с супратенториальным супрацеребеллярным доступом к патологическому очагу. 
Удаление пузыря стало возможным только после предварительного пункционного опорожнения кистозного 
содержимого. Несмотря на высокую вероятность гидатидозного обсеменения, в результате комплексного 
лечения осложнений и рецидива не отмечено.

Ключевые слова: эхинококкоз, мозжечок, четырeхугольная долька, диагностика, магнитно-резонансная 
томография, хирургическое лечение.

A rare case of echinococcosis localized in the lobules quadrangularis cerebelli is a casuistic form of parasite brain 
damaging. The given pathology. The given case repot presents the pathology in a 6-year-old child, with moderate 
hypertention signs, brainstem syndrome and cerebellar symptroms. Topic diagnosis was detailed by MRI. Surgical 
treatment was performed through posterior fossa trepanation via supratentorial supracerebellar approach to the 
pathologic focus. Surgical treatment was possible only after preliminary cyst content withdrawal. In spite of high 
possibility of hydatid cyst dissemination, thanks to the complex treatment, none case of complications or recurrence 
was observed.

Key words: echinococcosis, cerebellum, lobules quadrangularis, MRI, surgical treatment.

общается о локализации паразитарных кист в 
полости боковых желудочков [10, 14, 15, 24]. 
Имеются публикации о случае эхинококкоза 
таламуса, полости турецкого седла, основания 
мозга, пещеристого синуса [8, 10, 14, 22, 23]. 
Субтенториальная локализация эхинококкоза 
головного мозга, по данным разных авторов, 
колеблется от 2,7 до 23,3 % [1, 4, 6, 7, 14, 34]. 
Как казуистические описаны кисты в мозжеч-
ке, в IV желудочке, в четверохолмии, в мосту, 
в ножках мозга, церебеллобульбарной щели, в 
области краниовертебрального сочленения [2, 
10, 16, 18, 28, 34, 35].

В мозжечке эхинококковые кисты рас-
полагаются преимущественно в нижней 
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полулунной и двубрюшной дольке (lobulus 
semilunaris inferior et lobulus biventer) и, по ана-
логии с менингиомами,— на конвекситальной 
поверхности мозжечка [14, 15, 21, 34]. Наибо-
лее демонстративно это видно на рис. 1.

В клинике Ташкентского областного много-
профильного медицинского центра с 2005 по 
2009 г. включительно находились 6 детей в 
возрасте от 5 до 9 лет с эхинококкозом голов-
ного мозга. Мальчиков было 5, девочка — 1.  
В 5 наблюдениях эхинококковые пузыри рас-
полагались супратенториально и в 1 (16,6 %) — 
субтенториально.

В доступных публикациях описания слу-
чаев эхинококка в четырехугольной дольке 
(lobules quadrangularis) мозжечка мы не наш-
ли. Ввиду редкости подобной локализации 
приводим наше наблюдение.

Мальчик У.А., 6 лет, поступил в нейрохи-
рургическое отделение Центра с жалобами, со 
слов самого ребенка и матери, на непостоянную 
головную боль, временами на головокружение, 
шаткость при ходьбе, на тошноту, рвоту, не свя-
занную с приемом пищи, на общую слабость.

Анамнез. Ребенок в семье по счету второй от 
2-й беременности. Беременность и роды у ма-
тери пациента протекали без осложнений. Ран-

нее развитие без особенностей. Перенесенные 
заболевания: грипп, рахит; за последний год 
мальчик часто жаловался на общую слабость, 
в связи с чем амбулаторно проводилась обще
укрепляющая терапия.

Эпидемиологический анамнез: дома содер-
жат собаку.

Начало заболевания острое, 27.06.2009 г. с 
тошноты, однократной рвоты и нарушения по-
ходки. Спустя 3 дня появилась головная боль. 
Был осмотрен нейрохирургом. По результатам 
компьютерной томографии (КТ) и магнитно-
резонансной томографии (МРТ) госпитализи-
рован в нейрохирургическое отделение.

