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Московский Институт нейрохирургии был основан  
в 1932 г. хирургом Николаем Ниловичем Бурденко и не-
врологом Василием Васильевичем Крамером. В 1934 г. 
он получил собственное здание на Ульяновской улице 
и стал именоваться Центральным нейрохирургическим 
институтом НКЗ РСФСР.

В 1934 г. при ЦНХИ был создан нейрохирургический 
совет (прообраз Всесоюзного общества нейрохирургов),  
а в 1937 г. — основан журнал «Вопросы нейрохирургии» —  
второй в мире и в 1939 г. — кафедра нейрохирургии.

В годы Великой Отечественной войны многие сотруд-
ники Института ушли на фронт; оставшиеся оказывали 
нейрохирургическую помощь в тыловых эвакогоспита-
лях г. Уфы и г. Казани, куда был эвакуирован институт. 

Профессор Н.Н. Бурденко в августе 1941 г. был назначен главным хирургом Красной Армии.
После кончины академика Н.Н. Бурденко в 1946 г. директорами института были В.Н. Шамов, 

Б.Г. Егоров, А.Н. Арутюнов, которые способствовали дальнейшему расцвету Института нейрохи-
рургии в послевоенные годы и превращению его в классическое академическое учреждение.

Новый период в истории Института начинается в конце ХХ начале ХХI века, когда по ини-
циативе директора — академика Александра Николаевича Коновалова возводится 14-этажный 
главный хирургический корпус, насыщенный современной исследовательской и хирургической 
аппаратурой, а также необходимыми условиями для врачей и больных. Благодаря этому происхо-
дит значительное увеличение диагностических и лечебных возможностей учреждения. Ежегодно 
в Институте с использованием самых современных методов обследуется более 35 тыс. пациентов 
с различной патологией нервной системы. Выполняется свыше 6,5 тыс. нейрохирургических опе-
раций, большинство из которых — в рамках государственного заказа по высокотехнологическим 
видам медицинской помощи.

С 2005 г. в Институте работает первый в России уникальный центр радиологии и радиохирур-
гии, где ежегодно получают лучевое лечение до 2,5 тыс. больных. 

В Институте нейрохирургии им. акад. Н.Н. Бурденко впервые начинают формироваться новые 
нейронауки и учения: нейропсихология, количественная нейроанатомия, стереоморфология, ней-
рореаниматология, эндоваскулярная и эндоскопическая нейрохирургия и другие.

В год своего 80-летия Институт предстает авторитетным и крупнейшим в мире нейрохирурги-
ческим учреждением: 10 специализированных клиник на 300 коек, 15 операционных, 15 научно-
исследовательских отделений, лабораторий и функциональных групп обеспечивают высокий уро-
вень диагностики и хирургического лечения заболеваний и травматических поражений головного 
и спинного мозга.

В нем трудятся 5 членов РАН и РАМН, 7 Заслуженных деятелей науки Российской Федерации, 
14 Лауреатов Государственных премий СССР, Российской Федерации и Правительства Россий-
ской Федерации, 50 профессоров и докторов наук. 

Институт нейрохирургии им. акад. Н.Н. Бурденко РАМН удостоен двух орденов «Трудового 
Красного знамени» и «Дружбы народов».

Редколлегия журнала поздравляет коллектив НИИ нейрохирургии с юбилейной датой и желает 
дальнейших успехов, благополучия и благоденствия.

Научно-исследовательскому институту  
нейрохирургии им. акад. Н.Н. Бурденко РАМН 

80 лет со дня основания
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Детская нейрохирургия прошла большой 
и нелегкий путь развития: от зарождения до  
утверждения как основной специальности и по-
нимания, что самостоятельному лечебно-диагно
стическому процессу для детей с нейрохирурги-
ческими заболеваниями альтернативы нет [3].

Заслуга создания и утверждения нейрохи-
рургии в качестве самостоятельной области 
медицины в принадлежит акад. Николаю Ни-
ловичу Бурденко, который был выдающимся 
ученым, признанным главой советской меди-
цинской науки [1].

Свое начало нейрохирургическая служба 
Казахстана берет с открытия курса нейрохи-
рургии Алматинского Государственного Ме-
дицинского Института при кафедре госпи-
тальной хирургии (зав. кафедрой профессор 
В.В. Зикеев) в 1959 г. [2].

В 1964  г. была образована кафедра нейро-
хирургии, которая вошла в структуру вновь 
созданного Института усовершенствования 
врачей и стала базой подготовки нейрохирур-
гических кадров, лечебно-методическим и 
консультативным центром республики. Руко-
водила кафедрой с момента организации и до 
1978 г. доц. Евгения Андреевна Азарова, высо-
коквалифицированный нейрохирург и талант-
ливый педагог, которая внесла большой вклад 
в становление нейрохирургии г. Алматы.

С 1978 по 1989 гг. кафедрой заведовала до-
цент Анель Абдуловна Беремжанова, кото-
рая уделяла большое внимание подготовке 
курсантов-нейрохирургов, так как в те годы 
кафедра имела всесоюзное значение.
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В последующем на посту заведующего ка-
федрой ее сменил доцент Вадим Евгениевич 
Эйгинсон, который работал на кафедре с мо-
мента ее основания. В то время базой кафедры 
являлась 2-я городская клиническая больница 
г. Алматы с отделениями нейротравмы и пла-
новой нейрохирургии.

В 1996  г. после окончания докторантуры 
при НИИ нейрохирургии им. Н.Н.  Бурденко 
кафедру возглавил С.К. Акшулаков [2].

В 1997  г. были созданы специализирован-
ные отделения нейроонкологии, спинальной 
нейрохирургии, отделения нейротравматоло-
гии, детской нейрохирургии, которые являют-
ся структурными подразделениями Республи-
канского нейрохирургического центра, кото-

Е.А. Азарова
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рый располагался до 2007 г. на базе городской 
клинической больницы № 7 г. Алматы [2].

На протяжении всего этапа развития дет-
ской нейрохирургии, который продолжался в 
течение двух десятилетий, проводилась боль-
шая организационно-методическая работа 
под руководством главного внештатного ней-
рохирурга Минздрава Республики Казахстан 
проф. С. Акшулакова. В этой работе приоритет 
отдавали широким и регулярным контактам 
с детскими нейрохирургами регионов путем 
координации научных исследований, участия 
в конференциях по различным проблемам 
детской нейрохирургии; многочисленных пу-
бликаций (монографии, статьи, методические 
рекомендации, пособия для врачей); консуль-
таций и лечения сложных больных, переведен-
ных из различных регионов Казахстана; обуче-
ния специалистов в ординатуре, аспирантуре и 
на «рабочих местах» по актуальным разделам 
детской нейрохирургии; планирования и руко-
водства диссертационными исследованиями; 
мониторинга состояния детской нейрохирур-
гии в различных регионах Казахстана [2, 8].

Первоначально клиническая база была пред-
ставлена 20-коечным детским нейрохирургиче-
ским отделением, возглавлял которое д-р мед. 
наук Ермек Кавтаевич Дюсембеков, безуслов-
ной заслугой которого явилось обоснование 
кардинальных направлений научно-исследова

тельской и клинической деятельности, не поте-
рявших актуальности до настоящего времени.

В последние годы приоритеты развития дет-
ской нейрохирургии связаны с двумя основны-
ми направлениями — ранняя (в том числе пре-
натальная) диагностика врожденных пороков 
развития и их оперативная коррекция в перио-
де новорожденности и на первом году жизни 
ребенка, разработка и внедрение в клиниче-
скую практику минимально-инвазивных хи-
рургических вмешательств. В рамках первого 
направления, согласно программе Президента 
Республики Казахстан Н.А  Назарбаева, по-
строения «Госпиталя будущего», в 2007  г. от-
крылось одно из первых акционерных обществ 
«Национальный научный центр материнства 
и детства» (далее АО «ННЦМД»), имеющий 
в своем составе детское нейрохирургическое 
отделение на 20 коек, где с Республиканским 
нейрохирургическим центром, находящимся 
на тот период в г.  Алматы, успешно реализу-
ется договор о научном сотрудничестве в ин-
тересах новорожденных с пороками развития 
центральной нервной системы. Реализуются 
программы проведения нейрохирургических 
операций у новорожденных, в том числе с экс-
тремально малой массой тела (от 1500 г).

Заведующим отделением с 2007 по 2008 гг. 
в  АО  «ННЦМД» был канд. мед. наук Марат 
Рабандиярович Рабандияров, который с 2009 г. 

С.К. АкшулаковА.А. Беремжанова В.Е. Эйгинсон
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возглавил новое детское отделение в АО «Ре-
спубликанский научный центр нейрохирур-
гии», (далее АО «РНЦНХ»). Совместно с НИИ 
нейрохирургии им.  А.Л.  Поленова (г.  Санкт-
Петербург) занимался исследованием дисталь-
ных осложнений при ликворошунтирующих 
операциях [7]. Защитил кандидатскую дис-
сертацию на тему: «Современные аспекты диа-
гностики и лечения дистальных осложнений 
ликворошунтирующих операций».

Заведовать отделением в АО «ННЦМД» до 
2009 г. продолжил Жандулла Балгабаевич На-
кипов [8].

В соответствии с постановлением Прави-
тельства Республики Казахстан от 19.03.2008 г. 
№ 268 создано Республиканское государствен-
ное предприятие на праве хозяйственного ве-
дения «Республиканский научный центр ней-
рохирургии» Министерства здравоохранения 
РК мощностью 160 коек. Открытие Центра 
состоялось 01.07.2008  г. Клиника приобрела 
статус акционерного общества 09.12.2008  г., 
а 05.01.2009 г. акционерное общество вступило 
в АО «Национальный медицинский холдинг» 
[2, 5, 6] (рис. 1).

Открытие центра стало мощным толчком 
для развития нейрохирургии как прогрессив-
ной науки, способной вывести нейрохирургию 
Казахстана на новый уровень развития, соот-
ветствующий мировым стандартам.

Использование в центре передовых иннова-
ционных технологий позволило активно раз-
виваться второму направлению современных 
нейрохирургических операций с применением 
эндоскопических методов на желудочковой 
системе головного мозга, проводить операции 
трансназальным транссфеноидальным досту-
пом, открыло возможности применения интра-
операционной навигационной системы Stealth 
Station фирмы Medtronic (USA), позволяющих 
проводить операции с объемными образования 
глубинных локализаций и малых размеров с 
минимальной травматизацией окружающей 
ткани, на этапе внедрения находятся методы 
хирургического лечения эпилепсии (рис. 2).

Особо значимую роль сыграло внедрение 
диагностических ангиографий с эндоваскуляр-
ными эмболизациями при патологических со-
стояниях сосудистой системы головного мозга 
[6]. Центр оснащен современнейшим диагно-
стическим оборудованием для нейровизуали-
зации: современный УЗИ-сканер для нейросо-
нографии, компьютерный томограф, магнитно-
резонансный томограф, современная клиниче-
ская лаборатория. Вследствие централизации 
мощностей и кадрового потенциала детское 
отделение в АО «ННЦНД» в июле 2009 г. пре-
кратило свое существование (рис. 3).

Отделение детской нейрохирургии АО «Ре-
спубликанский научный центр нейрохирур-

Е.К. Дюсембеков М.Р. Рабандияров Ж.Б. Накипов
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гии» функционирует со дня открытия центра,  
оказывает высокоспециализированную меди-
цинскую помощь детям с поражением централь-
ной и периферической нервной системы [2].

В отделении могут одновременно проходить 
лечение 25 детей с ухаживающими. Им предо-
ставлены одно- и двухместные палаты, осна-
щенные всеми необходимыми удобствами для 
комфортного пребывания в отделении и ухода 

за детьми. Детская нейрохирургия  — специ-
альность, требующая совместного участия в 
лечении ребенка, не только нейрохирурга, но 
и группы других специалистов. Совместно с 
нейрохирургами в отделении работают педи-
атр и врач-невролог, работа в тесной взаимос-
вязи помогает достичь наилучших результатов 
в лечении детей [4, 9].

Рис. 1. Республиканский научный центр нейрохирургии г. Астана.

Рис. 2. Эндоскопическая операция на желудочко-
вой системе (справа налево к.м.н. М.Р. Рабандия-
ров, врач-нейрохирург А.С. Исканов, операционная 
медсестра Д. Акбарова).

Рис. 3. Операция удаления глубинной опухоли го-
ловного мозга с использованием нейронавигаци-
онной установки (слева направо к.м.н. М.Р. Рабан-
дияров, операционная медсестра Д. Акбарова, врач-
нейрохирург Ж.Б. Накипов).
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Оперативное лечение проводится детям от 
0 до 17 лет с такими патологическими состоя-
ниями, как:

—  гидроцефалия различной этиологии, в 
том числе, на фоне внутрижелудочковых кро-
воизлияний (ВЖК), пороков развития голов-
ного и спинного мозга, нормотензивной гидро-
цефалией, синдромом Денди — Уокера с про-
ведением ликворошунтирующих операций и 
эндоскопического лечения гидроцефалии;

— арахноидальные кисты и другие кисты го-
ловного и спинного мозга;

—  пороки развития спинного мозга и по-
звоночника (спинномозговая грыжа, липомы, 
диастоматомиелия,сирингомиелия, мальфор-
мация Арнольда — Киари;

—  врожденные деформации черепа  — кра-
ниосиностозы, в том числе синдромы Крузона, 
Аперта и гипертелоризм, применяются новые 
эффективные методы реконструктивных опе-
раций при этих патологических состояниях;

—  последствия травматических поврежде-
ний головного, спинного мозга и перифери-
ческой нервной системы; пластика дефектов 
костей после травм и операций различными 
материалами;

—  заболевания и опухоли периферической 
нервной системы;

— опухоли головного и спинного мозга лю-
бой локализации, размеров и тяжести клини-
ческих проявлений; мы принимаем для хирур-
гического лечения детей с новообразованиями 
задней черепной ямки, в том числе опухолями 
среднего мозга, моста, продолговатого мозга, 
области боковых, ����������������������������III������������������������� и ����������������������IV�������������������� желудочков, подкор-
ковых узлов, а также с интрамедуллярными 
опухолями среднего мозга;

—  поражения сосудов (заболевания и по-
роки развития) головного и спинного мозга, 
в том числе артериовенозные мальформации, 
артериовенозные соустья, аневризмы сосу-
дов головного мозга, а также с заболеваниями 
центральной нервной системы, сопровождаю-
щимися сосудистыми нарушениями; открытое 
удаление артериовенозных мальформаций и 
клипирование аневризм, внутрисосудистая эм-
болизация артериовенозных мальформаций.

Производятся нейроэндоскопические опе-
рации на головном и спинном мозге, эндоско-
пическое лечение кист головного мозга, окклю-
зионных форм гидроцефалии (перфорация дна 
III желудочка).

Наличие в отделении кувезов и открытых 
реанимационных мест с подогревом позволяет 
госпитализировать и выхаживать новорожден-
ных детей (рис. 4).

В детское отделение АО «РНЦНХ» в год го-
спитализируют 500–600 детей, производится в 
год около 500 операций.

Врачи нейрохирургического отделения  — 
это подготовленные специалисты — кандидаты 
медицинских наук, прошедшие обучение в ве-
дущих клиниках мира. Под руководством заве-
дующего отделением канд. мед. наук М.Р. Ра-
бандиярова работают врач-невролог канд. мед. 
наук Гаухар Султанхановна Ибатова, врачи-
нейрохирурги Жандулла Балгабаевич На-
кипов, Абай Сулейменович Исканов, Алибек 
Маратович Жарасов, Саягуль Мадельханов-
на Абдыкаримова, педиатр Айзат Батыровна 
Исаева. Используя полученный объем знаний 
и опыт работы, врачи оказывают высокоспеци-
ализированную нейрохирургическую помощь 
на уровне стандартов JCI.

Молодость и целеустремленность коллек-
тива отделения и Центра в целом вместе с под-

Рис. 4. Операция удаления гипофизарной опухо-
ли трансназальным трассфеноидальным доступом 
(слева на право к.м.н. Д.К. Тельтаев, операционная 
медсестра Н. Дмитриева).
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держкой государства позволит отечественной 
детской нейрохирургии занять достойное ме-
сто в мировой нейрохирургии [12–15].

Реальным фактором формирования научно-
практической политики, работы в нейрохи-
рургических службах на современном этапе 
является участие Центра в общественно зна-
чимых государственных программах [10–16]. 
Неуклонно расширяется спектр профилей 
деятельности по оказанию высокотехнологич-
ных видов медицинской помощи гражданам 
Республики Казахстан и ближнего зарубежья 
[12, 15].

За 15 лет существования детской нейрохи-
рургической службы открыты 6 специализи-
рованных детских отделений (Алматы, Аста-
на, Шымкент, Усть-Каменогорск) [2]. Всего 
коечный фонд службы насчитывает 145 коек. 
Одновременно с этим довольно остро встали 
вопросы совершенствования уровня оказания 
нейрохирургической помощи детям, необхо-
димости развития детской нейрохирургии в 
регионах Республики. Для этого активно при-
влекаются к прохождению циклов повышения 
квалификации, в условиях республиканского 
центра, все детские нейрохирурги республики.

Нужны были многие десятилетия напря-
женной творческой работы и тонких клиниче-
ских наблюдений, понадобился колоссальный 
прогресс медицины в целом для того, чтобы 
на основе достижений невропатологии, общей 
хирургии, физиологии, рентгенологии, микро-
биологии и современной техники могла воз-
никнуть и успешно развиваться нейрохирур-
гия [15–18].
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История развития детской нейрохирур-
гии в Украине связана с созданием в стране 
в 1950 г. Киевского НИИ нейрохирургии МЗ 
Украины и открытием в нем первого детского 
нейрохирургического отделения в стране. От-
деление возглавляли профессора А.П.  Ромо-
данов (1950–1951), Ю.А. Зозуля (1952–1960), 
Б.А.  Пельц (1960–1980), Ю.С.  Бродский 
(1980–1989), Ю.А.  Орлов (1990–2011). Было 
сформировано научное подразделение  — от-
дел нейрохирургии детского возраста бес-
сменным руководителем которого является 
проф. Ю.А. Орлов. Помощь детям в регионах 
оказывалась нейрохирургами в стационарах 
для взрослых. Это снижало качество помощи, 
а новорожденные и дети младшего возраста 
могли получить квалифицированную нейро-
хирургическую помощь только в Институте 
нейрохирургии.

Ситуация изменилась в 1997  г., когда при-
казом МЗ Украины № 360 («Про внесение до-
полнений к перечню врачебных должностей 
в учреждениях здравоохранения») в стране 
была введена специальность «детская нейро-
хирургия». Это позволило сформировать дет-
скую нейрохирургическую службу, для чего 

© Ю.А. Орлов, 2012

Специальности «детская нейрохирургия» в Украине 
исполнилось 15 лет

Ю.А. Орлов
Институт нейрохирургии им. акад. А.П. Ромоданова НАМН Украины, Киев, Украина

Статья посвящена 15-летию детской нейрохирургии Украины. Кратко описаны история детской нейро-
хирургии, достижения и перспективы. В работе освещены проблемы патологии нервной системы у плодов, 
новорожденных и детей различных возрастных групп, изучаемые на основании подробной статистики и 
учёта эпидемиологических показателей, интеграции различных направлений  современной детской нейро-
хирургии. Помимо активной лечебно-диагностической работы, клиника нейрохирургии детского возраста 
занимается актуальными научно-исследовательскими изысканиями в нейрохирургии и неврологии.

Ключевые слова: детская нейрохирургия, история нейрохирургии и основоположники нейрохирургии 
Украины.

The history, advances and prospects of pediatric neurosurgery in Ukrain are addressed with emphasis on nervous 
system pathology in fetuses, infants and children of different age groups, which are analysed based on detailed 
statistical and epidemiological data with account of integration of different trends in modern pediatric neurosur-
gery. Besides intensive therapeutic and diagnostic activities, clinical pediatric neurosurgery is involved in research 
in neurosurgery and neurology. 

Key words: pediatric neurosurgery, history and founders of neurosurgery in Ukraine.

потребовалось создание курсов специализации 
и повышения квалификации, которые взяли 
на себя кафедры нейрохирургии Националь-
ной медицинской академии последипломного 
образования им. П.Л. Шупика (проф. Н.Е. По-
лищук) и Донецкого Национального медицин-
ского университета (проф. А.М. Кардаш). Была 
организована аттестация и переаттестация спе-
циалистов, открыты областные специализиро-
ванные отделения в крупных областях и вы-
делены нейрохирургические койки в детских 
областных больницах других областей, созда-
на служба главных специалистов страны и об-
ластей. В институте нейрохирургии им. акад. 
А.Р.  Ромоданова НАМН Украины открыты 
три детских отделении (отделение церебраль-
ной нейрохирургии — руководитель канд. мед. 
наук А.В.  Шаверский, отделение спинальной 
нейрохирургии и врожденных уродств  — ру-
ководитель канд. мед. наук Г.А. Кеворков, от-
деление реанимации и интенсивной терапии — 
руководитель канд. мед. наук Р.В. Гавриш). На 
начало 2012  г. в Украине детскими нейрохи-
рургами работают 63 специалиста (10 в системе 
НАМН Украины и 53 в системе МЗ Украины). 
Ежегодно оказывается квалифицированная 
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помощь более 12 000 детей, из которых более 
4000 оперируются. Коечный фонд службы со-
ставляет почти 400 коек. Выполняется огром-
ный объем консультативной помощи — более 
5000 консультаций детей в год. Сравнитель-
ный анализ работы службы с момента ее созда-
ния представлен в табл. 1.

Из табл. 1 видно, что за годы существования 
детской нейрохирургической службы, число 
пролеченных детей увеличилось в два раза, 
прооперированных пациентов — более чем в 
три раза, общая летальность снизилась в три 
раза, а послеоперационная на 0,7  %. Положи-
тельная динамика прослеживается практиче-
ски по всем основным нозологическим формам 
поражения мозга, особенно по травмам (общее 
снижение летальности почти в 10 раз и послео-
перационной в 8 раз). Имеющиеся возможно-
сти службы, ее коечного фонда практически 
исчерпаны. Об этом говорит, с одной стороны, 
стабилизация показателей за последние 5 лет 
(табл. 2), а, с другой стороны — оказание помо-
щи детям в стационарах для взрослых (табл. 3). 
Особенно это заметно в областях, где создание 
детской нейрохирургической службы так и не 
завершено (Киевская, Кировоградская, Черни-
говская области).

Основную массу госпитализированных де-
тей составляют пострадавшие с черепно-моз

говой травмой (ЧМТ) и спинальной травмой 
(в  2011  г. они составили 72,9  % госпитализа-
ций). В то же время, значительная часть по-
страдавших не получают специализирован-
ной помощи, особенно в сельских районах. По 
данным мировой статистики, частота ЧМТ 
в детской популяции составляет 1–3 случая на 
1000 детского населения. При средней частоте 
2:1000 в Украине ЧМТ травму «получают» око-
ло 16 000 детей, тогда как специализированная 
помощь оказывается 10–11  тыс. Летальность 
в детских специализированных стационарах 
соответствует лучшим мировым показателям 
и не превышает 0,3 %. При тяжелой ЧМТ ока-
зание помощи в неспециализированных ста-
ционарах, где отсутствует современное техни-
ческое оснащение (компьютерная, магнитно-
резонансная томография, ультразвуковое ис-
следование), показатели летальности увеличи-
ваются в 2–3 раза!

В связи с созданием специальности «детская 
нейрохирургия» появились новые тенденции и 
направления, о которых ранее не приходилось 
даже задумываться. Речь идет об участии дет-
ских нейрохирургов в пренатальной диагно-
стике поражений нервной системы плода, пла-
нировании характера родоразрешения, а также 
о новом направлении в детской нейрохирур-
гии — нейрохирургии новорожденных.

Таблица 1

Сравнительные результаты работы службы в 2011 и 1998 гг.
Показатель Всего Травма Онкология Гидроцефалия Уродства Другие

Лечились 12721
(6471)

9273
(4610)

704
(367)

1065
(473)

470
(256)

1147
(767)

Оперированы 4596
(1365)

3310
(603)

427
(211)

7487
(246)

232
(130)

338
(81)

Хирургическая 
активность

33,7 %
(21,2 %)

35,7 %
(13,1 %)

60,7 %
(57,4 %)

70,3 %
(52,0 %)

49,4 %
(50,2 %)

29,5 %
(10,6 %)

Летальность 
общая

0,8 %
(2,9 %)

0,3 %
(3,1 %)

4,7 %
(7,4 %)

2,0 %
(3,2 %)

4,2 %
(5,9%)

1,1 %
(1,7 %)

Летальность 
послеоперационная

1,8 %
(2,5 %)

0,5 %
(4,2 %)

7,0 %
(8,4 %)

2,2 %
(3,6 %)

6,0 %
(6,3 %)

2,0 %
(2,1 %)

* В скобках указаны данные 1998 г.
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Оказание нейрохирургической помощи но-
ворожденным чаще является неотложной и 
выполняется по жизненным показаниям. Это 
касается родовой травмы, периинтраввентри-
кулярных кровоизлиянмий (ПИВК) III–IV 
степени, спинномозговых грыж, осложненных 
ликвореей, нейрорахишизиса. Число новорож-
денных с ПИВК, нуждающихся в нейрохирур-
гической помощи, ежегодно превышает тысячу 
наблюдений и имеет тенденцию к увеличению. 
Это связано с увеличением числа рожденных 
преждевременно с малой массой тела, у кото-
рых частота внутрижелудочковых кровоиз-
лияний обратно пропорциональна массе тела 
(у доношенных новородженых — 10 %, при ге-
стации до 32 нед и массе тела до 1500 г — 80 %, 
при массе тела до 1000 г — 100 %). Операции у 
новорожденных с малой массой, особенно кри-
тической, сопряжены с большими сложностя-
ми выхаживания их после операций, так как 
они нуждаются в искусственной вентиляции 
легких, поддержании температурного режима, 
парентеральном питании. В то же время ран-
няя нейрохирургическая помощь позволяет 
сохранить жизнь этих детей, снижает частоту 

проведения в последующем ликворошунтиру-
ющих операций, уменьшает инвалидность.

Другим аспектом неотложной нейрохирур-
гической помощи новорожденным являются 
врожденные уродства (спинномозговые грыжи, 
осложненные ликвореей, нейрорахишизис). 
Введение протоколов оказания нейрохирур-
гической помощи при врожденных уродствах 
развития нервной системы с проведением опе-
раций при разрывах грыж в первые 24 ч, а при 
ее угрозе — в первые 72  ч жизни обеспечило 
снижение летальности в 10 раз. Новым направ-
лением при этом является дородовая диагно-
стика патологических состояний и перевод ур-
гентных операций в ургентно-плановые. При 
планировании сроков родоразрешения одно-
временно планируются и сроки нейрохирурги-
ческого вмешательства. Кроме того, дородовая 
диагностика и планирование сроков операции 
позволила создать новые подходы к возмеще-
нию кровопотери. Имеется в виду заготовка 
и использование при этих операциях плацен-
тарной крови, характеризующейся полной 
совместимостью, повышенной способностью 
к насыщению кислородом и большим запасом 

Таблица 2 

Динамика показателей работы 
детской нейрохирургической службы Украины за последние 5 лет

Показатель 2007 2008 2009 2010 2011

Всего лечилось детей 12519 13137 12188 12685 12721

Прооперовано детей 4491 4489 4019 4476 4596

Хирургическая активность 35,9 % 34,2 % 33,0 % 35,3 % 35,7 %

Общая летальность 0,9 % 0,9 % 0,9 % 0,9 % 0,9 % 

Послеоперационная летальность 1,8 % 1,8 % 2,0 % 1,7 % 1,8 %

Таблица 3

Объем оказания нейрохирургической помощи в детских и взрослых стационарах в 2011 г.
Лечилось детей Всего Травма Гидроцефалия Онкология Уродства Другие

В детских стационарах 12721 9273 1065 704 470 1147

В стационарах для взрослых 1784 1426 47 33 21 257

Итого 14505 10699 1112 737 491 1404
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мезенхимальных клеток, способствующих ре-
паративным процессам.

В 2009 г. была создана Украинская ассоциа-
ция детских нейрохирургов. Детские нейрохи-
рурги стали активными участниками Европей-
ской и Всемирной ассоциаций нейрохирургов 
и детских нейрохирургов. Это позволило дет-
ским нейрохирургам Украины поддерживать 
контакты с детскими нейрохирургами других 
стран, участвовать в международных съез-
дах и конференциях, повышать уровень своей 
подготовки на школах и семинарах. Одновре-
менно с этим детские нейрохирурги не теряют 

связей со своими взрослыми коллегами. Они в 
большинстве являются и членами Украинской 
ассоциации нейрохирургов, участвуют в со-
вместных конференциях и совещаниях.

Таким образом, детская нейрохирургиче-
ская служба страны встречает свое 15-летие 
как сформировавшаяся специальность, имею-
щая определенные достижения, новые планы 
совершенствования качества помощи детям, 
хотя и существуют много проблемных вопро-
сов, требующих решения.
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Перинатальная гипоксия, гипоксическо-ишемическое поражение головного мозга у недоношенных ново-
рожденных — частая причина повреждения белого вещества головного мозга. В данной работе проведена 
идентификация повреждения белого вещества головного мозга недоношенных новорожденных в возрасте, 
скорректированном с возрастом доношенного новорожденного. Обследованы 50 недоношенных детей в 
постконцептуальном возрасте 40 нед, первую группу обследования составляли недоношенные новорож-
денные с клиническими признаками гипоксически-ишемического поражения головного мозга, получавших 
длительную респираторную терапию, вторую группу составили недоношенные новорожденные без клини-
ческой симптоматики поражения головного мозга, которым не проводилась респираторная терапия. Об-
следование включало проведение 13-канальной электроэнцефалографии с видеомониторированием, записью 
во сне и магнитно-резонансной томографии головного мозга на аппаратах Siеmens-Concertо 0.2 T и GE HDx 
1.5 T, согласно стандартному протоколу исследования головного мозга новорожденного ребенка. Выделены 
4 формы постгипоксического повреждения белого вещества головного мозга недоношенных новорожден-
ных. Электроэнцефалографические изменения представлены паттернами незрелости и дезорганизации. 
Паттерны дезорганизации электроэнцефалограммы определены только в группе недоношенных детей с 
клинической симптоматикой гипоксически-ишемического поражения головного мозга и МРТ-признаками 
повреждения белого вещества головного мозга.

Ключевые слова: головной мозг, белое вещество мозга, гипоксия, недоношенные новорожденные, электро-
энцефалография, магнитно-резонансная томография.

Perinatal hypoxic, predicting which premature infants will develop significant hypoxic-ischemic encephalopathy 
(HIE) remains a difficult task. Early recognition of HIE premature infant can help to start early intervention in 
the neurodevelopment. The purpose of this study was to describes the MR imaging and EEG findings of premature 
infants with HIE, required the respiratory therapeutic and to analyze the result. Electroencephalography (EEG) 13-
channel with video and MRI brain were performed in 50 preterm infants on the age about term newborn. There were 
two groups of premature babies: the first group (37 infants) included babies with hypoxic-ischemic encephalopathy, 
required respiratory therapy; the second group (13 infants) included premature babies without clinic impairment 
brain. Result. Whither mutter impairment of premature baby with HIE were distributed in four categories. The EEG 
studies has shown dysmature patterns and disorganized patterns. Disorganized patterns were discovered in prema-
ture babies with HIE only and were accompanied by white matter injure. The abilities of EEG and MRI markers of 
post hypoxic whither matter damage to predict of severe HIE premature babies.

Key words: hypoxia, preterm infants, whither matter, EEG, MR image.

Ранняя идентификация повреждения бе-
лого вещества головного мозга у недоношен-
ных новорожденных, перенесших тяжелую 
гипоксию, — важная задача неонатолога. Раз-
личные формы поражения белого вещества 
определяются у 50  % недоношенных детей с 
малой массой тела при рождении [30], тогда 

как выраженные геморрагические поврежде-
ния у недоношенных новорожденных, такие 
как кровоизлияния в герминальный матрикс, 
в настоящее время наблюдаются значительно 
реже — только в 20 % случаев [8].

С поражением белого вещества головного 
мозга связывают отдаленные неврологические 
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нарушения, включающие в себя нарушения 
моторики, когнитивные расстройства и на-
рушение поведения [23]. Тяжесть поврежде-
ния белого вещества обусловливает характер 
неврологических осложнений, наблюдаемых 
в отдаленный период. Белое вещество мозга 
плода наиболее чувствительно к повреждаю-
щим факторам на 25–32-й неделе, в такой же 
период внутриутробного развития отмечается 
нарастание количества прогенираторных оли-
годендроцитов, повреждение которых при-
водит к снижению и нарушению процессов 
миелинизации [18, 30]. Нарушение миелини-
зации, дистрофия /гибель перивентрикулярно 
расположенных преолигодендроцитов задер-
живают формирование нейроно-аксональных 
связей. Нейронально-аксональные нарушения 
таламуса, базальных ганглиев, неокортекса ас-
социируются с повреждением перивентрику-
лярного белого вещества у недоношенных де-
тей [31]. Патологические изменения головного 
мозга недоношенных новорожденных, пере-
несших длительную респираторную терапию 
(аппаратное дыхание в течение 6 сут и больше) 
носят более тяжелый характер, приводят к се-
рьезным неврологическим осложнениям [7].

Конверсионная магнитно-резонансная то-
мография (МРТ) мозга и электроэнцефало-
графия (ЭЭГ), проведенные недоношенным 
в возрасте, эквивалентном доношенному но-
ворожденному, позволяют диагностировать 
поражения головного мозга, в том числе его 
белого вещества [2, 34]. Оценку повреждений 
головного мозга в патогенезе нарушений цере-
бральных функций проводят с помощью ЭЭГ 
с  записью во сне. Интерпретация ЭЭГ ново-
рожденного основана на анализе фоновой ак-
тивности и возрастно-зависимых паттернов. 
Возрастные паттерны биоэлектрической ак-
тивности головного мозга являются отражени-
ем состояния зрелости мозга [6]. Анализ созре-
вания биоэлектрической активности головного 
мозга в поздний период новорожденности по-
зволяет уточнить тяжесть развития вероятных 
неврологических нарушений [25]. Характер 
изменений биоэлектрической активности го-
ловного мозга недоношенных новорожденных 
коррелирует с тяжестью повреждения голов-

ного мозга [33]. В последнее время уделяется 
большое внимание изучению ЭЭГ-изменений 
у недоношенных детей в остром неонатальном 
периоде с помощью амплитудной (суммарной) 
2–4-канальной ЭЭГ. Публикаций результатов 
исследований рутинной многоканальной ЭЭГ 
у недоношенных новорожденных в позднем 
неонатальном периоде с диагностированными 
повреждениями головного мозга с помощью 
МРТ довольно мало.

Цель работы
Выявить значимые МРТ-паттерны постги-

поксического повреждения белого вещества 
головного мозга у недоношенных новорожден-
ных, перенесших длительную респираторную 
терапию.

Выделить варианты изменения биоэлектри-
ческой активности головного мозга у недоно-
шенных новорожденных с постгипоксическим 
поражением центральной нервной системы 
(ЦНС), получавших длительную респиратор-
ную поддержку.

Провести анализ ЭЭГ-изменений у недоно-
шенных новорожденных с идентифицирован-
ным с помощью МРТ постгипоксическим по-
вреждением белого вещества головного мозга.

Материалы и методы обследования
В исследование включены 50 недоношен-

ных новорожденных с гестационным возрас-
том 28–36 нед включительно, находившихся в 
отделении реанимации и реабилитации ново-
рожденных детей Клиники СПбГПМА с 2009 
по 2011 гг. Выделены 2 группы детей. Основ-
ной причиной повреждения головного мозга 
обследуемых детей обеих групп считалась пе-
ринатальная гипоксия. Первую группу состав-
ляли недоношенные новорожденные (37  па-
циентов) с выраженной неврологической сим-
птоматикой постгипоксического поражения 
головного мозга, получавшие респираторную 
терапию с первых часов после рождения; вто-
рую группу составляли недоношенные дети 
(13 пациентов) без неврологической симпто-
матики повреждения головного мозга, не нуж-
давшихся в респираторной терапии. В  обеих 
группах детей антропометрические данные 
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и остконцептуальный возраст (ПКВ) не имели 
различий: средняя масса тела при рождении 
детей первой группы составляла 1738 ± 830 г, 
второй группы составляла 1800 ± 375 г; сред-
ний гестационный возраст пациентов первой 
группы — 30,7 нед, второй группы — 32,6 нед, 
средний ПКВ первой группы — 37,2 нед, второй 
группы — 37,6 нед. Дети с пороками развития 
головного мозга, хромосомными аномалиями, 
инфекционными заболеваниями (врожденные 
и постнатальные нейроинфекции, сепсис), ро-
довыми травмами и постгеморрагическими 
поражениями (субепендимальное кровоизлия-
ние ����������������������������������������III�������������������������������������–������������������������������������IV���������������������������������� степени) головного мозга в обсле-
дование не включены.

Методы обследования
Обследование включало неврологический 

осмотр в остром и подостром периоде пост-
гипоксического поражения головного мозга, 
краниальное ультразвуковое сканирование в 
острый период, проведение МРТ головного 
мозга и ЭЭГ с записью во сне и видеомонито-
рированием, которые выполнены в позднем 
неонатальном периоде, ПКВ обследованных 
детей соответствовал возрасту доношенного 
новорожденного.

МРТ выполнено на аппаратах Siеmens-
Concertо 0.2 T и GE HDx 1.5 T, согласно стан-
дартному протоколу исследования головного 
мозга новорожденного ребенка, принятому 
в К линике СПбГПМА. Протокол включает 
стандартные проекции (аксиальные, сагит-
тальные и коронарные) полученные в Т2-, Т1-
взвешенных изображениях, FLAIR (TIRM), 
DWI.

При анализе результатов МРТ головного 
мозга оценивали степень миелинизации го-
ловного мозга (оценка миелинизации заднего 
отдела внутренней капсулы, лучистого венца 
и других подкорковых структур). Учитывали 
патологические изменения белого вещества го-
ловного мозга: перивентрикулярная лейкома-
ляция и уменьшение объема белого вещества 
мозга (гидроцефалия, истончение мозолистого 
тела). Выделены паттерны тяжести поврежде-
ния белого вещества головного мозга пациен-
тов. I  степень повреждения белого вещества 

включала потерю объема (наружная и (или) 
внутренняя гидроцефалия, возможное истонче-
ние мозолистого тела), II степень повреждения 
белого вещества включала задержку миелини-
зации (задержка миелинизации заднего отдела 
внутренней капсулы и (или) лучистого венца), 
III������������������������������������������ степень повреждения белого вещества пред-
ставлена перивентрикулярной лейкомаляцией 
без кавитаций и с кавитациями, ��������������IV������������ степень по-
вреждения белого вещества представлена ПВЛ 
(перивентрикулярной лейкомаляцией) в соче-
тании с задержкой миелинизации.

Электроэнцефалографическое исследо-
вание ����������������������������������   c���������������������������������    параллельной видеозаписью прово-
дилось всем детям с постконцептуальным 
возрастом старше 37  нед в лаборатории Цен-
тра лечения эпилепсии и расстройства сна у 
детей и подростков (кафедра нервных болез-
ней, зав. каф. проф. В.И. Гузева). Применялся 
энцефалограф-анализитор «Энцефалан 121-
03». Скорость развертки составляла 30  мм/с, 
чувствительность каналов ЭЭГ  — 5  мкВ/мм. 
Для регистрации ЭЭГ у детей использовались 
13-электродные системы, чашечные электро-
ды, вмонтированные в полимерную оправу, 
использовалась международная система раз-
мещения электродов в неонатальной модифи-
кации с учетом физиологических параметров. 
Анализ ЭЭГ проводился в моно- и биполяр-
ных отведениях. ЭЭГ-исследование включало 
запись во время бодрствования: регистрацию 
фоновой ЭЭГ при закрытых глазах, а также во 
время сна. Длительность записи составляла 
1–11/2 ч.

Регистрация цикла сон  — бодрствование 
проводилась по двум критериям: визуальное 
контролирование быстрого движения глазных 
яблок, изменение ЭЭГ-активности в виде мед-
ленно- волновых высокоамплитудных волн. 
Интерпретация данных выполнена нейрофи-
зиологами лаборатории Центра.

Результаты обследования
Данные клинико-анамнестического обсле-

дования пациентов приведены в табл.  1. Об-
следуемые дети 1-й группы имели более ран-
ние сроки гестации при рождении (30,7 и 32,6 
нед соответственно). Прослеживается явное 
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преобладание мальчиков среди новорожден-
ных детей в группе с тяжелым течением пост-
гипоксического поражения головного мозга 
(73 % мальчиков в 1-й группе, 46 % мальчиков 
во 2-й группе). Характер родовспоможения 
сходен в обеих обследуемых группах (кесарево 
сечение произведено в 57 % случаев в 1-й груп-
пе и в 38 % случаев во 2-й группе). Отмечалось 
более тяжелое состояние детей 1-й группы по-
сле рождения, оцениваемое по шкале Апгар: 
средние значения составляли 5,3/6,2 балла в 
1-й группе, 6,7/7,3 балла во 2-й группе. Начало 
проведения респираторной терапии в первые 
часы после рождения отмечено у всех ново-
рожденных первой группы, средняя продолжи-
тельность респираторной поддержки (ИВЛ) 
(искусственной вентиляцией легких) — 9 сут, 
максимальная продолжительность составляла 
21  сут. Респираторная терапия новорожден-
ным 2-й группы не проводилась.

Анализ изменений церебральных структур 
по результатам МРТ мозга обследованных но-
ворожденных проводился согласно представ-
ленной классификации постгипоксического 
повреждения белого вещества головного мозга 
(табл.  2). Наружная гидроцефалия определя-
лась у всех пациентов 1-й группы (37/100 %) 
и подавляющего большинства пациентов 2-й 
группы (10/77  %). Смешанная гидроцефалия 

(сочетание наружной гидроцефалии и атро-
фической дилатации боковых желудочков, 
преимущественно окципитальных отделов) 
наблюдалась у 10/27  % новорожденных с тя-
желым постгипоксическим повреждением го-
ловного мозга и у 1/7,6  % новорожденного 
контрольной группы. Истончение, отсутствие 
переднего/заднего сегмента мозолистого тела 
установлено у  12/32  % детей 1-й группы и у 
3/23 % детей 2-й группы. Задержка миелини-
зации подкорковых структур (задней ножки 
внутренней капсулы, лучистого венца) от-
мечалась у 22/59  % пациентов 1-й группы, 
у 5/38 % пациентов 2-й группы. Задержка мие-
линизации задней ножки внутренней капсулы 
в сочетании с наружной гидроцефалией опре-
делялась у 8/22  % пациентов 1-й группы и у 
2/15 % пациентов 2-й группы. Патологические 
изменения белого вещества тяжелой степени 
(перивнетрикулярная лейкомаляция с фор-
мированием кавитаций и без кавитаций) диа-
гностирована в основном у детей 1-й группы 
(12/32 %) и у одного (1/7,6 %) новорожденного 
2-й группы без образования кавитаций. Участ-
ки некроза локализовались преимущественно 
в области окципитальных отделов боковых же-
лудочков. Отмечено сочетание задержки мие-
линизации задней ножки внутренней капсулы, 
формирование ПВЛ, атрофических изменений 

Таблица 1

Клинико-антропометрическая характеристика обследованных пациентов
Параметры Пациенты 1-й группы Пациенты 2-й группы

Гестационный возраст (нед) 30,7 (28–36) 32,6 (29–36)

ПКВ (нед) 37,2 37,6

Масса тела при рождении (г) 1738 (1120–2780) 1800 (1500–2250)

Оценка состояния по шкале 
Апгар (балл)

5,3 (3–7)
6,2 (3–8)

6,7 (6–7)/
7,3 (7–8)

Соотношение полов  
(мальчик/девочка)

— —

Кесарево сечение/
Естественное родоразрешение

27/10
21/16

6/7
5/8

Длительность респираторной 
терапии (сут)

9 (1–21) Не проводилась
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белого вещества головного мозга у 11/30 % но-
ворожденных 1-й группы. Дисмиелинизация с 
истончением мозолистого тела диагностирова-
на у детей 1-й группы (3/8 %).

Электрографическая характеристика 
биоэлектрической активности 
головного мозга
Фоновая активность ЭЭГ обследованных де-

тей представлена в основном медленноволно-
вым ритмом — δ-волнами (у 26/97 % пациентов 
1-й группы и у 10/77 % пациентов 2-й группы). 
Преобладание θ-ритма отмечено у  1  (2,7  %) 
новорожденного 1-й группы и  у  3  (23  %) но-
ворожденных 2-й группы. Характеристика 
δ-ритма приведена в одноименной диаграмме 
(рис. 1). Физиологический δ-ритм регистриро-
вался у 16 (43 %) новорожденных 1-й группы, 
у 7 (54 %) новорожденных 2-й группы. Высо-
коамплитудные δ-волны выделены только у 
пациентов с постгипоксическим поражением 

головного мозга (8 человек, 22 %). Супрессия 
основного ритма определялась у 12 (32 %) но-
ворожденных 1-й группы и у 3 (23 %) новорож-
денных 2-й группы.

Транзиторные графоэлементы представ-
лены фронтальными острыми волнами, 
δ-щетками, PTθ (premature temporal tetha  — 
вспышки θ-волн темпоральной локализации) 
и STOP (sharp tetha occipitalis of premature — 
вспышки острых θ-волн в затылочных обла-
стях) комплексами (табл. 3). У пациентов 1-й 
и 2-й групп отмечено значительное количество 
δ-щеток, скорректированный возраст детей 
превышал 37 нед (12, или 32 %, пациентов 1-й 
группы и 5, или 38 %, пациентов 2-й группы). 
PTθ-комплексы выделены у 9 (24 %) новорож-
денных 1-й группы, у 3 (23 %) новорожденных 
2-й группы, STOP-комплексы встречались у 
детей обеих групп с корректированным воз-
растом старше 37 нед (14, или 38 %, детей 1-й 
группы, 4, или 30  %, детей 2-й группы). Спо-

Таблица 2

Частота и характер патологических изменений головного мозга новорожденных 
по результатам МРТ

Группа
детей

Наружная
гидроцефа-

лия

Сочетанная
гидроцефа-

лия

Атрофия 
СС

Задержка
миелини-

зации

Задержка
миелинизации + 

наружная
гидроцефалия

ПВЛ 
(с кавитациями/
без кавитации)

ПВЛ +

1-я 37/100 % 10/27 % 12/32 % 22/59 % 8/22 % 8/4/32 % 11/30 %

2-я 10/77 % 1/7,6 % 3/23 % 5/38 % 2/15 % 0/1/7,6 % —

Примечание. СС — мозолистое тело; ПВЛ+: сочетание перивентрикулярной лейкомаляции 
с задержкой миелинизации и/или атрофическими изменениями белого вещества.

Таблица 3

Частота и характер транзиторных графоэлементов, определяемых у детей обеих групп
Группа 
детей

δ-Щетки
ПКВ > 37 нед

STOP
ПКВ > 37 нед

PT-θ
ПКВ > 37нед

Островолновая 
активность

Центральные 
спайки

Асимметрия 
транзиторных 

элементов

1-я 12 (32 %) 14 (38 %) 9 (24 %) 19 (51 %) 4 (11 %) 9 (24 %)

2-я 5 (38 %) 4 (30 %) 3 (23 %) 7 (53 %) — —

Примечание. STOP — острые θ-волны затылочной локализации, PT-θ — острые θ-волны ви-
сочной локализации, островолновая активность — острые медленные волны лобной локализации 
и мультиспайки.
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радические мультифокальные спайки и фрон-
тальные острые волны выделены у равного 
количества детей двух обследуемых групп (19, 
или 51 %, пациентов 1-й группы, 7, или 53 %, 
пациентов 2-й группы). Стойкая асимметрия 
вспышек (больше 50 %) островолновой актив-
ности диагностирована только у новорожден-
ных с тяжелым постгипоксическим поражени-
ем головного мозга (9, или 24 %, детей). Спайки 
центральной локализации выделены у 4 (11 %) 
пациентов 1-й группы.

Формирование цикла сон — бодрствование 
на ЭЭГ наблюдалось у 28 (76 %) детей с пост-
гипоксическим поражением головного мозга и 
у всех детей контрольной группы. Продолжи-
тельность депрессии ритма в структуре trace 
alternant составляла в среднем 4–10 с в обеих 
группах сравнения.

Выделение транзиторных графоэлементов, 
задержки формирования trace alternrnt в со-
стоянии сна у исследуемых детей, чей скор-
ректированный возраст превышал 37 нед, по-
зволяет провести заключение о незрелости 
биоэлектрической активности головного мозга 
данных пациентов (20, или 54 %, новорожден-

ных 1-й группы с ПКВ старше 37 нед и 5, или 
38 % новорожденных 2-й группы исследования 
с ПКВ старше 37 нед).

Сравнительный анализ 
патологической биоэлектрической 
активности головного мозга 
у детей с постгипоксичесим 
поражением головного мозга и детей 
контрольной группы с изменениями 
белого вещества по результатам 
конверсионной МРТ головного мозга
Характеристика фоновой δ-активности 

имела существенные различия у новорожден-
ных двух сравниваемых групп: высокоампли-
тудный δ-ритм наблюдался преимуществен-
но у детей с постгипоксическим поражением 
головного мозга, нуждавшихся в проведении 
респираторной терапии (8, или 22  %) и при 
выявлении патологических изменений бело-
го вещества: у 3 (8 %) детей с атрофическими 
изменениями белого вещества (сочетании на-
ружной гидроцефалии и истончение мозоли-
стого тела), у 3 (8 %) детей с дисмиелинизаци-
ей, у 2 (5  %) детей с тяжелыми изменениями 
белого вещества (ПВЛ, ПВЛ+). Супрессия 
δ-ритма отмечалась также только у детей с вы-
явленными патологическими изменениями 
белого вещества в обеих группах сравнения с 
равной частотой — 12 (32 %) новорожденных 
1-й группы и 3 (23  %) новорожденных 2-й 
группы. Супрессия δ-ритма выявлена у ново-
рожденных с уменьшением объема белого ве-
щества — 2 (5,4 %) детей 1-й группы и 2 (15 %) 
детей 2-й группы; с дисмиелилинизацией бе-
лого вещества — 7 (19 %) новорожденных 1-й 
группы и 1 (8 %) новорожденный 2-й группы; 
с  деструктивными изменениями перивентри-
кулярной области — только у детей 1-й груп-
пы (3, или 8 %). Диаграмма (рис. 2) «Паттер-
ны δ-ритма и поражение белого вещества» от-
ражает изменения основной активности ЭЭГ 
(δ-ритм)  и выявленные изменения белого ве-
щества по результатам МРТ мозга в позднем 
неонатальном периоде.