При поступлении состояние ребенка сред-
ней тяжести, по витальным функциям ком-
пенсированное. Телосложение астеническое, 
пониженного питания. Подчелюстные лимфа-
тические узлы увеличены с обеих сторон. В со-
матическом статусе острых и хронических за-
болеваний не выявлено. Сердечно-сосудистая 
деятельность удовлетворительная (пульс  
108 уд./мин, ритмичный, АД 70/50 мм рт. ст.). 
В сознании, охотно вступает в речевой кон-
такт, правша. Правая глазная щель умеренно 
сужена, зрачки равновеликие, реакция на свет 
есть. Взор в стороны слегка ограничен. Мелко-
размашистый горизонтальный нистагм влево. 
Корнеальные рефлексы вызываются. Мими-
ческие складки симметричные. Глотание сво-
бодное, голос звонкий. Кончик языка при вы-
движении — по средней линии. Тонус мышц 
контрактилен. Активные движения в конеч-
ностях имеются. Сухожильные и периосталь-
ные рефлексы средней живости. Брюшные 
и кремастерные рефлексы вызываются. При 
ходьбе отклоняется влево. Пальценосовую и 
коленопяточную пробы выполняет слева не-
точно и с интенцией с двух сторон. В обычной 
и усложненной позах Ромберга отклоняется 
назад и влево. Менингеальных симптомов нет. 
Рефлекс Бабинского с обеих сторон.

Местно: окружность головы — 54 см. Пер-
куссия, повороты и наклоны головы не вызыва-
ют болезненных ощущений. Ушная подвеска —  
у левого козелка.

Нейропсихологически: ориентирован в 
личной ситуации и месте. Эмоционально ла-

Рис. 1. Компьютерная томограмма 10-летнего 
ребенка с эхинококковой кистой конвекситаль-
ной поверхности мозжечка. Пациент пролечен в  
1994 г. Снимок заимствован из архива нейрохирур-
гической клиники.
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бильный, раздражительный. Внимание быстро 
отвлекаемо. Слуховой гнозис: в сложных рит-
мах последний элемент теряет. Нарушение ре-
ципрокной координации. На вопросы отвечает 
медленно. Память: из 10 слов первоначально 
повторил 2, через 15 и 30 мин ни одного слова 
не повторил. Цветовая агнозия. Интеллекту-
альная сфера: пробы на 4-й лишний самостоя-
тельно не выполняет.

Офтальмологически: острота зрения с обеих 
сторон 0,7. На глазном дне: диски зрительных 
нервов округлые, бледно-розовые, физиологи-
ческая экскавация в норме. Ход сосудов цен-
тральный. Артерии сужены, вены расширены.

МРТ (09.07.2009 г.): в проекции вырез-
ки мозжечкового намета и верхних отделов 

червя мозжечка слева определяется округлое 
полое образование, размерами 28,3 х 27,1 х 
27,5 мм с четкими, ровными контурами и 
тонкостенной капсулой, имеющее жидкост-
ные однородные сигнальные характеристи-
ки во всех режимах исследования. Образо-
вание сдавливает цистерны (четверохолм-
ную и охватывающую), сдавливает и от-
тесняет вправо IV желудочек, во допровод, 
ножку мозга и мост слева и левое полушарие 
мозжечка. Боковые желудочки симметрич-
ные, умеренно расширены. III желудочек —  
10,8 мм. Миндалины мозжечка вторично 
пролабируют в большое затылочное от-
верстие на 0,7 см. Субарахноидальное про-
странство сужено (рис. 2).

Рис. 2. Магнитно-резонансные томограммы ребенка У.А. Аксиальная проекция в режиме Т1 (а) и Т2 (б);  
сагиттальная проекция (в); фронтальная проекция (г). Кистозное поражение левой четырехугольной дольки 
мозжечка.