Патологическая транзиторная активность 
(табл. 4), представленная центральными спай-
ками, определялась у детей 1-й группы с де-

Рис. 1. Диаграмма: характеристика δ-ритма обсле-
дованных детей.

δ-ритм низкой амплитуды
δ-ритм высокой амплитуды
δ-ритм физиологический
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структивными изменениями перивентрику-
лярной области и дисмиелинизацией (у 4, или 
11  %, новорожденных). Стойкая асимметрия 
острой волновой активности выделена у де-
тей 1-й группы с деструктивным поражением 
белого вещества (ПВЛ, ПВЛ+) — 5 (14 %) но-
ворожденных, с выраженными атрофическими 
изменениями белого вещества (смешанная ги-
дроцефалия, истончение мозолистого тела) — 
6 (16 %) новорожденных. Задержка формиро-
вания ЭЭГ фаз сон — бодрствование наблюда-
лась у детей с постгипоксическим поражением 
головного мозга (всего 9, или 24  %, новорож-
денных), у 6 (66 %) из них отмечена дисмиели-
низация белого вещества головного мозга.

Обсуждение
Выявлены постгипоксические патологи-

ческие изменения белого вещества у недо-
ношенных новорожденных в позднем неона-
тальном периоде. Выделенные МРТ-паттерны 
повреждения белого вещества можно градуи-
ровать по степени тяжести. Повреждение бе-
лого вещества легкой степени представлено 
потерей его объема: наружная гидроцефалия 
(диагностирована у всех детей с постгипок-
сическим поражением головного мозга — 37, 
или 100 %, и у 10, или 72 %, детей контрольной 
группы). Наружная гидроцефалия нередко со-
четалась с расширением боковых желудочков, 
преимущественно окципитальной части. Та-
кое сочетание наблюдалось значительно чаще 
у новорожденных, перенесших длительную 
респираторную поддержку (10, или 27  %, не-
доношенных новорожденных с перинатальной 
гипоксией и  1, или 7,6  %, недоношенных без 
клинических проявлений поражения ЦНС). 
Преимущественное расширение окципиталь-
ной части боковых желудочков представля-
ет собой вариант локального атрофического 
процесса в перивентрикулярной зоне, что ха-
рактерно для недоношенных новорожденных 
малого срока гестации, перенесших гипоксиче-
ское поражение головного мозга и отражено в 
некоторых публикациях [27]. Большая частота 
выявления наружной гидроцефалии у обсле-
дованных детей, возможно, объясняется тем, 
что это были недоношенные новорожденные 

Рис. 2. Паттерны δ-ритма и поражения белого веще-
ства.
1 — физиологический δ-ритм; 2 — высокоамплитуд-
ный δ-ритм; 3 — супрессия δ-ритма: а — без пато-
логических изменений белого вещества; б — атро-
фия белого вещества; в — дисмиелинизация белого 
вещества; г — грубые изменения белого вещества 
(ПВЛ, ПВЛ+).

I группа
II группа

а

б

в

г
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(средний гестационный возраст 30,7–32,6 нед), 
а преждевременное рождение наиболее часто 
ассоциируется с гипоксически-ишемическим 
поражением головного мозга, апаптозис мо-
жет активироваться гипоксией, что приводит 
к атрофическим изменением клеток головного 
мозга [19]. При минимальной выраженности 
неврологической симптоматики может про-
исходить потеря объема вещества головного 
мозга. Описано диффузное повреждение бело-
го вещества без некротических изменений при 
МРТ головного мозга у недоношенных ново-
рожденных, не имеющих клинической невро-
логической симптоматики [9]. Уменьшение 
объема белого вещества головного мозга недо-
ношенных новорожденных, включающее на-
ружную гидроцефалию, расширение боковых 
желудочков, истончение мозолистого тела, 
можно определить в возрасте, скорректирован-
ном с возрастом доношенного новорожденно-
го [16]. Истончение мозолистого тела, которое 
расценивается как проявление уменьшение 
объема белого вещества, отмечено у равного 
количества новорожденных обеих групп (12, 
или 32  %, новорожденных 1-й группы и у 3, 
или 23  %, новорожденных 2-й группы) и на-
блюдалось у детей с наружной гидроцефалией, 
что соответствует данным других авторов [26]. 
Уменьшение объема белого вещества у недоно-
шенных новорожденных с постгипоксическим 

поражением рассматривается как диффуз-
ные изменения белого вещества и выявляется 
чаще, чем локальные изменения [32]. В настоя-
щем исследовании диффузные изменения бе-
лого вещества диагностированы у всех (37, или 
100  %) новорожденных, перенесших респира-
торную терапию, и у 10 (72 %) новорожденных 
2-й группы.

Повреждение белого вещества средней сте-
пени представлено задержкой миелинизации 
задней ножки внутренней капсулы, опреде-
ляемое у 22 (59 %) новорожденных 1-й группы 
и 5 (38 %) новорожденных 2-й группы, а также 
отсутствием миелинизации в области лучисто-
го венца (только у 2, или 5 %, детей 1-й группы). 
Миелинизация задней ножки внутренней кап-
сулы завершается к 37-й неделе скорректиро-
ванного возраста недоношенного новорожден-
ного, миелинизация лучистого венца в норме 
завершается к 36-й неделе скорректированно-
го возраста [28]. Необходимость диагностики 
состояния миелинизации в области луча и зад-
ней ножки внутренней капсулы у недоношен-
ных новорожденных определяется их анатомо-
функциональным значением: лучистый венец 
соединяет пре- и постцентральные области 
неокортекса и содержит первичные оптиче-
ские и ассоциативные волокна, в области зад-
ней ножки внутренней капсулы локализуется 
кортикоталамический участок двигательного 

Таблица 4

Сравнение ЭЭГ-изменений и патологических изменений белого вещества  
по данным МРТ в двух группах сравнения

Данные МРТ ЭЭГ-изменения в 1-й группе 
(37 новорожденных)

ЭЭГ-изменения во 2-й группе 
(13 новорожденных)

Норма АОВ ПДР ЦС НЦСБ Норма АОВ ПДР ЦС НЦСБ

Редукция 
объема

3 (8 %) 6 
(16 %)

20 
(54 %)

4 
(11 %)

2 (5 %) 3 
(23 %)

— 2 
(15 %)

— —

Дисмие-
линизация

1 
(2,7 %)

5 
(14 %)

10 
(27 %)

4 
(11 %)

6 
(16 %)

2 
(15 %)

— 1 (8 %) — —

ПВЛ,
ПВЛ+

— 5 
(14 %)

6 (16 %) 4 
(11 %)

1 (3 %) 1 (8 %) — — — —

Примечание. АОВ — асимметрия островолновой активности; ПДР — патологические измене-
ния δ-ритма; ЦС — центральные спайки; НЦСБ — нарушение цикла сон — бодрствование.
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пути  [4]. Нарушение миелинизации задней 
ножки внутренней капсулы отражает диффуз-
ное паренхиматозное повреждение головного 
мозга и часто сопутствует некротическим из-
менениям перивентрикулярных областей  [3]. 
Дисмиелинизация в области лучистого венца 
характеризует более грубое повреждение бело-
го вещества, чем дисмиелинизация в области 
задней ножки внутренней капсулы, и в настоя-
щей работе диагностирована только у 2 (5 %) 
детей с длительной респираторной терапией. 
Во всех случаях дисмиелинизация сопрово-
ждалась редукцией объема белого вещества 
(наружная, внутренняя гидроцефалии, истон-
чение мозолистого тела). Уменьшение объема 
церебрального миелина отражает задержку 
миелинизации и повреждение аксонов [14].

Тяжелое повреждение белого вещества, 
с преобладанием некротических изменений 
перивентрикулярных зон диагностировано в 
основном у детей 1-й группы (12, или 32 %, но-
ворожденных 1-й группы) и только у 1 (7,6 %) 
новорожденного 2-й группы. Некротические 
изменения периветрикулярных зон сопрово-
ждались у 11 из 12 новорожденных 1-й груп-
пы дисмиелинизацией и атрофической ветри-
кулодиелатацией/истончением мозолистого 
тела (ПВЛ+). При развитии пертивентрику-
лярной лейкомаляции (формы с кавитация-
ми и без кавитаций) происходит повреждение 
аксональных волокон, связывающих перивен-
трикулярные зоны, таламические структуры и 
неокортекс [15].

Изменения ЭЭГ недоношенных новорож-
денных с длительной респираторной поддерж-
кой, ассоциированных с повреждением белого 
вещества, включали в себя задержку созрева-
ния активности головного мозга (20, или 54 %, 
детей), патологические паттерны (централь-
ные спайки — 4, или 11 %, детей, асимметрия 
островолновой активности, превышающая 
50 %, — у 9, или 24 %, детей). Аналогичные ре-
зультаты получены и в других исследовани-
ях [13].

Основной ритм электрической активности 
головного мозга у обследованных детей пред-
ставлен δ-ритмом (36, или 97 %, детей 1-й груп-
пы и 10, или 77 %, детей 2-й группы). Скоррек-

тированный возраст обследованных новорож-
денных обеих групп соответствовал доношен-
ному новорожденному, в этом возрасте на ЭЭГ 
доминирует низкоамплитудный θ-ритм  [10]. 
θ-Ритм как основной ритм электрической ак-
тивности определялся редко и преимуществен-
но у новорожденных, не получавших респира-
торную терапию (у 1, или 3 %, новорожденного 
1-й группы, у 3, или 23 %, новорожденных 2-й 
группы). Таким образом, отмечалась задержка 
трансформации основного ритма в медленно-
волновый θ-ритм у обследованных групп де-
тей с корректированным постконцептуальным 
возрастом.

Патологическое изменение фоновой актив-
ности представлено изменением ее амплиту-
ды. Снижение амплитуды δ-ритма встречалось 
у обследованных детей обеих групп (12, или 
32 %, новорожденных 1-й группы и 3, или 23 %, 
новорожденных 2-й группы) и только при вы-
явленном поражении белого вещества (наибо-
лее часто в случае дисмиелинизации — 7, или 
19 %, новорожденных 1-й группы). Снижение 
амплитуды основного ритма на фоне задержки 
миелинизации белого вещества подтверждает, 
что амплитуда основного ритма отражает зре-
лость биоэлектрической активности головного 
мозга [11, 22]. Депрессия основного ритма при 
повреждении белого вещества головного мозга 
у недоношенных новорожденных отмечена в 
работах других исследователей [12].

Высокоамплитудный δ-ритм выявлен толь-
ко у 8 (22 %) детей с клиническим проявлени-
ем постгипоксического поражения головного 
мозга и МРТ-изменениями белого вещества: 
уменьшение объема (наружная гидроцефалия 
в сочетании с истончением мозолистого тела), 
дисмиелинизация, деструкция перивентрику-
лярной области. Высоковольтажный δ-ритм, 
зарегистрированный у новорожденных с кор-
ректированным возрастом доношенного ре-
бенка, представляет патологический паттерн 
ЭЭГ  [10]. Высокоамплитудный δ-ритм харак-
терен для ЭЭГ незрелых недоношенных ново-
рожденных, выявление такого ритма на ЭЭГ 
детей с большим ПКВ определяет выражен-
ную незрелость электрической активности го-
ловного мозга ребенка [29].
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Транзиторные паттерны представлены со-
хранением δ-щеток у новорожденных (коррек-
тированный возраст старше 37 нед) 1-й и  2-й 
групп 12 (32  %) и 5 (38  %) соответственно. 
Сохранение δ-щеток у новорожденных с ПКВ 
старше 37 нед свидетельствует о незрелой фор-
ме ЭЭГ [5]. Выявление δ-щеток не коррелиро-
вало с МРТ-изменениями головного мозга об-
следованных новорожденных.

Транзиторные графоэлементы STOP ,PT-θ 
также сохранялись на ЭЭГ у детей обеих групп 
с корректированным возрастом доношенного 
новорожденного: ���������������������� STOP������������������ -комплексы опреде-
лены у 14 (38  %) новорожденных 1-й группы 
и у 4 (30 %) новорожденных 2-й группы, PT-
θ-комплексы определены у 9 (24 %) детей 1-й 
группы и у 3 (23 %) детей 2-й группы. Значи-
тельная регистрация данных паттернов у ново-
рожденных после 36 нед ПКВ свидетельствует 
о задержке миелинизации головного мозга [1].

Зрелость биоэлектрической активности 
головного мозга после 36 нед ПКВ определя-
ют по состоянию формирования цикла сон — 
бодрствование [24]. Отсутствие trace alternant 
на ЭЭГ во время сна отмечалось только у но-
ворожденных (ПКВ 37–41 нед) с клиническим 
проявлением постгипоксичского поражения 
головного мозга (9, или 24 %), МРТ-изменения 
представлены дисмиелинизацией и истончени-
ем мозолистого тела (6, или 16 %, детей из всей 
группы), редукцией белого вещества (2, или 
5 %, новорожденных 1-й группы) и ПВЛ (1, или 
2,7  %, новорожденных 1-й группы). Значение 
выделения паттернов циклов сон — бодрство-
вание на ЭЭГ новорожденного подчеркивается 
в некоторых работах, где исследователи про-
следили зависимость задержки формирования 
на ЭЭГ цикла сон — бодрствования и высокой 
вероятностью появления эпилептической ак-
тивности у этих детей в более старшем возрас-
те [17].

Патологические паттерны, представленные 
стойкой асимметрией (больше 50 %) централь-
ной островолновой активности, центральными 
спайками отмечались только у новорожденных 
1-й группы (у 9, или 24 %, и 4, или 11 %, детей 
1-й группы соответственно). МРТ-изменения 
при регистрации таких ЭЭГ-изменений в виде 

дисмиелинизации выявлены у всех пациентов 
с центральными спайками и у 6 (16  %) детей 
с асимметрией островолновой активности. 
Патологические транзиторные графоэлемен-
ты в виде асимметричных позитивных острых 
волн центральной локализации и центральных 
спаек указывает на диффузное повреждение 
головного мозга  [1]. Центральные спайки и 
асимметричные острые волны оцениваются 
как паттерны дезорганизации ЭЭГ-активности, 
появляющейся в связи с повреждением белого 
вещества [21]. Подтверждена связь между по-
вреждением белого вещества недоношенных 
новорожденных с постгипоксическим пораже-
нием головного мозга и выявлением паттернов 
ЭЭГ в виде центральных спаек [20].

Выявление некротических изменений пе-
ривентрикулярного вещества во всех случаях 
сопровождалось разнообразными нарушения-
ми электрической активности головного моз-
га (асимметрией островолоновой активности 
у 5 новорожденных, нарушением основной 
δ-активности у 6 новорожденных, центральны-
ми спайками у 4 новорожденных, нарушением 
формирования цикла сон  — бодрствования 
у 1 новорожденного 1-й группы).

Выводы
Патологические изменения белого вещества 

у недоношенных новорожденных, перенесших 
тяжелую гипоксию, получавших респиратор-
ную терапию, представлена выраженной ре-
дукцией объема белого вещества (смешанная 
гидроцефалия, истончение мозолистого тела), 
дисмиелинизацией (задержка миелинизации 
задней ножки внутренней капсулы), некроти-
ческим повреждением перивентрикулярного 
вещества (преимущественно с дисмиелиниза-
цией и редукцией белого вещества).

Изменения ЭЭГ, наблюдаемые в группах 
обследованных детей с корректированным 
ПКВ, включали в себя паттерны незрелости 
ЭЭГ, наблюдаемые в обеих группах обследова-
ния (преимущественно у новорожденных, по-
лучавших респираторную терапию) и паттер-
ны дезорганизации ЭЭГ, наблюдаемые только 
в группе новорожденных с тяжелым постгипок-
сическим поражением головного мозга, пере-
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несших длительную респираторную терапию и 
ассоциированные с МРТ-изменениями белого 
вещества. Наиболее значимые паттерны изме-
нений ЭЭГ-активности представлены наруше-
нием формирования цикла сон — бодрствова-
ние, асимметрией островолновой активности, 
определением центральных спаек и выделени-
ем высокоамплитудной фоновой δ-активности. 
Выявленные паттерны дезорганизации ЭЭГ 
сопровождались поражением белого вещества 
(дисмиелинизацией, атрофическими измене-
ниями, некротическими изменениями).

Необходимо подчеркнуть, что для получе-
ния полной информации об ЭЭГ-активности 
недоношенных детей, перенесших тяжелую 
гипоксию, рекомендовано проведение ЭЭГ 
в возрасте, скорректированном с доношенным 
новорожденным, с использованием 13–16-
электродной системы с обязательной записью 
состояний сон — бодрствование.
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Х-сцепленная адренолейкодистрофия (бо-
лезнь Аддисона — Шильдера, Х-АЛД)  — на-
следственная болезнь обмена, характеризую-
щаяся демиелинизирующим поражением 
нервной системы в сочетании с хронической 
надпочечниковой недостаточностью.

Х-АЛД вызвана мутациями в гене АВСD1 
на хромосоме Xq28, которая кодирует белок 
ALDP (адренолейкодистрофии протеин) — пе-
роксисомный АТФ-связанный трансмембран-
ный переносчик насыщенных длинноцепо-
чечных жирных кислот с очень длинной угле-
родной цепью (ОДЦЖК). Тип наследования 
— Х-сцепленный рецессивный. Носителями 
гена являются женщины, болеют почти исклю-
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СИМПТОМАТИЧЕСКАЯ ЭПИЛЕПСИЯ В СТРУКТУРЕ Х-СЦЕПЛЕННОЙ 
АДРЕНОЛЕЙКОДИСТРОФИИ. КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

В.И. Гузева, В.В. Гузева, О.В. Гузева, И.И. Егиазарова
Санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия, Санкт-Петербург, 
Россия

Представлено описание Х-сцепленной адренолейкодистрофии (Х-АЛД) у мальчика 7 лет. Жалобы на ге-
нерализованные тонико-клонические судороги, утрату речевых навыков, навыков ходьбы, снижение слуха. 
При МРТ головного мозга определяется поражение валика мозолистого тела и симметричных прилежащих 
областей белого вещества теменно-затылочных областей, отмечаются аналогичные изменения в лате-
ральных отделах моста и в левой средней ножке мозжечка. На ЭЭГ — значительные диффузные измене-
ния биоэлектрической активности головного мозга. В результате генетического исследования обнаружена 
однонуклеотидная замена в гене ABCD1. Заключение эндокринолога: признаков надпочечниковой недоста-
точности не определяется. У мальчика диагностирована детская церебральная форма Х-АЛД. На кон-
силиуме осмотрен старший брат ребенка, 11 лет. Кожа смуглая, гиперпигментация в области суставов. 
Неврологический статус — без очаговой симптоматики. Диагноз подтвержден генетическим исследовани-
ем. Таким образом, у старшего брата выявлена другая форма Х-АЛД — изолированная надпочечниковая 
недостаточность, что указывает на фенотипический полиморфизм в пределах одной семьи.

Ключевые слова: адренолейкодистрофия, судороги, эпилепсия, надпочечниковая недостаточность, поли-
морфизм, дети.

A case report of X-linked adrenoleukodystrophy (Addison-Schilder's disease, X-ALD) in 7-year-old boy is pre-
sented. There are complaints on generalized tonic-clonic seizures, loss of speech, incoordination, hearing loss. MRI 
shows lesions in the splenium of the corpus callosum and adjacent white matter of parietal-occipital regions, and 
similar alteration in lateral parts of pons and in left middle cerebellar peduncle. Significant alterations of brain elec-
trical activity are detected on EEG. According to genetic research single nucleotide substitution in ABCD1 gene is 
detected. Endocrinologist concluded that there are no signs of adrenocortical insufficiency. Childhood cerebral form 
of X-ALD is diagnosed in this boy. His elder brother (11 years old) was examined on consultation. Skin is swarthy, 
with hyperpigmentation in joints area. Neurological status is without pathology. The diagnosis is confirmed by ge-
netic research. Thus, the elder brother has another form of X-ALD — isolated adrenocortical insufficiency, which 
indicate phenotypic polymorphism within single family.

Key words: X-ALD, seizures, epilepsy, ABCD1, adrenocortical insufficiency, polymorphism.

чительно мужчины. Заболевание встречается 
повсеместно без регионального или этниче-
ского накопления, частота составляет 1:10000 
… 1:20000 мужского населения [1, 5, 8].

Х-АЛД отличается выраженным фенотипи-
ческим полиморфизмом. Самой частой и наи-
более тяжелой является детская церебральная 
форма, начинающаяся в возрасте 3—10 лет и за 
несколько лет приводящая к глубокой психо-
неврологической инвалидизации и смерти. К 
другим распространенным фенотипам отно-
сятся юношеская церебральная форма, отли-
чающаяся от детской церебральной возрастом 
дебюта (10–20 лет), адреномиелонейропатия с 
более поздним началом и преимущественным 
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поражением спинного мозга и периферических 
нервов, а также изолированная надпочечнико-
вая недостаточность без поражения нервной 
системы, кроме того, существуют редкие и ати-
пичные фенотипы. Клиническое разнообразие 
(нередко в пределах одной семьи) затрудняет 
своевременное выявление Х-АЛД, часть слу-
чаев не диагностируется прижизненно (табли-
ца) [6].

Важное место в диагностике занимают 
клинические и инструментальные исследова-
ния, особенно МРТ головного мозга. Однако 

ведущая роль принадлежит биохимическим 
и молекулярно-генетическим методам. Био-
химическая диагностика Х-АЛД основана на 
исследовании метаболизма ОДЦЖК в плазме 
крови или культуре кожных фибробластов и 
амниоцитов [3, 4]. После установления связи 
Х-АЛД с геном ABCD1, кодирующим перок-
сисомный белок ALDP, появилась возмож-
ность ДНК-диагностики [7].

В 2009  г. в Парижском университете Рене 
Декарта предпринята попытка генной терапии 
двух семилетних мальчиков с адренолейкоди-

Фенотипы, симптоматика и возраст дебюта Х-АЛД
Фенотипы Симптоматика Возраст дебюта

Бессимптомная
(МРТ без патологических 
изменений)

Нет От 0 до ≥ 10

Бессимптомная
(патологические  
изменения при МРТ)

Нет (когнитивные функции в норме) От 2 до ≥ 10

Изолированная  
болезнь Аддисона  
(МРТ без патологических 
изменений)

Первичная надпочечниковая недостаточность, 
неврологический статус в норме,  

при МРТ — без патологических изменений

От 0 до ≥ 10

Изолированная болезнь 
Аддисона (патологические 
изменения при МРТ)

Первичная надпочечниковая недостаточность От 0 до ≥ 10

Церебральная 
форма (легкая), без 
адреномиелонейропатии

Изменения поведения,
неуспеваемость в школе, деменция

3–10 (часто)
11–21

 ≥ 21 (редко)

Церебральная 
форма (тяжелая) без 
адреномиелонейропатии

Деменция, психозы, параличи, эпилепсия, 
потеря зрения, потеря речи,  

бульбарный паралич

От 5 лет до зре-
лого возраста

Адреномиелонейропатия Парапарез
Нарушение работы сфинктеров

Сенсорные нарушения
Нарушение координации

Боль

28 (SD 9)

Церебральная 
адреномиелонейропатия

Симптомы адреномиелонейропатии + деменция,
Психозы, эпилепсия, изменение поведения, 
афазия, потеря зрения, бульбарный паралич

28 (SD 9)

Мозжечковая Атаксия Детский возраст,
зрелый возраст
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строфией при помощи модифицированного ви-
руса иммунодефицита человека (ВИЧ являет-
ся единственным известным вирусом, который 
способен доставить ген в ядра неделящихся 
клеток, в частности в стволовые клетки). Суть 
лечения заключалась во введении в стволовые 
клетки вектора, который несет нормальные ко-
пии гена ABCD1, кодирующего необходимый 
белок. В первое время после проведенного 
лечения адренолейкодистрофия продолжала 
прогрессировать. Однако спустя 14–16  мес 
состояние пациентов стабилизировалось. Ис-
следование показало, что по эффективности 
генная терапия заболевания сравнима с транс-
плантацией костного мозга. Кроме того, была 
подтверждена безопасность использования 
ВИЧ в качестве вектора для проведения ген-
ной терапии [2].

Приводим данные клинического наблюде-
ния.

Пациент Д., 7 лет (родился 29.12.2004  г.), 
поступил в психоневрологическое отделение 
СПбГПМА в связи с эпилептическими припад-
ками (генерализованные тонико-клонические 
судороги (всего в жизни 6 приступов) и жа-
лобами на утрату речевых навыков, навыков 
ходьбы, снижение слуха.

Из анамнеза известно, что мальчик от II бе-
ременности (от I беременности — сын, 11 лет), 
протекавшей на фоне токсикоза, анемии, ар-
териальной гипотензии. Роды самостоятель-
ные, в родах однократное обвитие пуповиной. 
Масса при рождении — 3200г, длина — 50 см. 
Психомоторное развитие до 61/2 лет — в соот-
ветствии с возрастом.

С мая 2011 г. родители отметили снижение 
слуха у ребенка, с июня 2011 г. — появление ге-
нерализованных тонико-клонических судорог, 
снижение зрения.

С января 2012  г. в контакт не вступает, не 
говорит, не смотрит, навыки опрятности утра-
чены, не ходит самостоятельно.

В сознании, в контакт не вступает, сонлив. 
Периодически — психомоторное возбуждение. 
Зрачки симметричные, фотореакция сохране-
на. Взгляд не фиксирует, не следит. Язык по 
средней линии. Сухожильные рефлексы высо-
кие, с расширением рефлексогенных зон. Па-

тологические стопные знаки с обеих сторон. 
Менингеальных знаков нет.

При МРТ головного мозга определяется 
поражение валика мозолистого тела и симме-
тричных прилежащих областей белого веще-
ства теменно-затылочных областей, отмечают-
ся аналогичные изменения в латеральных от-
делах моста и в левой средней ножке мозжечка 
(рис. 1, 2).

На ЭЭГ — значительные диффузные изме-
нения биоэлектрической активности головно-
го мозга; наличие продолженной замедленной 

Рис. 1. МРТ-картина головного мозга пациента Д., 
7 лет, саггитальный срез.

Рис. 2. МРТ-картина головного мозга пациента Д., 
7 лет, поперечный срез.
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активности (δ-волны) в задних отделах обоих 
полушарий.

При ультразвуковом исследовании вну-
тренних органов выявлены дисметаболические 
изменения.

Лабораторные исследования: иммунологи-
ческий анализ крови — белок миелина в спин-
номозговой жидкости более 8 мкг/л при норме 
меньше 1,0 мкг/л. Данные клинического ана-
лиза крови, анализа мочи, исследования спин-
номозговой жидкости — в пределах нормы. 
ПЦР к вирусам — отрицательная.

В результате генетического исследова-
ния методом прямого автоматического сек-
венирования произведен полный анализ гена 
ABCD1 (Х-АЛД) у больного Владислава в ла-
боратории наследственных болезней обмена 
Медико-генетического научного центра (Мо-
сква). В  8-м экзоне гена обнаружена однону-
клеотидная замена с.1817˃А в гемизиготном 
состоянии, приводящая к образованию стоп-
кодона и преждевременной терминации белка. 
С высокой вероятностью замена является па-
тогенной. Замена унаследована пробандом от 
матери. Аналогичные изменения обнаружены 
у брата пробанда. Мать пробанда — носитель-
ница мутации с.1817˃А. На ЭКГ — выражен-
ная синусовая аритмия.

Заключение окулиста: нисходящая атрофия 
зрительных нервов обоих глаз.

Заключение эндокринолога: признаков над-
почечниковой недостаточности не определяет-
ся (кортизол — 526,2 нмоль/л (норма 200–550), 
АКТГ 56,8 нг/л (норма 2–46) с тенденцией к 
повышению, показатели К+, Na+ — в норме).

Диагноз: Х-сцепленная адренолейкоди-
строфия, детская церебральная форма. Выра-
женные нарушения моторики, психоречевых 
функций, снижение слуха и зрения (частичная 
атрофия зрительных нервов). Генерализован-
ная симптоматическая эпилепсия.

На консилиуме осмотрен старший брат ре-
бенка. Неврологический статус без очаговой 
симптоматики. Кожа смуглая, гиперпигмента-
ция в области суставов. Диагноз: Х-сцепленная 

адренолейкодистрофия, изолированная над-
почечниковая недостаточность — подтвержден 
генетическим исследованием.

Таким образом, Х-АЛД характеризуется 
прогрессирующим поражением нервной систе-
мы в сочетании с нарастающей хронической 
надпочечниковой недостаточностью, клини-
ческим полиморфизмом, нередко в пределах 
одной семьи, что отражено в данном клиниче-
ском наблюдении. В последнее время появи-
лась надежда лечения адренолейкодистрофии 
методами генной инженерии и пересадкой 
костного мозга.
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К группе системных прогрессирующих 
нервно-мышечных заболеваний относят раз-
нородные по этиологии, патогенезу и клиниче-
ской картине заболевания, среди которых зна-
чительную часть составляют наследственные 
формы [1, 2]. Частота наследственных нервно-
мышечных заболеваний вариабельна и состав-
ляет 1,3–12,9 на 100 000 населения [3]. В Яку-
тии, по данным медико-генетической консуль-
тации Национального центра медицины, в 
структуре наследственных заболеваний веду-
щее место занимают болезни нервной системы 
и в первую очередь нервно-мышечные. Мно-
гие формы заболеваний дебютируют в детском 
возрасте, симптоматика прогрессирует на про-
тяжении всей жизни. Семьи с выявленными 
случаями наследственных заболеваний состоят 
на учете в медико-генетической консультации. 
Детального дифференцированного изучения 
клинико-эпидемиологических данных наслед-
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В Якутии, по данным медико-генетической консультации Национального центра медицины, в структуре 
наследственных заболеваний ведущее место занимают болезни нервной системы и в первую очередь нервно-
мышечные. В работе использованы клинический, биохимические, генетические и электрофизиологические 
методы исследования. Распространенность наследственных нервно-мышечных заболеваний у детей в Ре-
спублике Саха (Якутия) по обращаемости составила 13,3 на 100 000 детского населения. Первичная за-
болеваемость среди детей составила 0,017 %. Наиболее частыми среди наследственных нервно-мышечных 
заболеваний являются миопатия Дюшенна — 8 (25 %) случаев, невральная амиотрофия Шарко — Мари — 
Тута — у 7 (21,8 %) и спинальная амиотрофия Верднига — Гоффманна (1-й тип) — у 4 (12,5 %) детей. 
Инвалидность при наследственных нервно-мышечных заболеваниях у детей установлена в 100 % случаев.

Ключевые слова: наследственные нервно-мышечные заболевания, дети, эпидемиология.

According to records of the Medical Genetic Counselling Office of the National Medical Center of Yakutia, nervous 
system disorders, primarily nervimotor impairments, are the leading component of inborn diseases in Yakutia. Based 
of clinical, biochemical, genetic, and electrophysiological data, the prevalence of inborn nervimotor impairments 
among children in the Republic of Sakha (Yakutia) is 13,4 per 100 000 children. The primary morbidity rate among 
children in 0,017 %. The most frequent among inborn nervimuscular impairments are: Duchenne myopathy (8 cases, 
25 %), Charcot — Mari — Tooth neural amyotrophy (7 cases, 21,8 %), and Type 1 Werdnig-Hoffman spinal amyo-
trophy (4 cases, 12,5 %). Debility results from these conditions in 100 % of cases. 

Key words: inborn nervimuscular impairments, children, epidemiology.

ственных нервно-мышечных заболеваний у де-
тей в Якутии ранее не проводилось. Важными 
факторами для прогноза течения и риска рож-
дения больных в семье являются ранняя диа-
гностика, определение клинической формы и 
типа наследования заболевания. Правильная 
диагностика позволяет определить терапевти-
ческую тактику и дать обоснованное заключе-
ние при медико-генетическом консультирова-
нии.

Цель исследования: для улучшения диспан-
серизации и оказания оптимальной терапевти-
ческой и медико-социальной помощи детям с 
нервно-мышечными заболеваниями выявить 
их распространенность и структуру в Якутии.

Задачи исследования
1. Изучить распространенность наследствен-

ных нервно-мышечных заболеваний у детей в 
Якутии.
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2. Изучить структуру и клинические осо-
бенности отдельных наследственных нервно-
мышечных заболеваний.

3. Выявить частоту инвалидизации у детей с 
нервно-мышечными заболеваниями в Якутии.

4. Оценить современное состояние оказа-
ния медико-социальной помощи и разрабо-
тать методы ее улучшения для детей с нервно-
мышечными заболеваниями в Якутии.

Материалы и методы исследования
Работа проводилась на кафедре неврологии 

и психиатрии Медицинского института СВФУ, 
на базе Республиканской больницы №1 На-
ционального Центра Медицины. В работе при-
водятся данные 32 детей с наследственными 
нервно-мышечными заболеваниями в  возрас-
те от 1 до 14 лет, из них мальчиков — 21, дево-
чек — 11.

Использованы клинический, генетический, 
электрофизиологические методы исследова-
ния. Все дети осмотрены неврологом, генети-
ком и другими специалистами. В диагностике 
заболеваний использованы биохимические, 
молекулярно-генетические и электрофизиоло-
гические методы исследования.

Результаты и обсуждение
Выявлены 32 ребенка с наследственными 

нервно-мышечными заболеваниями. Дети из 
семей коренных жителей Якутии составили 
большинство (якутов — 60 %). Среди обследо-
ванных детей превалировали мальчики — 21 
(65,62  %). Наиболее частыми среди наслед-
ственных нервно-мышечных заболеваний яв-
ляются миопатия Дюшенна — 8 (25 %) случа-
ев, невральная амиотрофия Шарко — Мари — 
Тута  — у 7 (21,8  %) и спинальная амиотро-
фия Верднига  — Гоффманна (1-й тип)  — у  4 
(12,5 %) детей. Также наблюдались миотония 
Томсена  — у  2 детей, дистрофическая миото-
ния Россолимо — Штейнерта — Куршманна — 
у 1, спастическая параплегия Штрюмпелля — 
у  2, сенсомоторная невропатия  — у 2, миоди-
строфия окулофарингеальная — у 1, миопатия 
Эрба  — Рота  — у  1, миопатия Кугельберга  — 
Веландер — у 1, структурная миопатия — 1, па-
роксизмальная миоплегия — у 1 ребенка, спи-

нальная амиотрофия Верднига — Гоффмана 
(2-й тип) — у 1 пациента. Распространенность 
наследственных нервно-мышечных заболева-
ний по обращаемости у детей составила 13,3 на 
100 000 детского населения Республики Саха 
(Якутия). Число впервые выявленных боль-
ных в 2007 г. — 4 человека, в 2008 г. — 5 детей, 
в 2009 г. — 2 пациента, в 2010 г. — 3 ребенка. 
Первичная заболеваемость составила в сред-
нем 0,017 %. Дебют заболеваний приходится в 
основном на возраст до 5 лет (53,3 %) или 11–
15 лет (30 % случаев).

Дебют миопатии Дюшенна наблюдался 
в возрасте от 3 до 5 лет в 5 (62,5  %) случаях. 
Умеренное отставание в моторном развитии 
до начала заболевания отмечалось у 1 ребенка. 
На первом году заболевания двигательная не-
ловкость была в 100  % случаев. Через 1–2 года 
от начала заболевания у всех больных детей 
отмечались слабость мышц, патологическая 
утомляемость, изменение походки по типу 
«утиной». Через 3–5 лет от начала заболевания 
наблюдался симптом вставания «лесенкой» у 
5 (62,5  %) детей, атрофии мышц спины и ко-
нечностей, вследствие чего возникал лордоз, 
«крыловидные» лопатки, «осиная» талия у  6 
(75 %) больных, классический симптом — псев-
догипертрофия икроножных мышц отмечен 
у 6 (75 %), снижение тонуса мышц — у 100 % 
детей (рис. 1).

Сухожильные рефлексы были снижены 
у 7 (87,5 %) детей, отсутствовали у 1 (12,5 %) 
ребенка. Сердечно-сосудистые расстройства 
клинически проявлялись лабильностью пуль-
са, артериального давления, иногда глухостью 
тонов и расширением сердца. На ЭКГ реги-
стрировали изменения миокарда у  4 (50  %) 
больных детей. Интеллект снижен у 3 (37,5 %) 
больных детей в различной степени (от де-
бильности до имбицильности). По данным 
биохимических исследований увеличение ак-
тивности креатинфосфокиназы в 30–50  раз 
выше нормы наблюдалось у 100 % пациентов. 
По результатам электромиографии выявляли 
первично-мышечный тип поражения различ-
ной тяжести. Инвалидизация наступала через 
2–3 года после выявления заболевания. Дети 
перестали ходить к 12–13 годам.
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Диагноз спинальной амиотрофии Вердни-
га — Гоффманна (1-й тип) поставлен в грудном 
возрасте до 1 года во всех случаях. Летальный 
исход наблюдался у 2 детей.

Начало невральной амиотрофии Шар-
ко — Мари — Тута чаще отмечается в возрас-
те 2–5 лет и 11–15 лет в зависимости от типа 
наследования: аутосомно-доминантный или 
аутосомно-рецессивный соответственно. Раз-
виваются двигательные нарушения, которые 
проявляются слабостью и атрофией мышц 
дистальных сегментов конечностей, на ногах 
— слабостью разгибателей и абдукторов стоп, 
атрофией перонеальной группы мышц. Сни-
жение сухожильных рефлексов отмечалось 
в первую очередь на ногах у 4 детей (66,7 %). 
Постепенно присоединились слабость и атро-
фия сгибателей и аддукторов стоп (рис. 2).

Степпаж отмечен у 4 (66,7  %) пациентов, 
изменение формы стопы — у 5 (83,3 %) детей. 
В более поздней стадии болезни у 1 ребенка 
развилась слабость и атрофия четырехглавых 
мышц бедер, сгибателей голеней. У 4 (66,7 %) 
детей на руках выявлены атрофия и слабость 
мелких мышц кистей, мышц тенара и гипотена-
ра, сформировалась кисть по типу «обезьяньей 
лапы». У всех детей отмечено несоответствие 

между значительной атрофией мышц и отно-
сительно удовлетворительной сохранностью 
двигательных функций. Выявлены также рас-
стройства чувствительности по дистальному 
типу у всех пациентов.

Инвалидность установлена у всех обследо-
ванных детей с нервно-мышечными заболева-
ниями. Наиболее тяжелая степень инвалиди-
зации была у больных с миопатией Дюшенна 
и спинальной амиотрофией Верднига — Гофф-
манна.

В настоящее время диагностика наслед-
ственных нервно-мышечных заболеваний 
у детей в республике проводится по сле-
дующим этапам: неврологами лечебно-
профилактических учреждений, которые при 
подозрении на наследственное неврологиче-
ское заболевание направляют пациентов в На-
циональный центр медицины, где проводится 
обследование в консультативной поликлини-
ке, медико-генетической консультации, в спе-
циализированном стационаре — психоневро-
логических отделениях № 1 и № 2. В стацио-
наре также проводится поддерживающая сим-
птоматическая терапия, включающая в себя 
медикаментозные и немедикаментозные мето-
ды лечения. Однако пребывание в стационаре 
повышает риск интеркуррентных заболеваний. 
Все семьи с детьми с наследственными нервно-
мышечными заболеваниями консультированы 
в медико-генетической консультации, где со-

Рис.1. Пациент с миопатией Дюшенна.

Рис. 2. Пациент с невральной амиотрофией Шар-
ко — Мари — Тута.
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ставляется база данных пациентов и их семей, 
проводится обследование членов семей. В слу-
чае затруднения диагностики и дифференци-
альной диагностики детей направляют в кли-
ники Москвы, Санкт-Петербурга, Томска.

На качество жизни больных с нервно-
мышечными заболеваниями влияют социаль-
ные факторы. В полных семьях живут 64  % 
больных. Большинство (63,6 %) детей школьно-
го возраста находятся на домашнем обучении. 
При опросе родителей ими отмечалось в основ-
ном (59,3  %), что дети находятся в изолиро-
ванном мире, нуждаются в общении и играх со 
сверстниками; в общественных местах нет при-
способленных мест для инвалидных колясок.

Выводы
1. Распространенность наследственных 

нервно–мышечных заболеваний у детей 
в  Республике Саха (Якутия) по обращаемо-
сти составила 13,3 на 100 000 детского на-
селения. Первичная заболеваемость нервно-
мышечными заболеваниями среди детей со-
ставила составила 0,017 %.

2. Наиболее частой формой среди миоген-
ной группы заболеваний является миопатия 
Дюшенна, неврогенной — невральная амио-
трофия Шарко — Мари — Тута.

3. Инвалидность при наследственных нерв
но-мышечных заболеваниях у детей установ-
лена в 100 % случаев.

4. В настоящее время имеется необходи-
мость введения метода биопсии мышц и нервов 
у больных с нервно-мышечными заболевания-
ми в Якутии, что позволит улучшить диффе-
ренциальную диагностику наследственных 
нервно-мышечных заболеваний и уменьшить 
количество пациентов, требующих уточнения 
диагноза в центральных клиниках России.

5. Для повышения качества жизни больных 
с наследственными нервно-мышечным заболе-
ваниями в Якутии существует необходимость 
в улучшении социальной поддержки.
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Болезнь Рокитанского (врожденный кож-
ный меланоз в сочетании с поражением нерв-
ной системы) относится к раритетным формам 
гиперпигментозов. Впервые основные её сим-
птомы были описаны 150 лет назад в 1861 г. [7]. 
Число последующих публикаций не превыша-
ет 200. Заболевание выявляется при рождении 
ребенка, относится к порокам развития ней-
роэктодермальных структур. Особенностью 
клинической картины является наличие на 
голове, туловище, конечностях обширных (в 
66 %) пятнистых элементов (гигантских мела-
ноцитарных невусов) от темно-коричневого до 
синевато-черного цвета [6]. Они возвышаются 
над поверхностью кожи, имеют неправильные 
очертания, неравномерно пигментированы. 
Поверхность элементов шершавая, бугристая 
с наличием очагов гипопигментации, покрыта 
корками, встречаются участки уплотнения, ги-
перкератоза, оволосения. Согласно современ-
ным воззрениям [10], гигантские пигментные 
(невомеланоцитарные) врожденные невусы 
классифицируются как гамартомы сложного 
строения. В патологический процесс вовлека-
ются все слои кожи, волосяные фолликулы, 
потовые и сальные железы, кровеносные и 
лимфатические сосуды, подкожная клетчатка, 
иногда мышцы и кости [3]. Проникая в кож-
ные нервы, меланоциты вызывают очаговую 
пролиферацию фибробластов и леммоцитов 
с формированием изолированных нейрофи-

© Коллектив авторов, 2012

БОЛЕЗНЬ РОКИТАНСКОГО (НЕЙРОКОЖНЫЙ МЕЛАНОЗ)

В.В. Белопасов, Н.В. Ткачева, И.В. Сопрунова, Ж.М. Цоцонава, С.И. Ажкамалов
ГОБУ ВПО «Астраханская медицинская академия», Астрахань, Россия

Представлены собственные наблюдения и обзор литературы по основным клиническим проявлениям ней-
рокожного меланоза (болезнь Рокитанского). Описаны клинико-диагностические критерии заболевания и 
ассоциированных с ним патологических состояний, освещены вопросы дифференциальной диагностики, хи-
рургической тактики с учетом малигнизации кожи и структур головного мозга.

Ключевые слова: нейрокожный меланоз, дети, диагностика, лечение.
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бром. Накопление их в мозговых оболочках 
и паренхиме головного мозга сопровождает-
ся развитием лептоменингеального меланоза, 
меланоцитарных опухолей, меланотических 
кист. Основанием для постановки диагноза 
«нейрокожный меланоз» (термин предло-
жен L. Van Bogaert в 1948 г.) служит наличие 
у  больного кожных меланоцитарных невусов, 
явной или скрытых поражений центральной 
нервной системы.

Цель работы: дать описание трех случаев 
гигантского врожденного пигментного невуса, 
осветить вопросы диагностики и лечения ней-
рокожного меланоза.

Клинические наблюдения
Ребенок П., женского пола, от 2-й беремен-

ности, вторых срочных родов на 38-й неделе. 
Беременность матери протекала на фоне гесто-
за и ожирения. Масса тела при рождении — 3 кг 
720 г, окружность головы — 36 см, рост — 54 см, 
по Апгар 7/7 баллов. С рождения на коже спи-
ны от лопаток до крестца с переходом на перед-
нюю брюшную стенку — обширное пигментное 
пятно темно-коричневого цвета с обильными 
черными вкраплениями (рис. 1).

На ногах, руках, голове — четко очерченные 
с ровными контурами шероховатые множе-
ственные пятна различного диаметра черно-
го цвета, возвышающиеся над поверхностью 
кожи, с наличием бугристости, складчатости. 
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Спонтанная двигательная активность доста-
точная. Неврологический статус соответству-
ет возрасту. Рефлексы новорожденного вы-
зываются. Тонус мышц умеренно повышен в 
сгибателях конечностей. Сухожильные реф-
лексы живые, D  =  S. Бульбарных нарушений 
нет. Большой родничок 2 × 2 см, не напряжен. 
Ребенок осмотрен специалистами: отклонений 
в развитии органов и систем не обнаружено. 
Онколог — врожденный гигантский пигмент-
ный невус. Результаты инструментального 
обследования  — нейросонография в пределах 
возрастной нормы. Эхокардиоскопия — откры-
тое овальное окно диаметром 2,5 мм. УЗИ вну-
тренних органов — изменения не выявлены.

Второй ребенок (рис.  2) тоже от срочных 
родов. Масса тела при рождении 3 кг 450 г. Пе-
риод новорожденности протекал без особенно-
стей.

Гигантский волосяной пигментный невус 
ромбовидной формы, коричневатого цвета с 
четкими контурами, размером 20  ×  25 см, за-
нимал всю пояснично-крестцовую область.

У третьего ребенка (масса тела 3 кг 760 г) ги-
гантский пигментный невус синевато-черного 
цвета, покрытый корочками, с участками гипо-

пигментации и гиперкератоза охватывал более 
40 % поверхности тела (рис. 3).

В обоих случаях данные нейросоногра-
фии — в пределах нормы. Результаты эхокар-
диоскопии  — открытое овальное окно диа-
метром 3 мм. УЗИ внутренних органов — без 
патологических изменений. Отклонений в со-
матическом статусе не выявлено.

Дети осмотрены генетиком, онкологом. Ди-
агноз: врожденный кожный пигментный мела-
ноз. В ближайшие два года психомоторное раз-
витие детей соответствовало возрасту. Количе-
ство и площадь пятен несколько увеличились.

Родители и ближайшие родственники детей 
здоровы.

Обсуждение
Большие (от 1,5 до 20  см в диаметре) или 

гигантские меланоцитарные невусы (более 2 % 
поверхности тела) представляют собой добро-
качественные новообразования — аномальную 
разновидность родимых пятен. Диагностика их 
в связи с характерной окраской, конфигураци-
ей, размерами занимаемой площади и полисег-
ментарным расположением по типу «жилета», 
«купальника», «плавок» не вызывает трудно-

Рис. 1. Множественные средние и гигантский гиперпигментные невусы на коже лица, живота, спины, яго-
диц, нижних конечностей.
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сти уже при рождении ребенка. Другие кож-
ные элементы, встречающиеся при этом пато-
логическом состоянии (кожные и подкожные 
нейрофибромы, плоские пигментные пятна 
типа «кофе с молоком», лентиго, пятнистый, 
голубой невус), непостоянны и расположе-
ны (в 34 %) на более ограниченных участках 
кожи [6]. При глазоверхнечелюстном невусе 
Ото гиперпигментация обычно становится 
отчетливой после рождения. Слегка возвыша-
ющиеся, с четкими контурами кожные пятна 
имеют черно-синюшнюю, темно-коричневую 
окраску, локализуются на лице с одной или с 
обеих сторон в зоне иннервации I–II ветвей 
тройничного нерва, сочетаются с более мелки-
ми «вкраплениями» на конъюнктиве, склере, 
радужке, красной кайме губ, слизистых обо-
лочках полости рта, глотки, гортани [5]. Риск 
перерождения минимален, невус, в отличие 
от меланомы, относится к доброкачествен-
ным внутридермальным меланоцитарным 
опухолям. Ассоциированные патологические 
состояния: гемиатрофия лица, глухота, врож-
денная катаракта, глаукома. Не представляет 
сложности для диагностики и пигментиро-
ванный волосатый невус Бекера. Ключевые 
симптомы — невиформный меланоз кожи, ги-
пертрихоз, поражения опорно-двигательного 

аппарата, ипсилатеральная гипоплазия мо-
лочной железы.

Развитие распространенной и очаговой ги-
перпигментации на лице, туловище, конечно-
стях связано с увеличением синтеза меланина и 
накоплением его в меланоцитах, мигрирурую-
щих в эмбриональном периоде из неврального 
гребня в базальные слои эпидермиса кожи [10]. 
Это происходит на 3–4-й неделе гестации под 
влиянием эндогенных тератогенных химиче-
ских и физических агентов неизвестной при-
роды, вызывающих поражение тканей и орга-
нов  [1–3, 6]. Помимо кожи, страдают струк-
туры глаза, центральной нервной системы 
(мягкая и паутинная оболочки), внутренние 
органы. Среди причин нарушения морфоге-
неза, возникновения пороков кожи и нервной 
трубки определенное значение имеют генные 
и хромосомные нарушения (полигенное насле-
дование, хромосомные аберрации) [23].