а б

в г
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На основании проведенного комплексно-
го обследования, были сформулированы по-
казания к операции, и 17.07.2009 г. больному 
произведены трепанация задней черепной 
ямки и удаление кисты эхинококка мозжечка. 
Ход операции. Линейный разрез в затылочно-
шейной области. Произведена трепанация зад-
ней черепной ямки с резекцией задней полу-
дуги атланта. Отмечено отсутствие пульсации 
твердой оболочки мозга и ее выбухание в рану. 
Несмотря на введение диуретиков напряже-
ние твердой оболочки мозга не уменьшалось. 
Выполнена люмбальная пункция и медленно 
под контролем мандрена выведено до 10 мл 
прозрачной бесцветной спинномозговой жид-
кости. Даже после этого напряжение твердой 
оболочки значимо не уменьшилось. В связи 
с этим произведена пункция мозжечка через 
твердую оболочку, и на глубине 4 см удалось 
пропунктировать кисту. Выведено до 14 мл 
бесцветной прозрачной кистозной жидкости. 
Полость кисты через пункционную иглу мно-
гократно промыта асептическими растворами. 
После этого значительно уменьшилось напря-
жение оболочки мозга. Твердая оболочка моз-
га вскрыта П-образным разрезом основанием к 
поперечным синусам. Осуществлен субтенто-
риальный супрацеребеллярный доступ к quad. 
lobule левого полушария мозжечка. В этом ме-
сте кора мозжечка рассечена на протяжении 
1,5 см с небольшим захватом pyramid мозжеч-
ка. Тупо разведена шпателями ткань мозга. На 
глубине около 4,5 см обнаружена и удалена 
спавшаяся киста в хитиновой оболочке. Ложе 
кисты многократно промыто асептическими 
растворами. Пульсация мозга активизирова-
лась. В ложе удаленной кисты оставлен пас-
сивный дренаж из силиконовой резины. Твер-
дая оболочка мозга ушита узловыми швами.

Концентрация белка в люмбальной спинно-
мозговой жидкости составила 0,066 г/л, цито-
за нет; при бактериологическом исследовании 
роста микроорганизмов не обнаружено.

Течение послеоперационного периода глад-
кое, операционная рана зажила первичным на-
тяжением. Ложе удаленной кисты ежедневно 
промывалось асептическими растворами через 
дренаж. На 5-е сутки дренаж удален. К момен-

ту выписки из стационара (на 12-е сутки после 
операции) прекратились головная боль, голо-
вокружение, рвота и тошнота. В неврологиче-
ском статусе регрессировали: ограничение взо-
ра в стороны, горизонтальный нистагм. Стал 
без промахов выполнять пальценосовую и ко-
ленопяточную пробы, но с выраженной интен-
цией слева. Сохранялся рефлекс Бабинского с 
двух сторон.

Мультиспиральная КТ на 5-е сутки после 
операции (22.07.2009 г.): в левом полушарии 
мозжечка определяется низкоплотная зона 4– 
8 ед. Н, размерами 14 х 9 мм. Срединные структу-
ры мозга расположены симметрично. Желудочки 
мозга несколько расширены с четкими, ровными 
контурами. Размеры III желудочка — до 12 мм,  
IV — до 12,5 мм. Содержимое желудочков одно-
родное, плотность 2–4 ед. Н (рис. 3).

Офтальмологически на 7-е сутки после 
операции: острота зрения с двух сторон 0,7. 
Движения глазных яблок в норме. Реакция 
зрачков на свет живая. На глазном дне диски 
зрительных нервов округлые, бледно-розовые, 
границы четкие. Физиологическая экскавация 
в норме. Ход сосудов центральный. Артерии в 
норме, вены слегка расширены.

В компенсированном состоянии больной 
был выписан по месту жительства под наблю-
дение невролога, офтальмолога, паразитолога 
и педиатра с рекомендациями повторной кон-

Рис. 3. Мультиспиральная компьютерная томогра-
фия. 5-е сутки после удаления эхинококковой кисты 
левой четырехугольной дольки мозжечка. Визуали-
зируется ложе удаленной эхинококковой кисты.
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сультации через 3 мес после контрольных об-
следований. По рекомендации инфекциониста-
паразитолога была назначена комплексная анти-
паразитарная терапия: 1) зентел по 1/2 таблет-
ки 1 раз в день в течение 30 дней; 2) иммуномо-
дулирующий препарат иммуннопаразитан-H, 
по схеме (нарастающая дозировка, каждые 
3–4 дня).

Через 3,5 мес после операции (11.11.2009 г.) 
при контрольном обследовании отмечено, что 
состояние ребенка удовлетворительное, жа-
лоб не высказывает. В соматическом статусе 
острых и хронических заболеваний не выяв-

Рис. 4. Магнитно-резонансные томограммы ребенка У.А. через 3 мес после удаления эхинококковой кисты 
левой четырехугольной дольки мозжечка. Аксиальная проекция в режиме Т1 (а) и Т2 (б); фронтальная про-
екция (в) и сагиттальная проекция (г). Видны редукция ложа кисты и операционный раневой ход. Призна-
ков рецидива нет.

лено. Сердечно-сосудистая деятельность удов
летворительная. Практически вся патологи-
ческая неврологическая симптоматика, имев-
шая место до операции, регрессировала. При 
офтальмологическом осмотре патологических 
изменений остроты зрения, полей зрения и 
глазного дна не выявлено.

МРТ головного мозга (09.11.2009 г.): в па-
рамедиальных отделах левого полушария 
мозжечка определяется участок неправиль-
ной формы с четкими неровными контурами, 
ликворными сигнальными характеристиками, 
размерами 25 х 9 х 12 мм (остаточная полость). 

а б

в г
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Боковые желудочки симметричны, не расши-
рены. III и IV желудочки обычной формы и 
размеров (рис. 4). Таким образом, контрольное 
комплексное обследование признаков рециди-
ва и реинвазии не выявило.

На примере приведенного наблюдения и 
согласно литературным данным, очевидно, 
что клиническое течение, тактика лечения и 
прогноз при эхинококкозе головного мозга 
во многом определяются такими критерия-
ми, как локализация, размер, множествен-
ность, темпы роста, сочетание с поражением 
других органов, возраст пациента и др. [1, 19, 
21, 27, 35].

Предпосылками к достижению благопри-
ятного результата лечения в представленном 
клиническом случае явились такие обстоятель-
ства, как применение эффективных средств 
визуализации, сбалансированная хирургиче-
ская тактика, противопаразитарная терапия. 
Были разрешены следующие поставленные 
задачи: 1) удален субтенториальный объем-
ный морфологический субстрат; 2) достигнута 
коррекция ликвородинамических нарушений 
и водянки головного мозга; 3) осуществлена 
санация полости послеоперационной поло-
сти (посредством длительного дренирования 
ложа удаленной кисты), что дало возможность 
устранить угрозу развития обсеменения и ме-
нингита; 4) выполнена профилактика реинва-
зии и рецидива эхинококковой болезни. Хотя 
данный комплексный многоэтапный подход 
при лечении эхинококкоза головного мозга и 
нуждается в большой доработке, однако явля-
ется перспективным и позволяет принять его 
за основу лечебно-диагностической тактики 
[11, 13, 15, 24, 33].

Весь накопленный исследователями раз-
личных специальностей в течение последних 
десятилетий материал по эхинококкозу го-
ловного мозга, с многогранной морфофунк-
циональной, клинической и лечебной харак-
теристикой, нуждается в обобщении и унифи-
кации, т. е. в связи с пересмотром воззрений 
на многие классические явления в нейрохи-
рургии и паразитологии в свете новейших 
методик обследования больных можно по-
лагать, что назрела необходимость внесения 

определенных уточнений в терминологию и 
классификацию эхинококка головного мозга. 
Действующие на данный момент классифи-
кации [1, 3] не охватывают весь спектр пере-
численных критериев и параметров и опреде-
ленно нуждаются в пересмотре и дополнении.  
В классификации, помимо традиционных под-
классов (локализация, размер, течение), целе-
сообразно рассматривать и такие подклассы, 
как характер болезни (спонтанная инвазия, 
реинвазия, резидуальный эхинококкоз или 
рецидив эхинококковой болезни) и ослож-
ненные формы заболевания. Стандартизация 
клинического материала с занесением в базу 
данных создаст предпосылки для упорядоче-
ния терминологического и классификацион-
ного статуса эхинококковой болезни головно-
го мозга.
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15 июля 2010 г. исполняется 80 лет одно-
му из ведущих отечественных нейрохирур-
гов, генерал-майору медицинской службы, 
академику РАМН Виталию Александровичу 
Хилько. Окончив в 1948 г. среднюю школу в 
Москве, В.А. Хилько по семейной традиции 
(отец А.И. Хилько в 1932 г. окончил ВМА) по-
ступил в Военно-медицинскую академию им. 
С.М. Кирова. Еще во время учебы Виталий 
Александрович проявил интерес к хирургии и 
к научной деятельности. Под руководством на-
чальника кафедры военно-полевой хирургии 
генерал-майора медицинской службы С.И. Ба-
найтиса и генерал-майора медицинской служ-
бы А.Н. Беркутова занимался военно-полевой 
хирургией и написал научную статью.