Наиболее наглядно дефекты политопиче-
ского развития проявляются при гамартомато-
зах (факоматозах) — гетерогенной группе забо-
леваний, симптомы которых определятся дис-
морфогенезом производных эктодермы  [12]. 
Нарушения пигментации кожи имеют место 
при многих заболеваниях –пигментной ксе-
родерме Капоши, недержании пигмента (син-

Рис. 2. Гигантский пигментный волосяной невус в пояснично-крестцовой области.
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дром Блоха — Сульцбергера), нейрофиброма-
тозе Реклингхаузена, туберозном склерозе (бо-
лезнь Бурневиля — Прингла), центролицевом 
лентигинозе Турена, атаксии-телеангиэктазии 
Луи-Бар, синдроме эпителиального невуса, 
Ото, Ито, Нунан, Съегрена — Ларсена, Олье, 
Блума, Рассела — Сильвера, Гоемина, Мак-
Кьюна — Олбрайта, SCALP, LEOPARD, Ват-
сона, Кована и др. [7, 11, 33].

К облигатным признакам нейрокожного 
меланоза относятся обширный врожденный 
меланоцитарный невус краниоторакальной, 
торокопоясничной локализации и пораже-
ние структур центральной нервной системы. 
В большинстве своем, независимо от расы и 
пола, диагностируются спорадические случаи 
заболевания, популяционная частота — 1 боль-
ной на 20 000 живорожденных, или приблизи-
тельно 0,5–3  % от их числа, гигантских неву-
сов — 0,005  %, соотношение полов М:Ж=1:1, 
риск малигнизации 4–6 % [13, 22, 23, 37]. Опи-
саны единичные семьи с предположительно 
аутосомно-рецессивным наследованием кож-
ного меланоза [11, 44].

Возникновение первичных и вторичных не-
врологических симптомов и синдромов обу-
словлено наличием нейроонтогенетических 
нарушений, являющихся результатом незакры-

тия нервной трубки на ранних этапах эмбрио-
генеза, формирования дисгенезий и дисплазий 
в центральной нервной системе, накопления в 
оболочках или в структурах головного мозга 
меланоцитов/меланобластов или комбинаци-
ей перечисленных пороков развития.

Чаще всего у детей и взрослых встречаются 
нарушения, связанные с аномалиями развития 
вентрикулярной системы, субарахноидально-
го пространства, незакрытием медуллярной 
трубки (порок Денди — Уокера, агенезия мо-
золистого тела, внутренняя гидроцефалия, ин-
травентрикулярный дермоид, арахноидальные 
кисты, сирингомиелия) [8, 26, 30–32, 35, 40, 47]. 
Клинические признаки вследствие их неспец-
ифичности не могут быть использованы для 
ранней диагностики. Распознавание основных 
форм дизонтогенеза в перинатальном периоде 
и у взрослых при асимптомном течении воз-
можно только с помощью МРТ  [24, 38]. При 
ретроспективном анализе следует учитывать 
результаты эхографического мониторирова-
ния плода на 10–14, 20–24-, 32–34-й неделях 
(в II–III триместрах) беременности, нейросо-
нографии — с 1-го по 10-й день после рождения 
ребенка. Точность ультразвукового исследова-
ния приближается к 100 % [2]. В этот же пери-
од могут быть идентифицированы свойствен-

Рис. 3. Гигантский меланоцитарный невус на коже туловища.
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ные меланозу пороки развития почек, мочевых 
путей, других органов.

Прогрессирующие нейропсихические на-
рушения (гипертензионно-гидроцефальный 
синдром, задержка психомоторного развития, 
эпилептические припадки, атаксия, пораже-
ния черепных нервов, двигательные расстрой-
ства) возникают спустя месяцы и годы. Одно-
временно или предшествуя им выявляются ко-
морбидные патологические состояния (анома-
лии развития конечностей, сахарный диабет, 
болезнь Реклингхаузена, Гиршпрунга, поли-
кистоз, липоматоз, дивертикул Меккеля и др.), 
при МРТ — корковые дисплазии (пахигирия, 
лиссэнцефалия, гамартомы) [23, 25, 26, 27, 29, 
32, 43]. К числу редких осложнений относится 
кровоизлияние в головной мозг [20].

Значимыми для постановки диагноза яв-
ляются результаты ежегодного осмотра кожи, 
особенно в случаях «отсроченного» невуса  — 
после 3–12 мес жизни, обнаружение с помощью 
МРТ при наличии или в отсутствии (в 25 %) 
неврологических симптомов меланоза мозго-
вых оболочек головного и (или) спинного моз-
га [22, 42], при ликвородиагностике — мелано-
цитов в спинномозговой жидкости [6, 10, 15, 24, 
45]. Гораздо реже инфильтрируются оболочки 
глаза [11]. В биоптатах оболочек мозга и кожи 
отмечаются выраженный полиморфизм кле-
точных элементов, большое количество мела-
ноцитов, c помощью иммуноморфологических 
методов идентифицируются антигены S-100, 
НМВ-45, NKI/C-3. При атипизме и высокой 
митотической активности клеток имеется вы-
сокий (от 5 до 42  %) риск злокачественного 
перерождения [23] и метастазирования в цен-
тральную нервную систему, через ликворный 
шунт в брюшную полость [21, 46]. Меланомы 
(одиночные и множественные) локализуются 
не только в оболочках, но и в паренхиме голов-
ного мозга [8, 9]. Вероятность их визуализации 
с помощью УЗИ [28], КТ, МРТ возрастает при 
наличии невуса в области головы, шеи, вдоль 
позвоночника. Возможно распространение 
метастазов по ликворным путям, гематогенно 
за пределы нервной системы (в кости черепа, 
орбиту, мышцы, внутренние органы — легкие 
[36, 37]).

Первичные меланомы центральной нерв-
ной системы развиваются из меланоцитов моз-
говых оболочек [4], в некоторых случаях [6] 
сочетаются с доброкачественными и злокаче-
ственными опухолями другой локализации. В 
системный процесс могут вовлекаться и пери-
ферические нервы. Кожа остается интактной, 
что является определяющим при постановке 
диагноза «первичный злокачественный диф-
фузный меланоматоз».

Для нейрокожного меланоза, согласно кри-
териям H.  Fox [13], наличие врожденного ги-
гантского или множественных пигментных 
невусов является облигатным симптомом. Ис-
ключительно редко [8, 13] на МР-томограммах, 
помимо депозитов меланина в оболочках и 
паренхиме мозга, возможна визуализация до 
введения контрастирующего вещества изо-
интенсивных в режимах Т1 и Т2 объемных 
образований — злокачественных беспигмент-
ных меланом. Такие находки не противоречат 
основному диагнозу. Спектр очаговой и обще-
мозговой неврологической симптоматики за-
висит от локализации патологического про-
цесса, направления и темпа нарастания дис-
локации, компрессии близлежащих структур, 
вентрикулярной системы, ликворных путей. 
Риск развития неврологических осложнений 
выше в детском возрасте, более половины уми-
рают в течении З лет, лишь 10 % доживают до 
25 лет и более [7, 34, 35, 41].

Жалобы больных с меланобластозом за-
висят от формы заболевания. При поражении 
мозговых оболочек и внутричерепной гипер-
тензии — это головная боль, тошнота, рвота, 
при вовлечении в патологический процесс 
головного и спинного мозга — боль в шейно-
затылочной области, спине, слабость в конеч-
ностях, судороги, нарушение походки, равно-
весия, объективно выявляются обструктивная 
гидроцефалия, застойные явления на глазном 
дне, менингеальные симптомы, координаторно-
мозжечковые, поведенческие, двигательные, 
чувствительные, тазовые расстройства [9, 25, 
36, 48]. Из черепных нервов преимущественно 
страдают отводящий и лицевой. В ряде случаев 
развивается канцероматозный лептоменингит, 
в 25–33 % случаев в спинномозговой жидкости 
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определяется карциноэмбриональный антиген 
[4, 39]. Солитарные метастазы меланомы моз-
говых оболочек не всегда накапливают контра-
стирующее вещество, локализуются в мозжеч-
ке и полушариях головного мозга, преимуще-
ственно кзади от латеральной борозды. Часть 
метастазов по эпидуральным венозным спле-
тениям и ликворным путям распространяется 
вдоль спинного мозга. После обнаружения ме-
тастазов продолжительность жизни больных 
не превышает нескольких месяцев.

Современные методы нейровизуализации 
и морфологического исследования биоптатов 
могут быть не достаточны для постановки диа-
гноза первичной меланомы центральной нерв-
ной системы. У взрослых это становится воз-
можным только при исключении вторичных 
метастазов меланомы кожи, глаза, слизистых 
оболочек, ногтевого ложа. Меланокарциномы 
развиваются de novo на неизмененной коже 
и лишь в  1/3 случаев в области меланоцитар-
ных невусов, обычно небольшого и среднего 
размера. Тщательное обследование больного 
позволяет выявить очаг поражения, исключе-
нием являются опухоли внутри глаза и на сли-
зистой оболочке желудочно-кишечного трак-
та. При меланобластозе центральной нервной 
системы патологический процесс развивается 
в мягких мозговых оболочках, мозжечке, на 
основании головного мозга, вентральной по-
верхности моста, перимедуллярно, в верхне-
шейных и грудных сегментах спинного мозга 
[46]. Методы нейровизуализации в отдельных 
случаях позволяют выявлять лептоменинге-
альный и паренхиматозный меланоз и обо-
лочечные меланоцитомы при отсутствии у 
больных кожных проявлений. Выраженность 
неврологической симптоматики и исход забо-
левания определяется степенью злокачествен-
ности [19, 20]. Диагноз подтверждается после-
операционно или на аутопсии на основании 
гистологического исследования материала но-
вообразования.

К злокачественным опухолям внечерепной 
локализации относятся липосаркомы и рабдо-
миосаркомы. Оба типа опухолей отличаются 
мультицентрическим ростом, склонны к ран-
ней гематогенной диссеминации, при располо-

жении в области головы, шеи у детей до 15 лет 
могут метастазировать в головной мозг [14].

Диагностика меланоцитарных образований 
и сарком мягких тканей основывается на ха-
рактерной клинической картине, гистогенез 
уточняется с помощью инцизионной биоп-
сии. Для оценки структуры кожи, подкожной 
клетчатки, мышц, регионарных узлов исполь-
зуется ультразвуковое исследование. Метод 
высокоинформативен при дифференциации 
опухолей, определении границ и глубины рас-
пространения опухолевых масс, местных ме-
тастазов. Достаточно полное представление о 
степени васкуляризации тканей дают данные 
термографии и цветного допплеровского кар-
тирования. Всестороннее обследование боль-
ного (УЗИ, КТ, МРТ, сцинтиграфия) необхо-
димо для выявления метастазирования во вну-
тренние органы. Такой подход минимизирует 
ошибки в диагностике, назначении адъювант-
ных химиопрепаратов, выборе тактики опера-
тивного вмешательства.

Терапия нейрокожного меланоза не раз-
работана. Назначение цитостатиков (дакар-
базина, фотемустина, темозоломида), реком-
бинантных цитокинов, антиконвульсантов, 
дексаметазона в больших дозах при развитии 
неврологических осложнений дает лишь вре-
менный эффект. В первые месяцы и годы жиз-
ни ребенка при отсутствии меланомы мягких 
мозговых оболочек проводят хирургическую 
коррекцию пороков развития, при её наличии 
и диссеминации в качестве паллативной меры 
используют вентрикулоперитонеальное шун-
тирование, лобэктомию, удаление одиночных 
солитарных метастазов.

Для профилактики развития меланомы в 
самом невусе предлагается при относительно 
небольших размерах радикальное его иссече-
ние с последующей пластикой полнослойными 
кожными лоскутами, культурами клеток эпи-
дермиса больного [10, 16–18, 36]. Лучевое об-
лучение тканей и головного мозга вследствие 
низкой радиочувствительности меланоцитар-
ных невусов не оказывает положительного 
влияния на состояние больных [11]. Клини-
ческие данные свидетельствуют о неуклонном 
прогрессировании патологического процесса. 
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По мнению С.В.  Серкова и соавт. (2007), хи-
рургическое вмешательство при нейрокожном 
меланозе является ошибочной тактикой лече-
ния. Как правило, оно ухудшает прогноз и те-
чение заболевания.
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СТРОЕНИЕ И ФУНКЦИИ МИТОХОНДРИЙ. НЕДОСТАТОЧНОСТЬ 
МИТОХОНДРИАЛЬНОГО ТРИФУНКЦИОНАЛЬНОГО ПРОТЕИНА 
(КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ)

И.С. Клейменова, В.П. Федотов, А.П. Швырев, В.Г. Середняк
БУЗ ВО «Воронежская областная детская клиническая больница № 1», Воронеж, Россия

Представлены современные данные о строении и функции митохондрий, приведена генетическая класси-
фикация митохондриальных болезней. Подробно рассмотрен процесс β-окисления жирных кислот, роль ми-
тохондриального трифункционального белка в этом процессе, клинические проявления его недостаточно-
сти, факторы, провоцирующие возникновение метаболических кризов. Проанализированы генетические и 
биохимические причины возникновения редкого аутосомно-рецессивного заболевания ― недостаточности 
митохондриального трифункционального протеина, приведена классификация клинических форм заболе-
вания, биохимические критерии его диагностики, современные подходы к лечению. Клинические особенно-
сти болезни обмена, обусловленной недостаточностью митохондриального трифункционального протеи-
на, рассмотрены на примере собственного клинического наблюдения.

Ключевые слова: митохондриальные болезни, наследственные дефекты обмена жирных кислот, недоста-
точность митохондриального трифункционального белка, дети.

Modern data about the structure and functions of mitochondria are reviewed. The genetic classification of mitochon-
drial diseases is presented. Fatty acid β-oxidation, the role of the mitochondrial trifunctional protein in this process, 
the clinical manifestations of its deficiency, and factors that provoke metabolic crisis are specifically addressed. 
Data about genetic and biochemical causes of the rare recessive autosomal disease, mitochondrial trifunctional pro-
tein deficiency, are analyses and the classification of the clinical forms of the diseases, the biochemical criteria of its 
diagnostics, and the modern approaches to its treatment are discussed. The clinical features of metabolism resulting 
from mitochondrial trifunctional protein deficiency are exemplified with a case report.

Key words: mitochondrial diseases, hereditary deficiencies of fatty acid metabolism, mitochondrial trifunctional 
protein deficiency, children.

Среди обширной группы наследственных 
болезней обмена — в настоящее время описано 
около 700 нозологических единиц, для 200 из 
них уже установлена природа биохимических 
дефектов — особую группу занимают митохон-
дриальные болезни.

Впервые митохондрии описаны R.  Kölliker 
в 1850 г., который наблюдал их в виде гранул 
в мышечных клетках. В 1898  г. L.  Michaelis 
доказал, что эти внутриклеточные органел-
лы играют важнейшую роль в окислительно-
восстановительных процессах и клеточном 
дыхании, обеспечивая, таким образом, по-
требности клеток организма в энергии за счет 
синтеза огромного количества АТФ. В 30-х гг. 
XIX  в. была описана система цитохромов и 
окислительного фосфорилирования, разрабо-
тана концепция цикла трикарбоновых кислот. 
Таким образом, сформировались современные 

представления о структуре и функции мито-
хондрий.

По данным электронной микроскопии ми-
тохондрии представляют собой органеллы ци-
линдрической формы, длинной около 1,5 мкм, 
диаметром 0,5 мкм [2]. Морфологической осо-
бенностью митохондрий является двухслойная 
мембрана. На наружной мембране, образую-
щей гладкую поверхность, сконцентрированы 
ферменты, участвующие в транспорте и акти-
вации жирных кислот, внутренняя мембрана 
образует многочисленные складки-кристы, 
что способствует увеличению ее площади и, 
соответственно, энергообеспечивающего по-
тенциала. На внутренней мембране фикси-
руются комплексы ферментов, участвующих 
в  переносе электронов и окислительном фос-
форилировании (комплекс цитохромов В, С, 
А, A3) (рис. 1).
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Основной функцией митохондрий явля-
ется аэробное биологическое окисление (тка-
невое дыхание), в процессе которого идет 
высвобождение энергии и перенос протонов 
на свободные радикалы кислорода с образо-
ванием воды. Неотъемлемым свойством био-
логического окисления является сопряжение 
тканевого дыхания и окислительного фосфо-
рилирования [1, 4]. Установлено, что некото-
рые компоненты дыхательной цепи (коэнзим 
Q, цитохромоксидаза) наряду с переносом 
электронов по цепи осуществляют также пе-
ренос протонов из матрикса митохондрий в 
межмембранное пространство, в результате 
образуется протоновый градиент. В процес-
се обратного тока протонов внутрь митохон-
дриального матрикса происходит утилизация 
освобождаемой в дыхательной цепи энергии 
путем фосфорилирования АДФ в  АТФ и 
другие макроэргические фосфаты, создает-
ся запас энергии биологического окисления. 
Помимо транспорта электронов, окислитель-
ного фосфорилирования, митохондрии обе-
спечивают еще один процесс с вовлечением 
окислительно-восстановительных реакций  — 
β-окисление жирных кислот (рис.  2). Важ-
нейшей особенностью организма человека и 
животных является способность накапливать 
выделяющуюся энергию в виде макроэргиче-
ских соединений (АТФ, креатинфосфат и др.). 
Накопленная энергия в последующем транс-
формируется в механическую (в мышечных 
клетках), биоэлектрическую (в нервных клет-

ках), в энергию активного транспорта (в клет-
ках канальцевого эпителия почек) [2].

Открытие митохондриальной ДНК в 60-е 
годы XX  в. легло в основу теории филогене-
тического происхождения митохондрий от 
проникших в анаэробную эукариотическую 
клетку аэробных симбионтов [2, 8]. Митохон-
дрии имеют собственный геном, состоящий из 
16 569 пар нуклеотидных оснований и 37 генов 
[37] (рис. 3). Тем не менее, синтез большинства 
митохондриальных белков кодируется ядер-
ной ДНК и только 2 % белков — синтезируются 
в митохондриальном матриксе под контролем 
собственных структурных генов. Митохон-
дрии функционируют несколько суток, затем 
обновляются путем деления. Каждая клетка 
содержит сотни и тысячи митохондрий, каж-
дая из которых содержит от 2 до 10 молекул 
митохондриальной ДНК.

Митохондриальные болезни — это обширная 
группа патологических состояний, обусловлен-
ных дефектами митохондриального или ядер-
ного генома, что проявляется в виде нарушения 
транспорта митохондриальных субстратов, на-
рушения утилизации субстратов, дефектов ды-
хательной цепи и недостаточного накопления и 
передачи энергии [2, 16]. Для митохондриаль-
ных заболеваний характерен нетрадиционный 
тип наследования мутаций, обусловленный 
особенностями происхождения этих органелл. 
Передача митохондрий и митохондриальной 
ДНК в следующее поколение в подавляющем 
большинстве случаев происходит через цито-
плазму яйцеклетки: при оплодотворении яйце-
клетки половину геномной информации пере-
носят сперматозоиды, а яйцеклетка поставля-
ет вторую половину генома и митохондрии. 
Случайное распределение митохондрий при 
оплодотворении определяют феномен гетеро-
плазмии: тяжесть поражения органов и тканей 
зависит от соотношения нормальных и мутант-
ных геномов митохондриальной ДНК в клет-
ках пробанда. Превышение определенного по-
рога накопления, сопровождается нарушением 
энергетики тканей и появлением клинических 
симптомов заболевания (рис. 4).

Таким образом, митохондриальные рас-
стройства могут возникать из-за нарушений 

Рис. 1. Строение митохондрии.

Гранулы
Рибосомы

Кристы

Межмембранное  
пространство

Матрикс

Молекулы  
АТФ-синтетазы

ДНК
Наружная 
мембрана

Внутренняя 
мембрана



46

2 –3
/ 12

Рис. 2. Окислительно-восстановительные реакции, протекающие в митохондриях: β-окисление жирных кис-
лот, тканевое дыхание, цикл трикарбоновых кислот (Das A.M. et al, 2010) [19].
КПТ 1 — карнитинпальмитоилтрансфераза I;
КПТ 2 — карнитинпальмитоилтрансфераза II;
КAT — карнитин-/ацилкартининтрансфераза;
ДЦ — длинная углеродная цепь;
ЦТК — цикл трикарбоновых кислот (цикл Кребса).

либо в ядре, либо в митохондриальном геноме, 
в результате может получиться любой вари-
ант наследования: аутосомно-доминантный, 
аутосомно-рецессивный, Х-сцепленный, мате-

ринское наследование, спорадические случаи.
Частота митохондриальных заболеваний 

оценивается как 1:(4…5) тыс. человек. В на-
стоящее время описана 271 точечная мутация 
в митохондриальном геноме, известен 81 кли-
нический фенотип митохондриальных болез-
ней. Поскольку все процессы, происходящие 
в митохондриях, направлены прежде всего на 
обеспечение энергообмена в организме, на-
рушение любого из них на любом этапе ведет 
повреждению тканей и органов, наиболее чув-
ствительных к недостатку энергетических суб-
стратов.

В настоящий момент используется генети-
ческая классификация митохондриальных бо-
лезней, предложенная D. de Vivo в 1993 г.

1. Врожденные (наследственные) митохон-
дриальные болезни:

1.1. Дефекты ядерной ДНК:
1.1.1. Дефекты транспортных субстратов;
1.1.2. Дефекты субстратов утилизации;
1.1.3. Дефекты цикла Кребса;

Рис. 3. Строение митохондриальной ДНК.
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1.1.4. Нарушение окислительного фосфори-
лирования;

1.1.5. Нарушения в дыхательной цепи;
1.1.6. Дефекты импортирования белков.
2. Дефекты митохондриальной ДНК:
2.1. Спорадические р-мутации;
2.2. Точечные мутации с поражением струк-

турных генов;
2.3. Т очечные мутации синтезирующих ге-

нов.
3. Межгеномные сигнальные дефекты:
3.1.  Миделеции митохондриальной ДНК, 

множественные аутосомно-доминантные;
3.2. Делеции митохондриальной ДНК, мно-

жественные аутосомно-рецессивные.
4.  Приобретенные митохондриальные бо-

лезни, обусловленные:
4.1. Действием токсинов, экопатогенов;
4.2. Действием лекарственных препаратов;
4.3. Старением.
Перечень митохондриальных болезней в по-

следние годы неуклонно растет. Стали извест-
ны не менее 20 форм заболеваний, связанных 
с наследственными нарушениями транспорта 
и окисления жирных кислот, доказан их суще-
ственный вклад в происхождение гипоглике-
мических состояний у детей, синдрома внезап-
ной смерти [6, 7, 14, 15, 21, 47].

Окисление жирных кислот является глав-
ным источником энергии для всех клеток в пе-
риоды голодания и длительных физических 

нагрузок [20, 23, 24, 26, 27, 41, 42], особую зна-
чимость этот процесс имеет для детей грудного 
возраста в связи с быстрыми темпами их роста 
и развития [25, 28, 40, 47]. Метаболическая 
декомпенсация у детей, связанная с наруше-
нием β-окисления жирных кислот, развива-
ется в  условиях истощения запасов глюкозы 
и гликогена, что может быть спровоцировано 
чрезмерной двигательной активностью, дли-
тельными перерывами между приемами пищи, 
рвотой и длительной гипертермией при ин-
фекционном заболевании, переохлаждением. 
Подозрение о наличии у ребенка болезни на-
рушения β-окисления жирных кислот может 
возникнуть, если наблюдается следующие 
признаки: 1) острая метаболическая декомпен-
сация натощак; 2) хроническое страдание тка-
ней, зависимых от β-окисления жирных кис-
лот; 3)  повторные эпизоды гипокетотической 
гипогликемии; 4) изменение количества обще-
го карнитина или эстерифицированного кар-
нитина в плазме крови и в тканях. К тканям, 
имеющим высокие энергетические потребно-
сти и, соответственно, зависимым от процесса 
β-окисления жирных кислот относятся цен-
тральная нервная система, скелетная мускула-
тура, сердце и печень.

Процесс β-окисления жирных кислот вы-
глядит следующим образом. При попадании 
в  клетку происходит активация жирных кис-
лот путем образования ацетил-КоА, далее 

Рис. 4. Материнское наследование митохондрий при оплодотворении. Феномен гетероплазмии.
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Рис. 5. Процесс транспорта и β-окисления жирных кислот в митохондриях (по J. Angdisen и соавт., 2005).

в матрикс митохондрий активированные жир-
ные кислоты попадают в виде ацилкарнитина, 
который является трансмембранным перенос-
чиком. В митохондриальном матриксе проис-
ходит деградация жирных кислот путем реак-
ций окислительного цикла, при котором по-
следовательно отщепляются С2-звенья в виде 
ацетил-КоА (активированной уксусной кисло-
ты). Последовательное отщепление ацетиль-
ных групп начинается с карбоксильного кон-
ца активированных жирных кислот каждый 
раз между С-2 (α-атомом) и С-3 (β-атомом), 
поэтому цикл реакций деградации называет-
ся β-окислением жирных кислот. β-окисление 
служит примером особой формы организации 
метаболических процессов, получивших назва-
ние «спиральные процессы». Пространственно 
и функционально β-окисление жирных кислот 
тесно связано с цитратным циклом и дыхатель-
ной цепью (рис. 5).

Длинноцепочечные жирные кислоты актив-
но транспортируются через плазматическую 
мембрану клеток, активируются в ней, через 
мембрану митохондрий они переносятся в 
виде ацилкарнитина, в митохондриальном ма-
триксе подвергаются β-окислению.

КПТ ��������������������������������  I�������������������������������    — карнитинпальмитоилтрансфера-
за ����������������������������������������I���������������������������������������, локализуется на наружной мембране ми-
тохондрий, связывает ацил-КоА с карнитином 
с образованием ацилкарнитина.

Транслоказа  — переносит ацилкарнитин 
внутрь митохондрий, в митохондриальный 
матрикс, где карнитин при помощи карнитин-
пальмитоилтрансферазы II (КПТ II), вновь 
заменяется на КоА-SH и образующийся ацил-
КоА становится доступным для окисления.

ДЦЖК  — длинноцепочечные жирные кис-
лоты.

ТБЖК — транспортный белок жирных кис-
лот.

Реакции β–окисления ацил-КоА  — это по-
вторяющийся цикл, состоящий из четырех по-
следовательных реакций.

1. Первая реакция дегидрирования катали-
зируется ацил-КоА-дегидрогеназой (АД). Су-
ществует несколько форм данного фермента, 
каждый из которых специфичен к ацил-КоА с 
определенной длиной углеводородной цепи. В 
ходе реакции отщепляются два атома водоро-
да и образуется еноил-КоА с двойной связью 
в трансположении между α- и β-углеродными 
атомами (С-2 и С-3). Водороды передаются на 
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кофермент ФАД, который ковалентно связан 
с ацил-КоА-дегидрогеназой. Восстановленная 
форма кофермента служит донором водородов 
для специфического переносчика электронов, 
называемого электронпереносящим флаво-
протеином, связанным, в свою очередь, с уби-
хиноном, которому и передает эти водороды. 
При последующем переносе электронов по 
дыхательной цепи возможно образование двух 
молекул АТФ при участии механизмов окис-
лительного фосфорилирования.

2. Реакция гидратации. Еноил-КоА-гидратаза  
катализирует реакцию присоединения воды 
(гидратация) по месту образовавшейся двойной 
связи с образованием 3-L-гидроксиацил~КоА. 
Гидроксильная группа в составе этого соедине-
ния находится у β-углеродного атома.

3. Вторая реакция дегидрирования катализи-
руется 3-гидроксиацил-КоА-дегидрогеназой, 
которая забирает атомы водорода по месту 
β-углеродного атома с образованием кето-
группы (3-кетоацил-КoA). Акцептором водо-
родов в ферменте служит НАД+. НАДН+Н+ 
окисляется НАДН-дегидрогеназой (комплекс 
I дыхательной цепи) и переносе водородов на 
кислород позволяет получить до трех молекул 
АТФ при участии механизмов окислительного 
фосфорилирования.

4. Заключительная реакция цикла катализи-
руется ацетил-КоА-ацетил-трансферазой (тио-
лазой). Под влиянием фермента и при участии 
еще одной молекулы КоА-SH от β-кетоацил-
КоА отщепляется молекула ацетил-КоА и об-
разуется новый ацил-КоА, укороченный на 
два углеродных атома. По аналогии с гидро-
лизом эту реакцию назвали тиолизом (распад 
кетоацил-КоА идет при участии тиогруппы 
КоА-SH). Образовавшийся ацил-КоА вновь 
вступает в следующий цикл из четырех ре-
акций. Кроме того, ацетил~КоА использует-
ся для кетогенеза, стероидогенеза и служит 
субстратом для цикла трикарбоновых кислот 
(цикл ТКК).

Для длинноцепочечных жирных кислот три 
последних реакции катализируются фермен-
тативным комплексом, называемым митохон-
дриальный трифункциональный протеин [11].

При наличии ферментативного блока в про-

цессе транспорта и окисления жирных кислот 
на любом этапе, происходит «отравление» ор-
ганизма жирными кислотами или продуктами 
их распада. Жирные кислоты обладают пря-
мой (детергентный эффект, генотоксичность) 
и опосредованной (перекисное окисление ли-
пидов, гидроперекиси липидов, дикарбоксиль-
ные жирные кислоты, этерифицированные 
жирные кислоты, изомеры полиненасыщен-
ных жирных кислот) токсичностью, приводя-
щей к ингибированию K/Na-АТФазы, угнете-
нию гликолиза, разобщению окислительного 
фосфорилирования. Накопление токсичных 
продуктов ведет к изменению ультраструкту-
ры митохондрий (рис. 6).

Рис. 6. Электронная микроскопия митохондриаль-
ного аппарата гепатоцитов (по Й. Вей и соавт., 2009). 
а  — митохондрии мышей контрольной группы; 
б — митохондрии мышей c нарушением β-окисления 
жирных кислот.

а

б
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Рис. 7. Схематическое изображение структуры α- и β-субъединиц митохондриального трифункционального 
белка (по J. Angdisen и соавт., 2005).
Примечание: α-субъединица MTП состоит из 20 экзонов, 1-й и 2-й экзоны кодируют транспортный пептид, 
доставляющий длинноцепочечные жирные кислоты в митохондрию, и удаляющийся после транслокации 
путем протеолиза, 3-8-й экзоны кодируют фермент 2,3-еноил-КoA-гидратазу жирных кислот с длинной 
цепью, 11-20-й экзоны кодируют фермент 3-гидроксиацил-КoA-дегидрогеназу жирных кислот с длинной 
цепью, регион 9-го экзона выполняет связующую функцию. β-Субъединицa MTП состоит из 16 экзонов и 
кодирует фермент 3-кетоацил-КoA-тиолазу жирных кислот с длинной цепью.

Серьезные нарушения митохондриального 
β-окисления жирных кислот вызывают тяже-
лые патоморфологические изменения в зави-
симых тканях: в центральной нервной системе, 
печени, почках, мышцах.

Характерным гистологическим признаком 
митохондриальных расстройств, выявляемым 
при проведении световой микроскопии с при-
менением различных методов окраски био-
птатов мышц, служит феномен «рваных» (ше-
роховатых) красных волокон (RRF) [9, 22], 
накопление гликогена и липидов, атрофия, 
вакуолизация и перераспределение волокон 
1-го и 2-го типов, дефицит митохондриальных 
ферментов цикла Кребса и дыхательной цепи 
(цитохром С оксидазы, сукцинатдегидроге-
назы, НАД*Н-оксиредуктазы и др.), некрозы 
единичных или мелких групп мышечных воло-
кон, эпителиальных клеток [3, 5].

Одной из причин нарушения процесса 
β-окисления жирных кислот является дис-
функция митохондриального трифункцио-
нального протеина (МТП). Этот белок со-
стоит из четырех α-субъединиц и четырех 
β-субъединиц и является катализатором 

β-окисления длинно-цепочечных жирных кис-
лот. Он был впервые описан в 1992 г. двумя не-
зависимыми группами исследователей, уста-
новившими, что фермент 3-гидроксиацил-КоA 
дегидрогеназа жирных кислот с длинной угле-
родной цепью (long-chain 3-hydroxyacyl-CoA 
dehydrogenase — LCHAD) является составной 
частью комплекса, расположенного на вну-
тренней мембране митохондрий и названного 
митохондриальный трифункциональный про-
теин [17, 34].

Недостаточность MTП  — аутосомно-
рецессивное заболевание с неизвестной часто-
той. Впервые описано в  1992  г. [46] группой 
авторов, объяснивших комбинированную не-
достаточность сразу нескольких ферментов 
участвующих в процессе β-окисления длинно-
цепочечных жирных кислот: 2, 3-еноил-КoA 
гидратазы жирных кислот с длинной цепью 
(LCEH — �����������������������������   Long�������������������������   -������������������������   chain�������������������    2, 3-������������� enoyl�������� -������� CoA����  ���hy-
dratase), 3-гидроксиацил-КoA дегидрогеназы 
жирных кислот с длинной цепью (LCHAD) 
и 3-кетоацил-К����������������������  oA��������������������  -тиолазы жирных кис-
лот с длинной цепью (LKAT — Long-chain 
3-ketoacyl-CoA thiolase) [32].
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Дефицит MTП взывают мутации в генах 
HADHA и HADHB [34, 39]. Оба гена карти-
рованы на хромосоме 2p23 [12]. Ген HADHA 
кодирует α-субъединицу, а ген HADHB  — 
β-субъединицу MTП (рис. 7).

МТП катализирует 3 реакции митохондри-
ального β-окисления: α-субъединица выполня-
ет функции длинноцепочечной 3-гидроксиа
цил-КоА-дегидрогеназы и длинноцепочечной 
эноил-КоА-гидратазы, а β-субъединица — длин
ноцепочечной 3-кетоацил-КоА-тиолазы. Му-
тации структурного гена сопровождаются изо-
лированной и сочетанной недостаточностью 
функции одной или трех ферментов во всех 
тканях. Дефект этого фермента приводит к 
токсическому эффекту накопления ацил-КоА-
производных 3-гидрокси-длинноцепочечных 
жирных кислот на печень (жировая инфиль-
трация, холестатическая желтуха, гепатоне-
кроз), сердечную мышцу (гипертрофическая 
кардиомиопатия), скелетные мышцы (гипото-
ния мышц, миоглобинурия, повышение актив-
ности сывороточной креатинкиназы).

Выделяют несколько клинических форм за-
болеваний, вызванных недостаточностью MTП:

1. Неонатальная кардиомиопатическая форма.
2. Неонатальная с поражением печени.
3. Легкая форма с поздней манифестацией 

и  преимущественным поражением скелетных 
мышц.

Неонатальная кардиомиопатическая форма 
манифестирует в неонатальном периоде в виде 
тяжелой гипертрофической кардиомиопатии в 
сочетании с выраженными нарушениями рит-
ма сердца. Также характерна некетотическая/
гипокетотическая гипогликемия как реакция 
на голодание (включая гипогликемию при ро-
дах). Прогноз неблагоприятный. Обычно ран-
ний летальный исход происходит в неонаталь-
ный период или первые месяцы жизни.

Неонатальная форма с поражением пече-
ни  — наиболее частая форма, дебютирует в 
возрасте от первых суток до 2 лет. Клинически 
проявляется в виде острых приступов, сопро-
вождающихся рвотой, отказом от пищи, летар-
гией, комой, мышечной гипотонией, гипореф-
лексией, гепатомегалией, тахипноэ. Метаболи-
ческие кризы провоцируются голоданием или 

вирусными инфекциями. Лабораторно опреде-
ляется гипогликемия, увеличение активности 
ферментов печени, лактатацидурия. Приступ 
может привести к внезапной смерти. Нередко 
она является причиной Рейе-подобного син-
дрома. У некоторых больных отмечается про-
гредиентное течение заболевания в виде про-
грессирующей кардиомиопатии, гипотонии 
мышц и гепатомегалии.

Форма с поздней манифестацией и преиму-
щественным поражением скелетных мышц 
проявляется на 2–3-м десятилетии жизни не-
переносимостью физических нагрузок, миал-
гией, миоглобинурией и повышением актив-
ности КФК в ответ на физическое переутомле-
ние и голод.

Установлено, что нарушение процессов 
β-окисления жирных кислот часто диагно-
стируется у пациентов, чьи матери во время 
беременности страдали синдром острого жи-
рового гепатоза с увеличением активности 
ферментов печени, неукротимой рвотой, раз-
витием HELLP-синдрома (HELLP-синдром — 
Hemolysis, Elevated Liver enzyme values, and 
Low Platelet counts — гемолиз, увеличение 
активности ферментов печени, уменьшенное 
число тромбоцитов) [31, 33, 36, 43, 44].

К 2005 г. описаны 24 пациента с диагности-
рованным дефицитом MTP [11, 29]. По данным 
лаборатории болезней обмена веществ РАМН 
г. Москвы, в России нарушение β-окисления 
жирных кислот диагностировано у 15 паци-
ентов, четверо из которых в настоящее время 
живы благодаря лечебной диете.

Обследование пациентов с подозрением на 
митохондриальные болезни включает в себя 
исследование содержания лактата, пирувата, 
кетонов и их соотношения натощак и после 
различных нагрузок, определение аминокис-
лотного состава крови и мочи, определение 
содержания жирных кислот, спектра липидов 
и  фосфолипидов, общего и свободного кар-
нитина и продуктов перекисного окисления 
липидов в крови [2, 10]. C 1990  г. появилась 
возможность диагностировать болезни на-
рушения обмена с помощью метода тандем-
ной масс-спектрометрии при исследовании 
«сухого пятна» крови пациента [18, 35]. Для 
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недостаточности ����������������������  MT��������������������  П наиболее характер-
но значительное увеличение концентрации 
3-гидроксиацилкарнитинов: С16:0, С16:1, 
С18:0, С18:1. Показано проведение ДНК-
диагностики для подтверждения мутации в ге-
нах HADHA и HADHB, ответственных за син-
тез субъединиц MTП.

Неотложная терапия во время криза пред-
усматривает парентеральное введение 10  % 
раствора глюкозы для купирования гипогли-
кемии и подавления липолизиса. Вне кризов 
показана диета, богатая углеводами (75  %) и 
бедная жирами (7 %). Во избежание провока-
ции метаболических кризов пациентам со сни-
жением активности фермента рекомендуются 
частые кормления  — 6–8 раз в сутки  — с до-
бавлением в пищу сырого зернового крахмала 
1 г/кг, поздние вечерние кормления для избе-
гания расщепления жиров в период ночного 
голодания. Показано применение среднецепо-
чечных триглицеридов в виде масла 2–2,5  г/
кг в день как единственного источника жиров 
с добавками элькара 50–100 мг/кг в день и ри-
бофлавина 15 мг/кг в день. Однако в периоде 
метаболической декомпенсации у пациентов 
с недостаточностью митохондриального три-
функционального протеина левокарнитин сле-
дует использовать с осторожностью, начинать 
с небольших доз, учитывая возможность ухуд-
шения состояния в связи с нарушением окис-
ления длинноцепочечных жирных кислот.

С момента появления метода тандемной 
масс-спектрометрии появилась возможность 
проведения неонатального скрининга для вы-
явления болезней обмена. За период с 1990 по 
2005 гг. с США выявлены 13 новорожденных 
с нарушениями окисления жирных кислот. 
Ожидаемая распространенность недостаточно-
сти MTП и дефицита ацил-КоА-дегидрогеназы 
жирных кислот с очень длинной цепью у пло-
да по расчетам медиков США составляет 1 на 
38  тыс. беременностей [11], у новорожден-
ных — 1 на 50 000 [38, 48].

Клиническое наблюдение
В течение 2  сут мы наблюдали девятиме-

сячного ребенка, госпитализированного в не-
врологическое отделение по скорой помощи в 

связи с резким ухудшением состояния в виде 
отказа от еды, появления срыгиваний, вялости, 
утраты двигательных навыков.

При осмотре состояние тяжелое за счет об-
щемозговой симптоматики: вял, стонет, голову 
не удерживает, перестал переворачиваться, си-
деть, наблюдаются повторные срыгивания по-
сле приема пищи, аппетит снижен. Сознание 
не нарушено, менингеальных знаков нет.

Масса тела — 9700 г, длина — 72 см. Нормо-
стеник. Кожа чистая, розовая. Подкожный жи-
ровой слой развит умеренно. Частота сердеч-
ных сокращений — 120 уд/мин, частота дыха-
ний — 32 в 1 мин. Тоны сердца ясные, ритмич-
ные, границы сердца не расширены. В легких 
дыхание пуэрильное, хрипов нет. Перкутор-
но — звук ясный легочный. Живот мягкий без-
болезненный, доступен глубокой пальпации. 
Печень — выступает на 2 см из-под края ребер-
ной дуги, край ее эластичный, безболезненный. 
Селезенка не пальпируется. Стул 1 раз в сутки, 
оформлен. Диурез адекватный.

Окружность головы, размеры большого 
родничка соответствуют возрастной норме. 
Родничок умеренно напряжен. Нарушений 
черепной иннервации не выявлено. Актив-
ные движения конечностей в полном объеме. 
Мышечный тонус диффузно снижен. Сила в 
конечностях снижена до 3  баллов. Опоры на 
ноги нет. Сухожильные рефлексы D=S, высо-
кие. Положительные рефлексы Бабинского, 
Россолимо с обеих сторон. Патологическая 
постуральная активность не регистрируется. 
Болевая чувствительность сохранена. Коорди-
нацию оценить невозможно.

Из анамнеза. Ребенок от здоровых родите-
лей, наследственность в семье не отягощена. 
Рожден от первой беременности у женщины 
в возрасте 28 лет. Беременность протекала с 
угрозой прерывания в 5 нед и с 12-й по 18-ю не-
делю (центральное предлежание плаценты, не-
фропатия беременной с тяжелым печеночным 
синдромом). Роды на сроке 35 нед путем экс-
тренного кесарева сечения в связи с отслойкой 
плаценты. Масса тела при рождении — 2900 г, 
длина — 48 см. Оценка по шкале Апгар — 6/7 
баллов. Выписан из роддома на 7-й день до-
мой.
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До 5 мес жизни развитие ребенка по возра-
сту: голову держит с 2  мес, переворачивается 
с 4 мес.

В возрасте 5  мес наблюдалось ухудшение 
состояния: перестал переворачиваться, появи-
лись гипотония мышц, срыгивания, осложнив-
шиеся аспирационной пневмонией, в связи с 
чем мальчик получал лечение в педиатриче-
ском отделении стационара. На фоне антибак-
териальной терапии и внутривенной инфузии 
10  % раствора глюкозы для дезинтоксикации 
состояние ребенка улучшилось, однако при 
обследовании выявлено повышение активно-
сти аминотрансфераз, по поводу чего пациент 
направлен в гепатологический центр, где ему 
проведено обследование для исключения ин-
фекционного заболевания, нервно-мышечных 
заболеваний, болезни Вильсона — Коновалова. 
На фоне проводимого лечения отмечена норма-
лизация показателей активности печеночных 
ферментов, в удовлетворительном состоянии 
пациент выписан под наблюдение педиатра по 
месту жительства с диагнозом «реактивный 
неспецифический гепатит, реконвалесцент 
аспирационной пневмонии». Длительность пе-
риода вялости, срыгиваний, мышечной слабо-
сти с утратой двигательных навыков составила 
около 3 нед.

Наблюдалось последующее улучшение со-
стояния пациента с повторным приобретени-
ем двигательных навыков, однако дальнейшее 
развитие происходило с задержкой формиро-
вания психомоторных функций: к 9 мес жиз-
ни развитие мелкой моторики и импрессивной 
речи соответствовало возрастной норме, раз-
витие крупной моторики и экспрессивной речи 
соответствовало нормативам 6–7-месячного 
возраста. Профилактические прививки маль-
чику проводились в соответствии с прививоч-
ным календарем. Аллергологический анамнез 
ребенка не отягощен.

В 9 мес вновь отмечено ухудшение состоя-
ния мальчика в виде появления срыгиваний, 
отказа от еды, вялости, утраты двигательных 
функций. Родители обратились к врачу на 2-й 
день после нарушения самочувствия ребенка.

Учитывая тяжесть состояния пациента при 
госпитализации, экстренно проведено невро-

логическое и соматическое обследование для 
уточнения диагноза. Результаты проведенных 
обследований представлены в табл. 1.

По результатам проведенных исследований 
объемный процесс в центральной нервной си-
стеме (ЦНС) был исключен. Обращало на себя 
внимание волнообразное течение заболевания 
с периодами относительного благополучия, а 
также мультисистемность патологических из-
менений с вовлечением в процесс ЦНС, пече-
ни, сердца.

Сформулирован клинический диагноз: 
Дисметаболическая энцефалопатия, гепатит 
на фоне наследственного нарушения обмена, 
перинатального поражения ЦНС. Функцио-
нальная кардиопатия. Митохондриальная эн-
цефаломиопатия (?).

В течение первых суток пребывания в ста-
ционаре состояние ребенка оставалось относи-
тельно стабильным, на следующий день отме-
чено резкое ухудшение за счет появления ги-
пертермии, миоклонических судорог, угнете-
ния сознания. Проводимая симптоматическая 
терапия (антипиретики, антиконвульсанты, 
внутривенная инфузия 10  % растворглюко-
зы) — без эффекта. При явлениях нарастающе-
го метаболического ацидоза ребенок переведен 
в отделение реанимации (табл. 2).

В отделении реанимации продолжена инфу-
зионная терапия для коррекции метаболиче-
ских расстройств. Однако проводимое лечение 
оказалось неэффективным, ребенок переведен 
на искусственную вентиляцию легких, возник-
ла асистолия, констатирована биологическая 
смерть.

Патологоанатомическое вскрытие выявило 
выраженный периваскулярный и перицеллю-
лярный отек вещества головного мозга с дис-
трофией нейроцитов; гепатомегалию с увели-
чением массы печени в 1,3 раза (382 г при нор-
ме 290  г), диффузные изменения структуры 
тканей органа с развитием жирового гепатоза, 
начинающийся цирроз; вакуолизацию цито-
плазмы миокардиоцитов в миокарде.

Созданный в медико-генетическом центре 
г.  Воронежа банк образцов крови новорож-
денных («сухое пятно» на фильтровальной 
бумаге) позволил направить образец крови 
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Таблица 1

Результаты обследований ребенка К. девяти месяцев жизни

Общий анализ крови Hb 116 г/л; эр. 3,8 1012/л; л. 3,7 109/л; тр. 170 109/л; п. 2 %; 
с. 30 %; эоз. 4 %; лимф. 53 %; мон. 11 %; СОЭ 2 мм/ч.

Общий анализ мочи Без патологических изменений

Биохимический анализ крови Общий белок 61 г/л, глюкоза 5,6 ммоль/л, АлАТ 358 Е/л, 
АсАТ 467 Е/л, тимоловая проба 1,6 ед.,  

билирубин общ. 9,0 мкмоль/л, связанный 3 мкмоль/л, 
свободный 6,0 мкмоль/л, мочевина 6,8 ммоль/л,  

креатинин 4 мг/л, лактат 2,1 ммоль/л, креатинкиназа 73 Е/л, 
креатинкиназа МВ 37,2 Е/л, церулоплазмин 137 мг/л,  
α-1-трипсин 1,2 г/л, К+ 5,6 ммоль/л, Na + 139 ммоль/л,  

Cl– 105 ммоль/л, Ca2 + 2,6 ммоль/л, фосфор 1,93 ммоль/л.

Инсулин в крови 6 мкЕД/мл (норма).

Гликемическая кривая после 
нагрузки глюкозой через 2 ч

7,0 ммоль/л.

УЗИ головного мозга Признаки нарушения ликвородинамики.

Консультация. окулиста R OH — Hm 1,0 D. Dev — 00. Гл. дно без очаговых 
патологических изменений.

МРТ головного мозга Признаки умеренно выраженных диффузных атрофических 
изменений головного мозга, открытой смешанной 

гидроцефалии, вероятнее заместительного характера.

УЗ ГПДЗ, почек Признаки выраженных диффузных изменений в печени,  
УЗ-признаков поражения почек нет.

Рентгенограмма груди Пневматизация равномерная, легочный рисунок не изменен, 
купол диафрагмы, синусы ― без особенностей,  

тень средостения расширена за счет вилочковой железы.

ЭКГ Легкая синусовая тахикардия.  
Вертикальное положение ЭОС.  

Выраженные нарушения периода реполяризации.

Допплерэхокардиография Полости сердца не расширены. Гипертрофии стенок 
и перегородок нет. Показатели сократимости в норме.

Кардиолог Функциональная кардиопатия.

ЭНМГ СПИ по двигательным волокнам правого срединного и левого 
большеберцового нервов в норме. Амплитуда М-ответов 
в норме. По данным интерференционной ЭМГ получены 

удовлетворительные показатели длительности и амплитуды 
потенциалов двигательных единиц мышц верхних  

и нижних конечностей.

ЭЭГ Умеренные диффузные изменения показателей 
биоэлектрической активности головного мозга.  

Признаки стволовой дисфункции. Эпилептиформная 
активность не зарегистрирована.
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Таблица 2

Результаты обследования ребенка К. в момент метаболического криза

КОС pH 7.15, pCO2 36.8 мм рт. ст., pO2 — 75,3 мм рт. ст., BE –15,7 ммоль/л),  
HCO3 – 12,4 ммоль/л, TCO2 13,5 ммоль/л, st.HCO3 — 12,9 ммоль/л, O2sat 89,3 %

Глюкоза крови 1,0 ммоль/л

ребенка К. в лабораторию наследственных бо-
лезней обмена веществ РАМН г. Москвы для 
исследования. В результате выявлено наруше-
ние обмена жирных кислот с длинными цепя-
ми (С12 — С18) с увеличением концентрации 
3-гидроксиацилкарнитинов в два (С12) — де-
сять (С18 ОН) раз и диагностирована недо-
статочность митохондриального трифункцио-
нального белка или длинноцепочечной ацил-
КоА-дегидрогеназы жирных кислот.