В.А. Хилько после окончания Военно-
медицинской академии в 1954 г. служил вой
сковым врачом в Группе Советских войск в 

ГДР. С 1959 г. был принят в клиническую 
ординатуру ВМедА, где последовательно 
прошел путь от ординатора до начальника 
кафедры нейрохирургии академии — главно-
го нейрохирурга МО СССР. В июле 1992 г.  
В.А. Хилько уволен в запас. С января 1993 г. — 
профессор кафедры нейрохирургии. В это же 
время он проявил инициативу в организации 
Санкт-Петербургского научно-практического 
нейрохирургического центра при Городской 
многопрофильной больнице № 2 и в 1994 г. на-
значен его руководителем. Центр стал лечебной, 
научной и учебной базой кафедры нейрохирур-
гии ВМедА. В декабре 1988 г. Виталий Алек-
сандрович избран членом-корреспондентом 
РАМН, в 1999 г. — академиком РАМН.

На протяжении многих лет учителем  
В.А. Хилько являлся начальник кафедры ней-
рохирургии генерал-майор мед. службы, про-

ВИТАЛИЙ АЛЕКСАНДРОВИЧ ХИЛЬКО

К 80-летию со дня рождения 
и 50-летию нейрохирургической деятельности
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фессор, Герой Социалистического Труда, лау-
реат Государственной премии СССР Б.А. Само-
токин.

Научные интересы В.А. Хилько не ограни-
чены проблемами практической нейрохирур-
гии, а распространяются в смежные с ней об-
ласти знаний — патологическую физиологию, 
иммунологию, патоморфологию нервной си-
стемы. Использование разносторонних знаний 
позволяет ему более полно, зачастую, с неожи-
данной стороны осветить изучаемую проблему 
и, используя методы исследования, не тради-
ционные в нейрохирургии, получать уникаль-
ные результаты.

Особое место в научных трудах В.А. Хиль-
ко занимает изучение клиники, разработка 
методов диагностики и хирургического лече-
ния различных аневризм и артериосинусных 
соустий головного мозга, а также ишемиче-
ской болезни головного мозга. Он первым в 
Ленинграде внедрил пункционную и катетери-
зационную ангиографию, без которых невоз-
можно было бы изучение заболеваний сосудов 
головного мозга. Активно занимаясь иссле-
дованиями по этой проблеме, на протяжении  
45 лет, он опубликовал более 120 научных ра-
бот, среди которых две монографии — «Анев-
ризмы и артериосинусные соустья» (1973) в 
соавторстве с Б.А. Самотокиным, удостоенная 
премии им. Н.Н. Бурденко, и «Внутрисосуди-
стая нейрохирургия» (1982) в соавторстве с 
Ю.Н. Зубковым, переведенная за рубежом в 
Корее (1982) и Японии (1989).

В.А. Хилько усовершенствовал технику 
внутричерепных оперативных вмешательств 
на аневризмах, одним из первых в нашей стра-
не внедрил микрохирургическую технику опе-
раций на артериальных и артериовенозных 
аневризмах с использованием операционного 
микроскопа.

Особенно большой вклад В.А. Хилько внес 
в разработку внутрисосудистых методов хи-
рургии аневризм и артериовенозных соустий. 
Он первым в нашей стране, в 1959 году, усо-
вершенствовал и применил метод мышечной 
эмболизации каротидно-кавернозных соустий. 
Изучил в эксперименте и внедрил в клини-
ческую практику метод эмболизации поли-

стироловыми эмболами и впервые произвел 
по этой методике эмболизацию каротидно-
кавернозных и артериосинусных соустий че-
рез систему наружной сонной артерии. По по-
казаниям проводилась эмболизация сосудов в 
магнитном поле. Им впервые выполнена эмбо-
лизация опухолей системы наружной сонной 
артерии

В.А. Хилько усовершенствовал технику 
введения баллона-катетера Ф.А. Сербиненко 
и разработал метод искусственного тромби-
рования артериальных аневризм с помощью 
замедления кровотока в соответствующем 
сегменте сосуда, введение коагулянтов и пода-
вление фибринолитической активности крови 
ε-аминокапроновой кислотой, участвовал в 
разработке метода тромбирования артериаль-
ных аневризм с помощью метода стереотакси-
ческого электролиза.