Проведенный анализ ДНК погибшего ре-
бенка в лаборатории наследственных болезней 
обмена, позволил обнаружить частую мута-
цию (Glu474Gln) в гене HADHA, унаследован-
ную от матери. Данная мутация была описана 
ранее двумя независимыми группами иссле-
дователей, установивших миссенс-мутацию 
G1528C в экзоне 15 α-субъединицы ���������MT�������П с за-
меной глутаминовой аминокислоты на глута-
мин в положении 474 полипептидной цепочки 
(�����������������������������������������     E����������������������������������������     474�������������������������������������     Q������������������������������������     ) [30, 37]. Вероятный механизм влия-
ния мутации на метаболизм жирных кислот, 
был изучен J. Barycki и коллегами в 1999  г. 
[13] и обусловлен инактивацией каталитиче-
ского домена ����������������������������LCHAD�����������������������, который ведет наруше-
нию активности фермента LCHAD. Частота 
носительства данной мутации различна в раз-
ных популяционных группах, в Финляндии в 
2012 г. она составила 1:240 жителей.

Таким образом, педиатрам и детским невро-
логам при дифференциальной диагностике у 
детей с нарушением развития психомоторных 
функций следует учитывать большую группу 
наследственных болезней обмена. В ряде слу-
чаев кризовое течение заболевания требует от 
врача принятия быстрых и грамотных решений, 
которые помогут если не предотвратить гибель 
пациента, то диагностировать болезнь, что впо-

следствии облегчит проведение пренатальной 
диагностики плода и будет способствовать соз-
данию здоровой семьи. Уточнение диагноза в 
ранние сроки служит залогом своевременного 
успешного лечения некоторых наследственных 
дефектов обмена жирных кислот у детей.
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ПАТОГЕНЕТИЧЕСКИЕ АСПЕКТЫ ТЕЧЕНИЯ И ИСХОДОВ 
ЛЕЙКОЭНЦЕФАЛИТОВ У ДЕТЕЙ

Н.В. Скрипченко, Г.П. Иванова, Г.Ф. Железникова, Л.А. Алексеева, Л.В Говорова
ФГБУ «НИИ детских инфекций ФМБА России», Санкт-Петербург, Россия

В статье проведен анализ клинической картины, течения и исходов лейкоэнцефалитов у 229 детей. Уточ-
нена этиологическая структура заболевания. Представлены результаты иммунологического и биохими-
ческих исследований крови и спинномозговой жидкости (цитокинов, субпопуляционного состава, иммуно-
глобулинов, содержания основного белка миелина и IgG в спинномозговой жидкости, состояние процессов 
свободно-радикального окисления). Уточнены факторы врожденного и адаптивного иммунного ответа, 
влияющие на течение и исходы заболевания. Выявлены особенности изменения гормонов стресса (корти-
зола и соматотропного гормона), половых гормонов гипофиза и желез у детей с лейкоэнцефалитами. Пред-
ставлена гипотетическая модель развития лейкоэнцефалитов.

Ключевые слова: лейкоэнцефалиты, патогенез, дети.

An analysis of the clinical features, course, and outcome of leukoencephalitis in 229 children is presented. The 
aetiological structure of the disease is specified. The results of immunological and biochemical blood and CSF tests 
(cytokines, cell subpopulation structure, immunoglobulins, basic myeline protein and IgG content in CSF, and free-
radical oxidation markers) are presented. The factors of inborn and adaptive immune responses influencing the 
course and outcome of the disease are defined. The features of changes in stress hormones (cortisol and STH) and 
sex hormones of the hypophysis and gonades in children with leukoencephalitis are revealed. A hypothetical model 
of leukoencephalitis development in children is presented.

Key words: leukoencephalitis, pathogenesis, children.

Введение
В последние годы среди инфекционных 

заболеваний центральной нервной системы 
(ЦНС) у детей лидирующее место занимают 
лейкоэнцефалиты (ЛЭ), основным морфо-
структурным субстратом которых является 
демиелинизация [1, 6]. Впервые понятие было 
введено P.F. Shilder в 1912 г. В последующем 
были описаны ряд заболеваний, при которых 
доказана или предполагается инфекционная 
этиология: Л.Э. Ван-Богарта, Л.Э. Харста, бо-
лезнь Марбурга, диссеминированный энцефа-
ломиелит и др.

Несмотря на продолжительный срок изуче-
ния ЛЭ, в их патогенезе по-прежнему остается 
открытым вопрос о значимости инфекционных 
агентов, поскольку считается, что они играют 
роль лишь пускового механизма, в то время, 
как основное место отводится аутоиммунным 
процессам, обусловленным активацией ауто-
антигенами В- и Т-клеток, повреждающему 
воздействию цитокинов [10, 14, 15]. Однако 
известно, что многие возбудители (герпесви-

русы, вирусы краснухи и кори, энтеровирусы, 
боррелии, хламидии и др.) могут в течение 
многих лет персистировать в олигодендроци-
тах, эндотелиоцитах, вызывая хроническое 
воспаление ЦНС и нарушение метаболизма, 
что приводит к разрушению миелина и (или) 
к нарушению его синтеза с последующим раз-
витием нейродегенерации [8, 10, 12].

Известна значимость характера иммунно-
го ответа на течение и исходы инфекционных 
заболеваний. Немаловажную роль играют как 
индивидуальные особенности иммунного от-
вета пациента, так и характеристики инфекци-
онного агента (тропность к различным струк-
турам головного мозга, скорость репликации, 
выраженность цитопатического воздействия 
на клетки) [2–3, 5].Кроме того, следует от-
метить, что нейроиммуноэндокринные взаи-
модействия нередко определяют течение ин-
фекции, а дисбаланс гормонального статуса 
приводит к развитию нейроиммунной дизре-
гуляции. Доказано, что адекватный иммунный 
ответ обеспечивается «нормальным» гормо-
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нальным гомеостазом [4]. Известна связь раз-
вития многих аутоиммунных заболеваний с 
возрастными гормональными перестройками, 
что обусловлено влиянием гормонов на им-
мунную систему, которое опосредуется через 
множество рецепторов, имеющих специфич-
ность и представленных на клетках и органах 
иммунной системы [13, 16]. Однако характер 
иммунных и гормональных и нарушений и их 
взаимосвязь с особенностями патологических 
процессов при ЛЭ у детей требуют уточнения. 
Все сказанное определяет актуальность прово-
димого исследования.

Целью исследования явилось уточнение 
патогенетических факторов, определяющих 
течение и исходы лейкоэнцефалитов у детей.

Материалы и методы
Под наблюдением находились 302 ребенка 

с энцефалитами (ЭФ) в возрасте от 1 мес до 
17 лет, получавшие лечение в клинике НИИ 
детских инфекций в течение 2001–2010 гг. На 
основании комплексной клинико-лучевой  — 
магнитно-резонансная томография (МРТ) го-
ловного и (или) спинного мозга — и нейрофи-
зиологической диагностики (мультимодаль-
ных вызванных потенциалов головного мозга) 
устанавливалась локализации патологическо-
го процесса в ЦНС. В результате полученных 
данных среди ЭФ были диагностированы: ЛЭ, 
панэнцефалиты и полиоэнцефалиты. Основ-
ную группу составили пациенты с преимуще-
ственным поражением белого вещества — 229 
больных (75,8  %),  — у которых был диагно-
стирован ЛЭ. Катамнестическое наблюдение 
проводилось в течение 1–10 лет и в среднем 
составило 5,5 ± 1,8 года. Для оценки невроло-
гического статуса использовалась шкала Дж. 
Курцке (1983) и шкала нарушения функцио-
нальных систем �������������������������  EDSS���������������������  . Этиологическая диа-
гностика включала в себя исследование крови 
и спинномозговой жидкости (СМЖ) сероло-
гическими иммуноферментным анализом сы-
воротки крови (ИФА) и модифицированной 
рееакцией связывания коиплемента, мРСК), 
молекулярно-генетическими  — полимеразная 
цепная реакция (ПЦР) — ииммуноцитохими-
ческими методами.

Для изучения патогенеза проводились им-
мунологические исследования 2–4-кратно: 
при поступлении в стационар, через 3–4 нед, 
а при хроническом течении дополнительно — 
в периоды ремиссии и обострения. Для оцен-
ки сенсибилизации лимфоцитов в реакции 
бласттрансформации лимфоцитов (РБТЛ) на 
основной белок миелина (ОБМ) в концентра-
ции 2,5 мг/мл и 15 мг/мл в 7-суточной куль-
туре клеток применялся диагностикум ОБМ 
«Sigma» (США). Исследовалось содержание 
иммуноглобулинов  — IgМ и IgG  — к  ОБМ 
в  крови с использованием диагностикума 
«Навина» (Москва). Для определения со-
держания Ig к ОБМ в образце рассчитывали 
соотношение оптической плотности образца 
и оптической плотности отрицательного кон-
троля, полученный коэффициент измеряли в 
условных единицах (у.  е.), и он был ≤  1 для 
сыворотки крови здоровых лиц. Определя-
лась спонтанная и индуцированная продук-
ция в культуре клеток крови и содержание в 
сыворотке крови и СМЖ цитокинов: интер-
ферона γ (ИНФ-γ), фактора некроза опухоли 
α (ФНО-α), интерлейкинов (ИЛ-10, ИЛ-4 
методом ИФА. Для ИФА использовались 
тест–системы ООО «Протеиновый контур» 
и ООО «Цитокин» (Санкт-Петербург). При 
исследовании индуцированной продукции 
ИНФ-γ в культуре клеток применялся вирус 
болезни Ньюкастла и фитогемагглютинин, 
для ИЛ-10 и ИЛ-4  — фитогемагглютинин,  
а для ФНО-α  – пирогенал. Фенотипирова-
ние лимфоцитов (СD3, CD4, CD8, CD16, 
CD20, CD25, CD95) проводилось методом 
проточной цитометрии на цитофлюориметре 
FACSCalibur�����������������������������  , использовались моноклональ-
ные антитела производства компании Becton 
Dickinson (США), а также с помощью панели 
моноклональных антител серии ИКО произ-
водства НПЦ «Медбиоспектр» (Москва) в 
лимфоцитотоксическом тесте. Содержание Ig 
трех основных классов (A, M, G) определяли 
турбодиметрическим методом с использова-
нием реактивов фирмы «Sentinel» (Италия). 
Турбодиметрическим методом определяли 
содержание в крови и СМЖ циркулирующих 
иммунных комплексов (ЦИК), используя по-
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лиэтиленгликоль 6000 (������������������  Serva�������������  , ����������� C���������� ША). Опре-
деление концентрации ��������������������IgE����������������� в крови произво-
дилось методом ИФА с использованием диа-
гностикума «Вектор Бест» (Новосибирск). 
Функциональную активность лейкоцитов 
определяли в реакции торможения миграции 
лейкоцитов (РТМЛ) спонтанной и индуци-
рованной фитогемагглютинином «Sigma» 
(США). В крови определялось содержание 
фракций комплемента (C3, C3a, C5a, C4, C5) 
методом ИФА 2–4-кратно: при поступлении и 
при выписке, в периоды обостренияе и ремис-
сии, производитель тест-систем — ООО «Ци-
токин» (Санкт-Петербург). В СМЖ опреде-
лялось количественное содержание ОБМ ме-
тодом ИФА с использованием тест-системы 
Beckman Coulter Company (США). Произво-
дилось определение альбумина и IgG методом 
турбидиметрического иммуноанализа в сы-
воротке крови и СМЖ параллельно с после-
дующим расчетом индекса интратекального 
синтеза (ИИС) IgG. Исследовались гормоны 
стресса: кортизол и соматотропный гормон 
(СТГ), а также половые гормоны гипофиза 
и желез: фолликулостимулирующий(ФСГ), 
лютеинизирующий (ЛГ), тестостерон, эстра-
диол, прогестерон (ПГ), пролактин. Иссле-
дования гормонального статуса осуществля-
лось при поступлении, через 14 дней и перед 
выпиской. Содержание гормонов в крови 
определялось методом ИФА с использовани-
ем наборов фирмы «Хема-Медика» на имму-
ноферментном анализаторе STATFAX 2100. 
Исследования интенсивности свободно-
радикального окисления (СРО) в сыворотке 
крови, лимфоцитах и СМЖ производились 
при поступлении, через 10–14 дней, через 1 и 
2 мес.

Анализ полученных данных выполнялся с 
помощью персонального компьютера с при-
менением пакета прикладных программ �������Statis-
tica 7 for Windows, Microsoft Excel ХР��������. Стати-
стическая обработка полученных результатов 
осуществлялась с использованием параметри-
ческих и непараметрических методов вариа-
ционной статистики. Достоверными различия 
считали при значении р < 0,05.

Результаты
Анализ длительности нарастания клиниче-

ской симптоматики, а также наличие или от-
сутствие обострений у 229 детей с ЛЭ позво-
лил установить 3 варианта течения: острое, за-
тяжное и хроническое. Острое течение имело 
место у 56,7 % детей (130 больных), у 70 детей 
очаговые изменения при МРТ не выявлялись 
(1-я группа), а у 60 детей имелись очаговые 
изменения в белом веществе при МРТ голов-
ного мозга (2-я группа). Затяжное течение ЛЭ 
наблюдалось у 19,7  % (45 больных) и хрони-
ческое — у 23,6  % (54 больных). Пациенты с 
затяжным и хроническим течением составили 
3-ю и 4-ю группы. Острое течение ЛЭ харак-
теризовалось монофазным быстрым нараста-
нием неврологических симптомов, в среднем 
3,1  ±  0,4 сут, с последующей стабилизацией 
на протяжении 1–10 дней (в среднем 4,2 ± 1,4 
дня) и дальнейшим регрессом симптомов. От-
сутствовали достоверные различия в длитель-
ности нарастания симптоматики при остром 
течении у пациентов обеих групп. Больных 
с острым течением госпитализировали в те-
чение первой недели заболевания (в среднем 
через 1,6 ± 0,8 сут). Клиническая картина при 
остром течении ЛЭ вне зависимости от данных 
МРТ характеризовалась развитием общеин-
фекционной, общемозговой и менингеальной 
симптоматики у большинства пациентов. Од-
нако наблюдались различия в развитии очаго-
вых неврологических симптомов. Так, у детей 
1-й группы превалировали мозжечковые на-
рушения (84,3 %) и пирамидные расстройства 
(55,7  %), имеющие чаще рефлекторных ха-
рактер, а парезы наблюдались только у 11,4 % 
пациентов. У 35,7 % детей наблюдалось нару-
шение сознания до уровня оглушения, а оцен-
ка по шкале EDSS в разгар болезни в среднем 
составила 4,2 ± 0,5 балла. При остром течении 
ЛЭ с наличием очагов на МРТ (2-я группа) 
неврологическая симптоматика была более 
тяжелой, по сравнению с пациентами 1-й груп-
пы, а оценка по шкале EDSSсоставила 6,4 ± 0,6 
балла (р < 0,05). Достоверно чаще развивались 
парезы и нарушения функции черепных не-
рвов. Период обратного развития симптомов 
был продолжительнее (2,1 ± 0,6 и 4,5 ± 1,1 мес, 
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р < 0,01), что свидетельствовало о прямой кор-
реляции между выраженностью структурных 
нарушений и сроками выздоровления. При 
остром течении ЛЭ у пациентов обеих групп 
наиболее часто встречалось изолированное по-
ражение структур головного мозга (80–92,9 %), 
а спинной мозг вовлекался достоверно реже.

Затяжное течение ЛЭ имело более про-
должительный период нарастания симптомов 
длительностью от 2 нед до 4  мес (в среднем 
3,2 ± 0,4 мес) и периодом регресса от 6 до 12 мес 
(в среднем 7,6 ± 1,4 мес). У 86,7 % детей нарас-
тание симптомов характеризовалось мульти-
фазностью и развитием повторных обострений, 
возникающих через 2  нед — 4  мес (в  среднем 
через 1,5 ± 0,2 мес) после первого эпизода бо-
лезни. При затяжном течении во всех случаях 
при МРТ определялись очаговые изменения в 
белом веществе головного мозга. Как прави-
ло, повторные обострения характеризовались 
более выраженными неврологическими нару-
шениями, по сравнению с первым эпизодом, 
а оценка по шкале EDSS составила 7,1  ±  0,9 
балла. Почти в 1/2 случаев заболевания отсут-
ствовали общеинфекционные и общемозговые 
симптомы. Для затяжного течения было харак-
терно более частое поражение как головного, 
так и спинного мозга (56,6 %), по сравнению с 
пациентами 1-й и 2-й групп.

При хроническом течении ЛЭ продолжи-
тельность нарастания неврологической сим-
птоматики в среднем составила 9,2 ± 1,5 мес. На 
момент госпитализации в клинику Института 
длительность заболевания у 11,1  % больных 
составила от 1 до 6 мес, у 25,9 % — от 6 мес до 
1 года, а у 35,2 % — более 1 года. У 27,8 % паци-
ентов продолжительность болезни по анамнезу 
установить не представлялось возможным, но 
данные МРТ свидетельствовали о более дли-
тельном течении заболевания, чем это можно 
было выяснить при сборе анамнеза. У всех 
больных с хроническим течением наблюдалось 
мультифазное течение заболевания с развити-
ем обострений. В 90,7 % случаев у пациентов в 
дебюте заболевания имелась «стертая» клини-
ческая картина с кратковременностью первых 
симптомов в виде нечеткости изображения, 
расстройств чувствительности и координации. 

В 37,1 % случаев «провокаторами» манифеста-
ции заболевания были различные стрессовые 
ситуации. Наиболее часто диагностировались 
оптикоэнцефаломиелит и оптикоэнцефалит, 
составившие 79,6  %. Демиелинизирующий 
процесс распространялся не только на струк-
туры ЦНС, но вовлекал и краниальные, а осо-
бенно часто зрительные нервы.

Дети с ЛЭ были в возрасте от 1 года до 
17 лет. Наблюдалось увеличение случаев забо-
левания в возрасте от 13 до 17 лет (31,9 %) и от 
4 до 6 лет (27,5 %). Среди детей с острым тече-
нием ЛЭ, преобладали дети от 4 до 6 лет (32,9 % 
и 41,7 % соответственно), то у пациентов с хро-
ническим — от 13 до 17 лет (63 %, р < 0,05).Так-
же наблюдались изменения в половом составе 
у детей с разным течением ЛЭ. Так, при остром 
течении ЛЭ девочек было 40 %, а при затяжном 
и хроническом — 67,6–71,1 %.

В этиологии ЛЭ в 74,2 % случаев была вы-
явлена вирусная инфекция, у 10  %  — бакте-
риальная, у 5,7 % — вирусно-бактериальная, и 
только у 10 % детей инфекционный фактор не 
был определен.При остром течении ЛЭ в этио-
логии доминировал вирус варицелла-зостер. 
У пациентов с затяжным течением 1/3 cлучаев 
выявлена B. burgdorferi, а при хроническом 
течении ЛЭ в 48,1 % случаев установлена сме-
шанная герпес-вирусная инфекция, характе-
ризующаяся активацией нескольких хрониче-
ски персистирующих вирусов этого семейства. 
У большинства детей с хроническим течением 
ЛЭ (80,7  %) установлено сочетание вирусов: 
герпеса типа 6 и вируса Эпстайна — Барр.

Установлена зависимость клинических 
исходов ЛЭ от характера течения и наличия 
очагов при МРТ. Выявлено, что в 1-й группе 
детей наблюдалось полное восстановление без 
нарушений в 94,3 % случаев, а у пациентов 2-й 
группы — в 55 % случаев.У детей с затяжным 
течением в 84,4  % случаев наблюдалось раз-
витие легких нарушений от 1 до 2,5 балла по 
шкале EDSS. Тяжелые нарушения отмечались 
в 2,2 % случаев при локализации очагов в об-
ласти моста. При хроническом течении ЛЭ, не-
смотря на значительно большую длительность 
заболевания, в исходе в большинстве случаев 
также преобладали неврологические наруше-
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ния до 2,5 балла (42,6 %). Выздоровление на-
блюдалось только в  5,5  % случаев и характе-
ризовалось, как отсутствием обострений, так 
и исчезновением очагов при МРТ, а  прогрес-
сирование болезни и трансформация в рассе-
янный склероз — у 44,4 % детей. В остальных 
случаях отмечалась клинико-лучевая ремис-

сия длительностью от 1 до 9 лет (в среднем 
4,8 ± 1,6 года).

Анализ ряда иммунологических показа-
телей у детей с разным течением ЛЭ выявил 
существенные особенности иммунного ответа 
при разном течении заболевания. Иммунный 
статус больных с острым течением характе-

Таблица 1

Динамика параметров цитокинового ответа в сыворотке крови у детей с различным 
характером течения лейкоэнцефалитов (M ± m, пг/мл)

Характер тече-
ния / Цитокины

Острое течение Затяжное течение Хроническое течение Норма,  
n = 14

1-е иссле-
дование, 

n=20

2-е иссле-
дование, 

n=18

1-е иссл 
едование, 

n=12

2-е иссле-
дование, 

n=10

1-е иссле-
дование, 

n=16

 2А ис-
следова-
ние, n=8

2Б ис-
следова-
ние, n=8

ФНО-α в 
сыворотке

18,9 
± 9,8

21,3 
± 8,6

97,1 
± 15,9*¤

34,2 
± 12,4◊

83,5
± 12,8*¤

39,9
± 12,4◊

89
± 38,1*

26 ± 5

1ФНО-α ИП 689
± 56

569
± 105

912 
± 69

230 
± 89◊¤

533
± 89

415
± 120

512
± 56

500–
1500

2ФНО-α СП 33,6
± 10,6

6,1
± 2,2◊

89,1 
± 24¤

12,3 
± 7,9◊

88,6
± 12,9¤

50,6 
± 18,1¤

129 
± 79,5

0–50

ИФН-γ в 
сыворотке

455,6 
± 89,1*

45,6
± 17,2◊

52,9 
± 9,8¤

44,3 
± 11,2

8,9 
± 3,4¤

22 
± 7,5

19,4
± 12,6

26 ± 8

1ИФН-γ ИП 3540
± 450

980
± 405◊

998,1 
± 234¤

1234 
± 345◊

450,9 
± 109¤

912
± 123

860,8
± 109◊

1000–
5000

2ИФН-γ СП 678 
± 130

77,3 
± 10,8◊

102 
± 24,9¤

34,9
± 8,5◊¤

67,9
± 12,5¤

35 
± 8,6¤

72,8
± 14,9

0–50

ИЛ-4 в сыво-
ротке

39,4
± 11,6

28,9 
± 2,1

209,2
± 12,4*¤

72,9 
± 6,9◊¤

68,4
± 22,2

19,3 
± 6,9◊¤

74,2
± 14,7

51 ± 7

1ИЛ-4 ИП 230 
± 45

198,3 
± 22,9

769
± 129¤

290 
± 65,3◊

112 
± 24,5

89 
± 3,6¤

109,6
34,2

100–400

2ИЛ-4 СП 60,4 
± 3,7

26,2 
± 12,9

107,8
± 9,8¤

58,9 
± 23,9¤

77,9
± 21,5

22 
± 6,4◊

102,9 
± 24,5

0–50

ИЛ-10 в сы-
воротке

22,8 
± 8,3*

102,4 
± 10,5*◊

11,2
± 5,6

62,9 
± 10,4*◊

7,9 
± 4,5

22,9
± 8,9¤

6,9 
± 2,9

5 ± 3

1ИЛ-10 ИП 202
± 65

234 
± 94,9

78,2
± 12¤

112 
± 45,9¤

32,2 
± 9,8¤

67 
± 12,6¤

67,9 
± 20,4◊

100–400

2ИЛ-10 СП 71,2
± 9,9

25,9 
± 10,4◊

6,7
± 2,8¤

60,3 
± 3,9◊ ¤

9,5
± 2,3¤

18 
± 7,5

10,8 
± 6,3

30–50

1 — индуцированная продукция, 2 — спонтанная продукция.
* — достоверные различия с нормой, р < 0,05; ◊ — различия с 1-м исследованием, р < 0,05;
¤ — достоверные различия с острым течением, р < 0,05.
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ризовался нормальным содержанием ФНО-α 
и ИЛ-4 в сыворотке крови наряду с повышен-
ным (приблизительно в 20 раз относительно 
«нормы») содержанием ИФН-γ, а также высо-
кой его продукцией ��������������������������in������������������������ �����������������������vitro������������������, спонтанной и ин-
дуцированной. Концентрация ИЛ-10 в сыво-
ротке крови значительно нарастала в периоде 
выздоровления (табл. 1).

Цитокиновый статус пациентов с затяж-
ным течением ЛЭ характеризовался повы-
шением продукции ФНО-α и ИЛ-4 in vivo и 
in vitro и снижением спонтанной секреции 
ИЛ-10 в   ультуре. Ответ главного медиато-
ра Th1 — ИФН-γ — был редуцирован по всем 
трем показателям. Ответ системы цитокинов 
при хроническом течении ЛЭ отличался вы-
соким уровнем продукции ФНО-α in vivo и in 
vitro при дефиците синтеза ИФН-γ и слабом 
увеличении продукции ИЛ-4. Отличительной 
особенностью этой группы является супрессия 
синтеза ����������������������������������   in��������������������������������    �������������������������������  vitro��������������������������   антивоспалительного цито-
кина ИЛ-10. Особенности локального ответа 
цитокинов в СМЖ совпадали с изменениями 
системного ответа (табл. 2).

При остром течении ЛЭ в СМЖ пациен-
тов регистрировалось нормальное содержа-
ние ФНО-α при слегка повышенном содержа-
нии ИЛ-10, высокие концентрации цитокина 
Th1 — ИФН-γ c резким доминированием над 
цитокином Th2 — ИЛ-4 (индекс ИФН-γ/ИЛ-4 
был равен приблизительно 19). Затяжное те-
чение было ассоциировано со значительным 

подъемом содержания в СМЖ ФНО-α и ИЛ-4 
при умеренном содержании ИФН-γ (индекс 
ИФН-γ/ИЛ-4 был равен приблизительно 0,7). 
Хроническое течение ЛЭ сопровождалось вы-
раженным дисбалансом в содержании иммун-
ных факторов в СМЖ. У пациентов этой груп-
пы в СМЖ было самое высокое содержание 
ФНО-α при отсутствии антивоспалительного 
цитокина ИЛ-10 и дефиците ответа ИФН-γ 
(индекс ИФН-γ/ИЛ-4 был равен приблизи-
тельно 0,1). Кроме того, только у пациентов 
этой группы было повышено содержание ЦИК 
в СМЖ, что свидетельствует об их усиленном 
образовании и (или) нарушении элиминации 
клетками СМЖ. Определение содержания Ig 
в сыворотке крови детей с ЛЭ выявило, что 
наиболее выраженные различия между груп-
пами наблюдались по концентрации общего 
IgE, которая теснее всего связана с балансом 
Th1/Th2 в иммунном ответе.У детей с острым 
течением ЛЭ содержание ������������������   IgE���������������    при 1-м обсле-
довании было существенно ниже «нормы», 
что сочетается с явным доминированием от-
вета ��������������������������������������      Th������������������������������������      1-типа, о чем можно судить по значи-
тельному усилению системной продукции 
ИФН-γ. В периоде регрессии симптомов про-
исходит дальнейшее снижение концентраций 
IgE, связанное, возможно, с усилением в этом 
периоде системной продукции ИЛ-1, который 
участвует в разрешении процесса и подавляет 
синтез ������������������������������������IgE���������������������������������. Анализ субпопуляционного соста-
ва лимфоцитов у пациентов с острым течени-

Таблица 2

Содержание цитокинов и ЦИК в СМЖ 
при различном характере течения лейкоэнцефалитов (пг/мл)

Цитокины Острое течение,
n = 26

Затяжное течение,
n = 15

Хроническое течение,
n = 20

ФНО-α 16,8 ± 8,9 65 ± 22,6◊ 113 ± 55,9◊
ИЛ-10 22 ± 9,8 10,8 ± 8,1 0,0 ± 0,0◊
ИФН-γ 368 ± 65,9 82 ± 12,6◊ 10 ± 6,6◊
ИЛ-4 19,2 ± 10,3 121 ± 60,5◊ 108 ± 29,7◊
ЦИК (у. е.) 35 ± 5,5 34,5 ± 4,2 65,3 ± 8,5◊

◊ — достоверные различия с острым течением.
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ем ЛЭ в первую неделю болезни характеризо-
вался дополнительной мобилизацией в кровь 
субпопуляций Т-клеток CD3+, CD4+, а также 
естественных киллеров CD16+ с постепенным 
снижением показателей в периоде выздоров-
ления. Соотношение основных субпопуляций 
Т-лимфоцитов ��������������������������CD������������������������4/����������������������CD��������������������8 несколько превыша-
ло «норму». При затяжном течении ЛЭ в остром 
периоде отсутствовало накопление NKCD16+, 
а уровень активированных клеток CD25+, экс-
прессирующих функционально полноценный 
рецептор к ИЛ-2 (цитокин Th1, необходимый 
для пролиферации Т-клеток в иммунном от-
вете), был существенно ниже показателя при 
остром течении процесса. Наибольшие от-
личия фенотипического состава лимфоцитов 
крови имели место у пациентов с хроническим 
течением ЛЭ. Так, при 1-м обследовании отме-
чена противоположная тенденция к снижению 
доли CD3+, CD4+ Т-клеток, индекса CD4/CD8 
и числа CD16+, с достоверным отличием пока-
зателей от их значений при остром течении ЛЭ. 
Содержание клеток CD25+ при 1-м обследова-
нии было существенно ниже, чем при остром 
течении, а CD95+-лимфоцитов, экспрессирую-
щих на своей поверхности рецептор сигналов 
к апоптозу, значительно превышает «норму» и 
показатели при остром или затяжном течении 
ЛЭ, что связано, вероятно, с нарушением нор-
мального процесса апоптоза активированных 
Т-клеток.

Различия иммунной защиты затрагивали 
также и систему комплемента, участвующую 
в механизмах как врожденного, так и адаптив-
ного иммунного ответа у пациентов с разным 
течением. Так, содержание основного компо-
нента — С3, активация которого может проис-
ходить двумя путями — классическим (через 
иммунные комплексы) и альтернативным, у де-
тей с острым течением ЛЭ было существенно 
выше, чем с затяжным, и снижалось в периоде 
выздоровления. Сходные различия касались и 
содержания активированных фрагментов С3а 
и С5а — известных маркеров воспалительных 
реакций. Хроническое течение сопряжено с 
наибольшим подъемом всех трех показателей 
(С3, С3а и С5а). Так, при хроническом тече-
нии С3a фракция составила в среднем 1098 ± 

195 нг/мл, а С5а — 6,8 ± 1,5 нг/мл. Это связа-
но, видимо, с выраженной активацией клеток, 
участвующих в воспалении, и прежде всего 
макрофагов, которые способны сами синте-
зировать компоненты комплемента под влия-
нием воспалительных стимулов [9]. Содержа-
ние С3, С3а и С5а существенно снижается в 
периоде ремиссии, что подтверждает участие 
этих факторов в патогенезе неврологических 
симптомов при ЛЭ. Сравнение показателей со-
держания ОБМ в СМЖ у пациентов с разным 
течением ЛЭ показало, что наиболее интенсив-
ный процесс разрушения ОБМ в СМЖ проис-
ходит у пациентов с хроническим течением ЛЭ 
(табл. 3).Выраженный гуморальный и клеточ-
ный ответ на ОБМ развивался только при хро-
ническом течении болезни. Очевидно, этому 
способствует длительное воздействие на им-
мунную систему свободного ОБМ в высокой 
дозе при нарушении механизмов негативной 
регуляции, о котором свидетельствует пода-
вление спонтанного и индуцированного синте-
за ИЛ-10 клетками-продуцентами (вспомога-
тельные клетки, регуляторные Т-лимфоциты). 
Основными клетками-продуцентами ИЛ-10 
являются регуляторные Т-лимфоциты, важ-
ная роль которых состоит в предотвращении 
активации ауторегуляторных Т-клеток. Мини-
мальное повышение содержания ОБМ в СМЖ 
наблюдалось у пациентов с острым течением, 
что свидетельствует о незначительных про-
цессах демиелинизации при остром течении 
ЛЭ. Вероятно, этот факт также определяет их 
более благоприятный и быстрый исход после 
разрешения отечно-воспалительного процесса 
в белом веществе. При затяжном течении тре-
буется большее время для восстановления, что 
связано с необходимостью ремиелинизации, а 
при хроническом течении — с восстановлени-
ем аксональных и нейрональных функций. В 
целом иммунологические исследования свиде-
тельствуют об определяющей роли дисбаланса 
факторов иммунной защиты в патогенезе за-
тяжного или хронического течения ЛЭ. Наи-
более эффективен в острой фазе выраженный 
адаптивный клеточный ответ ��������������  Th������������  1-типа с ин-
тенсивной продукцией ИФН-γ и умеренным 
развитием гуморальных механизмов защиты. 
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Преобладание Th2 над Th1 в остром периоде 
сочетается с замедленной стимуляцией систе-
мы комплемента и затяжным течением про-
цесса. Наименее эффективный иммунный от-
вет с дефицитом цитокинов Th1 и Th2, а также 
антивоспалительного цитокина ИЛ-10 ассо-
циирован с хроническим течением болезни, 
накоплением ЦИК и свободного ОБМ в СМЖ 
и развитием аутоиммунного ответа с форми-
рованием антител и Т-клеток, специфичных к 
ОБМ.

Выявлено повышение альбуминового ин-
декса СМЖ до 5,03–6,6 у больных с острым те-
чением ЛЭ, по сравнению с контролем, а также 
затяжным и хроническим течением, подтверж-
дает более существенные нарушения гемато-
энцефалического барьера при остроте процес-
са. Иммуноглобулиновый индекс СМЖ был 
выше контроля у больных с разным течением 
ЛЭ, что было обусловлено, вероятно, как ре-
зультатом синтеза ���������������������������Ig������������������������� интратекально, так и на-
рушением проницаемости гематоэнцефаличе-
ского барьера. Достоверные различия в груп-
пах были получены при расчете индексаинтра-
текального синтеза (ИИС) IgG, который был в 
3,9 раза выше контроля у детей с хроническим 
течением ЛЭ, а его максимальные показатели 
составили 9,6–10,7. Выявлены достоверные 
различия ИИС у пациентов с хроническим те-
чением и с острым и затяжным. Высокие пока-

затели ИИС у детей с хроническим течением 
ЛЭ позволяют предположить, что он является 
маркером хронизации, а гиперпродукция IgG в 
СМЖ имеет значение в развитии хронической 
демиелинизации и дегенерации.

При оценке интенсивности СРО при остром 
течении в 66,7 % случаев выявлено повышение 
интенсивности СРО, а в 33,3 % — показатели 
СРО достоверно не отличались от нормы. У 
детей с затяжным течением также в большин-
стве (60  %) случаев наблюдались повышен-
ные показатели СРО, а у больных с хрониче-
ским течением — в 57,2 % — нормальные или 
сниженные показатели СРО. Максимальное 
увеличение СРО отмечалось у пациентов с 
острым течением и очаговыми изменений по 
данным МРТ (ХЛ max — 1,98  ±  0,18, а све-
тосумма — 277 ± 48), тогда как у пациентов с 
отсутствием очаговых изменений при МРТ 
показатели СРО было достоверно ниже (ХЛ 
max — 0,85 ± 0,21, светосумма ХЛ — 98 ± 29). 
У  пациентов с затяжным течением ЛЭ при 
первичном обследовании показатели СРО на-
ходились на том же уровне, что и при остром 
течении с очагами, но при обострении повыша-
лись, превышая показатели 1-го обследования. 
У детей с хроническим течением средние пока-
затели СРО оставались в пределах возрастных 
параметров, отражая недостаточность процес-
сов активации СРО у большинства детей этой 

Таблица 3

Содержание ОБМ в СМЖ, антитела к ОБМ и пролиферативная активность лимфоцитов 
у детей при различном характере течения лейкоэнцефалитов (M ± m)

Показатели/
Характер течения 

ОБМ в СМЖ, 
нг/мл

IgM к ОБМ, 
у. е.

IgG к ОБМ, 
у. е.

ИПА1 к ОБМ, 
2,5 мг/мл, %

ИПА2 к ОБМ, 
15 мг/мл, %

Острое, n = 38 0,55 ± 0,1 1,5 ± 0,2 1,5 ± 0,1 0,9 ± 0,1 0,7 ± 0,1

Затяжное, n = 29 3,6 ± 0,6*¤ 1,6 ± 0,2 2,0 ± 0,2 1,5 ± 0,2 1,5 ± 0,2

Хроническое, n = 35 7,4 ± 1,2*¤ 2,3 ± 0,3* 2,4 ± 0,3*¤ 3,0 ± 0,4*¤ 3,1 ± 0,3*¤

Норма 0,23 ± 0,1 1,0 ± 0,1 1,0 ± 0,1 1,0 ± 0,1 1,1 ± 0,1

Примечание: «Норма» — содержание ОБМ в СМЖ у больных серозным менингитом.
ИПА1 — индекс пролиферативной активности лимфоцитов к ОБМ в концентрации 2,5 мг/мл.
ИПА2 — индекс пролиферативной активности лимфоцитов к ОБМ в концентрации 15 мг/мл.
* — достоверные различия с нормой.
¤ — достоверные различия с острым течением.
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группы. При прогрессировании заболевания 
и развитии РС при повторных обследованиях 
отмечался рост показателей СРО, что было 
связано с замедленной активацией процессов 
СРО у детей этой группы. Анализ связи про-
дукции гормонов стресса (кортизола и СТГ) и 
показателей СРО у детей с ЛЭ позволил пред-
положить об их взаимосвязи (табл. 4).

У больных с изначально высоким содер-
жанием СРО наблюдалось постепенное сни-
жение показателей СРО в течении болезни. 
Аналогично изменялась концентрация СТГ и 
кортизола в крови этих больных, что позволя-
ет предположить адекватную реакцию на ин-
фекционный процесс, характеризующийся как 
активацией СРО, так и повышением продук-
ции гормонов стресса. Содержание кортизола 
у этих больных повышалось в течение первых 
2 нед болезни (в 2–2,7 раза), а затем снижалось 
к 3–4-му исследованию. У больных с низким 
содержанием СРО отсутствовало достоверное 
увеличение продукции кортизола при 1-м об-
следовании, но отмечалось повышение при 2-м 
исследовании. Содержание СТГ было повы-
шено у большинства пациентов при 1-м обсле-

довании и оставалось слегка повышенным при 
повторных исследованиях как по сравнению с 
нормой, так и по отношению к детям с высо-
ким содержанием СРО, что предполагало его 
компенсаторную роль на фоне недостаточной 
продукции кортизола.

Анализ содержания половых гормонов у па-
циентов с ЛЭ позволил установить зависимость 
нарушений продукции половых гормонов с не-
благоприятным прогнозом и развитием РС. 
Среди обследованных больных наиболее часто 
определялись изменения в продукции ПГ, как 
у мальчиков, так и у девочек, реже — наруше-
ния продукции ЛГ и ФСГ, а в 26–35 % случа-
ев — эстрадиола. Установлено, что при неблаго-
приятном прогнозе с развитием РС нарушения 
содержания половых гормонов в крови выявля-
лись достоверно чаще, чем при благоприятном 
исходе в легкие неврологические нарушения: 
по ПГ (в 70,8 % и 25 % случаев соответственно) 
и по ЛГ (50 % и 3,6 % соответственно).

Наблюдались особенности нарушения про-
дукции гормонов в зависимости от пола. У де-
вочек с развитием РС отмечалось снижение 
содержания ПГ, повышение ЛГ, снижение 

Таблица 4

Взаимоотношение показателей cвободно-радикального окисления и гормонов стресса 
(кортизола и СТГ) у детей с лейкоэнцефалитами (M ± m)

Гормоны Динамика кортизола и СТГ

1-е исследование 2-е исследование 3-е исследование 4-е исследование

Низкое содержание СРО, n = 20 

Кортизол, нмоль/л 547 ± 70 820 ± 111* 730 ± 70* 630 ± 70*

СТГ, мМЕ/л 13,5 ± 2,7* 6,5 ± 1,9* 5,0 ± 2,0 9,1 ± 2,5*

Высокое содержание СРО, n = 20 

Кортизол, нмоль/л 1020 ± 140*2 1312 ± 156*2 728 ± 210*1 506 ± 0,61

СТГ, мМЕ/л 13,5 ± 2,6* 2,2 ± 1,31 2,3 ± 0,61 2,0 ± 0,61

Норма, n = 20 

Кортизол, нмоль/л 490 ± 23 – – –

СТГ, мМЕ/л 3,0 ± 0,03 – – –

* —достоверные различия с показателями нормы, р < 0,05.
1 – достоверные различия с показателями 1 исследования, р < 0,05.
2 – достоверные различия с группой с низким уровнем СРО, р < 0,05.
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ФСГ и увеличение коэффициента ЛГ/ФСГ до 
1,5–1,6 (при норме 0,9). Показатели содержа-
ния тестостерона и пролактина повышались, а 
эстрадиола было ниже нормы у большинства 
обследованных пациентов. Достоверные раз-
личия по средним показателям содержания 
гормонов в группах с разным исходом и нор-
мой были получены по содержанию ПГ, ЛГ 
и эстрадиола. У мальчиков нарушения продук-
ции половых гормонов были менее выражены 
и характеризовались снижением содержания 
ПГ и повышением эстрадиола. Проведенный 
корреляционный анализ выявил достоверную 
корреляцию показателей СРО с показателями 
содержания гормонов на протяжении болезни. 
Корреляция между характеристиками интен-
сивности СРО и концентрациями гормонов 
были менее выражены у больных с острым те-
чением ЛЭ. Так, выявлены достоверные корре-
ляции между интенсивностью ХЛ и содержа-
нием кортизола (�����������������������������r���������������������������� = 0,74). У больных с хрони-
ческим течением ЛЭ корреляция между пока-
зателями ХЛ и гормонов были более выражен-
ными. У девочек установлена положительная 
корреляция ХЛ с содержанием ПГ (r =  0,71), 
эстрадиола (�����������������������������������r���������������������������������� = 0,64) и ФСГ (������������������r����������������� = 0,66), а отри-
цательная — с содержанием ЛГ (���������������r�������������� = –0,76), те-
стостерона (r = –0,45) и пролактина (r = –0,44); 
у мальчиков — положительная корреляция ХЛ 
с ПГ (���������������������������������������r�������������������������������������� = 0,51) и отрицательная — с эстрадио-
лом (r = –0,64).

Заключение
На основании собственных исследований и 

опубликованных данных представляем гипо-
тетическую модель развития ЛЭ у детей, при 
которой основное значение в развитии заболе-
вания имеют особенности возбудителей, ин-
фицирующих иммунокомпетентные клетки, и 
недостаточность факторов врожденного имму-
нитета с дефицитом ИЛ-2 (схема).

Известно, что именно этот цитокин опреде-
ляет активацию Т�������������������������  h������������������������  1-клеточного звена имму-
нитета, необходимого для адекватного иммун-
ного ответа на внутриклеточные агенты [2, 6]. 
В патогенезе развития заболевания имеет зна-
чения несостоятельность системного и интра-
текального Т-клеточного звена иммунитета, 

гиперактивация В-клеточного звена, а также 
развитие нейроэндокринной дизрегуляции 
с  нарушением продукции половых гормонов 
и гормонов стресса. Возникшие иммунные на-
рушения способствуют персистенции инфек-
ционных агентов в клетках глии и активации 
аутоиммунного процесса.

Так, при остром течении заболевания в ре-
зультате гематогенного распространения воз-
будителей наблюдается активация факторов 
врожденного (натуральных киллеров, макро-
фагов и продукции комплемента), а затем и 
адаптивного иммунитета с повышением содер-
жания СD4+-лимфоцитов, что при достаточ-
ном содержании ИЛ-2 приводит к переклю-
чению на Тh1 иммунный ответ с продукцией 
ИФН-γ и пролиферацией СD8+ и NK-клеток. 
Параллельно наблюдается продукция гормо-
на стресса — кортизола, активация процессов 
СРО и тромбообразования, нарушение цело-
сти эндотелия мозговых сосудов, что приводит 
к ишемически-гипоксическим нарушениям 
и развитию интерстициального отека белого 
вещества с рекрутированием Т���������������h��������������1 в зону пора-
жения. Обратный регресс воспаления белого 
вещества связан с купированием инфекцион-
ного процесса и сопряжен с увеличением со-
держания провоспалительного цитокина ИЛ-
10. В случаях затяжной инфекции, связанной 
с недостаточностью ИЛ-2, наблюдается пере-
ключение на Т���������������������������h��������������������������2-гуморальный иммунный от-
вет, что сопровождается повышением содер-
жания ИЛ-4 в сыворотке крови и СМЖ. Это 
создает условия для незавершенного лизиса 
инфекционного агента и определяет обостре-
ния заболевания. Продолжительная гипоксия 
и ишемия мозговой ткани, гиперактивация 
СРО способствуют разрушению миелинового 
белка, что определяет более продолжительное 
время репарации белого вещества. При хрони-
ческом течении ЛЭ воспалительный процесс в 
ЦНС развивается на фоне иммунологической 
несостоятельности, преимущественно кле-
точного звена иммунитета, связанной со  сме-
шанной герпес-вирусной инфекции (ВЭБ и 
ВГ типа 6), характеризующейся инфициро-
ванием иммунокомпетентных клеток, низкой 
продукцией основных цитокинов Тh1 и Тh2 
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Схема. Гипотетическая модель патогенеза лейкоэнцефалитов у детей.

иммунного ответа и минимальной активаци-
ей процессов СРО. Недостаточный иммунный 
ответ приводит к проникновению возбудите-
лей в ЦНС и последующей их персистенцией. 
Нейроэндокринная дизрегуляция, связанная 
с половым созреванием, характеризующаяся 
синтезом СТГ и половых гормонов гипофиза 
(ФСГ, ЛГ, пролактина) и желез (эстрадиола 
и тестостерона), сопровождающаяся снижени-
ем содержания кортизола и ПГ, обладающих 
глюкокортикоидной активностью, определяет 
развитие дефицита противовоспалительных 
реакций. Эстрогены оказывают прокоагулянт-
ное действие, активируют В-клеточную актив-
ность, а ВЭБ инфекция нарушает естествен-
ный апоптоз В-клеток. Развиваются аутоим-
мунные процессы, сопровождающиеся интра-
текальным синтезом IgG и сенсибилизацией 
клеток к миелиновому белку, участвующие 
в разрушении миелина. Возникает гиперакти-
вация фракций С3а и С5а комплемента, вы-
брос гистамина и простагландина, нарушение 

целости эндотелия и развитие хронического 
церебрального васкулита, приводящего к ги-
поксии. Разрушение миелинового белка ведет 
к активации микроглии и продукции ФНО-α, 
что утяжеляет дегенерацию аксонов и нейро-
нов. Прогрессирующие аутоиммунный и ней-
родегенеративный процессы в ЦНС на фоне 
персистирующей инфекции обусловливают 
развитие рассеянного склероза.

Выводы
1.  Установлено, что острое течение лейко-

энцефалитов характеризуется повышением 
продукции кортизола (960  ±  105 нмоль/л), 
умеренной активацией процессов СРО 
(в  среднем ХЛ  max  =  1,4  ±  0,19, светосумма 
ХЛ  =  187,5  ±  39), увеличением содержания 
ИФН-γ в крови и СМЖ, а также альбумино-
вого индекса до  5,0–6,6 при нормальных по-
казателях ОБМ в СМЖ более чем в 1/2случаев 
заболевания. При затяжном течении наблю-
дается повышение содержания кортизола в 
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среднем до 1312 ± 156 нмоль/л, активация про-
цессов СРО (в среднем ХЛ max = 2,56 ± 0,57 
и светосумма ХЛ = 453 ± 113), снижение ин-
декса ИФН-γ / ИЛ-4 до 0,25 (против 11  при 
остром) и увеличение содержания ОБМ 
в  СМЖ, составляющее 3,6  ±  0,6  нг/мл. Хро-
ническое течение сопряжено с низкими по-
казателями кортизола (547  ±  70  нмоль/л) и 
прогестерона (2,8 ± 0,8 нмоль/л), увеличением 
СТГ (15,5  ±  2,5  МЕ/л), а также с дефицитом 
продукции ИФН-γ и ИЛ-4, низкой активацией 
процессов СРО (ХЛ max = 0,61 ± 0,15, свето-
сумма ХЛ = 93 ± 41), а также повышением по-
казателей сенсибилизации к ОБМ в 2–3 раза, 
индекса интратекального синтеза IgG до  9,6–
10,7 и содержания ОБМ в СМЖ в среднем до 
7,4 ± 1,2 нг/мл.

2.  Гипотетическая модель патогенеза лей-
коэнцефалитов у детей свидетельствует о том, 
что основное значение в течении и исходах за-
болевания имеют особенности инфекционных 
агентов, поражающих иммунокомпетентные 
клетки, и недостаточность факторов врожден-
ного иммунитета с дефицитом ИЛ-2, опреде-
ляющих несостоятельность системного и ин-
тратекального Т-клеточного звена иммунитета 
и гиперактивацию В-клеточного звена, а также 
развитие нейроэндокринной дизрегуляции с 
нарушением продукции половых гормонов и 
гормонов стресса, что приводит к нарушению 
эрадикации и персистенции возбудителей в 
клетках глии, развитию аутоиммунного про-
цесса в ЦНС, сопровождающегося демиелини-
зацией и дегенерацией белого вещества.
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Введение
Синдром мозжечкового мутизма (SMS)  — 

преходящее нарушение речи, возникающее 
после поражения мозжечка. До сих пор не су-
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Синдром мозжечкового мутизма у детей  
после удаления опухолей задней черепной ямки 
(клинические случаи и обзор литературы)

О.О. Шмелева, В.А. Хачатрян, К.А. Самочерных, А.В. Ким, О.А. Дон
Российский научно-исследовательский нейрохирургический институт им. проф. А.Л. Поленова, 
Санкт-Петербург, Россия

Синдром мозжечкового мутизма (SMS) является редким комплексным осложнением речевой функции у де-
тей при операционных вмешательствах в области задней черепной ямки. В работе рассматриваются во-
просы эпидемиологии, клинического течения, патофизиологии, факторов риска, прогноза и профилактики 
этого преходящего нарушения речи. Собственные данные сопоставлялись с публикациями отечественных 
и зарубежных авторов в период с 1985 по 2011 г. Частота встречаемости послеоперационного SMS состав-
ляет от 7 до 29 %, а факторами риска возникновения являются детский возраст, локализация опухоли по 
средней линии, повреждение ствола в процессе операционного вмешательства, а также размер и гистологи-
ческая природа опухолевого процесса. SMS связывают также с двусторонним поражением зубчатых ядер 
и их эфферентных путей. В последнее время выявлено, что наибольший риск этого осложнения имеется 
при поражении опухолью каудально-медиальных отделов мозжечка с вовлечением червя и практически по-
стоянной заинтересованностью ствола. SMS почти всегда сопровождается когнитивными и аффектив-
ными нарушениями. Выраженные моторно-сенсорные речевые нарушения наиболее часто встречаются 
при правостороннем поражении мозжечка. Возможность возникновения SMS редко упоминается в бесе-
дах с родителями, и когда это происходит, часто нет информации о том, как ребенок может преодолеть 
это нарушение. Необходимы дальнейшие нейропсихологические исследования в сочетании с результатами 
функциональной визуализации для прояснения патофизиологических механизмов, определения превентив-
ных мер во время операции, а также эффективности реабилитационной терапии.

Ключевые слова: синдром мозжечкового мутизма, дети, нарушение речи, удаление опухолей задней череп-
ной ямки, диагностика, реабилитация.

Cerebellar mutism syndrome (CMS) is a rare complex speech disorder in children occurring upon surgery in the area 
of posterior fossa. The present  review is focused on epidemiology, clinical course, pathophysiology, risk factors, 
prognostication, and preventive measures against this transient speech disorder. Original data are compared with 
reports published in domestic and international literature in 1985 to 2011. The incidence  of postoperative CMS 
ranges from 7 % to 29 %. CMS risk factors are:  pediatric age group, tumor localization in the midline posterior 
fossa, brain stem damage during surgical treatment, and, also, the size and histological nature of tumor process. 
CMS is also believed to be associated with the bilateral damage of dentate nucleus and its efferent pathways. It has 
been found recently that the risk of CMS is maximal in case of the tumor-caused damage of the caudal and medial 
regions of cerebellum involving the vermis and upon almost constant implication of the brain stem. CMS is almost 
always accompanied by cognitive and affective disorders. Expressed motor-sensory speech deficiency occurs most 
frequently in cases of right-side cerebellum damage.
The possibility of CMS is rarely mentioned in discussions with parents and, if it is, there is often no information 
on how a child can overcome this disorder. There is a need for further neuropsychological research combined with 
functional visualization focused on clarifying of pathophysiological mechanisms and on determining of preventive 
measures during surgical treatment and of the efficiency of postoperative rehabilitation therapy. 
Key words: сerebellar mutism syndrome (CMS), pediatric age group, speech disorder, resection of posterior fossa 
tumor, diagnostics, rehabilitation.

ществует единого мнения об определении по-
нятия SMS. Первые упоминания о необычных 
изменениях речи при поражении мозжечка 
встречаются в период первой мировой войны 
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у G. Holmes, но как симптомокомплекс доста-
точно полно описан в работе Rekate в 1985  г. 
[42]. С увеличением количества хирургических 
вмешательств на мозжечке росло число случа-
ев SMS, в связи с чем возникла необходимость 
разработки системы профилактики и методов 
диагностики этого осложнения. В одних слу-
чаях это определяется как нарушение волево-
го аспекта речи, в других — как транзиторное 
отсутствие речи после манипуляций в области 
ЗЧЯ. Чаще всего ���������������������������SMS������������������������ определяется как состо-
яние резкого снижения или отсутствия речи, 
которое не связано с симптоматикой афазии 
или изменением сознания, и происходит в раз-
личных неврологических условиях, таких как 
кровотечения, инфекции, дегенеративные бо-
лезни, опухолевые заболевания мозжечка.

В большинстве случаев �����������������SMS�������������� возникает по-
сле резекции опухоли задней ямки у детей [21], 
но редко был отмечен после травмы [8, 27, 36], 
кровоизлияний мозжечка [2, 16] или церебел-
литах [15, 35, 40]. Кроме термина «мозжечко-
вый мутизм» [11, 25, 36], используются также 
«транзиторный мозжечковый мутизм» [8, 27], 
«мутизм и последующая дизартрия» (MSD) 
[6, 16]. Многие исследователи используют их 
взаимозаменяемо в своих статьях или считают 
синдром мозжечкового мутизма синонимом 
синдрома задней ямки [22, 28, 32]. Данные 
о встречаемости SMS до недавнего времени 
были довольно противоречивы. Это связывали 
с недостаточностью выявления этого наруше-
ния из общей неврологической картины. Ча-
стота данного осложнения у детей, перенесших 
операции на мозжечке, по различным данным 
составляет от 11 до 29  % [25].

Клинические проявления
Клиническая картина SMS весьма необычна. 

Так, первым и основным проявлением считает-
ся прекращение или резкое снижение речевой 
продукции, и с этим основным симптомом мо-
жет наблюдаться: нарушения понимания речи, 
расстройства памяти и почти всегда характер-
ное эмоциональное состояние: апатия или де-
прессия. Необычность этого осложнения еще 
и в том, что «немота» появляется только через 
какой-то период после оперативного вмеша-

тельства. Надо отметить, что большинство па-
циентов с SMS имеют до операции сохранную 
и даже хорошо развитую речь, поэтому про-
филактика этого осложнения представляется 
весьма затруднительной.

По мере регресса осложнения речь восста-
навливается, но навсегда становится отличной 
от дооперационной (может нарушаться темп, 
просодика, качество произношения). Дебют 
осложнения практически во всех случаях про-
исходит в течение первой недели после опера-
ции и в 50 % в течение первых двух дней. Часто 
бывает так, что ребенок приходит в себя после 
операции, отвечает на вопросы, а на следую-
щие дни речь уже отсутствует. Среднее время 
наступления мозжечкового мутизма состав-
ляет 1,7  дня после вмешательства. Сроки со-
хранения также весьма различны: от 1 сут и до 
4  мес и дольше [21]. ��������������������� C�������������������� редняя продолжитель-
ность SMS определяется в диапазоне 7–8 нед. 
Речь может восстанавливаться либо быстро и 
сразу, либо в течение нескольких суток и более 
[21]. При этом чаще наблюдается переход от 
эмоционально-речевых реакций (плач, смех) 
к единичным звукам, потом к словам. Отмеча-
ется, что если мозжечковый мутизм сопрово-
ждался тяжелой гипотонией и ребенок не был 
в состоянии общаться даже с помощью невер-
бальных связей (жесты, кивание головой), то 
именно этот тип коммуникации предшествует 
речи. У большинства пациентов надолго оста-
ются речевые и голосовые дисфункции, такие 
как атаксическая дизартрия, дисфония, гнуса-
вость, монотонность и замедление темпа речи. 
Описаны случаи, когда у некоторых детей ни-
когда не возвращаются нормальные голосовые 
характеристики. [5, 26]. SMS обычно протекает 
параллельно с другими неврологическими на-
рушениями: атаксией, гипотонией, параличами 
черепных нервов, гемипарезом [31, 41] и эмо-
циональной лабильностью [41]. Эмоциональ-
ные нарушения в подавляющем большинстве 
случаев проявляются по типу депрессии. Хотя 
эти нарушения, видимо, могут являться след-
ствием поражения различных анатомических 
образований, но расположены так или иначе 
близко друг к другу и могут сочетанно повреж-
даться в процессе оперативного вмешатель-
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ства. В последних проспективных исследова-
ниях сообщается о росте случаев SMS у детей 
до 29 % [19, 29]. В ранних работах называются 
меньшие показатели, что может быть связано 
с низким уровнем выявления или отсутствием 
верифицированных способов диагностики это-
го специфического осложнения [6], но, с дру-
гой стороны, может также отражать истинный  
рост заболеваемости. Растущее количество слу-
чаев мозжечкового мутизма связывают с усо-
вершенствованием диагностики и нейрохирур-
гическими достижениями, которые позволяют 
более агрессивно вмешиваться в структуры по-
раженного опухолью мозжечка и ствола [13].

Поражение анатомических структур 
при мозжечковом мутизме
Структурно-функциональные нарушения 

при �����������������������������������   SMS��������������������������������    исследованы недостаточно. Боль-
шинство авторов согласны, что двусторонние 
прерывания дентато-таламо-корковых путей 
являются основной причиной [1, 18, 32]. В по-
следние годы приводятся данные, указывающие 
на значение дисциркуляторных расстройств 
мозжечка в качестве этих осложнений (рис. 1).

Дентато-таламо-корковые пути принима-
ют участие в реализации сложных движений 
и высших психических функций. В наиболее 
распространенном объяснении �������������SMS���������� подчерки-
вается роль двусторонних повреждений зубча-
того ядра [1, 29], двустороннего отека верхних 
ножек мозжечка [38] или возможность трав-
мирования анатомических структур на любом 
месте вдоль этого пути [7]. Также указывает-
ся на отрицательное значение гипоперфузии, 
снижения потребления кислорода, гипомета-
болизма и функциональных нарушений [3], а 
также на важность участия большого мозга в 
развитии ����������������������������������SMS������������������������������� [14, 19]. С мозжечком связыва-
ют не только двигательные, но и две основные 
психические функции: фонологическую крат-
косрочную память (оперативное запоминание 
вербальной информации на небольшой проме-
жуток времени, ассоциированное со слуховы-
ми стимулами), и речевую функцию [24]. По 
мнению многих исследователей, существует 
четкая латерализация функций мозжечка: ле-
вое полушарие отвечает за пространственные 

и исполнительные функции, а правое  — за 
языковую. С червем мозжечка связывают фор-
мирование эмоционального реагирования на 
сенсорные стимулы [4] (рис. 2).

Кроме того, повреждение зубчатых ядер, 
червя, а также правого полушария мозжечка 
ведет к снижению коэффициента интеллекта 
(IQ), и привести к неблагоприятным нейроп-
сихологическим результатам [24]. Считается, 
что с помощью магнитно-резонансной томо-
графии (МРТ) может быть прогнозирована 
степень послеоперационных неврологических 
и нейропсихологических нарушений у детей с 
опухолями в области задней ямки [23].

Единое мнение относительно патофизиоло-
гических механизмов мозжечкового мутизма 
пока не сформулировано. Если это осложнение 
возникает сразу после операции, то следует ис-
ключить бульбарные нарушения, вызванные 

Рис. 1. Схема прерывания дентато-таламо-корковых 
путей [7].
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повреждением ядер черепных нервов. Многие 
авторы считают значимыми вторичные изме-
нения, возникающие в результате оперативно-
го вмешательства: повреждения аксонов, на-
рушение перфузии и обмена веществ, отеки [2, 
33]. Также предполагается возможность спаз-
мов сосудов, которые происходят не только 
при субарахноидальных кровоизлияниях [16, 
18, 20]. Было высказано предположение, что 
этот механизм может быть ответственным за 
развитие SMS Предположительный механизм 
протекания ����������������������������   SMS�������������������������    проходит следующим обра-
зом: спазм — преходящая ишемия — нормали-
зация кровотока — (начало ����������������SMS�������������) — (формиро-
вание) — (завершение SMS).

Основным фактором риска в возникнове-
нии SMS является вмешательство в области 
задней черепной ямки и детский возраст. По-
добные речевые нарушения у взрослых, веро-
ятно, имеют тот же патогенез, что и ���������SMS������ у де-
тей, различаясь лишь степенью выраженности 
клинических проявлений. Снижение речевой 
активности и нарушение построения речево-
го высказывания у взрослых пациентов могут 
не достигать степени полного отсутствия речи 
ввиду зрелости мозговых структур. Этот ме-
ханизм ровно наоборот представлен при пора-
жении структур больших полушарий, когда у 
взрослых нарушения речи более выражены и 
труднее восстанавливаются по причине боль-
шей специализированности функций и мень-
шей пластичности. В числе факторов риска 

также называют локализацию опухоли по сред-
ней линии [5, 21], разрез червя мозжечка в про-
цессе операции [14], большой размер опухоли 
(от 5 см) и гистологические данные [39]. При 
этом наивысший риск — у детей с медуллобла-
стомой, несколько ниже — с эпендимомой, со-
судистыми мальформациями и астроцитомой 
[9, 21, 28]. В двух крупных исследованиях от-
мечено, что дети с медуллобластомой на 25 % 
чаще переносят ������������������������������SMS���������������������������, и на 44 % чаще, если опу-
холь сращена со стволовыми структурами [14]. 
В других исследованиях не обнаруживается 
статистически значимой взаимосвязи между 
младшим и старшим возрастом на момент по-
становки диагноза [5, 22], радикальностью уда-
ления новообразования [14] и развитием SMS. 
Catsman-Berrevouets и другие авторы обна-
ружили, что разрез червя является фактором 
риска независимо от типа и размера опухоли. 
По данным других авторов, размер опухоли 
имеет значение в группе больных с медулло-
бластомой, но более поздние исследования не 
подтвердили эти результаты [14]. В числе про-
чих рисков ранее называли гидроцефалию и 
послеоперационный менингит [17, 25], но это 
впоследствии было опровергнуто [5, 21, 41]. 
Инфекции ЦНС, пол, длина разреза червя, 
возраст, а также отек мозжечка не имеют ста-
тистически значимых корреляций с развитием 
SMS [5]. Переливание крови, увеличивающее 
возможность спазмов сосудов, гипоперфузии 
и ишемии у взрослых пациентов, также было 

Рис. 2. Топографическое расположение функций мозжечка [4].
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предложено отнести к относительным факто-
рам риска возникновения этого осложнения, 
хотя специальных исследований на эту тему 
нет. Особое значение отводится особенностям 
хирургической тактики. Традиционный подход 
к опухолям мозжечка и ��������������������IV������������������ желудочка включа-
ет в себя расщепление червя и боковую ретрак-
цию полушарий для обнажения новообразова-
ния. Это сопряжено с высоким риском возник-
новения SMS. Супратенториальный подход 
к опухолям ствола и мозжечка также может 
привести к тем же результатам вследствие по-
ражения моста и (или) верхних ножек [43]. 
Альтернативные стратегии включают в себя 
фрагментацию опухоли, чтобы уменьшить по-
вреждение червя [10], а также предотвращение 
травмирования правого полушария мозжечка, 
чтобы не вызвать нарушений когнитивных 
функций [36]. Часто используется теловеляр-
ный подход, при котором червь не затрагивает-
ся. Недостатком его является невозможность 
радикального удаления обширных опухолей, 
прилегающих к функционально значимым зо-
нам ��������������������������������������    IV������������������������������������     желудочка. Результаты последних ра-
бот подчеркивают важность систематического 
сравнения различных хирургических методов 
для снижения факторов риска SMS и других  
послеоперационных осложнений. Следует от-
дельно указать, что во многих случаях в бласто-
матозный процесс вовлечены не только мозжеч-
ковые, но и стволовые структуры. По последним 
данным, наивысший риск возникновения SMS 
имеется при поражении опухолью каудально-
медиальных отделов мозжечка с вовлечением 
червя и практически постоянной заинтересо-
ванностью (анатомической или функциональ-
ной) ствола головного мозга [14, 37].

Нарушения речи всегда сопровождаются 
комплексом неврологических и когнитивно-
аффективных нарушений. Учитывая детский 
возраст и уязвимость мозговых структур, по-
раженных опухолевым процессом, каждый 
случай восстановления по-своему уникален. 
Сообщается, что 68 % пациентов по-прежнему 
страдают от дизартрических проявлений в те-
чение года [28] , а дизартрия является постоян-
ным осложнением SMS [2, 20, 30] . Кроме того, 
стало ясно, что у пациентов сохраняется рече-

вая аспонтанность, замедленность, нарушения 
просодии, трудности подбора слов и лексико-
грамматические нарушения [10]. Считается, 
что продолжительность симптомов после опе-
рации коррелирует с функциональным про-
гнозом. Так, пациенты, страдающие ���������SMS������ в те-
чение месяца, имели гораздо более длительные 
последующие расстройства речи, чем пациен-
ты, перенесшие �����������������������������SMS�������������������������� менее длительно [30]. Лу-
чевая и химиотерапия также могут негативно 
влиять на процесс восстановления [34].

Лечение и реабилитация
Опубликованы данные об эффективности 

фармакологической терапии , но рандомизи-
рованные данные отсутствуют. Также не со-
общается об эффективности профилактиче-
ских мер по предупреждению этого тяжелого 
нарушения речи. Реабилитация детей с SMS 
включает активное участие логопедов и психо-
логов. Среди восстановительных мер наиболее 
эффективными называются:

1)  информирование родителей о протека-
ниимозжечковго мутизма и особенностях вос-
становления;

2) оценка речи и языковых навыков до и во 
время течения SMS;

3) массаж языка и лица;
4) логопедические упражнения;
5) содействие в разработке форм невербаль-

ной коммуникации.
Все дети предпочитают общение с родными, 

поэтому важно участие родителей в восстано-
вительном процессе. Находясь в стационаре в 
состоянии стресса, часто испытывая чувство 
вины от невозможности повлиять на исход 
основного заболевания, состояние родителей 
значительно облегчается с получением инфор-
мации об этом осложнении, и большинство из 
них включаются в восстановительный про-
цесс.

Наиболее распространенными приемами 
для восстановления речи являются:

1) словесное проговаривание всех действий 
и происходящего в общении с ребенком (по 
данным исследований, часто имеется расстрой-
ство речевой памяти и ребенок просто не может 
вспомнить названия предметов и действий);
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2)  пение или проигрывание песни очень 
медленно, как способ различия интонации, и 
других навыков речи;

3) составление рассказа по знакомой карти-
не, книжной иллюстрации или фотографии.

Мониторинг темпа речи отмечается как 
наиболее валидный способ оценки состояния 
речевой функции, особенно когда речь идет о 
степени тяжести заболевания и нарушениях в 
восстановительном периоде [12, 29]. Помощь 
логопеда может значительно облегчить ситуа-
цию, но специальных исследований об эффек-
тивности логопедической терапии в литерату-
ре не встречается.

Материалы и методы исследования
В отделении детской нейрохирургии ФГУ 

РНХИ им. А.И.Поленова проходили лечение 
47 детей с опухолями задней черепной ямки 
(ЗЧЯ). Из них 29 девочек (61 %) и 18 мальчи-
ков (38,2 %). Возраст детей варьировал от 4 до 
17 лет, средний возраст составил 8,5 года. У 33 
человек имелись опухоли мозжечковых струк-
тур и �������������������������������������IV����������������������������������� желудочка, из них опухоли левосто-
ронней локализации в 12 случаях (36,3  %), 
правосторонней в 7 случаях (21,2 %), в области 
червя и IV желудочка — 14 случаеев (42,4 %); 
у 14 человек — опухоли в области ствола, за-
трагивающие мозжечковые структуры. Во всех 
случаях диагнозы были верифицированы в 
ходе хирургического вмешательства и гисто-
логическими исследованиями биопсийного 
материала.

Нейропсихологическое исследование про-
водилось до и после операции, а в случаях воз-
никновения SMS в несколько этапов по мере 
регресса осложнения. В качестве методов диа-
гностики применялся комплекс методик, раз-
работанных А.Р. Лурия, Л.С. Цветковой и др., а 
также субтесты Векслера по шкале интеллекта 
(WPPSI-R,WISC-R,WISC III), тест Бендер на 
зрительно-моторную координацию. Исследо-
вались: программирование и контроль психи-
ческой активности, мышление (концептуали-
зация, скорость), оперативная слухоречевая и 
зрительная память, конструктивный праксис, 
зрительно-пространственные функции, эмо-
циональный статус, речь. При исследовании 
речи использовали следующие пробы: оценка 
спонтанной речи в диалоге и при описании 
картинок; повторение сложных слов и словосо-
четаний, называние предметных изображений; 
задания на понимание логико-грамматических 
конструкций; чтение короткого рассказа; пись-
мо под диктовку; устное выполнение простых 
счетных операций; общение и взаимодействие 
с другим ребенком в детской комнате.

В некоторых случаях обследование про-
водилось частично по причине выраженного 
неврологического дефицита (тетрапарезы, ге-
мипарезы, тремор), зрительных нарушений, а 
также малого возраста пациентов (до 3 лет). Во 
всех случаях диагнозы были верифицированы 
в ходе хирургического вмешательства и гисто-
логическими исследованиями биопсийного 
материала (табл. 1)

Таблица 1

ДАТЬ НАЗВАНИЕ
Диагноз n (%) Диагноз n (%)

Анапластические астроцитомы 5 (10,63 %) Пилоцетарные астроцитомы 3 (6,38 %) 

Астроцитомы 8 (17,02 %) Фибриллярные астроцитомы 3 (6,38 %)

Пиломиксоидные астроцитомы 5 (10,63 %) Медуллобластомы 9 (19,15 %)

Эпендимомы 4 (8,51 %)

Экзофитные астроцитомы 1 (2,13 %) Анапластические эпендимомы 3 (6,38 %) 

Глиобластомы 3 (6,38 %) Саркома Юинга 1 (2,13 %)

ПНЭО-1 1 (2,13 %) Дермоид 1 (2,13 %)
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Результаты
Нарушения оперативной памяти и концен-

трации внимания различной выраженности 
выявлены у 43 пациентов (91,4,1  %); нару-
шения эмоционального статуса — у 42 детей 
(89,3 %), из них с выраженным депрессивным 
компонентом — у 33 (70,2  %). Раздражитель-
ность, перевозбуждение и поведенческие про-
блемы обнаружены у 9 детей (19,15 %).

Нарушения пространственных отношений 
диагностированы у 44 детей (93,6 %).

При исследовании изменения памяти, выра-
женность нарушений была прямо пропорцио-
нальна выраженности речевых нарушений. На-
рушение речевой активности сопровождалось 
снижением настроения от легкого до полного 
отсутствия эмоционального реагирования.

Праксис. У всех больных, кроме самых ма-
леньких, обнаружены нарушения праксиса 
той или иной степени. Характер нарушений 
во многих случаях напоминал дисфункцию за-
днелобных отделов (85,1 %).

Речевая функция: у 90 % детей обнаружено 
то или иное нарушение, варьирующее от ди-
зартрических проявлений и элементов эффе-
рентной афазии до полного отсутствия речи. 
В послеоперационном периоде у всех детей 
отмечалось снижение речевой активности, по 
сравнению с предоперационным. SMS возник 
у 6 человек (12,8 %, все девочки). Из них ана-
пластическая астроцитома у 3 (60  % из всех 
случаев астроцитом), медуллобластомы у 3 
(33,3 % из всех случаев медуллобластом). Осо-
бенности протекания мозжечкового мутизма 
представлены на табл. 2.

Клиническое наблюдение
Больная И., 8 лет. Диагноз: опухоль полу-

шарий и червя мозжечка, с распространением 
в полость IV желудочка с метастазированием 
по типу М 2. Симметричная тривентрикуляр-
ная гидроцефалия.

Клиническая картина представлена гипер
тензионно-гидроцефальным синдромом, моз-
жечковой дисфункцией, координаторными на-
рушениями.

Речевая функция до операции: диалогическая 
и монологическая речь, а также понимание обра-
щенной речи сохранны.

Операции:
1)  вентрикулостомия ��������������������  III�����������������   желудочка голов-

ного мозга;
2) субокципитальная остеопластическая кра-

ниотомия, удаление опухоли.
МРТ: опухоль исходит из вентральной по-

верхности нижнего червя, распространяется на 
оба полушария мозжечка, заполняет ��������IV������ желу-
дочек и большую цистерну, распространяется 
на левую среднюю ножку и коленчатое тело, а 
также на правую нижнюю ножку.

IV�������������������������������������� желудочек деформирован за счет объем-
ного образования кистозно-солидного строе-
ния с локализацией кистозного компонента в 
левом полушарии мозжечка, деформирующее 
ствол мозга на уровне моста. Миндалины моз-
жечка — на уровне нижнего края большого за-
тылочного отверстия. Большая затылочная 
цистерна деформирована. Размеры образова-
ния 37 × 35 мм.

Ход операции: Положение сидя. Мягкая 
оболочка утолщена, признаки метастазирова-
ния опухоли по типу М1–2. Миндалины моз-
жечка глубоко смещены в затылочно-шейную 
воронку до уровня С3 практически полностью 
тампонируя большую цистерну. Субпиаль-
но резецирован левая миндалина мозжечка. 
Опухоль исходит из вентральной поверхно-
сти нижнего червя, распространяется на оба 
полушария мозжечка, полностью заполняет 
IV��������������������������������������      желудочек и большую цистерну, распро-
страняется на левую среднюю ножку и колен-
чатое тело, а также на правую нижнюю ножку 
мозжечка. Дно ромбовидной ямки уплощено, 
латеральные размеры увеличены, медиальное 
возвышение, бугорок лицевого нерва, голу-
бое пятно, �������������������������������  striae�������������������������   ������������������������ medullaris��������������  дифференциру-
ются плохо. Опухоль прорастает медиально-
вентральную поверхность правого полушария 
мозжечка и каудально-медиально-дорсальную 
поверхность коленчатого тела до латеральных 
отделов нижнего треугольника IV желудочка. 
Опухоль в этих участках удалялась по границе 
с малоизмененной тканью. На этапе отделения 
опухоли от дна ромбовидной ямки отмеча-
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Таблица 2

Клинические наблюдения случаев мозжечкового мутизма после удаления опухолей ЗЧЯ
Возраст Гистологиче-

ские данные
Локализация Дебют Сроки 

протекания
Другие нарушения ВПФ

7 лет Медуллобла-
стома

Левое: червь, левое 
полушарие, 

IV желудочек.
Рассечение червя  

по ср. линии

2 сут Более 
1 мес

Эмоциональная апатия — 
1,5 б.,

Память — 1 б.
Праксис — 1 б. + атаксия 

14 лет Медуллобла-
стома

Срединное — червь, 
полушария мозжеч-

ка, IV желудочек, 
оральные отделы 

ствола

2 сут 4 нед Эмоц. (апатия) — 1,5 б.
Нарушения памяти — 1,5 б.
Зрительно-моторн. — 2 б.

+атаксия 

17 лет Анапластиче-
ская астроци-

тома

Левое: ствол, со сме-
щением мостомоз-

жечковой и препон-
тинной цистерны, 

левой средней ножки 
мозжечка

22 сут 7 сут Эмоц. (тревожно-фобич) — 
1,5 б.

Память — 1,5 б
Зрит-моторн. коорд. — 0,5 б. 

6 лет Медуллобла-
стома

Срединное: червь, 
гемисферы, со 

сдавлением ствола 
и IV желудочка.

Рассечение червя 
по ср. линии

3 сут Больше 
21/2 мес

Эмоц. (психомоторное  
возбуждение, бессонница) — 

2,5 б. 
Зрительный гнозис — 1,5 б.

память — 1,5 б. + атаксия 

13 лет Анапластиче-
ская астроци-

тома

Срединное: средний 
мозг и верхние  

отделы мозжечка

3 дня Больше 
11/2 мес

15 дней — кома 1
16–20 день — эмоц апатия 3 б.,

память — 2,5 б
атаксия — 2,5 б. зрительные 

нарушения — 1,5 б.
21–29 день — появление  

реакции на речь, бодрствование, 
выполнение команд, появление 

эмоц реакций (слезы)
30–45 день — жестовая речь, 
появление улыбки на шутки. 

16 лет Анапластиче-
ская астроци-

тома

Левое: левого по-
лушария мозжечка 

с ростом в левую 
среднюю ножку с 

разрушением левого 
зубчатого ядра

3 сут 7 сут Синдром ЗЧЯ + апатия 2.5, 
истощаемость.

8–20 день — появление слов, 
коротких фраз, нарушение 

памяти, спутанность сознания, 
низкая речевая активность, 

депрессивное состояние.
21–30 увеличение речевой 
активности, расширение  
эмоциональных реакций.
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лась проходящая брадикардия без изменения 
ЭЭГ. Опухоль распространялась в медиально-
вентральные отделы левого полушария моз-
жечка, инвазируя среднюю и нижнюю ножки 
мозжечка, латеральные отделы нижнего треу-
гольника ромбовидной ямки до треугольника 
блуждающего и подъязычного нервов. Червь 
мозжечка в процессе операции не рассекался. 
Тотальное удаление опухоли (рис. 3).

Гистологический диагноз: медуллобластома 
(Т4, М1–2, АIV).

Начало мутизма: на 1-е сутки после операции.
Протекание ��������������������������   SMS�����������������������   : полное отсутствие ре-

чевой активности и понимания обращенной 
речи в течение 12 дней. Эмоциональная апа-
тия. С 13-го дня стала частично понимать об-
ращенную речь и выполнять простые просьбы 
(сжимать руку и т. д.). Самостоятельная речь 
отсутствовала. К 28-му дню стала произносить 
звуки и односложные слова. Сохранялись вы-
раженные нарушения просодики, темпа и силы 
голоса. На протяжении месяца пребывания в 

клинике проявления ��������������������  SMS�����������������   сохранялись. Де-
вочка была госпитализирована на следующий 
этап лечения. В настоящее время, спустя 6 мес, 
сохраняются дизартрические, просодические и 
темповые нарушения.

Выводы
1. В трех случаях SMS в процессе операции 

рассекалась нижняя часть червя мозжечка и 
наблюдалось срединное положение опухоли, в 
трех остальных случаях наблюдалась левосто-
ронняя локализация.

2. В одном случае SMS возник на 22-й день 
после удаления астроцитомы ствола, распро-
страняющейся на левую мостомозжечковую 
цистерну и смещающая мозжечок, так что до-
ступ осуществлялся путем тракции левого по-
лушария мозжечка без дополнительной цере-
беллотомии.

3. В одном случае SMS протекал в сочетании 
с длительным психотическим расстройством 
(дезориентация, чувство страха, бессонница, 
сильное психомоторное возбуждение с крика-
ми в течении 21/2 мес).

4.  Из 6 случаев ������������������������    SMS���������������������     у 3 пациентов удаля-
лась анапластическая астроцитома, у 3 — ме-
дуллобластома.

5.  В подавляющем числе случаев (87,4  %) 
оперативного вмешательства в структуры моз-
жечка как правосторонней, так и левосторон-
ней локализации SMS не возник.

6.  Возможно, именно сочетанные повреж-
дения мозжечка и ствола головного мозга 
приводят к развитию грубых клинических 
проявлений.

Заключение
SMS является тяжелым осложнением речи 

после удаления опухолей в ЗЧЯ у детей и 
почти всегда сопровождается комплексом на-
рушений синдрома ЗЧЯ. Хотя существуют 
убедительные доказательства, указывающие 
на двусторонние поражения зубчатого ядра 
при �������������������������������������   SMS����������������������������������   , по-прежнему недостаточно извест-
но о точном механизме нарушений при SMS, 
патофизиологии начала и окончания SMS, 
действенности фармакотерапии и эффектив-
ности логопедической помощи. Существует 

а

б
Рис. 3. Данные МРТ головного мозга больной И., 
8 лет. а — до операции, б — после операциию.
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возможность дебюта SMS в более поздние 
сроки, поэтому следует отслеживать состоя-
ние речевой функции в отдаленные периоды 
после выписки для более полного понимания 
факторов риска возникновения ������������SMS���������. Необхо-
димы дальнейшие исследования по изучению 
и сравнению хирургических методов, данных 
нейровизуализации, фармакологических ме-
тодов лечения и реабилитации для минимиза-
ции этого осложнения. Учитывая сложность 
применения принятых методов в условиях 
тяжести состояния детей и дефицита времени, 
существует потребность в разработке единого 
комплекса методик для обследования пациен-
тов с SMS с возможностью стандартизации, 
анализа ее результатов как в качественном, 
так и в количественном отношении.
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Травмы являются одной из главных про-
блем общественного здравоохранения, пред-
ставляющих угрозу для детей. В Конвенции 
ООН о правах ребенка отмечено, что дети нуж-
даются в особой заботе для того, чтобы им было 
обеспечено их право на здоровье и на безопас-
ную окружающую среду, в которой нет места 
травмам и насилию. Каждое общество несет 
ответственность за то, чтобы это основное пра-
во неукоснительно соблюдалось [24]. Однако, 
несмотря на то, что травматизм является одним 
из ведущих факторов, обусловливающих бремя 
болезней, и причиной значительного истощения 
ресурсов здравоохранения и всего общества, в 
большинстве стран он до недавнего времени не 
был объектом первоочередных мер [23].

В настоящее время черепно-мозговая трав-
ма (ЧМТ) впервые со времен Второй мировой 
войны признана в мире проблемой государ-
ственного здоровья. Высокая заболеваемость 
и смертность, прежде всего среди молодой, 
трудоспособной части населения выводят 
данное патологическое состояние за рамки 
медицинских проблем и ставят в ряд наибо-
лее социально значимых. Ежегодно в мире от 
черепно-мозговой травмы погибают 1,5  млн 
человек, а 2,4 млн становятся инвалидами. Ча-
стота встречаемости оставляет в среднем 3–4 
на 1000 жителей [5, 6, 14, 19, 22].
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С.А. Валиуллина, Е.А. Шарова
НИИ неотложной детской хирургии и травматологии, Москва, Россия

В статье актуализирована значимость комплексного мультидисциплинарного подхода к изучению вопроса 
черепно-мозговой травмы у детей. Составлен социально-демографический портрет ребенка, находящегося 
с черепно-мозговой травмой в детских городских стационарах. Выявлены эпидемиологические особенности 
черепно-мозгового травматизма.
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The importance of multidisciplinary approaches to craniocerebral traumas in children is highlighted. A sociodemo-
graphic portrait of children admitted to municipal children hospitals is composed. The epidemiological features of 
craniocerebral traumatism are reported. 

Key words: craniocerebral trauma, children, sociodemographic portrait, epidemiological features.

По оценочным данным, ежегодно до 1,5 млн 
людей в США получают несмертельные ЧМТ. 
Выжившие после ЧМТ, несут серьёзные лич-
ностные потери, включая нарушения когни-
тивных и профессиональных функций, разру-
шение семей и серьёзные финансовые расходы. 
В мире подсчитано, что на 100 000 человек на-
селения у 200–300 человек имеется значитель-
ная нетрудоспособность как следствие ЧМТ 
[18, 21]. По данным Л.Б.  Лихтермана (1998), 
в  России ежегодно ЧМТ получают около 
600 000 человек, 50 тыс. из них погибают, а еще 
50 тыс. становятся официальными инвалида-
ми. Число инвалидов вследствие повреждения 
головного мозга к концу ХХ в. достигло в Рос-
сии 2 млн человек, в США — 3 млн, а во всем 
мире — около 150 млн человек.

Масштабность этого грозного явления 
объясняется современными темпами концен-
трации населения в городах, насыщаемостью 
транспортом и увеличением скорости его дви-
жения, неблагоприятной экономической ситу-
ацией, сложной криминогенной обстановкой 
и т. д. Вместе с тем причины черепно-мозгового 
травматизма значительно разнятся в зависи-
мости от социальных, географических, погод-
ных, демографических и иных факторов. Так, 
например, в США, странах Западной Европы 
первое место занимает автомобильная травма, 
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в Т айване  — мотороллерная, в Шотландии  — 
падения, в России — нападения и т. д. [5, 6, 25].

ЧМТ занимает лидирующее место среди 
всех травм в детском возрасте, обусловливая 
высокий уровень заболеваемости, смертности, 
госпитализации. Она также является одной из 
основных причин возникновения тяжелых не-
врологических и психических расстройств у 
детей, нуждающихся в длительном лечении и 
реабилитации [2, 3, 7, 8].

По данным судебно-медицинской эксперти-
зы, смертность детей от ЧМТ составляет 27,7–
32,2 % в общей структуре детской смертности 
[13], а  среди госпитализированных по пово-
ду ЧМТ летальность может достигать 38  % 
и выше [11].

Анатомо-физиологические особенности 
детского организма часто обусловливают несо-
ответствие между степенью тяжести ЧМТ и их 
проявлениями, особенно у детей раннего воз-
раста. Несмотря на преобладание легкой ЧМТ, 
в 60–80 % случаев обнаруживаются различные 
ее последствия [1].

Сегодня, в быстро меняющемся и насыщен-
ном информационными технологиями мире, 
поражение познавательных возможностей че-
ловека при ЧМТ является не менее важным, 
чем нарушение соматического здоровья как 
для получившего ЧМТ, так и для всего обще-
ства [12, 20].

Травмы являются следствием сложного 
взаимодействия между человеком и физиче-
ской и социальной средой. В связи с этим для 
предотвращения новых случаев травматизма 
акцент переместился с отдельного человека 
на ответственность всего общества за обеспе-
чение более безопасных условий окружающей 
среды. Сфера вмешательств охватывает разные 
секторы, занимающиеся обеспечением более 
безопасных условий воздействий и поведения. 
Именно поэтому для профилактики черепно-
мозгового травматизма необходим системный 
мультидисциплинарный подход.

Основой разработки программ по миними-
зации потерь общества от ЧМТ являются кли-
нические и социально-эпидемиологические 
исследования, направленные: 1) на выяснение 
частоты и распространенности ЧМТ в данной 

популяции населения; 2)  определение роли 
различных факторов риска в возникновении 
травм головного мозга; 3)  разработку путей 
профилактики и осуществления комплекса 
организационных мероприятий, обеспечиваю-
щих совершенствование специализированной 
помощи данному контингенту пострадавших 
среди населения, проживающего на опреде-
ленной административной территории [9].

Без специальных исследований, направлен-
ных на изучение ЧМТ, ее эпидемиологической 
составляющей и социальных аспектов, невоз-
можно выяснить ее взаимосвязь с различными 
факторами среды, определить распространен-
ность и причинно-следственные закономер-
ности, выбрать первоочередные действия при 
осуществлении тех или иных профилактиче-
ских программ.

Целью таких исследований является орга-
низация научно-обоснованной системы про-
филактики травм головы, устранение или 
уменьшение факторов риска их возникнове-
ния и совершенствование медицинской помо-
щи для улучшения исходов травматических 
повреждений головного мозга [10, 14].

Для оценки сложившейся в России ситуа-
ции в отношении эпидемиологических особен-
ностей черепно-мозгового травматизма у детей 
изучены основные тенденции заболеваемости 
и смертности детей в результате травмы голо-
вы, за период 2003–2009 гг.

К сожалению, в России и за рубежом от-
сутствует единое мнение о том, какие именно 
нозологические формы травмы головы необ-
ходимо рассматривать при статистическом из-
учении ЧМТ, поскольку ни в статистической 
отчетности, ни в МКБ-10 ЧМТ не выделена 
как отдельное понятие.

Понятие «травма головы» несколько шире, 
чем ЧМТ, и включает в себя, согласно МКБ-10, 
коды S00–S09. Травмы головы входят в XIX 
класс — Травмы, отравления и некоторые дру-
гие последствия воздействия внешних причин.

В Краткой номенклатуре причин смерти 
1999 г., основанной на МКБ-10, травмам голо-
вы также принадлежат коды S00–S09. Смерт-
ность от ЧМТ в данных государственной ста-
тистики отдельно не представлена, поэтому 
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анализу подверглась смертность детей от травм 
головы в целом, куда входит и ЧМТ.

Анализ показал, что в России доля детей 
в возрасте 0–17 лет в структуре смертности все-
го населения от травм головы составляет около 
5  %. В структуре смертности детей в возрасте 
0–17 лет от травм и отравлений в целом на долю 
травм головы приходится около 22 %, а в струк-
туре младенческой смертности — около 16 %.

С 2003 по 2009  гг. на фоне общего сниже-
ния (на 33  %) смертности детей от травм, от-
равлений и некоторых других последствий 
воздействия внешних причин уровень смерт-
ности детей от травм головы снизился на 43 % 
и составил 5,3 на 100 тыс. детского населе-
ния указанного возраста (рис. 1). В структуре 
смертности имеют место гендерные различия. 
Смертность мальчиков от травм головы изна-
чально в 1,8 раза превышала таковую у девочек. 
К 2009 г. это разница сохранилась, поскольку 
динамика снижения уровней была идентич-
ной  — около 42  %. В результате в 2009  г. по-
казатели смертности российских мальчиков 
и девочек составили соответственно 6,7 и 3,9 
на 100  тыс. детского населения в возрасте 
0–17 лет (рис. 2).

Несколько иная картина наблюдалась в от-
ношении младенческой смертности. Погодо-
вой анализ младенческой смертности от травм 
головы показал отсутствие четкой динамики 

снижения, особенно заметное с учетом ген-
дерных особенностей (рис.  4). Тем не менее, 
к  2009  г. в России младенческая смертность 
от травм головы понизилась на 23  % до от-
метки 9,0 на 100 тыс. родившихся живыми на 
фоне более значительного (32,5  %) падения 
уровней младенческой смертности в целом от 
травм, отравлений и других внешних причин 
(рис. 3). Более выраженным оказалось сниже-
ние младенческой смертности от травм головы 
у девочек (соответственно 32,7 % и 14,6 %) при 
сохраняющемся доминировании показателей 
у лиц мужского пола. В результате к 2009  г. 
уровни младенческой смертности российских 
мальчиков и девочек от травм головы состави-
ли соответственно 10,5 и 7,4 на 100 тыс. родив-
шихся живыми.

В период 2003–2009 гг. в возрастной струк-
туре смертности детей 0–17 лет включительно 
отмечается увеличение в 1,9  раза доли детей 
первого года жизни. Каждый девятый ребенок, 
умерший от травм головы в 2009 г., находился в 
младенческом возрасте, т. е. не доживал до года.

В целом можно говорить о существующих 
стабильных тенденциях снижения смертности 
от травм головы у детей в возрасте 0–17  лет, 
одинаково представленных как у мальчиков, 
так и у девочек. Тем не менее, младенческая 
смертность является менее управляемой, чем 
детская, о чем свидетельствуют немотивиро-
ванные подъемы ее уровня.

Рис. 1. Смертность детей 0–17 лет в РФ от травм, 
отравлений и др. и от травм головы в 2003–2009 гг. 
(на 100 тыс. жителей).

Рис. 2. Смертность детей 0–17 лет в РФ от травм 
головы в 2003–2009 гг. (на 100 тыс. жителей). 
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Изучение заболеваемости ЧМТ у детей 
0–17  лет проводилось на основании данных 
государственной статистики по материалам 
отчетной формы №  57, отражающей заболе-
ваемость, регистрируемую в амбулаторно-
поликлинических учреждениях. До 2009  г. 
данные отчетной формы №  14, включающей 
сведения о деятельности стационара, не ис-
пользовались, так как учет случаев госпитали-
зации производился в целом по классу травм, 
отравлений и некоторых других последствий 
воздействия внешних причин без выделения 
травмы головы. С 2009 г. в данной статистиче-
ской форме отдельно были выделены данные 
по внутричерепным травмам (S06) и перело-
мам черепа и лицевых костей (S02), относя-
щиеся, согласно МКБ-10, к травмам головы 
и позволяющие составить ориентировачное 
представление об уровне госпитализирован-
ной заболеваемости от травм головы.

К сожалению, существующая статистиче-
ская отчетность РФ не всегда позволяет от-
разить точный уровень заболеваемости как 
в силу самого недовыявления случаев, так и 
вследствие отсутствия в отчетных формах 
многих нозологических форм, представленных 
в МКБ-10.

В статистической отчетности РФ травмы 
головы представлены лишь тремя нозологиче-
скими формами — переломами черепа и лице-
вых костей (S02), травмами глаза и глазницы 
(S05) и внутричерепными травмами (S06), ко-
торые в сумме определяют ее уровень в целом. 
Поэтому не исключено, что полученные пока-
затели заболеваемости ЧМТ у детей в России 
занижены и не отражают истинного положе-
ния вещей [5].

Анализ заболеваемости, по данным госу-
дарственной статистики, показал, что на долю 
ЧМТ в структуре детского травматизма прихо-
дится 5,4 %. Уровень впервые выявленной за-
болеваемости за период 2003–2009 гг. составил 
в среднем 6 на 1000 детского населения, в том 
числе у мальчиков — 8 %, у девочек — 4 %.

В динамике за анализируемый период выяв-
лено, что у детей на фоне увеличения детского 
травматизма на 18 % отмечен рост заболеваемо-
сти травмой головы на 15 %, причем у девочек 
подъем составил 25 %, у мальчиков — 5 %. Не 
смотря на то, что уровень черепно-мозгового 
травматизма у девочек изначально был в 2 раза 
ниже, чем у мальчиков, в указанный период 
произошло их явное сближение. В результате 
к  2009  г. разница показателей сократилась на 
20 % (рис. 5).

В 2009 г., по сравнению с 2003 г., отмечено 
увеличение доли девочек в структуре женско-

Рис. 3. Младенческая смертность в РФ от травм, 
отравлений и др. и от травм головы в 2003–2009 гг. 
(на 100 тыс.родившихся живыми).

Рис. 4. Младенческая смертность в РФ от травм 
головы в 2003–2009  гг.(на 100 тыс. родившихся 
живыми).
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го черепно-мозгового травматизма с 17,9 до 
20,2  %, в то время как процент мальчиков в 
возрасте 0–17 лет от всех мужчин, получивших 
травму головы, остался прежним (18,8 %).

Выявленные тенденции свидетельствуют 
о существующих изменениях в поведении де-
вочек, ведении ими более динамичного образа 
жизни, приближении его к мужскому, что со-
ответствует общемировой тенденции фемини-
зации [4].

Изучение структуры ЧМТ в зависимости 
от составляющих ее нозологических форм по-
казало преобладание внутричерепных травм, 
на долю которых в 2009 г. приходилось 67 %. 
Травмы глаза и глазницы в структуре детско-
го черепно-мозгового травматизма составляют 
19  %, переломы черепа и лицевых костей  — 
14 %. В динамике с 2003 г. у детей в целом от-
мечается рост показателей на 10–16  % всех 
нозологических форм, определяющих струк-
туру ЧМТ. Так, у девочек к 2009 г. уровни вну-
тричерепных травм и травм глаза возросли на 
треть, а переломов черепа — на одну четверть. 
У мальчиков увеличение уровня внутриче-
репных травм оказалось менее значительным 
(9 %), при этом уровни травм глаза и перело-
мов черепа остались прежними (табл. 1).

В структуре черепно-мозгового травматиз-
ма у детей, в зависимости от условий получе-
ния травмы, 49 % приходится на бытовые трав-
мы, 32  % — на уличные. Доля транспортных, 
школьных и спортивных травм составляет 

соответственно 3,7 и 3  %. К 2009  г. у девочек 
уровень бытовых травм вырос на 47  %, улич-
ных травм — на 27,3 %. У мальчиков отмечено 
увеличение уровня бытовых травм на 16 % на 
фоне снижение уровня транспортного травма-
тизма на 33 %. Уровень остальных травм за ана-
лизируемый период не изменился (табл. 2).

Можно предположить, что для детей, осо-
бенно девочек, наибольшей опасностью яв-
ляется получение ЧМТ в бытовых условиях, 
дома, в привычной для них обстановке. Таким 
образом, дом вследствие снижения готовности 
к неожиданной угрозе и ослабления самокон-
троля представляет собой территорию риска 
значительно больше, чем улица.

Полученные данные по уровням детско-
го черепно-мозгового травматизма отражают 
происходящие в последние десятилетия в Рос-
сии существенные социально-экономические 
изменения. Гендерные особенности характе-
ризуются ростом травматизма у девочек, что 
соответствуют реалиям современной жизни, 
отражая модификации в социальной роли 
женщины и приобретении ею более активных 
жизненных позиций.

В то же время наблюдаемый рост бытовых 
травм у детей может обуславливаться тем, что 
привычные домашние условия снижают ощу-
щение угрозы и готовность ребенка к неожи-
данностям, ослабляют чувство самосохране-
ния.

Для выявления региональных эпидемио-
логических особенностей детского черепно-
мозгового травматизма был проведен анализ 
основных уровней заболеваемости и смертно-
сти у детей от травм головы в семи федераль-
ных округах (Центральном, Северо-Западном, 
Южном, Приволжском, Уральском, Сибирском 
и Дальневосточном) и двух городах федераль-
ного значения (Москве и Санкт-Петербурге) в 
сравнении с среднероссийскими показателями 
(табл. 3).

Региональное исследование смертности 
детей в возрасте 0–17 лет от травм головы 
показало, что в 2009 г., как и в 2003 г., наибо-
лее высокие уровни, заметно превышающие 
среднероссийский (5,3 на 100  тыс. населения 
соответствующего возраста), зафиксированы 

Рис. 5. Динамика возникновения черепно-мозговых 
травм у детей в возрасте 0–17 лет в 2003–2009 гг. 
(на 1000 детей).
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в Сибирском и Дальневосточном федеральных 
округах (6,4 и 7,3 на 100 тыс. населения). Наи-
более низкие — в Москве, Санкт-Петербурге и 
Северо-Западном федеральном округе (2,5, 3,3 
и 4,1 на 100 тыс. населения соответственно).

В отношении младенческой смертности от 
травм головы складывалась похожая ситуация. 
Повышенные уровни в сравнении с среднерос-
сийским (9,0 на 100 тыс. родившихся живыми) 
отмечались в Сибирском и Дальневосточном 
федеральных округах (14,1 и 10,7 на 100 тыс. 
родившихся живыми), невысокие — в Москве, 
Южном и Приволжском федеральных округах 
(5,2, 7,5 и 7,2 на 100 тыс. родившихся живыми). 
Следует отметить, что в 2003 г. к числу окру-
гов с повышенными уровнями принадлежал и 
Приволжский федеральный округ. Тем не ме-
нее, за исследуемый период в нем удалось рез-
ко переменить ситуацию, видимо, благодаря 
оптимизации оказания медицинской помощи.

Анализ заболеваемости детей с травма-
ми головы выявил, что в 2009 г. наблюдалось 
аналогичное в сравнении с 2003 г. распределе-
ние территорий по отношению к среднему по 
России уровню — 6,2 на 1000 населения соот-
ветствующего возраста. К регионам с наибо-
лее высокими показателями принадлежали 
Санкт-Петербург, Москва, Дальневосточный 
и Северо-Западный федеральный округа (15,0; 
12,7; 9,2 и 9,2 на 1000 населения), а с наимень-
шими  — Южный федеральный округ (3,9 на 

1000 населения). Идентичное расположение 
регионов отмечалось при изучении черепно-
мозгового травматизма у детей в зависимости 
от вида травмы и условий получения травмы 
(табл. 4, 5).