За разработку и внедрение в клиническую 
практику методов хирургического лечения 
аневризм сосудов головного мозга в 1985 г. 
В.А. Хилько вместе с рядом авторов присужде-
на Государственная премия СССР.

Первым в Санкт-Петербурге В.А. Хилько 
применил метод транскраниальной допплеро-
графии для изучения различных параметров 
мозгового кровообращения, в том числе и изу-
чение реактивности сосудов мозга.

С 1994 г., после организации В.А. Хилько 
Санкт-Петербургского научно-практического 
нейрохирургического центра, основным на-
правлением его научных исследований стали 
проблемы диагностики и хирургического лече-
ния хронической сосудистой недостаточности 
при окклюзии и стенозе сонных артерий. Ре-
зультаты этих исследований были доложены 
на клиническом отделении РАМН (1996), где 
было принято решение о создании академиче-
ской группы при чл.-кор. РАМН В.А.Хилько,  
а затем на Президиуме РАМН (1998), который 
в своем постановлении принял решение о про-
ведении кооперативного исследования по про-
блеме ишемической болезни головного мозга. 
В этой работе приняли активное участие со-
трудники НИИ рентгенологии и радиологии, 
позволившие определить зоны ишемического 
очага. 
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Значительный вклад В.А. Хилько внес в 
область нейроонкологии. Этой проблеме по-
священо более 85 научных работ. В.А. Хилько 
усовершенствовал и внедрил в практическую 
нейрохирургию микрохирургический доступ к 
хиазмально-селлярной области субфронталь-
ным подходом через трефинационное отвер-
стие. Он руководил разработкой новой класси-
фикации опухолей хиазмально-селлярной об-
ласти, аденом гипофиза с учетом морфологии, 
топографии образований и возникающих гор-
мональных нарушений. Полученные резуль-
таты опубликованы в монографии «Опухоли 
гипофиза и хиазмально-селлярной области» 
(1985) в соавторстве с Б.А. Самотокиным.

В.А. Хилько провел большую исследователь-
скую работу и внедрил в практику транспира-
мидальный доступ к новообразованиям области 
вершины пирамидки височной кости, — неври-
номам слухового нерва, менингиомам области 
вершины пирамидки. Он усовершенствовал 
хирургические доступы к опухолям III желу-
дочка головного мозга, в частности, субтенто-
риальный доступ с рассечением намета моз-
жечка.

На протяжении последних 30 лет профессор 
В.А. Хилько опубликовал более 40 работ, посвя-
щенных проблеме функциональной нейрохи-
рургии. Совместно с академиком РАН и РАМН 
Н.П. Бехтеревой был разработан новый способ 
восстановления зрения методом внедрения элек-
тродов с последующей прямой электростимуля-
цией зрительных нервов после удаления опухо-
лей хиазмально-селлярной области со сдавлени-
ем зрительных нервов и зрительного перекреста, 
после невролиза зрительных нервов при оптохи-
азмальных арахноидитах. По результатам этих 
исследований была опубликована книга под ре-
дакцией академика РАМН и РАН Н.П. Бехтере-
вой «Лечебная электрическая стимуляция мозга 
и нервов человека» (2008).

Под руководством В.А. Хилько проводит-
ся работа по исследованию функционирова-
ния слухового нерва при патологических со-
стояниях области мостомозжечкового угла и 
возможности использования метода прямых 
электростимуляций для восстановления его 
функции. 

В.А. Хилько является известным военно-
полевым хирургом. Он неоднократно был в 
группе Советских войск в Афганистане. Под ру-
ководством и при активном участии В.А. Хилько 
проводилась большая работа по совершенствова-
нию хирургического лечения больных с черепно-
мозговой травмой и раненых с огнестрельными 
ранениями и взрывными поражениями черепа и 
головного мозга, позвоночника и спинного моз-
га, периферических нервов. Им была применена 
приливно-отливная система и микрохирургиче-
ская обработка мозговой раны для повышения 
радикальности вмешательства при ранениях 
черепа и головного мозга. Предложены методы 
определения жизнеспособности нервной ткани 
и контроля полноценности хирургической обра-
ботки раневого канала (прижизненное окраши-
вание кислым красителем, применение метода 
собственной флюоресценции тканей). Результа-
ты исследования были внедрены при оказании 
помощи раненым в период событий в Афгани-
стане. Этому направлению посвящено более 70 
научных работ. Для возможности защиты закры-
тых диссертаций В.А. Хилько была проявлена 
инициатива по созданию Диссертационного со-
вета при ВМедА по трем специальностям (ней-
рохирургия, невропатология, психиатрия).

В конце 1988 г. по инициативе В.А. Хилько 
была создана научно-исследовательская лабо-
ратория «Боевых и стрессовых повреждений 
ЦНС». Под руководством В.А. Хилько была 
подготовлена и защищена докторская диссер-
тация А.Н. Хлуновского «Методологические 
основы концепции болезни поврежденно-
го мозга (теоретический анализ клинической 
практики)» (1992). Под редакцией академика 
РАМН В.А. Хилько были выпущены 2 моно-
графии (А.Н. Хлуновский, А.А. Старченко, 1999;  
А.А. Старченко, 2001) и одно справочное руко-
водство (А.А. Старченко, 2002) по материалам 
работы лаборатории.

Более 30 лет профессор В.А. Хилько и его 
ученики изучают функционирование системы 
мозгового кровообращения в патологических 
условиях, в частности при тяжелой черепно-
мозговой травме. Обнаружены закономерно-
сти изменения локального мозгового кровото-
ка в различных участках перифокальной зоны, 
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а также показателей реактивности церебраль-
ных сосудов, которые используются в клиниче-
ской практике. В области нейрохирургической 
патофизиологии В.А. Хилько опубликовал 
более 70 научных работ, среди которых одна 
монография, четыре учебных пособия.

Под руководством В.А. Хилько выполнены 
24 кандидатских и при его консультации 12 
докторских диссертаций. Он является автором 
400 печатных трудов (в том числе 9 моногра-
фий, 2 из которых переведены и опубликованы 
в Японии и в Корее, 12 учебных руководств), 
10 изобретений.

В.А. Хилько является членом правления 
Ассоциации нейрохирургов России и Санкт-
Петербурга, членом редакционной колле-
гии журналов «Вопросы нейрохирургии им. 
Н.Н.  Бурденко», «Вестник хирургии им.  
И.И. Грекова» и «Российский нейрохирурги-
ческий журнал имени профессора А.Л. Поле-
нова», почетным доктором ВМА им С.М. Ки-
рова.

В.А. Хилько успешно представлял отечествен-
ную нейрохирургию на международных конгрес-
сах и симпозиумах (Россия, США, Дания, Болга-
рия, Франция, Польша, Индия, Испания).

Клиническая и научно-педагогическая дея
тельность получила высокую оценку. Он на-

гражден орденом «За службу Родине в Воору-
женных силах» III степени, медалью «За заслу-
ги перед отечественным здравоохранением» 
(2003) и многими другими медалями.

И в настоящее время академик РАМН  
В.А. Хилько является видным разносторон-
ним исследователем и высококвалифициро-
ванным нейрохирургом, внесшим крупный 
вклад в развитие отечественной нейрохи-
рургии. Он продолжает активную научно-
исследовательскую работу в различных обла-
стях современной нейрохирургии, участвует 
в разработке микрохирургической анатомии 
ствола головного мозга и околостволовых от-
делов. Усовершенствованы хирургические до-
ступы к опухолям области шишковидной же-
лезы и ствола мозга. В результате этой работы 
была опубликована монография «Опухоли 
ствола головного мозга» (2005). Продолжа-
ются совместные исследования с ЦНИИРИ, 
посвященные изучению кровотока и метабо-
лизма в зоне ишемического очага и головного 
мозга, готовит кадры научных работников и 
врачей-нейрохирургов, плодотворно оказыва-
ет большую практическую помощь здравоох-
ранению.