Таким образом, с учетом уровней заболе-
ваемости и смертности выделяются несколько 
групп регионов по степени благополучия ситу-
ации с черепно-мозговым травматизмом у де-
тей. Так, к благоприятным регионам с низким 
уровнем заболеваемости и смертности можно 
отнести Южный федеральный округ, а к небла-
гоприятным регионам с высокими показателя-
ми — Дальневосточный федеральный округ.

Регионами с высокой заболеваемостью 
и низкой смертностью являются города феде-
рального значения и Северо-Западный феде-
ральный округ. Это оптимальное соотноше-
ние, поскольку «вилка» в тенденциях заболе-
ваемости и смертности детей от травм головы 
позволяет говорить о наличии возможности 
управлять ситуацией на этапе оказания меди-
цинской помощи пострадавшим для снижения 
летальности.

Для оптимизации организации лечебного и 
реабилитационного процесса были рассмотре-
ны эпидемиологические особенности оказания 
медицинской помощи детям с ЧМТ. Соглас-
но данным государственной отчетной формы 
№ 14, в 2009 г. доля госпитализированных де-
тей с травмами головы от всех детей, госпита-

Таблица 1

Уровни и структура черепно-мозговых травм в зависимости от вида травмы  
у детей 0–17 лет в РФ в 2003 и 2009 гг. (на 1000 населения и в %)

В целом Девочки Мальчики

2003 2009 2003 2009 2003 2009

уровень % уровень % уровень % уровень % уровень % уровень %

Переломы 
черепа

0,8 14,0 0,9↑ 14,0 0,4 11,0 0,5↑ 10,4 1,2 16,3 1,2 16,0 

Травмы 
глаза

1,1 19,0 1,2↑ 19,0 0,6 17,0 0,8↑ 16,6↑ 1,5 20,8 1,5 20,0↑

Внутри-
черепные

3,6 66,0 4,2↑ 67,0↑ 2,6 72,0 3,5↑ 73,0↑ 4,5 62,9 4,9↑ 64,0↑

Всего 5,4 100 6,2↑ 100 3,6 100 4,8↑ 100 7,2 100 7,6↑ 100
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лизированных с травмами в возрасте 0–17 лет, 
составляла в России 19 %, а в возрасте до года — 
25 %. Среди всех детей, госпитализированных 
с травмами головы, на младенцев до года при-
ходилось 7 %.

Повышенная распространенность ЧМТ 
в раннем возрасте может объясняться особен-
ностями анатомического строения ребенка, 
большими размерами головы по отношению 
к туловищу, а также несовершенством систе-
мы координации движений. Поскольку центр 
тяжести у маленьких детей расположен выше 
по сравнению с детьми старшего возраста  и 
взрослыми,  приземление на голову при  паде-
нии более вероятно. К тому же, кости черепа у 
маленьких детей более податливы за счет отно-
сительно мягких швов, что увеличивает риск 
тяжелых повреждений головного мозга, в т. ч. 
переломов костей черепа с повреждением го-
ловного мозга [15, 16, 17].

К регионам с повышенным числом госпита-
лизаций детей с травмами головы относились 
Москва, Санкт-Петербург и Северо-Западный 
федеральный округ (26 %, 27 % и 23 %). К реги-
онам с невысокой госпитализацией — Сибир-
ский и Дальневосточный федеральные округа 
(16 % и 17 %).

Средняя продолжительность пребывания в 
стационаре у детей с травмами головы соста-

вила 7,6  дня. Уровень госпитализации детей 
с травмами головы в возрасте 0–17 лет в Рос-
сии оказался равным 3,4 на 1000 населения 
соответствующего возраста. Это достаточно 
низкий показатель, скорее всего, не точно от-
ражающий реальную ситуацию ввиду несовер-
шенства отчетных форм и недоучета случаев 
заболеваемости. Уровень госпитализации на 
100 заболевших детей с травмами головы в 
возрасте 0–17 лет составил 54 %, т. е. каждый 
второй ребенок с травмой головы был госпита-
лизирован. Уровень летальности при этом со-
ответствует 0,5 %.

По данным НИИ НДХиТ, среди пациентов, 
поступивших с ЧМТ в период с 2008 по 2011 гг., 
наиболее часто госпитализируют детей в воз-
расте 1–4 года, 5–9 лет и 10–14 лет с незначи-
тельным переобладанием мальчиков. Доля де-
тей до 1 года не превышает 10 %. В будние дни, 
особенно в понедельник и среду, дети поступа-
ют чаще. В выходные дни, преимущественно в 
субботу, наблюдается некоторое затишье, ярче 
выраженное для детей школьного возраста. 
Наиболее частое время поступления — с 16.00 
до 22.00 и с 9.00 до 16.00. В связи с этим не сле-
дует забывать о значимости различных факто-
ров среды, в том числе и социальных, которые 
являются определяющими при возникновении 
числа новых случаев ЧМТ.

Таблица 2

Уровни и структура черепно-мозговых травм в зависимости от условий получения травмы 
у детей 0–17 лет в РФ в 2003 и 2009 гг. (на 1000 населения и в %)

В целом Девочки Мальчики

2003 2009 2003 2009 2003 2009

уровень % уровень % уровень % уровень % уровень % уровень %

Бытовые 2,4 45 3,1↑ 50↑ 1,7 47 2,5↑ 51↑ 3,2 44 3,7↑ 48↑
Уличные 1,8 34 2,0↑ 32↑ 1,1 32 1,4↑ 30↑ 2,5 35 2,5 33↑
Транспорт-
ные

0,2 4 0,2 3↑ 0,2 4 0,2 4 0,3 4 0,2↑ 3↑

Школьные 0,4 7 0,4 7 0,3 7 0,3 7 0,5 7 0,5 7

Спортивные 0,1 2 0,2↑ 2 0,1 2 0,1 2 0,2 2 0,2 3↑
Прочие 0,4 6 0,4 6 0,3 8 0,3 6↑ 0,5 7 0,5 6↑
Всего 5,4 100 6,2↑ 100 3,6 100 4,8↑ 100 7,2 100 7,6↑ 100
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Учитывая социальную «окрашенность» 
ЧМТ у детей, НИИ НДХиТ совместно 
с  НЦЗД РАМН провел исследование, це-
лью которого явилось выявление социально-
эпидемиологической компоненты, необхо-
димой для разработки профилактических 
программ для предотвращения ЧМТ у детей 
и  планирования развития специализирован-
ной медицинской помощи. На основании спе-
циально разработанной анкеты были опроше-
ны 290 родителей, чьи дети получили ЧМТ и 
находились на лечении в детских стационарах 
Москвы, Самарской и Астраханской областей.

Анализ данных социологического опроса по-
казал, что в 58 % основной причиной ЧМТ явля-
лись падения, в 17 % — дорожно-транспортные 
происшествия (ДТП). У каждого 3-го ребенка 
местом получения травмы были двор или ули-
ца, у каждого 4-го — дом или квартира, у 23 % 
— образовательное учреждение. На долю травм, 
полученных на дороге, пришлось 9 %, а в транс-
портном средстве — около 7 %.

Наиболее часто дети получали ЧМТ, нахо-
дясь с родителями или в окружении сверстни-
ков. Половина детей в момент получения ЧМТ 
находились рядом со взрослыми. В одиночестве 
ЧМТ возникала только у 13  % пострадавших. 
Данный факт может свидетельствовать о  том, 
что в присутствии взрослых у детей снижаются 
внимание, чувство опасности и самосохранения, 
присущие им, когда они находятся одни.

Причиной легкой ЧМТ у детей в возрасте 

от 3 до 14 лет являлось падение в образова-
тельном учреждении (школе, детском саду) в 
присутствии учителей и воспитателей, либо 
дома в присутствии родителей (43 %). У детей 
в возрасте 11–14 лет легкой степени ЧМТ яв-
лялась результатом падения во дворе в присут-
ствии сверстников либо как результат ссоры 
со сверстниками в стенах школы в отсутствие 
учителей (26  %). Нередко причиной ссоры у 
детей 11–14 лет (11 %) служил национальный 
фактор, как у мальчиков, так и у девочек.

Тяжелую ЧМТ в возрасте 7–14 лет дети 
в трети случаев, получали, являясь участника-
ми ДТП в качестве пешеходов. В момент полу-
чения травмы они находились одни или в ком-
пании сверстников и были сбиты на пешеход-
ных переходах обычных дорог, либо крупных 
городских магистралей.

В возрасте от 15 до 18 лет в 12  % случаев 
пострадавшие являлись пассажирами скуте-
ров, мопедов, мотоциклов. Аварии происхо-
дили особенно часто в летнее время на доро-
гах или крупных магистралях в присутствии 
сверстников. Правила дорожного движения 
нарушались водителями с обеих сторон, при 
этом сами водители травм практически не по-
лучали. К сожалению, отсутствие нормативно-
законодательного ограничения использования 
таких средств передвижения, как скутеры, мо-
педы, мотороллеры, приводят к тяжелым трав-
мам и потерям лиц подросткового возраста.

Согласно данным исследования, в состоя-

Таблица 3

Региональные особенности ЧМТ у детей 0–17 лет в 2009 г.
Россия Москва С.-Петербург ЦФО СЗФО ЮФО ПФО УФО СФО ДВФО

Заболеваемость
(на 1000 дет.нас.)

6,2 12,7 15,0 7,2 9,2 3,9 5,7 6,9 5,3 9,2

Смертность
(на 100 тыс.  
дет. нас.)

5,3 2,5 3,3 4,9 4,1 5,8 4,8 4,6 6,4 7,3

Младенческая
смертность
(на 100 тыс.  
род. жив.)

9,0 5,2 8,1 8,0 8,1 7,5 7,2 10,1 14,0 10,7
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нии алкогольного опьянения участники ДТП 
находились лишь в 12  % случаях, что может 
свидетельствовать о действенности мер госу-
дарственного контроля и их положительном 
влиянии. Тем не менее, существует необходи-
мость выявления других факторов, влияющих 
на возникновение ДТП не менее значимых, 
чем алкоголь.

Опрошенные родители в качестве основ-
ного последствия ЧМТ указали на ухудшение 
здоровья ребенка, которое отразилось на ма-
териальном и социальном положении семьи. 
В 30 % случаев дети после перенесенной ЧМТ 
нуждались в длительном восстановительном 
лечении. В семьях при этом отмечались зна-
чительные денежные расходы и вынужден-
ный отпуск по уходу за ребенком одного из 
родителей. В 6 % случаев, когда исходом ЧМТ 
явилась инвалидность, один из родителей вы-
нужден был уволиться с работы, возникали 
конфликты в семье.

Несмотря на то, что ЧМТ во всем мире 
считается предотвратимой причиной, лишь 
половина опрошенных респондентов верят в 
возможность предотвращения возникновения 
ЧМТ у детей. Отмечается низкая информиро-
ванность населения о методах профилактики 
травматизма. Вместе с тем опрошенные ре-
спонденты в качестве методов профилактики 
нейротравмы предлагали усилить контроль за 
детьми со стороны родителей и образователь-
ных учреждений.

Результаты проведенного исследования 
еще раз подтвердили значимость и многогран-
ность проблемы черепно-мозгового травматиз-
ма. Получение данных об эпидемиологических 
и медико-социальных особенностях ЧМТ у де-
тей способствует решению данной проблемы 
так как позволяет разработать действенные 
меры по профилактике и оптимизации соци-
альной политики в отношении нейротравмы 
у  детей, а  также поможет усовершенствовать 

Таблица 4

Региональные особенности черепно-мозгового травматизма у детей 0–17 лет 
в зависимости от вида травмы (на 1000 детского населения) в 2009 году

Россия Москва С.-Петербург ЦФО СЗФО ЮФО ПФО УФО СФО ДВФО

Переломы 
черепа

0,9 1,7 2,4 1,0 1,4 0,6 0,9 1,0 0,7 1,0

Травмы 
глаза

1,2 2,4 2,6 1,3 1,6 0,8 0,9 1,3 1,3 1,6

Внутричереп-
ная травма

4,2 8,7 10,2 4,9 6,2 2,5 3,9 4,5 3,4 6,7

Таблица 5 

Региональные особенности черепно-мозгового травматизма у детей 0–17 лет 
в зависимости от условий получения травмы (на 1000 детского населения) в 2009 г.

Россия Москва С.-Петербург ЦФО СЗФО ЮФО ПФО УФО СФО ДВФО

Бытовые 3,1 5,2 5,3 3,3 3,9 1,9 3,2 3,7 2,7 4,4

Уличные 2,0 5,1 4,8 2,5 2,9 1,2 1,7 2,0 1,7 3,2

Транспортные 0,2 0,2 0,2 0,2 0,2 0,2 0,2 0,2 0,2 0,2

Школьные 0,4 1,7 1,7 0,7 0,9 0,2 0,3 0,5 0,3 0,5

Спортивные 0,2 0,5 0,5 0,2 0,3 0,1 0,1 0,2 0,1 0,2
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законодательство в области охраны здоровья, 
образования и защиты прав детей.

Учитывая многогранность проблемы ЧМТ 
и ее научную основу, в основе действенных 
мер должен лежать комплексный мультидис-
циплинарный подход, включающий в себя 
изучение не только эпидемиологических, но и 
социальных, медико-организационных, эконо-
мических и других аспектов.

Детский черепно-мозговой травматизм 
может быть предотвращен благодаря орга-
низованным усилиям общества, но для этого 
требуется решительная и непрекращающаяся 
поддержка на всех уровнях государственного 
управления.
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Введение
Среди причин смерти в Российской Фе-

дерации травматизм занимает второе место, 
а у трудоспособной части населения — первое. 
Черепно-мозговая травма (ЧМТ) составляет 
36–40  % всех повреждений и чаще встреча-
ется у лиц молодого возраста. Среди 140 тыс. 
пациентов, ежегодно госпитализируемых в 
нейрохирургические отделения, пострадавшие 
с ЧМТ составляют 57  %. Общая летальность 
при ЧМТ равна 1,5–3,5  %, при тяжелых ее 
формах — 15–25 %, а при крайне тяжелых до-
стигает 60 %. Высокая частота инвалидизации 
(100–150 человек на 100 тыс. населения) дела-
ет ЧМТ социально и экономически значимой 
проблемой [4, 6, 11, 12, 14].

© В.В. Крылов, А.Э. Талыпов, Ю.В. Пурас, 2012

ХИРУРГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ  
ТЯЖЕЛОЙ ЧЕРЕПНО-МОЗГОВОЙ ТРАВМЫ

В.В. Крылов, А.Э. Талыпов, Ю.В. Пурас
Научно-исследовательский институт скорой помощи им. Н.В. Склифосовского, Москва, Россия

Черепно-мозговая травма (ЧМТ) составляет 36–40 % всех повреждений и чаще встречается у лиц моло-
дого возраста. Представления о патогенезе ЧМТ основаны на выделении первичных и вторичных факторов 
повреждения головного мозга. Принятие решения о необходимости хирургического вмешательства склады-
вается из оценки состояния пациента и результатов нейровизуализации. Выделены три типа динамики 
изменений внутричерепного давления (ВЧД — нормотензивный, с постепенным развитием и с острым раз-
витием ВЧД). Проспективное рандомизированное исследование по определению факторов риска неблаго-
приятного исхода с использованием разных способов трепанации черепа показало тенденцию к улучшению 
результатов у пострадавших с декомпрессивной трепанацией черепа (ДТЧ). Факторами риска развития 
неблагоприятного исхода у пострадавших с тяжелой ЧМТ при применении как костно-пластической тре-
панации черепа (КПТЧ), так и ДТЧ, являются возраст пострадавших старше 60 лет, угнетение бодр-
ствования перед операцией до глубокой комы (4–6 баллов по шкале ком Глазго), клиническая картина дис-
локационного синдрома на уровне моста мозга, наличие эпизодов артериальной гипотензии.

Ключевые слова: черепно-мозговая травма, вторичное повреждение головного мозга, хирургическое лече-
ние, внутричерепное давление, декомпрессивная краниотомия.

Craniocerebral traumas (CCT), which are responsible for 36–40 % of all injuries, are most frequent among young 
people. The concept of CCT pathogenesis is based on distinguishing the primary and the secondary factors of brain 
damage. Decisions about the need for surgery are based on estimates of patient condition and on neuroimaging 
results. Three types of changes in intracranial pressure (ICP) are recognized: normotensive, gradual and acute. 
Prospective randomized trials of adverse outcome risk factors upon different modes of craniotomy suggest a trend 
to more beneficial results in patients with decompressive craniotomy (DCN). Risk factors of unfavorable outcomes 
in severe CCT patients upon CCN and DCN are age above 60 years, suppression of awareness down to deep coma 
(4–6 scores by Glasgow scale), clinical manifestations of dislocation syndrome at the pons level, and arterial hy-
pertension events.

Key words: craniocerebral trauma, secondary brain damage, surgical treatment, intracranial pressure, decompen-
sated craniotomy.

В Москве ежегодно госпитализируют около 
15 000 пациентов с ЧМТ, хирургические вме-
шательства по поводу тяжелой ЧМТ проводят 
более чем 3000 пациентов (рис. 1).

В структуре ЧМТ в нейрохирургических 
стационарах г.  Москвы более 50  % составля-
ют пациенты с сотрясением головного моз-
га, пострадавшие с ушибами мозга  — более 
30 %, с внутричерепными гематомами — 12 %. 
(рис. 2).

В нейрохирургических стационарах г. Мо-
сквы среди пострадавших, подвергшихся хи-
рургическому лечению по поводу тяжелой 
ЧМТ, больные с острыми и подострыми суб-
дуральными гематомами (СДГ) составляют 
половину всех пациентов  — 49  %, больные 
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с хроническими СДГ — 16 %, с эпидуральными 
гематомами (ЭГ) — 14  %, с травматическими 
внутримозговыми гематомами (ВМГ)  — 8  %, 
множественными гематомами — 7  % , с вдав-
ленными переломами — 6 %.

Сочетанная ЧМТ (СЧМТ) наблюдает-
ся у  23–63  % пострадавших с тяжелой ЧМТ. 
У пациентов с СЧМТ тяжесть состояния обу-
словлена одновременно как внечерепными по-
вреждениями, так и травмой головного мозга. 
Состояние пострадавших может отягощаться 
нарушениями внешнего дыхания при мно-
жественных переломах ребер и повреждени-
ях органов груди, массивной кровопотерей 
вследствие переломов крупных трубчатых 
костей и повреждений органов брюшной по-
лости. Большой объем экстракраниальных 
повреждений и тяжелая ЧМТ обусловливают 
высокий уровень летальности у пострадавших 
с  СЧМТ  — 20,4–35  %, а при крайне тяжелых 
сочетанных повреждениях, особенно с массив-
ным кровотечением (например, травма опорно-
двигательного аппарата в сочетании с повреж-
дением паренхиматозных органов и тяжелой 
ЧМТ) — 90–100 %.

Патогенез ЧМТ
Современные представления о патогене-

зе ЧМТ основаны на выделении первичных 
и вторичных факторов повреждения головно-
го мозга [1–4, 7–10, 12–15, 19].

Факторы, способствующие развитию вто-
ричного ишемического повреждения голов-
ного мозга, подразделяют на внутричерепные 
и внечерепные.

К внутричерепным факторам относят вну-
тричерепную гипертензию, нарушения цере-
бральной гемодинамики, окклюзионную ги-
дроцефалию, ишемию, отек головного мозга 
и дислокационный синдром.

Внечерепными факторами вторичного по-
вреждения мозга являются артериальная гипо-
тензия, гипоксемия, гипертермия, анемия, гипер- 
и гипокапния, нарушения водно-электролитного 
обмена, энергетического обмена.

Среди внечерепных факторов вторичного 
повреждения мозга, способствующих возник-
новению и поддерживающих внутричерепную 
гипертензию, наиболее важное значение име-
ют артериальная гипотензия и гипоксемия. 
Вторичные повреждения мозга в совокупности 

Рис. 1. Число больных в нейрохирургических стационарах г. Москвы и число пациентов с ЧМТ 
в 1997–2010 гг.
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друг с другом и с первичными структурными 
повреждениями значительно усугубляют тя-
жесть состояния пострадавших с ЧМТ и обу-
словливают неблагоприятный исход.

Наиболее неблагоприятное влияние на ис-
ход оказывают вторичные факторы у постра-
давших с СЧМТ. Одновременное действие не-
скольких вторичных повреждающих факторов 
в совокупности с тяжелыми внечерепными 
повреждениями приводит к развитию некон-
тролируемой внутричерепной гипертензии и 
увеличению летальности при СЧМТ, по срав-
нению с изолированной ЧМТ, в 1,5–2 раза.

В клинических исследованиях I и II класса 
достоверности выявлено, что предупреждая и 
ограничивая действие вторичных повреждаю-
щих факторов, можно существенно улучшить 
прогноз при тяжелой ЧМТ [9, 10, 15, 17, 19].

В НИИСП им. Н.В. Склифосовского про-
ведено исследование, целью которого явилась 
оценка влияния артериальной гипотензии на 
догоспитальном этапе на исход хирургическо-
го лечения у пострадавших с тяжелой ЧМТ. 
Нарушения системной гемодинамики на до-
госпитальном этапе и при поступлении в ста-

ционар встречаются у 15,5–51 % пострадавших 
с тяжелой ЧМТ. Основной причиной артери-
альной гипотензии в данном случае является 
гиповолемический шок [1, 3, 9, 10, 18].

Наличие артериальной гипотензии значи-
тельно ухудшало исходы лечения пострадав-
ших с тяжелой ЧМТ. Число неблагоприятных 
исходов составило 79,2  %. Значимое влияние 
на исходы лечения оказывали продолжитель-
ность эпизодов артериальной гипотензии и 
величина систолического артериального дав-
ления (АД). При увеличении суммарной дли-
тельности эпизодов артериальной гипотен-
зии свыше 20 мин летальность возрастала до 
86,5  %. При снижении систолического АД от 
60 до 80 мм рт. ст. количество неблагоприят-
ных исходов составило 83,4 %, до 60 и менее мм 
рт. ст. – 92,6 % (рис. 3).

Принципы хирургического  
лечения ЧМТ
Хирургическая тактика при ЧМТ складыва-

ется из слаженной работы одной команды, со-
стоящей из нейрохирурга, реаниматолога, ане-
стезиолога, основанная на едином понимании 

Рис. 2. Структура ЧМТ в стационарах г. Москвы в 1997–2010 гг.
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механизмов травмы, патофизиологии ЧМТ, 
оценке результатов диагностических исследо-
ваний и проведении лечебных мероприятий. 
Необходима тщательная оценка и анализ меха-
низмов первичных черепно-мозговых повреж-
дений, последовательности вторичных пато-
физиологических изменений вследствие ЧМТ, 
результатов клинико-неврологического иссле-
дования и оценки общей тяжести состояния, 
объема и качества инструментальных методов 
исследования — рентгенографии, компьютер-
ной томокрафии (КТ), магнитно-резонансной 
томографии (МРТ), ультразвукового исследо-
вания (УЗИ). Установление характера повреж-
дений головного мозга и костей черепа при 
ЧМТ имеют первостепенное значение. Это во 
многом предопределяет исход травмы, вероят-
ность возникновения различных осложнений 
(ликворея, менингит, судорожный синдром и 
пр.), позволяет уточнить последовательность и 
объем дополнительных инструментальных ме-
тодов исследования, определить тактику веде-
ния  — необходимость хирургического вмеша-
тельства, объем и сроки операции или приори-
теты консервативного лечения.

Показаниями к хирургическому лечению 
ЧМТ являются ушибленная рана головы, вдав-
ленный перелом черепа, внутричерепные пато-
логические образования с «масс-эффектом» 
(внутричерепные гематомы, очаги ушиба го-

ловного мозга), острая окклюзионная гидро-
цефалия и неконтролируемая внутричерепная 
гипертензия.

Частота травматических внутричерепных 
гематом (ТВЧГ) в структуре ЧМТ составляет 
12–13 %. Наиболее часто (50 % всех пациентов 
с ТВЧГ) встречаются субдуральные гематомы. 
Множественные гематомы мозга наблюдают 
у  20  % пациентов, эпидуральные гематомы  — 
у 15 %, травматические внутримозговые гема-
томы — у 12 % (рис. 4) [1].

Хирургическое лечение  
эпидуральных гематом
Хирургическое лечение эпидуральных ге-

матом необходимо проводить сразу после их 
обнаружения. Показаниями к хирургическому 
лечению эпидуральных гематом являются:

—  эпидуральные гематомы объемом более 
40  мл, независимо от степени бодрствования, 
или при меньшем объеме гематомы, но при об-
щем патологическом объеме очага более 60 мл.

— вызываемые гематомой смещение средин-
ных структур мозга на 5 мм и более, компрес-
сия охватывающей цистерны, клиническая 
картина дислокационного синдрома.

По данным нашей клиники [Гринь  А.А., 
2000], эпидуральные гематомы, локализую-

Рис. 3. Исходы хирургического лечения по шкале 
исходов Глазго у пострадавших со стабильной ге-
модинамикой и артериальной гипотензией на дого-
спитальном этапе (n = 909).
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Рис. 4. Виды травматических внутричерепных ге-
матом (n = 1197). Данные НИИСП им. Н.В. Скли-
фосовского.
ОСДГ  — острая субдуральная гематома; ПСДГ  — 
подострая субдуральная гематома; ХСДГ  — хро-
ническая субдуральная гематома; ЭГ — эпидураль-
ная гематома; ВМГ  — внутримозговая гематома; 
Множ — множественные гематомы.
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щиеся в области средней черепной ямки, вы-
зывают компрессию мозга и развитие дислока-
ционного синдрома при значительно меньшем 
объеме и хирургическое лечение может быть 
показано при гематоме объемом 20 мл [1].

При хирургическом лечении эпидураль-
ных гематом следует выполнять костно-
пластическую трепанацию черепа. Размер 
трепанации должен быть достаточным для 
полного удаления гематомы. После удаления 
гематомы обязательно необходимо подшивать 
твердую мозговую оболочку (ТМО) по краю 
дефекта кости и в центре костного лоскута для 
предотвращения рецидива гематомы. Необхо-
димо также выявить источник кровотечения, 
для чего нужно удалить все, даже мелкие, сгуст-
ки с ТМО которые могут прикрывать тромби-
рованный сосуд. При отсутствии сочетанных 
субдуральных, внутримозговых гематом, оча-
гов ушиба ТМО вскрывать не следует. При по-
вреждении ТМО, например отломками костей 
черепа, необходимо ее герметично закрыть для 
предотвращения ликвореи и инфекционных 
осложнений. В случае многооскольчатых пере-
ломов в сочетании с эпидуральной гематомой 
после удаления сгустков крови целесообразно 
произвести остеосинтез фрагментов костей 

проволокой, титановыми мини-пластинами 
или краниофиксами. При невозможности со-
хранить костный лоскут необходимо выпол-
нить первичную пластику дефекта костным 
цементом, титановой пластиной или другим 
пластическим материалом.

Исходы хирургического лечения эпиду-
ральных гематом в значительной степени за-
висят от степени бодрствования больных 
перед операцией (рис. 5). Летальность постра-
давших, находившихся без снижения степени 
бодрствования составляет 15 %, при снижении 
бодрствования до сопора и комы — 80 %.

Исход хирургического лечения зависит так-
же от объема эпидуральной гематомы. При эпи-
дуральных гематомах малого объема (до 50 мл) 
летальность составляет 7  %, а при гематомах 
большого объема (более 100 мл) — 45 % [1].

Хирургическое лечение  
субдуральных гематом
СДГ составляют большую часть всех вну-

тричерепных гематом — около 50 % (рис. 4).
При лечении острых и подострых СДГ не-

обходимо проводить срочное хирургическое 
вмешательство. Выполняют либо костно-
пластическую трепанацию, либо декомпрес-
сивную краниотомию с пластикой ТМО. По-
казаниями к хирургическому лечению следует 
считать:

1. СДГ объемом более 40 мл, или меньшего 
объема, но с объемом патологического очага 
более 60 мл.

2. Толщину гематомы более 10 мм и смеще-
ние срединных структур более 5 мм, независи-
мо от степени угнетения сознания.

3.  СДГ толщиной менее 10  мм и смещени-
ем срединных структур менее 5 мм, при угне-
тении сознания до комы или снижение степе-
ни сознания на 2 балла (по шкале ком Глазго) 
и более смомента получения травмы и госпита-
лизации, анизокория.

Острые СДГ относятся к одному из наибо-
лее тяжелых видов ЧМТ. Хирургическая ле-
тальность может составлять свыше 60  %. Ле-
тальность при подостром темпе течения СДГ 
значительно меньше и не превышает 25 %.

Важным прогностическим фактором ис-

Рис. 5. Исходы хирургического лечения эпидураль-
ных гематом в зависимости от степени бодрствова-
ния перед операцией (n = 183). Данные НИИСП 
им. Н.В. Склифосовского.
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хода хирургического лечения пострадавших с 
острыми и подострыми СДГ является степень 
бодрствования перед хирургическим вмеша-
тельством (рис. 6).

При острых СДГ без снижения степени 
бодрствования или при снижении степени 
бодрствования до оглушения хороший исход 
отмечается у 70  % пациентов, удовлетвори-
тельный — у 18 % и послеоперационная леталь-
ность составляет 11 %; у больных с подостры-
ми СДГ — 80 %, 10 % и 10 % соответственно. 
Необходимо отметить, что несмотря на более 
медленную манифестацию дислокационного 
синдрома, у пострадавших с подострыми субду-
ральными гематомами при декомпенсации со-
стояния послеоперационная летальность выше, 
чем у пациентов с острыми СДГ при одинаковом 
уровне бодрствования (у больных в сопоре ле-
тальность составляет 45 % и 60 % соответствен-
но). При снижении степени бодрствования до 
комы летальность у пострадавших с острыми и 
подострыми СДГ превышает 70 %.

Объем СДГ является прогностическим при-
знаком. При острых СДГ большого объема 
(более 100 мл) хорошие и удовлетворительные 
исходы наблюдают у 17  % пациентов, тогда 
как летальность достигает 83  %. При объеме 
острой СДГ свыше 150 мл летальность состав-

ляет более 90 %. При подострых СДГ объемом 
более 100 мл хороший исход отмечается у 35 % 
больных, летальный — у 45 % (рис. 7) [1].

Хирургическое лечение 
множественных гематом
При ЧМТ могут образовываться множе-

ственные гематомы. Частота множественных 
гематом составляет 15–20 %. Топографически 
гематомы могут быть «поэтажными», когда 
одна гематома располагается над другой, «по 
соседству», когда обе гематомы располагают-
ся в одном и том же полушарии на расстоянии 
одна от другой, и двусторонними, когда гема-
томы располагаются над разными полушария-
ми (рис. 8). Чаще встречается сочетание двух 
гематом, реже трех. В 70–75 % случаев множе-
ственные гематомы располагаются над одним 
полушарием, в 25–30 % — над обоими полуша-
риями или супра- и субтенториально.

Показанием к хирургическому лечению па-
циентов с множественными гематомами явля-
ется прогрессивное ухудшение неврологиче-
ского статуса пациента, стойкая внутричереп-
ная гипертензия, рефрактерная к интенсивной 
терапии, а также наличие КТ-признаков масс-
эффекта.

Тактика хирургического лечения опреде-

а б
Рис. 6. Исходы хирургического лечения субдуральных гематом в зависимости от степени бодрствования 
перед операцией.
а — острые (��������������������������������������������������������������������������������������������n ������������������������������������������������������������������������������������������= 361); б — подострые (�������������������������������������������������������������������n �����������������������������������������������������������������= 157). Данные НИИСП им. Н.В. Склифосовского. 1 — хорошее восста-
новление; 2 — умеренная инвалидизация; 3 — тяжелая инвалидизация; 4 — вегетативное состояние; 5 — смерть.
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ляется локализацией, объемом повреждений, 
степенью их воздействия на мозг. При хи-
рургическом лечении больных с множествен-
ными гематомами чаще производят костно-
пластическую трепанацию и санацию очагов 
повреждения. При «поэтажном» расположе-
нии множественных гематом очаги удаляют, 
как правило, из одного доступа. При располо-
жении очагов повреждения в разных отделах 
мозга удаление проводят из разных доступов.

При множественных повреждениях у па-
циентов со снижением уровня бодрствования 
менее 9 баллов по шкале ком Глазго, величине 
второго вентрикуло-краниального коэффици-
ента (ВКК-2) менее 10 % целесообразно прове-
дение обширной декомпрессивной трепанации 
для предотвращения развития послеопераци-
онного отека мозга и повышения внутричереп-
ного давления (ВЧД) [1].

Хирургическое лечение повреждений 
структур задней черепной ямки (ЗЧЯ)
Повреждения структур ЗЧЯ составляют 

0,1 % от всех ЧМТ и 2 % от числа всех постра-
давших, оперированных по поводу ЧМТ. Среди 
травм ЗЧЯ наиболее часто встречаются эпиду-
ральные гематомы (до 64 %) и внутримозжеч-
ковые гематомы или ушиб мозжечка (26 %).

С помощью КТ диагностика повреждений 

структур ЗЧЯ в настоящее время не представ-
ляет больших трудностей. Гематомы ЗЧЯ объ-
емом более 10–15 мл сопровождаются смеще-
нием и сдавлением полости IV желудочка, что 
приводит к развитию окклюзионной гидроце-
фалии, высокому риску развития вклинения в 
большое затылочное отверстие.

Показаниями к хирургическому лечению 
повреждений ЗЧЯ являются: объем эпиду-
ральной гематомы ЗЧЯ свыше 25  см3, объ-
ем повреждения полушарий мозжечка свыше 
20 см3, компрессия и латеральная дислокация 
IV���������������������������������������� желудочка, развитие окклюзионной гидро-
цефалии [1].

Хирургическое лечение  
очаговых ушибов мозга
Ушиб головного мозга — повреждение в виде 

макроструктурной деструкции вещества мозга, 
чаще с геморрагическим компонентом. В НИ-
ИСП им. Н.В. Склифосовского больные с уши-
бом головного различной тяжести составляют 
25–30 % всех пострадавших с ЧМТ. Возможны 
два варианта лечения пострадавших с ушибами 
мозга — консервативное и хирургическое. Пока-
зания к хирургическому лечению возникают при 
развитии компрессии мозга, внутричерепной ги-
пертензии и дислокации мозга. Во всех других 
случаях возможно консервативное лечение.

ба

Рис. 7. Исходы хирургического лечения субдуральных гематом в зависимости от объема. а — острые (n = 361); 
б — подострые (n = 157). Данные НИИСП им. Н.В. Склифосовского. Обозначения те же, что и на рис. 10.
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интенсивной терапии. В этом случае выполня-
ют декомпрессивную трепанацию черепа.

У большинства пострадавших при удалении 
травматических внутримозговых гематом ис-
пользуют костно-пластическую трепанацию. 
Необходимость в выполнении декомпрессив-
ной трепанации возникает при интраопера-
ционном отеке мозга, вынуждающий хирурга 
увеличить размер трепанационного окна и вы-
полнить свободную пластику ТМО.

При удалении очагов ушиба и размозжения 
мозга желательно использовать операционный 
микроскоп и микрохирургический инструмен-
тарий для ревизии полости ушиба и проведения 
качественного гемостаза для предотвращения 
рецидива кровотечения. Если плотная часть 
ушиба имеет небольшой объем и локализуется 
в функционально значимых зонах, то для уда-
ления очага ушиба у пациентов без признаков 
дислокации мозга возможно применение мето-
да локального фибринолиза — малоинвазивно-
го способа хирургического лечения.

Летальность у больных, оперированных по 
поводу ушиба мозга, составляет 40  %. Хоро-
ший исход наступает у 20  %, инвалидизация 
различной степени  — у 40  % оперированных 
пациентов. Исход хирургического лечения за-
висит от степени бодрствования больного пе-

Рис. 8. КТ головного мозга, аксиальные срезы. Виды множественных повреждений.
а — поэтажные (острая субдуральная гематома в левой лобно-теменно-височной области, очаг ушиба левой 
височной доли); б — двусторонние (острая субдуральная гематома в правой теменно-височной области, вну-
тримозговая гематома правой височной доли); в — по соседству (внутримозговая гематома левой лобной 
доли и внутримозговая гематома левой теменной доли).

а б в

Показаниями к хирургическому лечению 
очаговых ушибов головного мозга являются:

1.  Наличие очагов ушиба и размозжения 
головного мозга, вызывающих прогрессивное 
ухудшение неврологического статуса, стойкую 
внутричерепную гипертензию, рефрактерную 
к интенсивной терапии или наличие призна-
ков масс-эффекта.

2. Снижение степени бодрствования до со-
пора или комы при объеме очага в лобной или 
височной доле более 20  см3, если смещение 
срединных структур более 5 мм и имеется де-
формация охватывающей цистерны.

3. Объем очага размозжения более 30 см3 (ди-
аметр внутримозговой гематомы более 4 см).

В зависимости от объема, локализации, ко-
личества очагов ушиба мозга используют раз-
личные методы лечения (рис. 9). При лечении 
пациентов с ушибом мозга тяжелой степени, 
находящихся в коматозном состоянии с кли-
ническими признаками внутричерепной ги-
пертензии, необходимо мониторировать ВЧД. 
Для этого устанавливают вентрикулярный 
или паренхиматозный датчик, подключаемый 
к монитору. Показаниями к хирургическому 
лечению пострадавших с диффузным уши-
бом мозга служит стойкое повышение ВЧД до 
25 мм рт. ст. и выше, рефрактерное к методам 
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ред оперативным вмешательством. Хороший 
исход лечения возможен только у пациентов со 
степенью бодрствования не ниже сопора. У па-
циентов с летальным исходом средняя величи-
на степени бодрствования по шкале ком Глазго 
составляет 8 баллов (рис. 10) [1].

Выбор метода трепанации  
при хирургическом лечении ЧМТ
Определенные трудности возникают при 

выборе метода трепанации  — декомпрессив-
ной (ДТЧ) или костно-пластической (КПТЧ). 
Костно-пластическая трепанация, при которой 
полностью восстанавливаются анатомические 
соотношения в послеоперационной ране, сво-
дится к минимуму риск послеоперационной 
ликвореи и инфекционных осложнений, не 
требуется проведения пластических операций, 
несомненно, она более физиологична. ДТЧ 
выполняют для увеличения внутричерепного 
объема, благодаря чему происходит снижение 
ВЧД и улучшение функционального состоя-
ния мозга. Чаще всего вопрос выбора метода 

трепанации черепа встает перед хирургом при 
лечении пострадавших, находящихся в кома-
тозном состоянии с повреждениями большо-
го объема. К сожалению, на практике иногда 
приходится сталкиваться с недостаточным 
оснащением стационаров современной диа-
гностической аппаратурой, отсутствием воз-
можностей для проведения мониторинга ВЧД. 
Тогда приходится ориентироваться на данные 
клинико-неврологического осмотра и КТ го-
ловного мозга, а в ряде случаев  — только на 
клиническую картину.

Для определения оптимального способа тре-
панации черепа при тяжелой ЧМТ в НИИ СП 
им. Н.В. Склифосовского были проведены два 
независимых исследования:

1. Интраоперационная оценка динамики ВЧД  
при разных способах трепанации черепа (КПТЧ 
и ДТЧ) у пострадавших с тяжелой ЧМТ.

2.  Проспективное рандомизированное ис-
следование, посвященное выбору способа тре-
панации черепа (КПТЧ или ДТЧ) у пострадав-
ших с тяжелой ЧМТ.

Рис. 9. Методы лечения пострадавших с ушибами головного мозга.
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В оба исследования были включены постра-
давшие с тяжелой ЧМТ и угнетением уровня 
бодрствования от 4 до 9 баллов по шкале ком 
Глазго.

Как указывалось выше, повышение ВЧД 
является одним из патогенетических механиз-
мов, определяющих течение и исход ЧМТ. Мо-
ниторинг ВЧД как составная часть мультимо-
дального нейромониторинга позволяет непре-
рывно отслеживать колебания ВЧД и своевре-
менно применять разные методы интенсивной 
терапии. Показанием к мониторингу ВЧД у 
пострадавших с ЧМТ является снижение сте-
пени бодрствования менее 9 баллов по шкале 
ком Глазго:

— при наличии изменений при КТ головно-
го мозга

— внутричерепных гематом,
— очагов ушиба,
— отека головного мозга,
— аксиальной дислокации,
— при отсутствии изменений при КТ голов-

ного мозга мониторинг ВЧД проводят при на-
личии двух или более факторов

— возраст более 40 лет,
—  одно- или двухсторонние познотониче-

ские реакции,
— систолическое АД менее 90 мм рт. ст.
На основании анализа изменений ВЧД в те-

чение оперативного вмешательства и в раннем 
послеоперационном периоде у пострадавших, 
которым проводили оперативное лечение, 
были выделены три типа динамики ВЧД.

При первом типе (нормотензивный тип) от-
мечали значительное снижение ВЧД во время 
операции независимо от исходного уровня, в 
последующие 2 сут происходил его небольшой 
подъем, но уровень ВЧД не превышал нор-
мального значения (рис. 11).

Для 2-го типа (с постепенным развитием 
внутричерепной гипертензии) было характер-
но снижение ВЧД до нормального значения 
в конце операции и значительное повышение 
его в первые 2 сут после оперативного вмеша-
тельства (рис. 12). Первый и второй типы ди-
намики ВЧД были благоприятными. Пациен-
там проводили КПТЧ. Подъем ВЧД в первые 
2 сут после операции (2-й тип динамики) был 
отмечен у пациентов с рецидивами гематом и 
эволюцией очагов ушиба мозга.

При 3-м типе реакций (с острым развитием 
внутричерепной гипертензии) максимальное 
снижение ВЧД было отмечено на этапе уда-
ления гематомы, но к концу операции уровень 
ВЧД значительно превышал нормальные зна-
чения и сохранялся высоким в последующее 
время (рис. 13). Нарастание отека мозга во вре-
мя операции соответствовало быстрому росту 
ВЧД. Всем больным с третьим типом динами-

Рис. 10. Исходы хирургического лечения пациен-
тов с ушибом головного мозга в зависимости от 
степени бодрствования перед операцией (n = 325). 
Данные НИИСП им. Н.В. Склифосовского. 1 — хо-
рошее восстановление; 2 — умеренная инвалидиза-
ция; 3 — тяжелая инвалидизация; 4 — вегетативное 
состояние; 5 — смерть.

Рис. 11. 1-й тип динамики ВЧД (n = 32).
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ки ВЧД выполнили ДТЧ.
Декомпрессивный эффект не зависел от 

способа трепанации черепа (КПТЧ или ДТЧ) 
и был примерно одинаков — ВЧД во время как 
КПТЧ, так и ДТЧ, снижалось в 2 раза от исхо-
дного уровня. Плохие и неблагоприятные ис-
ходы чаще были у пациентов с исходным ВЧД 
более 30 мм рт. ст.

Проспективное рандомизированное иссле-
дование было предпринято для определения 
факторов риска неблагоприятного исхода при 
применении разных способов трепанации че-
репа и выбору оптимального способа трепана-
ции черепа при тяжелой ЧМТ.

Критериями включения больных в исследо-
вание были:

1. Наличие односторонних внутричерепных 
травматических очагов, которые сопровожда-
лись развитием отека мозга (внутримозговые 
и субдуральные гематомы, очаги ушиба и раз-
мозжения мозга и их сочетания между собой).

2.  Суммарный объем очагов повреждения 
мозга с перифокальным отеком  — от 30 до 
150 см3.

3.  Время с момента травмы до проведения 
оперативного вмешательства не более 72 ч (до 
3 сут).

4.  Уровень угнетения бодрствования по-
страдавших перед операцией от 4 до 9 баллов 
по шкале ком Глазго.

Данное исследование проводилось для наи-
более тяжелой категории пострадавших с изо-

Рис. 12. 2-й тип динамики ВЧД (n = 14).

лированной ЧМТ, состояние мозга которых во 
время операции позволяло выполнить КПТЧ, 
но в послеоперационном периоде не исключал-
ся риск развития внутричерепной гипертензии 
и отека мозга. При анализе результатов иссле-
дования статистически достоверных различий 
в исходах хирургического лечения у пострадав-
ших в изучаемых группах не было (р > 0,05 по 
критерию Манна  — Уитни), однако отмечена 
тенденция к формированию более благоприят-
ных исходов у пострадавших, которым прово-
дили ДТЧ (рис. 14).

Доли выживших больных с КПТЧ и ДТЧ 
были практически идентичны в любой момент 
времени от оперативного вмешательства

(ртест Гехана-Вилкоксона = 0,598, рF-критерий Кокса = 
= 0,146) (рис. 15).

Исследование показало, что факторами ри-
ска развития неблагоприятного исхода у по-
страдавших с тяжелой ЧМТ при применении 
как КПТЧ, так и ДТЧ, являются:

— возраст пострадавших старше 60 лет;
—  угнетение уровня бодрствования перед 

операцией до глубокой комы (4–6 баллов по 
шкале ком Глазго);

—  клиническая картина дислокационного 
синдрома на уровне моста;

— наличие эпизодов артериальной гипотен-
зии.

В группе пострадавших с КПТЧ была за-
висимость исхода хирургического лечения от 
величины 2-го вентрикулокраниального коэф-

Рис. 13. 3-й тип динамики ВЧД (n = 9).



102

2 –3
/ 12

фициента (ВКК-2). Учитывая, что при величи-
не ВКК-2 менее 8 % в группе больных с КПТЧ 
достоверно увеличивается число неблагопри-
ятных исходов, у этой категории пострадав-
ших создание дополнительных резервных про-
странств с помощью ДТЧ может обеспечить 
существенное снижение летальности. ВКК-2, 
легко рассчитываемый при описании КТ, мо-
жет быть использован для прогноза исхода 
лечения пострадавших с тяжелой ЧМТ и при 
планировании способа трепанации черепа.

Таким образом, при планировании метода 
трепанации черепа у пострадавших с тяжелой 
ЧМТ необходимо учитывать динамику ВЧД 
во время операции и послеоперационном пе-
риоде, клиническую картину и данные КТ го-
ловного мозга. КПТЧ показана при отсутствии 
признаков отека и набухания головного моз-
га во время операции, угнетении сознания не 
глубже умеренной комы, 1-м типе динамики 
ВЧД (с нормотензивным течением), при отсут-
ствии эпизодов гипотонии, величине ВКК-2 
более 9 %. Проведение ДТЧ показано при на-
личии 2-го и 3-го типов динамики ВЧД (с по-
степенным или острым развитием внутриче-
репной гипертензии и отеком мозга), а также 
при стойком повышении ВЧД выше критиче-
ского уровня, рефрактерном к консервативно-
му лечению.

Хирургическое лечение 
краниоорбитальных  
повреждений (КОП)
КОП в структуре ЧМТ составляют 6–7  %, 

а от всех видов сочетанной ЧМТ — 34  % [4, 
16]. КОП в 45–53 % случаев сопровождаются 
ЧМТ и в 21–24 % требуют проведения хирур-
гических операций, направленных на удаление 
внутричерепных гематом, очагов ушиба, пла-
стику передней черепной ямки, декомпрессию 
зрительных нервов [4, 11].

Неправильное и несвоевременное устране-
ние краниоорбитальных деформаций может 
приводить к тяжелым функциональным, кос-
метическим, гнойно-септическим осложне-
ниям. Современные методы хирургического 
лечения переломов позволяют обеспечить до-
ступ ко всем отделам лицевого скелета, точную 
репозицию отломков, надежную фиксацию с 
применением титановых мини- и микропла-
стин, биодеградируемых имплантов

Основным принципом хирургического ле-
чения КОП является восстановление анатоми-
ческого взаимоотношения костных структур 
лобно-глазничной области. При наличии пока-
заний первым этапом необходимо выполнить 
операцию, направленную на устранение очага 
повреждения и компрессии головного мозга 
(внутричерепная гематома, вдавленный пере-
лом, очаг ушиба головного мозга). Реконструк-
тивная операция на костях орбиты проводят 
соответственно следующим принципам:

—  выбор доступа, адекватного предпола-
гаемому объему манипуляций с последующим 
широким обнажением зоны перелома, позво-
ляющего точно оценить размеры и характер 
смещения фрагментов костей;

—  репозиция фрагментов костей в анато-
мическое положение и их жесткая фиксация 
различными видами мини- и микропластин; 
сохранение и фиксация в правильном положе-
нии фрагментов костей при оскольчатых пере-
ломах;

— выполнение первичной костной пластики 
при дефекте костной ткани с использованием 
ауто- и ксенотрансплантатов.

Сроки выполнения реконструктивных вме-
шательств определяются тяжестью состояния 

Рис. 14. Исходы хирургического лечения в основ-
ной и контрольной группах больных в проспектив-
ном рандомизированном исследовании (n = 126).
1  — хороший исход, полное выздоровление; 2  — 
умеренная инвалидизация; 3 — тяжелая инвалиди-
зация; 4 — вегетативное состояние; 5 — смерть.
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пациента. Хирургическое лечение пострадав-
ших с КОП в сочетании с ЧМТ легкой и сред-
ней тяжести необходимо выполнить в первые 
сутки после травмы. Проведение операций у 
пострадавших с тяжелой ЧМТ необходимо от-
ложить до стабилизации состояния [5].

Малоинвазивные методы  
при хирургическом лечении ЧМТ
С внедрением способов нейровизуализации 

стал возможен дифференцированный подход 
к лечению травматических внутричерепных 
гематом (консервативное или оперативное). 
В настоящее время в нейрохирургии имеет-
ся тенденция к уменьшению инвазивности и 
травматичности оперативных вмешательств 
для улучшения функциональных исходов 
ЧМТ. Одним из эффективных малоинвазив-
ных методов является метод локального фи-
бринолиза. Этот метод может быть эффектив-
но использован для удаления травматических 
оболочечных гематом у больных в компенси-
рованном состоянии или с начальной стадией 
дислокационного синдрома, а также как метод 
выбора при хирургическом лечении травма-
тических внутримозговых гематом. При фи-
бринолизе травматических гематом, особенно 
внутримозговых, необходимо использовать 
безрамную нейронавигацию, которая позволя-
ет точно подвести катетер к очагу повреждения 
и улучшить функциональный исход лечения. 

Метод локального фибринолиза предпочтите-
лен для лечения травматических кровоизлия-
ний у пожилых пациентов, так как у больных 
данной группы часто встречаются соматиче-
ские заболевания, отягощающие состояние и 
повышающие риск наркоза. Фибринолиз трав-
матических гематом может быть использован у 
больных с тяжелой сочетанной травмой, когда 
риск открытой операции и комбинированного 
наркоза превышает риск декомпенсации вну-
тричерепной гипертензии.

Противопоказанием к проведению локаль-
ного фибринолиза эпидуральных гематом 
является локализация гематомы в проекции 
а. �����������������������������������������     meningeae��������������������������������      �������������������������������    mediae�������������������������    . Среди 44 пациентов, ко-
торым выполнили удаление травматических 
внутричерепных гематом методом локального 
фибринолиза, хороший исход с полным удале-
нием гематомы и клиническим регрессом сим-
птоматики наблюдался у 36 (82 %), летальный 
исход был только у 4 пациентов (9 %).

При хирургическом лечении хронических 
субдуральных гематом и травматических вну-
тримозговых гематом возможно применение 
метода нейроэндоскопии. Основными пока-
заниями для нейроэндоскопии при удалении 
хронических субдуральных гематом является 
многокамерное строение гематомы, наличие 
гиперденсивных участков по данным КТ и 
МРТ, избыточно трабекулярные и рецидиви-
рующие гематомы. Методом выбора является 
нейроэндоскопия при хирургическом лечении 
внутримозговых гематом, расположенных в 
функционально значимых областях головного 
мозга.
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Черепно-мозговая травма (ЧМТ)  — это 
сложное патологическое состояние головного 
мозга различной степени тяжести, включающее 
в себя травматическое повреждение аксонов, 
диффузно-аксональное повреждение, фокаль-
ные очаги ушибов, эпи- и субдуральные и вну-
тримозговые гематомы. В результате первично-
го повреждения развиваются сложные патофи-
зиологические механизмы, ведущие к развитию 
вторичных повреждений мозга с формировани-
ем множественных инсультов.

Черепно-мозговая травма подразумевает 
смерть нейронов под воздействием первично-
го травмирующего агента а также апоптоз в ре-
зультате вторичных повреждений. Эти вторич-
ные нарушения могут быть концептуально раз-
делены на две группы: вторичные повреждения 
и вторичные инсульты. Первичный травмирую-
щий агент инициирует различные самораспро-
страняющиеся биохимические и иммунологи-
ческие деструктивные процессы [8, 10].
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ЭТАПЫ ОКАЗАНИЯ ПОМОЩИ ДЕТЯМ  
С ЧЕРЕПНО-МОЗГОВОЙ ТРАВМОЙ. ЗАДАЧИ НЕЙРОХИРУРГА

Ж.Б. Семенова
НИИ неотложной детской хирургии и травматологии, Москва, Россия

Лечение тяжелой черепно-мозговой травмы (ТЧМТ) основано на понимании сложных патофизиологиче-
ских механизмов, ведущих к развитию вторичных повреждений головного мозга с формированием множе-
ственных инсультов. Формирование патофизиологических реакций, приводящих к развитию вторичных 
повреждений мозга, начинается с момента получения травмы. Отсюда принципиальное значение приоб-
ретает своевременное оказание специализированной помощи. Опыт работы с пациентами, перенесшими 
ТЧМТ, показывает, что на всех этапах лечения, включая восстановительное лечение, львиная доля от-
ветственности ложится на нейрохирурга. Принципиальное значение имеет необходимость формирования 
единой линии или концепции в лечении детей с ТЧМТ. Через тесное взаимодействие, предполагающее в пер-
вую очередь взаимопонимание со смежными специалистами, участвующими в лечебном процессе данного 
патологического состояния нейрохирург может рассчитывать на хороший результат.

Ключевые слова: черепно-мозговая травма, дети, догоспитальная помощь, специализированная помощь.

Therapy for severe craniocerebral trauma (SCCT) is based on understanding of the complex pathophysiological 
mechanisms of the secondary brain damage and multiple strokes. The development of pathophysiological responses 
resulting in secondary brain damage starts from the moment when trauma occurs. Therefore, of key importance is 
the timely specialised medical care. Experience of dealing with SCT patient shows that, at all treatment stages, in-
cluding rehabilitation, the main responsibility is on neurosurgeon. It is very important to develop a unified approach 
to therapy for SCCT in children. Neurosurgeon may expect good results upon close interaction and mutual under-
standing between medical professionals involved in SCCT treatment. 

Key words: craniocerebral trauma, children, prehospital care, specialized care.

Лечение тяжелой черепно-мозговой трав-
мы (ТЧМТ) основано на понимании развития 
этого процесса и предотвращении вторичных 
повреждений. Формирование патофизиоло-
гических реакций, приводящих к развитию 
вторичных повреждений мозга, начинается с 
момента получения травмы. Отсюда принци-
пиальное значение приобретает максимально 
раннее оказание специализированной помощи. 
Основная цель — сохранить мозг в рамках его 
первичного повреждения.

В мировой практике существует понятие 
«цепи выживания» («chain of survival») как 
универсальной организационной последова-
тельной системы оказания помощи пострадав-
шим на всех этапах лечения: Догоспитальная 
помощь — Специализированный детский ста-
циона — Медико-социальная реабилитаци-
онная служба. Основой устойчивого функ-
ционирования системы является четкая пре-
емственность между этапами или «звеньями». 
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Выпадение хотя бы одного из звеньев разры-
вает «цепь выживания» и может оказаться фа-
тальным [3, 4].

Вместе с тем рекомендации по выбору опти-
мального объема лечения на различных этапах 
оказания неотложной помощи для различных 
возрастных групп остаются не уточненными. 
Это касается как догоспитального этапа, так и 
специализированного стационара. Несмотря 
на внедрение высоких технологий и достиже-
ния в реаниматологии, ключевыми задачами 
острого периода ТЧМТ остаются вопросы со-
хранения мозга в рамках его первичного по-
вреждения. По опубликованным данным, нет 
достаточных исследований, которые могли бы 
позволить разработать стандартные подходы 
как для интенсивной терапии и хирургическо-
го вмешательства, так и для дальнейшей реаби-
литации у пациентов детского возраста.

Детским врачам остается, в значительной 
степени, ориентироваться на стандарты, разра-
ботанные для взрослых, или полагаться на свой 
клинический опыт и принимать решения, осно-
ванные на своем собственном опыте и знаниях.

С одной стороны, утверждение, что «дети — 
это маленькие взрослые» неверно. Чем млад-
ше ребенок, тем ярче представлены анатомо-
физиологические отличия, обусловливающие 
особенности механизма реакции мозга на трав-
му. Это и интенсивность обменных процессов, 
и повышенная склонность к отеку и набуханию 
мозга, и повышенная чувствительность дет-
ского мозга к гипоксии, и преобладание обще-
мозговых генерализованных реакций над оча-
говыми местными проявлениями, и наконец, 
высокие компенсаторные возможности с вне-
запной и быстрой декомпенсацией функций. 
В значительной мере перечисленные анатомо-
физиологические особенности детей характер-
ны для младшей возрастной группы, где пери-
од до 1 года занимает отдельное место.

С другой стороны, многие положения, раз-
работанные для взрослых пострадавших, могут 
быть применимы у детей школьного возраста и 
старше.

В англоязычных публикациях представ-
лены отдельные рекомендации для детей, ко-
торые очень схожи с таковыми для взрослых. 

Основанием для этого является единый под-
ход, основанный на современной концепции 
первичного и вторичного повреждения мозга.

Этап первой медицинской помощи для по-
страдавших с тяжелой сочетанной и изолиро-
ванной черепно-мозговой травмой является 
одним из наиболее важных и уязвимых и за-
висит прежде всего от временного фактора и 
оптимального объема оказанной помощи. По 
опубликованным данным, при оказании по-
мощи в течение первых 9 мин удается спасти 
жизнь 90 % пострадавших с тяжелыми травма-
ми, а через 18 мин — только 15 %.

По данным НИИ НДХиТ (2005  г.), более 
50 % детей, поступивших в поздние сроки, име-
ют различные осложнения, развившиеся на 
различных этапах эвакуации, имеющие реша-
ющее влияние как на течение травматической 
болезни, так и на ее непосредственный исход 
и качество жизни больного (таблица).

В этих условиях основной задачей становит-
ся лечение осложнений. Это, в свою очередь, 
увеличивает продолжительность пребывания 
больного в стационаре, предполагает допол-
нительное использование высокотехнологиче-
ских диагностических и лечебных средств, при-
менение дорогостоящих препаратов. Но даже 
при оптимально выбранной тактике лечения 
не представляется возможным прогнозировать 
исход и степень инвалидизации пациента. Ле-
чение и дальнейшая адаптация таких больных 
сопряжены с социальными проблемами и вы-
сокими экономическими затратами.

Основная цель догоспитального этапа  — 
восстановление и поддержание витальных 
функций с максимально быстрой доставкой в 
специализированный стационар.

Специализированным стационаром для 
детей с тяжелой изолированной и сочетанной 
ЧМТ является многопрофильный, педиатри-
ческий стационар с возможностью кругло-
суточной КТ, лабораторно-диагностической, 
реанимационной, хирургической, травматоло-
гической и нейрохирургической службами.

Чрезвычайно важное значение для последу-
ющего клинического мониторинга имеет оцен-
ка тяжести повреждений и оценка тяжести 
состояния при первичном осмотре (глубина 
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комы, очаговая неврологическая симптомати-
ка, нарушения дыхания, гемодинамики и т. д.) 
[2, 6].

Наилучшей является госпитализация боль-
ного в течение до 1 ч после травмы с оповеще-
нием принимающего лечебного учреждения.

Госпитализация пострадавшего в непро-
фильный стационар носит, как правило, вынуж-
денный характер и обусловлена нарастанием 
витальных нарушений, с которыми линейная 
бригада скорой помощи (СП) не справляется 
по ряду причин. К последним относится отсут-
ствие соответствующего оснащения машины и 
недостаточная подготовленность медицинско-
го персонала [1].

Как с этим справиться?
Решение задачи лежит через тесное взаимо-

действие нейрохирургов со структурами СП 
в виде совместных клинических обсуждений, 
тренингов, научных исследований. Взаимодей-
ствие со структурами СП предполагают эффек-
тивность при наличии единой оценки тяжести 
повреждений [7]. Например, та же шкала комы 
Глазго должна стать доступной как для врачей 
СП, так и для всех специалистов, принимаю-
щих участие в лечении таких пациентов.

В рамках поставленной задачи, направлен-
ной на повышение эффективности и качества 
оказания неотложной помощи, в НИИ НДХиТ 
совместно с ССиНМП им. А.С.  Пучкова был 
проведен системный анализ по догоспитальной 
помощи детям с ТЧМТ, проведены симпозиу-

мы и «круглые столы», итогом которых явился 
протокол оказания помощи для больных этой 
категории. Основные положения этих реко-
мендаций введены в современные стандарты 
ССиНМП им.  А.С.  Пучкова в январе 2007  г., 
в том числе и оценка состояния пациента по 
шкале комы Глазго.

Не следует забывать и о региональных осо-
бенностях, которые могут отличаться различ-
ной материально-технической базой. Адапта-
ция существующих рекомендаций, в том чис-
ле и по догоспитальному этапу, к условиям 
региона, разработка собственного алгоритма 
взаимодействия со структурами, оказывающи-
ми неотложную помощь, могут существенно 
улучшить эффективность лечения.

Алгоритм диагностических и лечебных ме-
роприятий в условиях стационара при ЧМТ 
у  детей предполагает три основные модели 
оказания помощи пострадавшим:

— классическая модель, которая включает в 
себя клинический мониторинг, краниографию, 
эхоэнцефалографию, инвазивные инструмен-
тальные методы исследования;

—  современная модель предполагает кли-
нический мониторинг, круглосуточную КТ-
диагностику;

— педиатрическая модель, которая включа-
ет в себя клинический мониторинг, транскра-
ниальную ультрасонографию и КТ.

В России и по сегодняшний день подавляю-
щее большинство специализированных детских 
стационаров продолжают работать по класси-

Эффективность лечения детей с ТЧМТ в зависимости от сроков поступления  
в специализированный стационар (n = 120)

Срок поступления Кол-во детей Эффективность лечения

До 24 часов 75 МШКГ — 6,3 при поступлении,
снижение уровня сознания — 12 %,
повышение уровня сознания — 9,5 

MISS — 32,
летальность — 23 %

Больше 24 часов 45 МШКГ — 5,5 при поступлении
снижение уровня сознания — 60 %

MISS — 35,
летальность — 31 %
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ческой модели, лечебно-диагностические воз-
можности, которой не соответствуют совре-
менным требованиям.

Опыт работы показывает, что только 
в  условиях специализированного стациона-
ра, работающего по современной модели, воз-
можны максимально полная диагностика всех 
повреждений в кратчайшие сроки и соответ-
ственно максимально полный объем лечебных 
мероприятий.

Отдельного рассмотрения требуют пациен-
ты с сочетанными повреждениями. Алгоритм 
оказания неотложной специализированной 
помощи для больных этой категории предпо-
лагает оказание квалифицированной и специ-
ализированной помощи как нейрохирургами, 
так и  вовлечением в этот процесс всех необ-
ходимых специалистов, объединенных единой 
лечебно-диагностической программой (рис. 1).

Условием успешности работы команды спе-
циалистов является преемственность и после-
довательность всего лечебно-диагностического 
процесса, объединенного основной целью  — 
максимально скорой и полной диагностикой 
всех имеющихся повреждений, для выявле-
ния и устранения основного патофизиологи-
ческого механизма, представляющего угрозу 
витальным функциям. В значительной степе-
ни успешность определяется возможностями 
команды взаимодействовать и возможностью 
говорить друг с другом на одном языке. Отсут-

ствие взаимопонимания неминуемо приведет к 
разрозненным действиям, эффективность ко-
торых может оказаться весьма сомнительной.

Лечение тяжелой  
черепно-мозговой травмы
Лечение пострадавших с ТЧМТ носит 

симптоматический характер и направлено на 
восстановление и поддержание нормальных 
физиологических параметров. Такие пациен-
ты нуждаются в искусственной вентиляции 
легких для поддержания адекватной оксигена-
ции, предотвращения аспирации и снижения 
интенсивности метаболизма.

При ведении больных с ЧМТ особое внима-
ние необходимо уделить контролю артериаль-
ного давления и не допускать даже коротких 
периодов артериальной гипотензии [5, 11, 13].

Основным прогностически неблагоприят-
ным фактором остается отек мозга и внутри-
черепная гипертензия. Пошаговая борьба с 
внутричерепной гипертензией включает в себя 
в первую очередь выявление и устранение по-
тенциально устранимых причин внутриче-
репной гипертензии. К последним относятся 
внутричерепные гематомы, нарушения лик-
вородинамики с окклюзией ликворных путей, 
повышение внутригрудного давления, повы-
шение внутрибрюшного давления, гипоксия, 
гиперкапния, артериальная гипертензия, по-
зиционная (повороты шеи, приводящие к на-
рушению венозного оттока из полости черепа), 
гипертермия, судороги, гипоосмолярность.

Не останавливаясь подробно на лечении 
внутричерепной гипертензии, которая является 
прерогативой реаниматологов, рассмотрим ней-
рохирургические аспекты в лечении ТЧМТ.

В перечне потенциально обратимых причин 
внутричерепной гипертензии указаны внутри-
черепные гематомы. Принципиально значение 
имеет своевременное принятие решения о не-
обходимости хирургического вмешательства.

Показания к хирургическому  
лечению при ТЧМТ
Операции при вдавленном переломе че-

репа: вдавление отломков костей более чем 
на толщину кости, повреждение твердой моз-

Рис. 1. Преемственность и последовательность ле-
чебного процесса. Единая лечебно-диагностическая 
программа.

Офтальмологи

Челюстно-лицевой 
хирург

Реаниматологи

Рентгенологи

Нейрофизиолог Лор-врач
Отоневролог

Хирург
Специалист  
по сочетанной травме

Травматологи

Нейрохирург
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говой оболочки, повреждение воздухоносных 
пазух, пневмоцефалия, наличие гематомы, кос-
метический дефект, загрязненность раны.

Удаление внутричерепной гематомы
Эпидуральная гематома: объем более 30 мл, 

смещение срединных структур более 5 мм, тол-
щина гематомы более 15 мл; Объем 30 мл уда-
ляется при снижении ШКГ на 2 балла.

Субдуральная гематома: смещение средин-
ных структур более чем на 5 мм, толщина гема-
томы более 10 мм, отрицательное соотношение 
между толщиной гематомы и степенью смеще-
ния при толщине меньше 10  мм  — снижение 
сознания по шкале ком Глазго на 2 балла.

Эпи- и (или) субдуральная гематома ЗЧЯ: 
объем более 10 мл, толщина более 15 мм, сме-
щение срединных структур более 5 мм, сдавле-
ние и окклюзия IV желудочка, сдавление ба-
зальных цистерн.

Внутримозговая гематома: объем более 
25  мл, смещение более чем на 5  мм, сдавле-
ние базальных цистерн, снижение уровня со-
знания по шкале ком Глазго на 2 балла; Объ-
ем 25  мл — стойкий подъем внутричерепного 
давления более 25 мм рт. ст. и снижение цен-
тральное перфузионное давление (ЦПД) ме-
нее 70 мм рт. ст.

Представленные рекомендации разработаны 
только для взрослых пострадавших [9]. С уче-
том того, что внутричерепные соотношения и 
объем мозгового черепа у детей с 3 лет прибли-
жается к таковым у взрослого, мы считаем, что 
эти рекомендации могут быть использованы 
и для детей. Однако это нисколько не снима-
ет задачу уточнить и разработать аналогичные 
рекомендации для пострадавших детей.

Одной из принципиальных задач нейрохи-
рурга в остром периоде ТЧМТ остается кон-
троль внутричерепного давления, который 
должен осуществляться совместно с реанима-
тологом. Чрезвычайно важное значение имеет 
единое понимание патогенетических механиз-
мов, происходящих с маленьким пациентом. 
Нейрохирург, работающий в условиях много-
профильного стационара и общей детской реа-
нимации, обязан донести до своих коллег, уча-
ствующих в лечении тяжелой изолированной 

или сочетанной ЧМТ, знания и информацию 
об особенностях лечения данного патологиче-
ского состояния (в виде тренингов, обсужде-
ний и адаптации существующих рекомендаций 
по лечению).

Последовательность лечения внутричереп-
ной гипертензии включает возвышенное поло-
жение головного конца кровати до 35–40°, глу-
бокую седатацию и релаксацию, дозированное 
выведение спинномозговой жидкости из желу-
дочков (если это возможно). При наличии вен-
трикулярного дренажа необходимо помнить, 
что выведение должно осуществляться дози-
ровано, не более 20 мл/ч! Корректное измере-
ние внутричерепного давления должно прово-
диться только в условиях закрытого дренажа. 
Пошаговая терапия внутричерепного давления 
(ВЧД) традиционно включает в себя гиперос-
молярные растворы с обязательным контролем 
уровня волемии, диуреза, и содержания натрия 
и калия в плазме крови. Активно обсуждается 
эффективность использования барбитуратов и 
глубокой гипотермии.

При неэффективности консервативных 
методов лечения и развитии рефрактерного 
(стойкого) повышения внутричерепного дав-
ления его контроль переходит к нейрохирургу. 
Это декомпрессивная краниотомия  [12]. Ин-
терес к декомпрессивной краниотомии возрос 
за последние 10  лет в результате широкого 
внедрения в клиническую практику высоко-
информативных диагностических средств, по-
зволяющих в том числе мониторировать вну-
тричерепное давление.

Показанием для проведения ранней деком-
прессивной краниотомии являются:

— оценка по шкале ком Глазго менее 6 бал-
лов;

— дислокационный синдром;
— диффузный отек мозга (по данным КТ), 

сужение и (или) сдавление всех резервных 
пространств;

— деформация (частичное или полное сдав-
ление) охватывающей цистерны;

— вторичное клиническое ухудшение (сни-
жение оценки по шкале ком Глазго на 2 бал-
ла);

—  неэффективность консервативных мето-
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дов лечения внутричерепной гипертензии;
—  стойкое повышение внутричерепного 

давления больше 25 мм рт. ст.
Противопоказаниями для декомпрессивной 

трепанации являются:
—  длительное устойчивое повышение вну-

тричерепного давления более 40 мм рт.  ст. до 
операции;

— оценка 3 балла по шкале ком Глазго с мо-
мента получения травмы (атоническая кома).

A������������������������������������������. ����������������������������������������Taylor���������������������������������� [14] рекомендовали проведение де-
компрессивной трепанации пациентам, у кото-
рых диагностировано устойчивое повышение 
внутричерепного давления до 20–24 мм рт. ст. 
на протяжении более 30 мин, 25–29 мм рт. ст. 
на протяжении более 10  мин и 30  мм  рт.  ст. 
и более на протяжении более 1 мин) или раз-
витие синдрома вклинения на первый день по-
сле травмы.

Подавляющее большинство представлен-
ных публикаций, посвященных оценке вну-
тричерепной гипертензии у детей, рассматри-
вают повышение внутричерепного давления 

20  мм  рт  ст. и больше как подлежащее кор-
рекции. Есть указания, что у детей младшего 
возраста эти пороговые значения могут быть 
ниже.

Стойкое повышение внутричерепного дав-
ления у детей после ТЧМТ повышает риск не-
благоприятных исходов.

Ранняя реабилитация
По определению комитета экспертов ВОЗ 

(1980), медицинская реабилитация — это ак-
тивный процесс, целью которого является до-
стижение полного восстановления нарушен-
ных вследствие заболевания или травмы функ-
ций, либо максимально возможное восстанов-
ление физического, психического и социаль-
ного потенциала инвалида с возможностью 
соответствующей интеграции его в обществе 
(McLellan D.L., 1997; Wade D., 1992). В совре-
менной нейрореабилитации сформулировано 
понятие ранней реабилитации, когда активное 
восстановительное лечение начинается уже с 
момента стабилизации витальных функций.

Рис. 2. Больной А., 1 год 8 мес, поступил через 47 дней после ТЧМТ, вегетативное состояние. Хорошее вос-
становление после ТЧМТ, осложненной посттравматической гидроцефалией. Поэтапное восстановление 
сознания через 2 нед после шунтирующей операции.

23.04.2007

14.12.2010

ШИГ — 5 гр

03.05.2007
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Концепция восстановительного лечения 
обусловлена двумя взаимосвязанными про-
цессами:

1)  восстановление функциональной актив-
ности временно дезорганизованных нейронов, 
расположенных перифокально по отношению 
к очагу повреждения;

2) процессами нейропластичности.
С точки зрения нейрохирургии, восстанов-

ление морфологически сохранных структур 
с нарушенной функциональной активностью 
в первую очередь предполагает восстановле-
ние анатомических соотношений. К примеру, 
в условиях широкой декомпрессивной кра-
ниотомии при ТЧМТ изменяются упруго-
эластические свойства мозга, изменяется 
мозговой кровоток и ликвородинамика, мозг 
подвержен влиянию атмосферного давления и 
гравитации и т. д., т. е. условия функциониро-
вания мозга нельзя назвать физиологичными.

Не менее принципиальное значение имеет 
своевременная диагностика и лечение пост-
травматической гидроцефалии. Своевременно 

выполненная операция может радикально по-
влиять на судьбу больного (рис. 2).

Эффективная реабилитация должна опи-
раться на корректную оценку реабилитацион-
ного ресурса, т.  е. реабилитационная команда 
совместно с нейрохирургом должна пони-
мать наличие субстрата для восстановления 
(рис. 3).

Современная ранняя реабилитация детей 
с ТЧ МТ  — это мультидисциплинарный ко-
мандный принцип работы, где команда также 
должна быть объединена единой восстанови-
тельной лечебной программой. Максимально 
эффективная реабилитация возможна только 
у пациента с завершенным хирургическим ле-
чением, решение которых ложится на плечи 
нейрохирурга.

Заключение
Опыт работы с пациентами, перенесши-

ми ТЧМТ, показывает, что на всех этапах ле-
чения, включая восстановительное лечение, 
львиная доля ответственности ложится на ней-

Рис. 3. Больная Л., 7 мес. Клиническое наблюдение, демонстрирующее выраженные изменения вещества моз-
га после ТЧМТ. Диффузная атрофия мозга. Вегетативное состояние. Прогноз восстановления неблагопри-
ятный.
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рохирурга. Принципиальное значение имеет 
необходимость формирования единой линии 
или концепции в лечении детей с ЧМТ. Че-
рез тесное взаимодействие, предполагающее в 
первую очередь взаимопонимание со смежны-
ми специалистами, участвующими в лечебном 
процессе данного патологического состояния, 
нейрохирург может рассчитывать на хороший 
результат.
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Анатомо-физиологические особенности ре-
бенка первого года жизни определяют своео-
бразия видов и форм повреждений, клиниче-
ских проявлений и исходов черепно-мозговой 
травмы (ЧМТ). К этим особенностям можно 
отнести: незакончившуюся оссификацию и 
эластичность костей черепа; плотную фик-
сацию твердой мозговой оболочки в области 
основания черепа и костных швов; сохранение 
родничков и эластичность костных швов, фи-
зиологическую готовность внутричерепного 
содержимого к резким колебаниям ликворно-
го давления, продолжающееся формирование 
нервных структур, обильность кровоснабже-
ния мозга, обеспечивающие его рост и разви-
тие, повышенную ранимость и гидрофильность 
ткани мозга. Механизм реакции головного 
мозга ребенка на травму имеет тем больше от-
личий, чем меньше возраст ребенка. Это обу-
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В работе приводится анализ результатов исследования и лечения 6950 детей, перенесших черепно-
мозговую травму различной тяжести. Проанализированы эпидемиологические показатели, клинические 
проявления, течение и результаты применения различных способов лечения. Проведено сопоставление 
собственных данных с опубликованными. Было установлено, что как клиническое течение, так и прогноз, 
использование различных методов лечения зависели от возраста ребенка. Выявлено, что тяжелая травма 
у детей реже, чем у взрослых, сопровождается субарахноидальным кровоизлиянием. При этом растущие 
переломы специфичны для больных именно грудного возраста. При выборе тактики лечения прежде все-
го учитывается возраст ребенка. Оптимальным является пункционная эвакуация подапоневротических 
гематом, обработка растущих переломов, пункционное дренирование субдуральных гематом у грудных 
детей.

Ключевые слова: черепно-мозговая травма, дети, эпидемиология, классификация, лечение.

The results of examination and treatment of 6950 children who experienced craniocerebral traumas of different se-
verities are reviewed. The epidemiological parameters, clinical manifestations, clinical course, and treatment results 
upon different treatment modes are analyzed and compared with published data. Clinical course and prognosis and 
treatment mode are found to depend on child age. In children compared with adults, severe trauma is less frequently 
associated with subarachnoidal haemorrhage. Expanding fractures are more specific for infancy. Treatment mode is 
determined by child age. Optimal treatment of infants includes puncture evacuation of sub-aponeural hematomas, 
treatment of expanding fractures, puncture drainage of subdural hematomas.

Key words: craniocerebral trauma, children, epidemiology, classification, therapy.

словлено интенсивностью обменных процес-
сов в организме ребенка в общем и в головном 
мозге в частности, повышенной склонностью 
мозга к отеку и набуханию, повышенной его 
чувствительностью к гипоксии. Одновременно 
с этим отмечается низкий резерв компенсации, 
приводящий нередко к внезапной и быстрой 
декомпенсации. Накладывают отпечаток вы-
сокие темпы анатомического и физического 
развития ребенка первого года жизни: за год 
жизни масса тела ребенка утраивается, рост 
увеличивается на 20–30  см, окружность го-
ловы увеличивается на 10–15  см, происходит 
увеличение (удвоение) вещества головного 
мозга. Склонность к диффузным реакциям со 
стороны мозга и всего организма отражается в 
преобладании общемозговых генерализован-
ных реакций над очаговыми местными прояв-
лениями.
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Эпидемиология ЧМТ у детей
Частота ЧМТ у детей в разных странах ко-

леблется от 2,5 до 6 случаев на 1000 детского 
населения. Этот показатель по России в 5,4–
6,2 случая. Повреждения головного мозга у 
детей при ЧМТ представлены сотрясениями 
(75–80  % наблюдений), ушибами (14–18  %), 
сдавлениями (5–7 %), диффузными аксональ-
ными повреждениями мозга (0,6–1,5  %). Во 
всей возрастной группе детей отмечается пре-
валирование мальчиков (64,6 %), которое осо-
бенно заметно в школьном возрасте (73,8 %) и 
практически отсутствует в группе детей перво-
го года жизни (50,7 %). Интересные данные по-
лучены при анализе детей, получивших ЧМТ, 
по возрастным группам с учетом ее продол-
жительности. Новорожденные (28  дней) со-
ставляют 1–2 % пострадавших, дети грудного 
возраста (1 год) — 20–25 %, ясельного возрас-
та (2  года)  — 8–10  %, дошкольного возраста 
(3 года)  — 15–20  %, школьного возраста (10 
лет)  — 45–50  %. Если рассматривать частоту 
ЧМТ по каждому году жизни ребенка, то она 
наиболее высока у детей первого года жизни. 
Основной механизм травмы у детей перво-
го года жизни — падение с рук, пеленальных 
столиков, колясок, кроватей, кресел, стульев, 
значительно реже — дорожно-транспортные 
повреждения. Бытовой травматизм у них со-
ставляет 92–97 % случаев. При анализе ЧМТ 
у детей по тяжести повреждения мозга и его 
характере, основанном на анализе 6950 наблю-
дений, выявлено преобладание у детей первого 
года жизни легкой ЧМТ, отсутствие случаев 
диффузных аксональных повреждений мозга 

и относительное снижение частоты случаев 
ушибов мозга и его сдавления по сравнению с 
другими возрастными группами (табл. 1).

Показаниями к госпитализации детей с ЧМТ 
являются:

— нарушение сознания;
— очаговая неврологическая симптоматика;
— эпилептический припадок;
— многократные рвоты;
— симптом Кушинга (брадикардия и подъ-

ем артериального давления);
— подтвержденный перелом костей черепа;
— клинические признаки перелома основа-

ния черепа (назорея, оторея);
— подозрение на насилие над ребенком;
—  трудности оценки состояния (новорож-

денный, интоксикация);
— ранения скальпа, ликворея.
Алгоритм обследования пострадавших 

с Ч МТ должен обеспечивать эффективность 
лечебно-диагностических мероприятий, на-
правленных на сохранение их жизни, умень-
шение степени инвалидизации, при наимень-
ших экономических затратах и достаточной 
доступности. Для детей младшего возраста 
наиболее адекватна педиатрическая модель 
обследования. Она включает в себя неврологи-
ческий осмотр, УЗИ (при поступлении, на 3-и 
сутки, при выписке) и ограниченное использо-
вание краниографии и компьютерной томогра-
фии (КТ) для подтверждения выявленной па-
тологии или недостаточной информативности 
ультразвукового исслоедования (УЗИ).

Особенности клинических проявлений 
ЧМТ у детей первого года жизни характери-

Частота и характер ЧМТ у детей в зависимости от возраста пострадавших
Возрастная 

группа
Число 

наблюдений
Сотрясение 
головного  

мозга

Ушибы 
головного 

мозга

Сдавления 
головного  

мозга

Диффузное 
аксональное 
повреждение

0–1 год 1876 (25,8 %) 78,8 % 15,6 % 5,6 % —
1–3 года 556 (7,5 %) 70,7 % 20,7 % 5,7 % 2,9 %

3–7 лет 1390 (21,5 %) 76,1 % 15,3 % 7,7 % 0,9 %

7–18 лет 3128 (45,2 %) 75,3 % 16,4 % 6,5 % 1,8 %

Итого: 6950 (100 %) 76,0 % 16,3 % 6,5 % 1,2 %
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зуются несоответствием клинических прояв-
лений морфологическому субстрату повреж-
дения мозга. Так, факт потери сознания при 
сотрясении мозга удается установить лишь 
в  12,4  % наблюдений, при ушибах мозга лег-
кой  — средней степени тяжести — в  24,0  % 
и даже при сдавлении мозга и ушибах тяжелой 
степени тяжести только в половине наблю-
дений. В младшей возрастной группе отсут-
ствуют клинические различия ушибов мозга 
легкой степени и средней тяжести, а частота 
обнаружения переломов костей свода черепа 
при ушибах мозга легкой  — средней степе-
ни тяжести составляет 64 % наблюдений, при 
ушибах тяжелой степени — 78 %. Обращает на 
себя внимание выраженная компенсация це-
ребральных функций при сдавлении мозга и 
возможность галопирующей декомпенсации 
состояния.

Клинические проявления легкой ЧМТ (со-
трясения головного мозга) у детей первого 
года жизни обычно ограничиваются кратков-
ременным возбуждением, плачем, отсутствием 
аппетита, срыгиванием, рвотами, бледностью 
кожи, тахикардией, умеренной гипертермией. 
В последующем — беспокойный сон, беспри-
чинный плачь, капризы, вялость. Эти проявле-
ния сохраняются в течение 3–5 дней. Класси-
ческого комплекса корковых, диэнцефальных 
и вегетативных проявлений сотрясений мозга 
обнаружить не удается.

ЧМТ средней тяжести (ушибы головного 
мозга легкой — средней степени тяжести) по 

проявлениям практически идентичны сотрясе-
нию головного мозга. Они исчезают через не-
сколько часов или дней, но повышенная возбу-
димость или сонливость, инверсия дня и ночи, 
снижение аппетита, вегетативные нарушения 
сохраняются до 5–7 дней. Нередко только об-
наружение перелома костей черепа склоняют к 
диагнозу «ушиб мозга».

Тяжелая ЧМТ (ушибы мозга тяжелой сте-
пени, сдавление, диффузные аксональные по-
вреждения мозга) характеризуются глубокой 
и длительно потерей сознания, угрожающими 
нарушениями жизненно важных функций, 
но у детей первого года жизни даже факт по-
тери сознания констатируется только в поло-
вине наблюдений, общемозговая и стволовая 
симптоматика «стушевывает» очаговые про-
явления. Варианты клинических проявлений: 
с первично полушарной симптоматикой без 
нарушений витальных функций; с первично 
стволовыми нарушениями оральных отделов; 
с первично стволовыми нарушениями дисталь-
ных отделов. По типу течения тяжелая ЧМТ 
может быть регрессирующий, ремитирующий, 
прогрессирующий.

Наиболее значимые отличия в морфологи-
ческом и патофизиологическом плане у детей 
первого года жизни отмечаются при переломах 
костей черепа и сдавлении мозга, что отражается 
в диагностических и лечебных мероприятиях.

Возрастные особенности состояния костей 
черепа и подлежащих тканей характеризуются 
легкой смещаемостью мягких тканей по отно-

а б
Рис. 1. Ребенок В., 7 мес — закрытая ЧМТ, линейный перелом лобной и теменной костей слева, ушиб мозга 
тяжелой степени. Краниография: а — через неделю после травмы; б — через 4 нед после травмы.
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шению к костям черепа, что часто приводит к 
несоответствию локализации местных изме-
нений и места перелома черепа; спаянность 
надкостницы со швами черепа, а в остальных 
местах с апоневрозом определяют высокую ча-
стоту поднадкостничных гематом; отсутствие 
диплоического слоя способствуют формиро-
ванию линейных переломов свода и основания 
черепа, переломов по типу пингпонгового ша-
рика (вдавленный перелом сохраняет костную 
связь с матриксом); спаянность твердой мозго-
вой оболочки с костями черепа, эластичность 
костей обусловливают формирование «фик-
сированных» оскольчатых переломов, «расту-
щих» переломов.

Возрастные особенности определяют и свое
образия травматических внутричерепных кро-
воизлияний у детей первого года жизни. Су-
барахноидальные кровоизлияния, типичный 
компонент ушибов головного мозга, мало вы-
ражен благодаря эластичности сосудов, отеку 
мозга. Эпидуральные гематомы встречаются 
редко вследствие интимного сращения твер-
дой мозговой оболочки с костями черепа; чаще 
встречаются при переломах свода с форми-
рованием эпидурально-поднадостничных ге-
матом, которые в других возрастных группах 
практически не наблюдаются. Эти гематомы 
имеют «мягкое» клиническое течение, так как 
кровотечение происходи из диплоических вен 

области перелома, кровь поступает эпидураль-
но и поднадкостнично. Внутричерепное давле-
ние способствует «миграции» крови в поднад-
костничное пространство, а сращение оболочки 
с костью препятствует распространению крови 
эпидурально. Субдуральные гематомы при тя-
желой ЧМТ имеют обычно острое течение, со-
провождаются выраженным дислокационным 
синдромом и нуждаются в срочном удалении. 
Подострые и хронические субдуральные гема-
томы чаще являются следствием кровотечения 
из поверхностных вен коры мозга, впадающих 
в синусы, реже корковых артерий, что обу-
словливает медленное увеличение их объема. 
Внутримозговые гематомы — спутник ушибов 
мозга, в этой возрастной группе встречаются 
крайне редко, что связано с особенностями со-
судов и реакции мозга (эластичность сосудов, 
выраженный отек мозга).

Лечебные мероприятия при ЧМТ у детей 
первого года жизни определяются отмеченны-
ми выше морфологическими и патофизиологи-
ческими отличиями. Массивные поднадкост-
ниченые гематомы, не имеющие тенденции к 
уменьшению, а тем более увеличивающиеся в 
объеме, нуждаются в аспирации. Вдавленные 
переломы костей черепа, внедряющиеся на 
глубину более 5 мм, сопровождающиеся очаго-
выми неврологическими проявлениями, под-
лежат хирургическому лечению. Свободные 

а б

Рис. 2. Ребенок В., 7 мес — закрытая ЧМТ, линейный перелом лобной и теменной костей слева, ушиб мозга 
тяжелой степени. КТ: а — через неделю после травмы; б — через 4 нед после травмы.
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фрагменты костей, не спаянные с надкостни-
цей и твердой мозговой оболочкой, нуждают-
ся в удалении, спаянные — в репозиции. При 
внедрении отломков на глубину менее 5 мм и 
отсутствии неврологических проявлений воз-
можна выжидательная тактика. В течение не-
дели часто происходит «выпрямление» вдав-
ленного перелома благодаря эластичности ко-
стей и повышению внутричерепного давления. 
Отсутствие репозиции отломков, что обычно 
обусловлено их «заклиниванием», обосновы-
вает необходимость хирургического лечения.

«Растущие» переломы костей свода черепа 
встречаются только у грудных детей, редко у 
детей ясельного возраста и не встречаются в 
более старших возрастных группах. Морфоло-
гической основой «растущих» переломов яв-
ляются линейные переломы, разрывы твердой 
мозговой оболочки, внедрение в зону перелома 
измененного вещества мозга, паутинной обо-
лочки, вытекание спинномозговой жидкости. 
В результате пульсации мозга, спинномозго-
вой жидкости «раздвигаются» края перело-
ма. Формируется мозговая, ликворная грыжа. 
В  поздние сроки происходит энцефаломаля-
ционное поликистозное перерождение мозга 
в области мозговой грыжи с формированием 
эпилептогенного очага. Рост перелома проис-
ходит в течение недель и месяцев (рис.  1–3). 
Все это определяет и особенности хирургиче-
ского вмешательства. Обычно для подхода к 
месту перелома используют S-образный или 
подковообразный разрез для формирования 
костного лоскута на 2–3  см больше дефекта 
костей, что обусловлено смещением краев де-
фекта твердой мозговой оболочки под кость. 
Мозговую грыжу (измененное мозговое ве-
щество) удаляют, края твердой мозговой обо-
лочки освобождают от спаек. Дефект твердой 
мозговой оболочки ушивают с использовани-
ем пластических материалов.Дефект костей 
«закрывают» с использованием фрагментиро-
ванных костей пациента или биодеградирую-
щих материалов.

Поднадкостнично-эпидуральные гематомы 
в силу отмеченных ранее особенностей по-
зволяют в большинстве случаев использовать 
технику пункционной аспирации крови из 

а

а

б

Рис. 3. Ребенок В., 7 мес — закрытая ЧМТ, линей-
ный перелом лобной и теменной костей слева, ушиб 
мозга тяжелой степени. Исследование через 4  нед 
после травмы. КТ: а  — костный режим; б  — 3D-
реконструкция.
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поднадкостничного пространства. Только за-
чительный объем эпидурального компонента 
с дислокационным синдромом обосновывает 
более агрессивную тактику.

Принципы хирургического лечения при 
субдуральных и внутримозговых гематомах у 
детей первого года те же  — активная тактика 
при наличии дислокационного синдрома, от 
малоинвазивных (малотравматичных) к более 
агрессивным технологиям. При хронических 
субдуральных гематомах редко используются 
открытые костно-пластические, а тем более ре-
зекционные трепанации. Наиболее часто при-
меняют закрытое наружное дренирование, им-
плантацию субдуро-субгалиального дренажа, 
реже имплантацию дренажа типа резервуара 
Оммая, эндоскопические операции при много-
камерных хронических субдуральных гемато-
мах.

При ушибах головного мозга тяжелой сте-
пени, диффузных аксональных повреждениях, 
которые сопровождаются выраженным отеком 
мозга, значительным повышением внутриче-
репного давления, сохраняющихся длительно 
и имеющих тенденцию к прогрессированию, 
консервативное лечение может быть дополне-
но широкой двусторонней подвисочной деком-
прессией.

Таковы основные особенности ЧМТ у детей 
первого года жизни, ее клинических проявле-
ний, диагностики и лечения, знание которых 
позволяет сохранить жизнь большинству по-
страдавших, снизить инвалидизацию.
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ХИРУРГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ КРАНИООРБИТАЛЬНЫХ 
ПОВРЕЖДЕНИЙ В ОСТРОМ ПЕРИОДЕ ЧЕРЕПНО-МОЗГОВОЙ ТРАВМЫ

В.В. Крылов, О.В. Левченко, А.З. Шалумов, Н.Ю. Кутровская
Научно-исследовательский институт скорой помощи им. Н.В. Склифосовского, Москва, Россия

В структуре черепно-мозговых повреждений краниофациальная травма (КФТ) составляет около 6–7 %, 
а от всех видов сочетанной черепно-мозговой травмы (ЧМТ) — 34 %. В структуре КФТ краниоорбиталь-
ные повреждения имеют наибольшее значение для нейрохирургов. Проведение реконструктивных операций 
в раннем периоде КФТ позволяет получить оптимальные функциональные и косметические результаты, 
снизить риск гнойно-септических осложнений, а также избежать дополнительных операций, направлен-
ных на пластику костей свода черепа, лицевого скелета. На всех этапах, начиная от обследования, состав-
ления плана и проведения хирургического вмешательства и заканчивая послеоперационным наблюдением, 
пострадавший должен находиться под контролем мультидисциплинарной бригады, состоящей из нейро-
хирурга, челюстно-лицевого хирурга, офтальмолога. Именно в этом случае возможен комплексный подход 
к лечению и получены наилучшие функциональные и косметические результаты.

Ключевые слова: череп, головной мозг, травма, хирургическое лечение.

The craniofacial traumas (CFT) make about 6–7 % of all combined craniocerebral traumas (34 %). Among CFT, 
the cranio-orbital injuries are the most important for neurosurgeons. Reconstructive operations at early CFT stages 
provide for optimal functional and cosmetic results and reduced putrescent complications and allow avoiding extra 
plastic surgery on the calvarium and facial bones. At all stages, starting from examination and therapeutic plan 
drawing-up and finishing with postoperative follow-up, patients are monitored by multidisciplinary teams compris-
ing neurosurgeon, dentofacial surgeon, and ophthalmologist. This is what ensures the combined approach to therapy 
and optimal functional and cosmetic results. 

Key words: cranium, brain, trauma, surgery.

В структуре черепно-мозговых поврежде-
ний краниофациальная травма (КФТ) состав-
ляет около 6–7 %, а от всех видов сочетанной 
черепно-мозговой травмы (ЧМТ)  — 34  %. 
В структуре КФТ краниоорбитальные повреж-
дения имеют наибольшее значение для нейро-
хирургов [1, 4, 6, 11].

Диагностика краниоорбитальных 
повреждений
Клинический осмотр пострадавших с подо-

зрением на краниоорбитальные повреждения 
крайне важен для определения дальнейшей 
тактики обследования и лечения и должен 
включать в себя оценку состояния мягких тка-
ней и костных структур.

Несмотря на то, что основным патологи-
ческим субстратом при краниоорбитальных 
повреждениях являются поврежденные кост-
ные структуры, тщательный осмотр и пальпа-
торная оценка мягких тканей лица позволяет 

получить большой объем информации. Необ-
ходимо обращать внимание на наличие ран, 
подкожных гематом, эмфиземы мягких тканей, 
симметричность и правильность расположе-
ния медиальных и латеральных углов глаз.

Немаловажное значение имеют положение 
и объем движений глазного яблока. Невоз-
можность или ограничение движений глазного 
яблока при том или ином направлении свиде-
тельствует либо о параличе глазодвигательных 
мышц, либо о поражении наружных мышц гла-
за, которое вызвано их ушибом или ущемлени-
ем в области перелома, либо о механическом 
ограничении движений глазного яблока сме-
щенными отломками костей.

Основными видами нарушения положения 
глазного яблока являются эн- и экзофтальм. 
Основная причина травматического энофталь-
ма  — это несоответствие между объемами со-
держимого глазницы и ее полости. Выделяют 
несколько причин посттравматического эноф-
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тальма [1]:
1.  Выпадение из глазницы через дефекты 

в ее стенках параорбитальной клетчатки и экс-
траокулярных мышц.

2. Увеличение объема глазницы за счет сме-
щения отломков костей.

3. Некроз, рубцовое сморщивание глазнич-
ной клетчатки в результате травмы.

4.  Рубцовый процесс, ведущий к укороче-
нию глазодвигательных мышц в задних отде-
лах глазницы и удержанию глазного яблока.

Экзофтальм наблюдается реже, чем эноф-
тальм. Основные причины его  — смещение 
фрагментов костей и уменьшение объема по-
лости глазницы, кровоизлияния в полость 
глазницы или формирование каротидно-

кавернозного соустья.
Кровоизлияния в полость орбиты бывают 

пристеночными или  имеют вид ретробульбар-
ных гематом. Пристеночные гематомы чаще 
всего образуются вследствие повреждения пе-
риферических мелких сосудов, вызывают уме-
ренный отек и незначительный легковправля-
емый экзофтальм.

Ретробульбарная гематома  — это кровоиз-
лияние вследствие повреждения крупных сосу-
дов в мышечную воронку (замкнутая полость, 
образованная наружными мышцами глаза 
и влагалищем глазного яблока). Она вызывает 
значительный напряженный экзофтальм. В не-
которых случаях многооскольчатые переломы 
стенок орбиты могут компенсировать выра-

Рис. 1. Алгоритм лучевой диагностики при сочетанной черепно-лицевой травме.
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женность экзофтальма и маскировать тяжесть 
контузии.

Клиническая картина краниоорбитальных 
повреждений не может быть достоверно опре-
делена без тщательной пальпации костных 
структур глазницы. При отсутствии выражен-
ной реакции мягких тканей в виде отека, гема-
том пальпаторной оценке доступны наружные 
части всех стенок глазницы. При переломах со 
смещением отломков костей возможно опреде-
ление симптома «ступеньки» и дефицита кост-
ной ткани.

Клинический осмотр пациента с краниоор-
битальным повреждением, так же как и хирур-
гическое вмешательство, должен проводиться 
мультидисциплинарой врачебной бригадой, 
включающей в себя нейрохирурга, нейрооф-
тальмолога, челюстно-лицевого хирурга. В за-
дачи совместного осмотра входит определение 
объема ЧМТ, характера анатомических и не-
врологических нарушений, степени поврежде-
ния глазного яблока, зрительного нерва, гла-
зодвигательного аппарата, придаточных пазух 
носа [1, 11, 14, 18].

У пострадавших с подозрением на кранио-
орбитальное повреждение необходимо вы-
полнять компьютерную томографию (КТ) 
лицевого скелета в аксиальной и фронтальной 
плоскостях. При КТ во фронтальной плоско-
сти используют специальные укладки на спине 

с запрокинутой головой либо на животе с разо-
гнутой шеей. Если проведение изолированных 
фронтальных срезов не представляется воз-
можным, то построение фронтальных срезов 
производят за счет реформации аксиальных. 
Отказ от проведения отдельных фронтальных 
срезов допустим лишь при тяжелом состоянии 
пациента, проведении искусственной венти-
ляции легких, сочетанном характере травмы с 
повреждением шейного отдела позвоночника, 
когда значительные сгибательные или разги-
бательные движения могут привести к ухуд-
шению состояния (рис. 1).

При выявлении краниофациальных по-
вреждений выполняют построение 3D-
реконструкции в стандартных проекциях. При 
краниоорбитальной травме даже минималь-
ные по объему повреждения могут приводить 
к значительным функциональным изменени-
ям, поэтому толщина срезов КТ также должна 
быть минимальной и составлять 1,5 мм.

Проведение магнитно-резонансной томо-
графии (МРТ) необходимо при подозрении 
на повреждение зрительного нерва, глазного 
яблока, мышечно-связочного аппарата глазно-
го яблока (рис. 2).

Принципы хирургического лечения
Целью хирургического лечения краниоор-

битальных повреждений является восстанов-
ление анатомического взаимоотношения кост-
ных структур лобно-глазничной области [2].

При наличии показаний первым этапом вы-
полняют операцию, направленную на устране-
ние очага повреждения и компрессии головно-
го мозга (вдавленный перелом, ушиб головного 
мозга, внутричерепная гематома), устанавли-
вают датчик для мониторинга внутричерепно-
го давления. При выраженных носовых крово-
течениях выполняют эмболизацию ветвей на-
ружной сонной артерии (рис. 3).

После этого проводят реконструктивную 
операцию на костях лицевого скелета, соглас-
но следующим принципам:

—  выбор доступа, адекватного предпола-
гаемому объему манипуляций с последующим 
широким обнажением зоны перелома, позво-
ляющего точно оценить размеры и характер 

Рис. 2. МРТ правой глазницы. Т2-взвешенное изобра-
жение. Определяется ретробульбарная гематома (1), 
гематома оболочек правого зрительного нерва (2).
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смещения фрагментов костей;
—  репозиция фрагментов костей в анато-

мичное положение и их жесткая фиксация 
различными видами мини- и микропластин; в 
случае оскольчатых переломов фрагменты ко-
стей по возможности сохраняют и фиксируют 
в правильном положении;

— выполнение первичной пластики при де-
фекте костной ткани с использованием ауто- 
и ксенотрансплантатов.

При краниоорбитальной травме хирурги-
ческий доступ к костным структурам верхней 
зоны лицевого скелета традиционно выпол-
няют с помощью бикоронарного разреза. Для 

Рис. 3. Алгоритм оказания помощи больному с краниоорбитальным повреждением в остром периоде черепно-
мозговой травмы.
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подхода к средней зоне используют транспаль-
пебральный или трансконъюнктивальный до-
ступ и разрез по переходной складке преддве-
рия рта.

Бикоронарный разрез дает хороший доступ 
ко всем структурам верхней части лицевого 
скелета. Транспальпебральный и трансконъ-
юнктивальный разрезы дают хороший доступ 
к нижнему краю и стенке глазницы, подглаз-
ничному отверстию и передней поверхности 
верхней челюсти. Разрез слизистой оболочки в 
преддверии полости рта по переходной складке 
предоставляет доступ к передней стенке верх-
ней челюсти, скуловой кости и ограниченный 
доступ к нижнему краю глазницы.

При поверхностных повреждениях лицево-
го скелета (наружная стенка лобной пазухи, 
скулоорбитальный комплекс, передние отделы 
назоэтмоидального комплекса) хирургический 
доступ обеспечивается кожным разрезом. До-
ступ к более глубоким структурам требует вы-
полнения краниотомии. Для подхода к верхней 
стенке глазницы и каналу зрительного нерва 
используют различные варианты фронтолате-
ральных и орбитозигоматических трепанаций. 
При доступе к медиальным отделам передней 
черепной ямки предпочтительно выполне-
ние супраорбитального, субфронтального или 
трансфронтосинусного подхода.

Сроки проведения реконструктивных 
вмешательств
Оптимальные функциональные и косме-

тические результаты достигаются при прове-
дении первичных реконструктивных опера-
ций одновременно с нейрохирургическими в 
остром периоде либо вторым этапом в ранние 
сроки после стабилизации общего состояния 
пострадавших. Современный подход к  хи-
рургическому лечению краниоорбитальных 
повреждений допускает проведение опера-
тивного вмешательства в течение первых 72 ч 
после травмы. Более консервативный подход 
должен сохраняться при оказании помощи по-
страдавшим с тяжёлой ЧМТ, у которых имеет-
ся значительное повышение внутричерепного 
давления, нарушение сознания, нестабильная 
гемодинамика. Хирургическое лечение таких 

больных ограничивается удалением внутри-
черепных гематом, очагов ушибов, хирурги-
ческой обработкой вдавленных переломов че-
репа. Пострадавшие с оценкой по шкале ком 
Глазго 8 баллов и менее или КТ-признаками 
отёка, смещения срединных структур и де-
формации базальных цистерн должны наблю-
даться в реанимационном отделении с мони-
торированием внутричерепного давления до 
стабилизации и улучшения состояния. После 
этого вопрос о необходимости, возможности и 
сроках проведения реконструктивного вмеша-
тельства следует рассматривать коллегиально 
хирургами и реаниматологами. Если хирурги-
ческое лечение краниоорбитальных поврежде-
ний проводится в сроки более 14 сут с момента 
травмы, то проведение адекватной репозиции 
отломков костей и их стабильная фиксация в 
значительной степени усложняются.

Неустраненные в остром периоде травмы 
краниоорбитальные деформации исключи-
тельно сложно поддаются коррекции при вто-
ричных вмешательствах в отдаленном периоде 
вследствие лизиса краёв перелома, его непра-
вильного сращения и развивающихся рубцово-
атрофических изменений мягких тканей.

Повреждения лобной пазухи
Тактика хирургического лечения поврежде-

ний лобной пазухи зависит от их локализации 
и выраженности (рис. 4). Основными задачами 
в хирургическом лечении повреждений с во-
влечением лобной пазухи являются:

— профилактика интракраниальных гнойно-
септический осложнений (менингит, менинго-
энцевалит вследствие назоликвореи);

—  профилактика заболеваний непосред-
ственно лобной пазухи (фронтит, мукоцеле);

—  устранение и профилактика развития 
косметического дефекта [9, 10, 13, 16, 17].

Использование бикоронарного разреза для 
доступа к лобной пазухе оптимально для до-
стижения функционального и косметическо-
го результата. Необходимо с осторожностью 
относиться к хирургическим манипуляциям, 
выполняемым из первичной раны лобной об-
ласти. Это возможно лишь тогда, когда хирург 
абсолютно уверен в интактности задней стенки 
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лобной пазухи, отсутствии ликвореи либо рана 
настолько обширна, что позволит при необхо-
димости выполнить трансфронтосинусный 
подход к основанию передней черепной ямки.

Форма передней стенки лобной пазухи 
всегда должна быть сохранена с максимально 
точным восстановлением наружных контуров 
лба, надбровных дуг. При смещении отломков 

производят их репозицию или первичную пла-
стику передней стенки различными имплан-
татами. Наш опыт хирургического лечения 
показывает, что даже самые малые отломки 
могут быть репонированы и фиксированы ти-
тановыми конструкциями без угрозы гнойно-
септических осложнений. Фиксация отломков 
костей лобной пазухи может быть обеспечена 

Рис. 4. Алгоритм хирургического лечения повреждений лобной пазухи.
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самыми тонкими микропластинами, так как 
функциональная нагрузка на фрагменты ко-
стей данной области минимальна.

Линейные переломы передней стенки лоб-
ной пазухи без смещения отломков костей не 
приводят к косметическим и функциональным 
изменениям и не нуждаются в хирургическом 
лечении.

При вдавленных переломах передней стен-
ки лобной пазухи и при отсутствии поврежде-
ния лобно-носового канала и неповрежденной 
твердой мозговой оболочки (ТМО) возможно 
ограничиться репозиций отломков с сохра-
нением полости лобной пазухи, ее слизистой 
оболочки — «экзентерация» лобной пазухи 
(рис.  5). Производят удаление лишь повреж-
денных, отслоившихся участков слизистой 

оболочки, лобную пазуху тщательно промыва-
ют водным раствором антисептика. При узком 
лобно-носовом канале возможно установление 
в его просвет дренажа для обеспечения адек-
ватного оттока содержимого в носовой ход в 
послеоперационном периоде.

Если вдавленный перелом передней стенки 
лобной пазухи сопровождается повреждени-
ем лобно-носового канала, без разрыва ТМО 
и (или) смещения отломков задней стенки, 
то производят облитерацию лобной пазухи 
(рис.  6). В этом случае сохраняется задняя 
стенка лобной пазухи, полностью удаляют сли-
зистую оболочку и поверхностный слой кост-
ной ткани в просвете пазухи. Образовавшуюся 
полость можно заполнить жировой, мышечной 
тканью, надкостничным лоскутом.

а б

в г
Рис. 5. Вдавленный перелом передней стенки лобной пазухи. КТ в аксиальной плоскости до операции (а) и 
после операции (б). Интраоперационные фотографии до репозиции отломков (в) и после репозиции и фик-
сации отломков титановыми микропластинами (г).
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При линейных переломах задней стенки 
лобной пазухи тактика лечения зависит от на-
личия риноликвореи. Даже если отсутствуют 
признаки макроликвореи, в план обследования 
таких пациентов должны быть включены про-
ба на скрытую ликворею с радионуклидами и 
КТ-цистернография для локализации повреж-
денного участка ТМО.

Если выявлены признаки ликвореи, то про-
водят консервативное лечение включающее в 
себя отвод наружу спинномозговой жидкости, 
эндолюмбальное введение воздуха, антибио-
тикопрофилактику. При неэффективном кон-
сервативном лечении в течение 7–10 дней вы-
полняют операцию: закрытие дефекта ТМО, 
пластика основания передней черепной ямки, 
краниализация или облитерация лобной пазу-
хи.

При переломах задней стенки со смещением 
отломков и поврежденнием ТМО операцией 
выбора является краниализация лобной пазу-
хи, когда полностью удаляют заднюю стенку, 
удаляют всю слизистую оболочку лобной па-
зухи, производят облитерацию лобно-носового 
канала. Часто повреждения базальных отделов 
ТМО в области передней черепной ямки носят 
множественный характер и нуждаются в при-
менении имплантатов для закрытия дефекта. 
Для этого хорошо подходит надкостничный 
лоскут на сосудистой ножке, сформированный 

в ходе выполнения хирургического доступа, 
который подшивают и подклеивают к повреж-
денному участку ТМО (рис.  7). Правильно 
сформированный и хорошо фиксированный 
лоскут будет выполнять роль дополнитель-
ного барьера между полостями черепа и носа, 
придаточных пазух.

Повреждения назоэтмоидального 
комплекса
При повреждении назоэтмоидального ком-

плекса основной задачей является восстановле-
ние нормальной анатомии медиальной стенки 
глазницы. Наиболее частым осложнением по-
добных переломов является отрыв медиальной 
кантальной связки вместе с отломком кости, 
что клинически характеризуется смещением 
латерально и расширением медиального угла 
глаза. Повреждение верхних отделов назоэт-
моидального комплекса может сопровождать-
ся отрывом блоковой связки, что приводит к 
нарушениям движений глазного яблока в виде 
его ротации при взгляде вниз и конвергенции. 
При переломах назоэтмоидального комплек-
са возможно смещение отломков как в про-
свет глазницы со сдавлением глазного яблока, 
так и в полость носа, решетчатого лабиринта 
(рис.  8). В ряде случаев подобные переломы 
сопровождаются повреждением базальных от-
делов ТМО и развитием ликвореи.

а б
Рис. 6. Схема облитерации лобной пазухи. При разрушении передней стенки лобной пазухи и лобно-носового 
канала (а) выполняют облитерацию лобной пазухи с использованием различных ауто- и ксенотранспланта-
тов с обязательным ремоделированием передней стенки (б).

Передняя 
стенка лобной 

пазухи

Лобно-носовой 
канал

Облитерированная 
полость пазухи
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Описанные повреждения являются показа-
нием к реконструктивным операциям в остром 
периоде краниофациальной травмы, репози-
ции отломков костей к которым крепятся дан-
ные связки, восстановление нормальной анато-
мии глазницы, устранении сдавления глазного 
яблока, пластике передней черепной ямки [8, 
12, 15].

Основным хирургическим доступом к по-
врежденным структурам назоэтмоидального 
комплекса в сочетании с черепно-мозговой 
травмой является бикоронарый кожный 
разрез с низким отворачиванием кожно-
апоневротического лоскута, широким обнаже-
нием поврежденных структур. Далее проводят 
репозицию и стабильную фиксацию отломков 
костей титановыми микропластинами толщи-
ной до 1 мм. При репозиции фрагментов костей 
необходимо особой тщательно искать и репо-
нировать отломок, связанный с медиальной 
кантальной связкой для обеспечения правиль-
ного положения глазного яблока в послеопера-
ционном периоде. Если указанный фрагмент 
выделить невозможно либо он черезвычайно 
мал для фиксаиии, то выполняют трансназаль-
ную кантопексию.

Повреждения скулоорбитального 
комплекса
Скулоорбитальный комплекс является 

основной составляющей латеральной и частич-
но нижней стенок глазницы и играет основную 

роль в формировании овала лица. Как прави-
ло, линия перелома проходит через нижний 
край глазницы, доходит до нижней глазничной 
щели, проходит по нижнему краю большого 
крыла клиновидной кости и лобно-скуловому 
шву.

Развитие глазодвигательных нарушений у 
пострадавших с переломами скулоорбитально-
го комплекса обычно обусловлено поврежде-
нием опорно-мышечного аппарата глаза. Изо-
лированное давление, оказываемое на нижнюю 
прямую, нижнюю косую и наружную прямую 
мышцы глаза, превышающее 5 мм рт. ст., при-
водит к диплопии. Кроме того, к диплопии мо-
жет приводить развивающийся после травмы 
энофтальм.

Переломы скулоорбитального комплекса 
без смещения или с минимальным смещением, 
как правило, стабильны. Данный перелом наи-
более часто проходит по лобно-скуловому шву 
и благодаря своей стабильности не нуждается 
в хирургической коррекции.

Переломы скуловой кости с выраженным 
смещением и подвижностью фрагментов ко-
стей (рис.  9) нуждаются в репозиции и жест-
кой фиксации с применением мини- и микро-
пластин.

Хирургическое лечение переломов скуло-
орбитального комплекса в сочетании с перело-
мами других костей лицевого скелета (верхней 
челюсти, крыльев клиновидной кости, лобной 
кости) должно быть осуществлено в комплек-
се общей реконструкции лицевого скелета [2, 
3, 12, 14, 18].

Переломы нижней стенки глазницы
Основным видом перелома нижней стенки 

глазницы является так называемый взрывной 
перелом. Подобные повреждения возникают 
вследствие резкого повышения давления в по-
лости глазницы во время травмы и перелома 
самой тонкой костной стенки. Согласно тео-
рии T. Fujino и K. Makino, данный вид перело-
ма может возникать при упругом перемещении 
силы удара с надбровной дуги вниз (рис. 10).

Клиническая картина перелома нижней 
стенки глазницы проявляется эн- и гипофталь-
мом, снижением объем активных и пассивных 

Рис. 7. Схема краниализации лобной пазухи.

Надкостничный  
лоскут

Костный  
имплантат
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Рис. 8. Перелом назоэтмоидального комплекса с отрывом кантальной связки, сдавлением правого глазного 
яблока. КТ в аксиальной плоскости до операции (а), 3D-КТ после операции (б).

Рис. 9. Перелом правой скуловой кости и скуловой дуги. 3D-КТ, прямая и правая боковая проекции.

движений глазного яблока за счет компрессии 
нижней прямой мышцы глаза костными струк-
турами дна глазницы, диплопией.

Хирургический доступ к нижней стенке 
может быть обеспечен транспальпебральным 

или трансконъюктивальным разрезами. По-
сле того, как выявлен перелом, обнажены края 
костного дефекта, выделены мягкие ткани 
«провалившиеся» в верхнечелюстную пазуху 
из полости глазницы необходимо произвести 
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пластику нижней стенки глазницы. Для пла-
стики нижней стенки используют разнообраз-
ные варианты ауто- и аллоимплантатов. В сво-
ей работе мы отдаем предпочтение установке 
титановых пластин или аутотрансплантатов из 
расщепленных костных лоскутов свода черепа 
[2, 5, 7].

Проведение реконструктивных операций 
в раннем периоде краниофациальной травмы 
позволяет получить оптимальные функцио-
нальные и косметические результаты, снизить 
риск гнойно-септических осложнений, а также 
избежать дополнительных операций направ-
ленных на пластику костей свода черепа, лице-
вого скелета.

На всех этапах, начиная от обследования, со-
ставления плана и проведения хирургического 
вмешательства, и заканчивая послеоперацион-
ным наблюдением пострадавший должен нахо-
диться под контролем мультидисциплинарной 
бригады, состоящей из нейрохирурга, челюстно-
лицевого хирурга, офтальмолога. Именно в 
этом случае возможен комплексный подход к 
лечению и получены наилучшие функциональ-
ные и косметические результаты.
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Почему надо оперировать травматические повреждения 
периферических нервов?

Шимон Рочкинд
Отделение реконструкции периферических нервов отдела нейрохирургии Тель-Авивского 
Медицинского центра им. Сураского, Тель-Авивский университет, Тель-Авив, Израиль

Представлен обзор результатов хирургического лечения больных с различными травматическими повреж-
дениями периферических нервов. Особое внимание уделено срокам хирургического лечения, подчеркивается, 
что прогноз хорошего восстановления достигается при хирургическом лечении в сроки от 3 до 6 мес после 
травмы. Приводятся результаты хирургического лечения 108 больных с повреждением периферических 
нервов, при этом у 72 % оперированных в течение первого года после травмы отмечалось функциональное 
улучшение. Однако в группе больных, оперированных более чем через год после травмы, функциональное 
улучшение отмечалось лишь в 64 % наблюдений.

Ключевые слова: периферические нервы, повреждение, хирургическое лечение, сроки.

A detailed review of surgery for different sorts of traumatic damage to peripheral nerves is presented. Outcome 
analyses with account of operation term suggests that a good prognosis may be expected when surgery is performed 
within 3 to 6 months post trauma. In 108 patients with peripheral nerve damage, functional improvements were 
found in 72 % of patients operated within the first year after trauma and in 64 % of patients operated later than 
1 year after trauma.

Key words: peripheral nerve damage, terms of surgical therapy for peripheral nerve damage.

Повреждения периферических нервов зна-
чительно влияют на жизнь больных. Как для 
пациента, так и для врача необходимо спрог-
нозировать шансы на выздоровление, чтобы 
сделать ожидания результатов лечения реа-
листичными и принять подходящие меры для 
реабилитации. Чаще всего периферические не-
рвы повреждаются при травмах. Другими при-
чинами могут быть растяжение, сжатие, по-
рез или огнестрельное ранение. Повреждение 
вследствие растяжения часто связано с перело-
мом или вывихом. Понимание механизмов по-
вреждения чрезвычайно полезно для определе-
ния его тяжести и выбора лечения. Травмати-
ческие повреждения периферических нервов 
можно подразделить на открытые и закрытые, 
причем открытые считаются острыми и дают 
возможность исследовать первичное ранение 
и идентифицировать нервы или их культи.

Ранения острыми предметами
Лечение резаных ран, нанесенных острыми 

предметами (например, стеклом или ножом) 
лучше начинать немедленно или как можно 
скорее для соединения концов нерва, что воз-

можно только при очень «чистой» перерезке 
последних без повреждения концов. Сопут-
ствующие повреждения кровеносных сосудов и 
сухожилий не являются противопоказаниями 
к такому первичному лечению. Однако не все 
порезы являются показаниями сами по себе. 
При контузии мягких тканей и повреждении 
кости первичное лечение нерва не показано, 
так как можно ожидать появления рубцовой 
ткани и вовлечения в рубец культи нерва. Вто-
ричное лечение костей и сухожилий и риск не-
достаточного заживления раны или даже вос-
паления, в зависимости от происхождения по-
вреждения, могут препятствовать наложению 
швов или пластическим операциям на нерве 
(имплантации) как первичных мероприятий. 
В таких случаях рекомендуется производить 
раннее вторичное вмешательство на нерве при-
мерно через 4–6  нед после повреждения, и в 
большинстве случаев приходится производить 
пластические операции при диастазе концов 
поврежденного нерва для замещения дефекта 
(имплантацию), что позволяет соединить оба 
конца нерва без натяжения.

В особом подходе нуждаются пострадав-
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Рис. 1. УЗИ при остром полном разделении нерва. 
Концы слегка «раздуты» вследствие отека и вне-
дрившейся гематомы.

шие, первичная помощь которым была оказана 
в других лечебных учреждениях либо которые 
не смогли получить помощи квалифицирован-
ного нейрохирурга в течение пары недель по-
сле травмы. В таких случаях (особенном при 
повреждении нервов на пальцах) мы обычно 
осуществляем мобилизацию проксимального 
и дистального концов нерва, что у большин-
ства больных делает возможным их воссоеди-
нение без натяжения. Затем осуществляем ми-
крохирургический анастомоз «конец в конец» 
нитями 10,00. Послеоперационные результаты 
у большинства больных удовлетворительные. 
При большинстве повреждений двигательных 
или смешанных нервов, когда натяжение их 
сохраняется или начало оперативного лечения 
задерживается на месяц и более, выполняют 
пластические операции с замещением диаста-
зов имплантатами. При множественных реза-
ных ранах не всегда возможно диагностиро-
вать перерезку нерва в первые дни после ране-
ния. После исходного хирургического лечения, 
если хирург замечает перерезку нерва, нерв 
восстанавливают, как только это становится 
возможным по клиническому состоянию паци-
ента и состоянию подлежащей лечению зоны. 
В таких случаях увидеть повреждение нерва на 
ранней стадии можно с помощью ультразву-
кового исследования (УЗИ). На рис.  1 виден 
острый разрыв нерва на фоне гематомы через 
несколько часов после травмы.

Повреждения при растяжении  
или сжатии
В большинстве случаев закрытые травма-

тические повреждения происходят в результа-
те действия сил растяжения или сжатия, и не 
всегда бывает возможно немедленно опреде-
лить степень повреждения. В таких случаях от-
сутствуют данные о непрерывности возможно 
поврежденных нервов, о степени повреждения 
и о тенденции к вторичным фиброзным реак-
циям в нерве. Восстановление, если оно начи-
нается, может занять несколько недель или ме-
сяцев, в зависимости от степени повреждения 
и расстояния между ним и иннервируемой им 
мышцей. В большинстве случаев выявляется 
первично неясное повреждение. Однако време-

ни терять нельзя и в таких случаях, особенно с 
учетом возможной атрофии мышцы через не-
сколько месяцев. Примерно через 6 мес после 
повреждения дегенеративный процесс в мыш-
цах приводит к значительному ослаблению ре-
генерации нерва. У больных, которых опери-
ровали позже, отростки аксона достигают сво-
их «мишеней» тогда, когда те уже значительно 
атрофировались. Частичное повреждение не-
рва, связанное с денервацией мышцы, обычно 
является аксонотмезическим. Больных с таки-
ми повреждениями следует постоянно обсле-
довать клинически и электродиагностически 
для документирования восстановления и под-
тверждения диагноза. Таким больных обыч-
но не требуется немедленное хирургическое 
вмешательство. В случаях тяжелого неполного 
повреждения со стабильными неврологически-
ми нарушениями или если ранее имело место 
минимальное неврологическое улучшение, 
клиническое и электромиографическое на-
блюдение следует продолжать, как минимум, 
3–5 мес. Если спонтанная регенерация не про-
исходит, то следует произвести хирургическое 
исследование с записью отведений от нерва 
для определения того, насколько к этому вре-
мени необходимо его восстановление.

Полное повреждение нерва
Полное повреждение нерва вызывает тяже-

лую денервацию мышц и может соответство-
вать полному анатомическому разобщению 

Дистальный  
отрезокПроксимальный  

отрезок

Гематома
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Рис. 2. Пример способности УЗИ выявлять разме-
ры повреждения. Травматическая неврома. Слева 
нерв имеет нормальную линейную структуру, не-
врома переходит в рубец.

Рис. 3. Нерв с невромой на культе.

аксона или нерва. Со временем различить эти 
две степени становится все труднее, поскольку 
во втором случае требуется хирургическое вос-
становление. Поэтому пациентов внимательно 
наблюдают в течение нескольких месяцев на 
предмет клинических и электродиагностиче-
ских признаков регенерации нерва и реиннер-
вации мышцы. УЗИ может оказать огромную 
помощь на любом этапе при раннем или позд-
нем вторичном обследовании. Мы выяснили, 
что посттравматическая неврома и перерыв 
нерва (рис.  1–3) легко выявляются при УЗИ 
в нервах, доступных этому методу исследова-
ния.

Атрофия мышц начинается после травмы в 
первый месяц и достигает пика на 3–4-м меся-
це, но этот процесс продолжается еще 2–3 года. 
После этого денервированная мышца претер-
певает необратимую атрофию и жировую де-
генерацию. Регенерация нерва происходит со 
скоростью 1 мм в день, и если тем временем ре-
иннервации мышцы не происходит, то восста-
новление моторики будет плохим [1]. В первые 
3–4 мес после повреждения есть возможность 
для восстановления любой неврапраксии, а 
также для регенерации аксона за точкой по-
вреждения. Если клинические и электродиа-
гностические признаки реиннервации мышцы 
отсутствуют, то следует произвести хирур-
гическое исследование с интраоперацион-
ным электрофизиологическим мониторингом 
[2, 3]. Причины замедленного восстановления 
включают в себя осложнения перелома кости, 
хроническую инфекцию в области восстанов-

ления, длительное лечение сопутствующих 
черепно-мозговых, торакальных травм и по-
вреждений внутренних органов. Другой под-
ход к лечению тяжелых и, вероятнее всего, 
полных травматических повреждений нервов 
состоит в раннем оперировании. Обосновани-
ем этого подхода являются меньшая степень 
рубцевания и, соответственно, простота диф-
ференциации элементов периферического не-
рва, а также возможность интраоперационной 
оценки анатомической и электрофизиологиче-
ской непрерывности нерва. Однако остаются 
противоречия в вопросе о том, ведет ли ран-
нее хирургическое восстановление к лучшему 
функциональному выздоровлению перифери-
ческого нерва. По нашему опыту с ранами от 
шрапнели, когда большинство больных стра-
дают от сильных невропатических болей, ран-
нее хирургическое вмешательство (в среднем 
через 2  мес после травмы) значительно об-
легчает боль у 83 % больных, по сравнению с 
50 % таких же больных, которых оперировали 
позже. Мы предполагаем, что ранее хирургиче-
ское вмешательство при шрапнельных ранах 
предотвращает прогрессирование воспаления, 
вызванного контузией или инородными тела-
ми в поврежденных нервах или около них.

Время проведения операции на нерве
Большинство авторов считают, что лучшие 

результаты после восстановления достигаются 
в пределах 3–6 мес после повреждения, а за-
держка больше чем на 6–12 мес после повреж-
дения связана с неблагоприятным прогнозом. 
После длительных интервалов между травмой 
и решением об операции шансы на выздоров-

Нерв

Неврома Рубцовая ткань
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Рис. 4. Пример интраоперационного электрофизио-
логического мониторинга при повреждении седа-
лищного нерва. Видны появление интраоперацион-
ных вызванных потенциалов действия на мышцах 
во время внешнего невролиза и их значительное 
увеличение во время интерфасцикулярногот не-
вролиза [6].

ление значительно снижаются. Надо помнить 
также о том, что процесс роста отростков ак-
сона занимает несколько месяцев, которые 
надо добавить к предоперационному времени 
ожидания. Однако имеются сообщения о хи-
рургическом лечении длительно существую-
щих повреждений периферических нервов с 
удовлетворительными результатами у части 
больных. В статье о времени обследования по-
вреждений периферических нервов, получен-
ных в мирное время [4], описаны 24 больных, 
которых оперировали через 12 мес после трав-
мы или позже. В другой статье [5] опублико-
ваны результаты лечения 34 больных, которых 
оперировали через 6 мес — 17 лет после трав-
мы. В нашей предыдущей публикации [6] мы 
соообщали, что неврологическое состояние 
после интерфасцикулярного невролиза улуч-
шилось более чем у половины из 35 больных, 
которых оперировали через год после травмы 
или позже. Степень застарелого повреждения 
нерва лучше всего определять хирургически. 
Получаемые данные включают в себя микро-
скопический осмотр нервных пучков во время 
операции и их интраоперационные электро-
физиологические реакции. При застарелом тя-
желом повреждении периферического нерва, 
если выполнен интерфасцикулярный невро-
лиз, у части больных наблюдается значитель-
ное улучшение интраоперационной электро-
физиологической активности (рис. 4).

Из этих данных следует, что жизнеспособ-
ность пораженных пучков поврежденного пе-
риферического нерва сохраняется дольше, чем 
считалось ранее, что продляет сроки возмож-
ного восстановления нерва. Послеоперацион-
ный клинический анализ запоздалых микрохи-
рургических операций у больных с огнестрель-
ными ранениями и колотыми повреждениями 
периферических нервов показал значительное 
улучшение функциональной активности не-
рвов не только у больных, которые прошли та-
кое лечение в течение года после повреждения, 
но также у больных, которых оперировали че-
рез год после повреждения и позже [7].

Недавно мы подвели итоги нашего опыта 
108 подсадок нерва. Анализ времени проведе-
ния операции показал, что у больных, которых 

оперировали в первый год после травмы, 72 % 
операций по пластике нерва (имплантации) 
приводили к улучшению моторики. В этом ис-
следовании также выявлено улучшение дви-
гательных функций у 64 % больных, которым 
имплантация была сделана более чем через год 
после травмы.

Выводы
Оценить время, когда надо делать опера-

цию, чрезвычайно трудно. По причине про-
должающегося образования рубцовой ткани 
хирурги не склонны оперировать ранее, чем 
через 2 мес после травмы. Отросткам аксонов 
при их росте надо преодолевать большие рас-
стояния, в то время как показания к операции 
долго остаются неопределенными. С другой 
стороны, результаты операции значительно 
ухудшаются, если этот интервал времени воз-
растает. При сомнениях мы рекомендуем про-
изводить операцию раньше, а не откладывать 
ее слишком надолго, чтобы не потерять потен-
циал восстановления. Лучшие результаты до-

Исходная  
кривая

Внешний  
невролиз

Интерфасцикулярный  
невролиз
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стигаются в первые 3–6 мес после травмы. Это 
надо учитывать и тогда, когда хирургическое 
вмешательство невозможно в первые несколь-
ко месяцев, так как ценность отсроченного 
микрохирургического лечения застарелых по-
вреждений периферических нервов достаточ-
но не обоснована.

Автор благодарит проф. Моше Грэйфа за 
предоставленные им иллюстрации по УЗИ.
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Новообразование головного мозга и беременность 
(клиническое наблюдение и обзор литературы)

А.В. Ким, И.А. Саввина, Ю.М. Забродская, В.А. Хачатрян
Российский научно-исследовательский нейрохирургический институт им. проф. А.Л. Поленова, 
Санкт-Петербург, Россия

Сочетание беременности с опухолью головного мозга является очень редким и составляет от 1 случая на 
13–17 тыс. новорожденных. В этом случае риску подвергается жизнь не только матери, но и плода. В по-
добной ситуации встает много сложных акушерских, онкологических и этических вопросов, касающихся 
не только лечения заболевания, но и ведения беременности. В статье представлен благоприятный резуль-
тат хирургического лечения менингиомы правой височной, теменной, лобной долей у пациентки 16 лет на 
32-й неделе беременности, которой проведено предварительное родоразрешение путем кесарева сечения. 
Авторы приводят также анализ публикаций, описывающих подобные случаи, обсуждают вопросы хирур-
гической и акушерской тактики.

Ключевые слова: головной мозг, менингиома, беременность.

The combinations of pregnancy and brain tumors are extremely rare, about 1 case per 13-17 thousand. Such cases 
endanger the lives of both, mother and fetus, and pose many difficult obstetrical, oncological and ethical problems 
related to tumor treatment and pregnancy management. A case report is presented showing a favorable outcome of 
surgery for right temporal, parietal and frontal meningioma in a patient aged 16 years at the 32nd week of gesta-
tion, who was first allowed to give birth by Cesarian section. Published reports on similar cases and related surgical 
and obstetrical issues are discussed.

Key words: brain tumor, pregnancy, meningioma. 

Введение
Проблема диагностики и лечения новооб-

разований головного мозга у беременных до 
сих пор занимает особое место в современной 
онкологии. В первую очередь интерес к данной 
теме обусловлен сходством обоих процессов 
по многим признакам. Изменения нейроэндо-
кринного, иммунного и метаболического ста-
туса организма происходят и при беременно-
сти, и при прогрессировании бластоматозного 
процесса. В частности известно, что секреция 
ряда гормонов повышается не только при бе-
ременности, но и при развитии злокачествен-
ных опухолей, например альфафетопротеин 
(АФП), хорионический гонадотропин (ХГЧ) 
[11]. Изучение подобного сочетания не только 
актуально с позиции обнаружения общебиоло-
гических закономерностей, но имеет важный 
клинический аспект, в том числе когда опу-
холь развивается на фоне уже существующей 
беременности.

Новообразования у беременных встречают-
ся нечасто, примерно в одном случае на тысячу 

наблюдений [14]. Сочетание же беременности и 
опухоли головного мозга, по опубликованным 
данным, является еще более редким и составля-
ет от 1 случая на 13–17 тыс. новорожденных [1]. 
Однако актуальность данной проблемы обу-
словлена тем, что в этом случае риску подверга-
ется жизнь не только матери, но и плода.

В подобной ситуации встает много сложных 
акушерских, онкологических и этических во-
просов, касающихся не только лечения заболе-
вания, но и ведения беременности. Главные из 
них — каким образом беременность может по-
влиять на развитие опухоли и как такая слож-
ная клиническая ситуация может сказаться на 
развитии плода, какова этапность при выборе 
тактики лечения, в каком случае можно со-
хранить беременность, выбор метода родораз-
решения, особенности анестезиологического 
обеспечения при сочетанном вмешательстве.

До сих пор остается неясной тактика веде-
ния беременности в зависимости от локализа-
ции бластоматозного процесса, его гистологи-
ческой формы и клинического течения.
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Наше наблюдение представляет собой слу-
чай сочетания беременности и опухоли голов-
ного мозга. Особенность наблюдения заклю-
чается еще и в том, что речь идет, с одной сто-
роны, о матери-подростке, с другой стороны, о 
довольно редкой для детского возраста опухо-
ли головного мозга — менингиоме.

Клиническое наблюдение
Больная С., 16 лет, поступила в отделение 

нейрохирургии детского возраста Российско-
го научно-исследовательского нейрохирурги-
ческого института им. проф. А.Л. Поленова с 
диагнозом: беременность 31–32 нед, объем-
ное образование правой височной, теменной, 
лобной долей. Окклюзионная гидроцефалия. 
Гипертензионно-дислокационный синдром.

При поступлении предъявляла жалобы на 
выраженные головные боли, рвоту, тошноту, 
головокружение, слабость в левой руке, асим-
метрию лица слева, снижение памяти, поша-
тывание при ходьбе, приступ судорог с потерей 
сознания.

Из анамнеза: на учете с 6 нед беременности. 
С  8–9-й недели беременности стали беспоко-
ить выраженные головные боли. Через месяц 
после этого развился генерализованный тони-
ческий припадок. Находилась на стационар-
ном лечении в гинекологическом отделении по 
месту жительства. На 25–26-й неделе беремен-

ности появилась слабость в левой руке, усили-
лись головные боли.

При поступлении общее состояние тяже-
лое, отмечались эмоциональная лабильность, 
повышенная утомляемость. Сглажена левая 
носогубная складка. Левосторонний гемипа-
рез. Мелкоразмашистый, горизонтальный ни-
стагм.

Нейропсихологическое обследование (ме-
тодики А.Р. Лурия, Е.Д. Хомская, Шульте, Лю-
шер) выявило аффективные нарушения в виде 
высокой тревожности, лабильности, плаксиво-
сти с общим обеднением эмоциональных реак-
ций и низкой речевой инициативой (1,5 балла). 
При сохранном зрительно-пространственном 
звене (0 балла) и умеренных нарушения прак-
сиса (0,36) наблюдались выраженные модаль
но-неспецифические нарушения памяти на 
текущие и прошлые события (1,5  балла), па-
раметров внимания (2  балла), выраженные 
нарушения экспрессивной речи: элементы ам-
нестической, эфферентной моторной и дина-
мической афазии по правополушарному типу 
(1,5 балла).

При нейроофтальмологическом обследова-
нии установили гиперемию дисков зритель-
ных нервов, их отек, стушеванность контуров, 
перипапиллярный отек сетчатки, что расцене-
но как начальный застой дисков зрительных 
нервов.

Рис. 1. Магнитно-резонансная томограмма головного мозга в режиме Т1 с контрастированием. В проекции 
правых лобной и височной долей определяется опухоль размерами 63 × 59 × 79 мм, интенсивно накапливаю-
щая контрастирующее вещество. Деформирован правый боковой желудочек. Смещение срединных струк-
тур влево на 11 мм. Боковые желудочки асимметрично расширены с перивентрикулярным отеком.
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Акушерский статус: матка овоидной формы, 
увеличена до 32–33  нед беременности, тонус 
ее не повышен. Положение плода продольное, 
предлежит головка, которая слегка прижата ко 
входу в малый таз, сердцебиение ясное, рит-
мичное 134 в 1 мин. Размеры таза — в пределах 
нормы. Наружные половые органы развиты по 
женскому типу. Шейка матки сформирован-
ная, наружный зев пропускает кончик пальца.

Учитывая прогрессирующее течение забо-
левания с развитием дислокационного синдро-
ма, выраженной неврологической симптома-
тикой, было принято решение об ускоренном 
нейрохирургическом лечении — удалении опу-
холи правой лобной и височной долей.

Принимая во внимание срок беременности, 
угрозу для жизни ребенка и матери, необхо-
димость дальнейшего противоопухолевого 
лечения, решено осуществить первым этапом 
досрочное родоразрешение. Произведено кеса-
рево сечение по Гусакову (хирург — Н.А. Гера-
симова). Родился живой недоношенный маль-
чик массой 1730 г.

Вторым этапом произведена остеопласти-

ческая краниотомия в правой лобно-височной 
области, удаление менингиомы латеральной 
щели мозга гигантских размеров (хирург  — 
проф. В.А. Хачатрян).

Анестезиологическое обеспечение опера-
ции кесарева сечения у больной с опухолью 
головного мозга с клиническими признаками 
внутричерепной гипертензии включало ин-
дукцию в наркоз 1  % раствором тиопентала 
натрия 3 мг/кг, фентанилом 3 мкг/кг и тоталь-
ную миорелаксацию эсмероном 0,6 мг/кг. Ин-
траоперационный мониторинг включал непре-
рывную регистрацию ЭКГ во II стандартном 
отведении, частоты сердечных сокращений, 
систолического, диастолического, среднего 
артериального давления непрямым методом, 
SpO2, неинвазивный гемодинамический мони-
торинг сердечного выброса, сердечного индек-
са, ударного объема. После интубации трахеи и 
перевода больной на искусственную вентиля-
цию легких (ИВЛ) в режиме умеренной гипер-
вентиляции (35 ст.) поддержание анестезии до 
извлечения плода осуществлялось севораном 
2,5% в потоке свежего газа, после извлечения 

Рис. 2. Электроэнцефалограмма пациентки до операции: грубые распространенные изменения с очагом па-
тологической активности в лобно-височном отделе правого полушария.
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плода — тотальная внутривенная анестезия 
пропофолом 2 мг/(кг•ч), фентанилом (3 мкг/
(кг•ч) в сочетании с клофелином (1,45  мкг/
(кг•ч)) по методике, разработанной в  РНХИ 
им. проф. А.Л. Поленова в условиях миорелак-
сации эсмероном 0,6  мг/(кг•ч). Кровопотеря 
на этапе выполнения кесарева сечения соста-
вила 800  мл. Заместительная инфузионная 
терапия состояла из кристаллоидов (изотони-
ческий раствор натрия хлорида, 15  мл/кг) и 
коллоидного плазмозамещающего раствора на 
основе гидроксиэтилкрахмала Волювена (6 % 
раствор, 15 мл/кг).

После завершения операции кесарева се-
чения больной была выполнена пункция и 
катетеризация правой подключичной вены, 
инфузионная терапия на этапе нейрохирурги-
ческого вмешательства проводилась в 3 вены: в 
центральную и 2 периферические. В ходе опе-
рации удаления опухоли тотальная внутривен-
ная анестезия продолжалась по схеме, изло-
женной выше. Каких-либо гемодинамических 
центрогенных реакций, связанных с удалени-
ем объемного образования, отмечено не было. 
Подробности течения анестезии и характер ге-
модинамического профиля в ходе операции от-
ражены в анестезиологической карте (рис. 4).

Общий объем кровопотери составил 2  л. 
Кровопотеря была компенсирована в ходе опе-
рации инфузионно-трансфузионной терапи-
ей, включившей в свой состав кристаллоиды 

Рис. 3. Фотография новорожденного. Первые ми-
нуты после рождения.

Рис. 4. Анестезиологическая карта.

(0,9 % раствор натрия хлорида, 15 мл/кг), кол-
лоиды (Волювен, 15  мл/кг), свежезаморожен-
ную плазму (15  мл/кг), эритроцитную взвесь 
(15 мл/кг). На этапе удаления опухоли больной 
вводили метилпреднизолон (метипред, 20  мг/
кг). После удовлетворительного гемостаза и 
зашивания раны было принято решение раз-
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будить больную на операционном столе. Для 
снятия нейромышечной блокады использова-
ли конкурентный антагонист эсмерона брай-
дан (400 мг). Пациентка проснулась, продемон-
стрировала полное восстановление сознания и 
двигательной спонтанной активности, эффек-
тивного самостоятельного дыхания, была экс-
тубирована без осложнений. Мультимодальная 
аналгезия периоперационного периода вклю-
чала в схему кетонал до разреза кожи на голо-
ве и введение перфалгана (100 мг за 15 мин до 
окончания нейрохирургического вмешатель-
ства). Бензодиазепины (дормикум и реланиум) 
использовались в ходе анестезии для предупре-
ждения сохранения сознания в ходе операции: 
после разреза кожи и за 30 мин до окончания 
операции. В удовлетворительном состоянии 
пациентка была переведена в отделение реа-
нимации. Периоперационная антибактериаль-
ная профилактика включала лендацин (1  г до 
разреза кожи при операции кесарева сечения), 
метрогил (500 мг после окончания акушерской 
операции) и 1  г лендацина после окончания 
нейрохирургического вмешательства (длитель-
ность обеих операций составила 14 ч).

Послеоперационный период протекал без 
осложнений. На 2-е сутки пациентка переведе-
на в нейрохирургическое отделение.

Нейропсихологическое обследование после 
операции выявило существенное улучшение 
психоэмоционального состояния (0,5  балла) 
и ритма сон — бодрствование, улучшение кон-
центрации внимания (1  балл) и оперативной 
памяти (0,5 балла). Сохранялись легкие дина-
мические нарушения в речи (0,5 балла).

Интраскопическая картина в послеопераци-
онном периоде данных за опухоль не выявила 
(рис. 5).

Больная выписана из нейрохирургического 
отделения через 2 нед после оперативного ле-
чения в удовлетворительном состоянии.

Гистологическое заключение: опухоль из 
округлых клеток с умеренным клеточным и 
ядерным полиморфизмом характеризуется со-
лидным типом строения с компактной упаков-
кой клеточного компонента, наличием «муаро-
вых» и пучковых структур, очаговой лимфоци-
тарной инфильтрацией (рис. 6).

При иммуногистохимическом исследова-
нии выявлена характерная для менингиом 

Рис. 5. Спиральная компьютерная томограмма с контрастированием и магнитно-резонансная томограмма 
пациентки с контрастированиемм в динамике.
а — спиральная компьютерная томограмма на первые сутки после операции (деформация правой латераль-
ной щели мозга за счет ложа удаленной опухоли); б — спиральная компьютерная томограмма на 7-е сутки 
после операции (существенное расправление мозгового вещества); в — магнитно-резонансная томограмма 
с контрастированием на 14-е сутки после операции (по границе правой боковой щели мозга определяется 
область накопления контрастирующего вещества, обусловленная нарушением проницаемости гематоэнце-
фалического барьера в послеоперационной зоне — соответствует изменениям на спиральной компьютерной 
томограмме (б)).

а б в
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положительная экспрессия ����������������   S���������������   -100, ���������  EMA������   и по-
ложительная реакция в ядрах опухолевых 
клеток к рецепторам прогестерона и эстрогена 
(рис.  7). Положительная экспрессия белка Ki 
67 в ядрах — 17 %. Заключение: анапластиче-

ская менингиома с высокой степенью пролифе-
ративной активности. МКБ — 9530/3. G = III.

Гистологическое исследование плаценты 
выявило бактериальный хориодецидуит, ми-
коплазменное поражение, хроническую недо-
статочность с острой декомпенсацией.

Катамнез 6  мес. Пациентке проведен курс 
лучевой терапии. По данным позитронно-

б

а

в
Рис. 6. Анапластическая менингиома, гистологиче-
ское исследование: а — клеточный и ядерный поли-
морфизм (окраска гематоксилином и эозином, ув. 
100); б — очаговая лимфоцитарная инфильтрация, 
«муаровый» рисунок (окраска гематоксилином и 
эозином, ув. 200); в — разрастание соединительной 
ткани (окраска по ван Гизону, ув. 100); г — митоти-
ческая активность, пролиферация эндотелия сосу-
дов (окраска гемотоксилином и эозином, ув. 400).

а

б

в
Рис. 7. Анапластическая менингиома, иммуноги-
стохимическое исследование. а — экспрессия EMA 
(ув. 100); б — экспрессия S-100 (ув. 100); в — позитив-
ная реакция на рецепторы к прогестерону (ув. 400).
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эмиссионной томографии, признаков продол-
женного роста опухоли не выявлено (рис.  8). 
Мать и ребенок чувствуют себя удовлетвори-
тельно (рис. 9).

Обсуждение и литературный обзор
Диагностика и лечение новообразований 

головного мозга являются одними из наиболее 
актуальных проблем онкологии, в том числе 
детской нейрохирургии. Обнаружение же у бе-
ременной женщины опухоли головного мозга 
создает особенно сложную ситуацию, требую-
щую немедленных решений, выбора оптималь-
ной тактики лечения и послеоперационного 
ведения. Как показывает наш случай, возраст 
беременных значительно уменьшился, возни-
кают новые медицинские аспекты в этой и без 
того уникальной проблеме.

По опубликованным данным [3], нельзя ис-
ключать неблагоприятное влияние беремен-

ности на церебральный опухолевый процесс 
в виде стимуляции бластоматозного роста, 
вызванной множественными эндокринными 
сдвигами (гиперэстрогения, активация функ-
ции коры надпочечников и гидрофильности 
тканей). Кроме того, И.И.  Усоскин отмечает, 
что манифестация опухоли мозга может проя-
виться во время беременности. Автор проана-
лизировал результаты обследования 35  бере-
менных с опухолями головного мозга. Из них 
у 16 беременность была прервана по меди-
цинским показаниям. У двух женщин первые 
симптомы опухоли были выявлены во время 
беременности, и такие признаки как тошнота, 
рвота в начале беременности ошибочно трак-
товали как проявление раннего токсикоза, а 
ухудшение зрения во второй половине — как 
преэклампсию. Автор высказал мнение, что бе-
ременность в большинстве случаев способству-
ет быстрому росту опухоли головного мозга, 
спинного мозга и позвоночника. Установлено, 
что проявление или усиление симптомов опу-
холи головного мозга может происходить как в 

Рис. 8. Результаты совмещенной серии компьютер-
ных и позитронно-эмиссионных томограмм с 11С-
метионином через 6 мес после операции. Признаков 
продолженного роста опухоли не выявлено.

Рис. 9. Фотография матери с малышом через 6 мес 
после операции.
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первой половине беременности, так и в родах и 
в ближайшие дни после них. При супратенто-
риальном расположении опухоли, независимо 
от ее гистотипа, начальные признаки заболева-
ния обнаруживаются вскоре после родов, а при 
субтенториальном — во время беременности и 
родов [3].

Имеются немногочисленные работы, каса-
ющиеся анализа подобного сочетания патоло-
гического и физиологического процессов: опу-
холь головного мозга и беременность [1, 3, 6, 8, 
13, 17, 18]. Однако мы не встретили описания 
подобного сочетания в подростковом возрасте.

Влияние беременности на динамику опу-
холевого роста первыми отметили H. Cushing 
и �������������������������������������������L������������������������������������������. ����������������������������������������Eisenhardt������������������������������, описав усиление роста менин-
гиомы у беременной [7]. Различные объясне-
ния были предложены авторами в качестве 
возможных причин прогрессирования опухо-
ли во время беременности, наиболее вероятное 
— задержка жидкости, в том числе ее интра-
целлюлярная аккумуляция в бластоматозной 
ткани [5].

Эту гипотезу выдвинул еще R.  Weyand, 
C. Mac�������������������������������������� �������������������������������������Carty��������������������������������, ������������������������������R. Wilson��������������������� в 1951 г. При микро-
скопии удаленной дважды менингиомы у жен-
щины в течение одной беременности авторы 
отметили ряд существенных гистологических 
особенностей. В частности, цитоплазма клеток 
была заметно «раздута», но не было увеличения 
клеточного состава или числа митозов. Опу-
холь была просто увеличена в объеме, но не за 
счет увеличения количества бластоматозных 
клеток, поэтому ремиттирующий тип течения 
заболевания авторы объяснили флюктуацией 
объема внутритканевой жидкости [18].

Касаясь другого важного аспекта, а именно 
влияния злокачественной опухоли на эмбрио-
генез, из клинической практики известно, что 
бластоматозный процесс, как правило, не влия-
ет негативно на развитие эмбриона. В большин-
стве случаев плод вынашивается нормальным, 
и после родов ребенок на протяжении длитель-
ного периода наблюдения остается здоровым 
[2]. Однако в ряде случаев зарегистрировано 
отрицательное воздействие злокачественной 
опухоли на эмбрион. В частности, до 9 % опе-
раций у беременных могут сопровождаться ри-

ском преждевременных родов [9].
В ряде сообщений указывается также на 

увеличение частоты внутриутробной асфиксии 
плода у беременных с опухолью мозга, случаи 
развития у новорожденных злокачественных 
новообразований, в том числе есть данные о 
трансплацентарной передаче опухоли от мате-
ри плоду: меланомы, карциномы и других ти-
пов злокачественных новообразований [4, 15, 
16].

Еще в конце прошлого века материнская 
смертность среди женщин с опухолью голов-
ного мозга была чрезвычайно высока и состав-
ляла 24,3 % [3]. Ведение подобной сложной ка-
тегории беременных в условиях современной 
анестезиологии, нейрохирургии, педиатрии 
позволили свести эти показатели практически 
к нулю [6].

Таким образом, существует достаточное 
основание считать, что алгоритм ведения бере-
менных с опухолями головного мозга должен 
быть во всех случаях строго индивидуальным 
и носить мультидисциплинарный характер. 
Поскольку трудно предложить общий про-
токол ведения беременных пациенток с по-
ражением головного мозга, в том числе, при 
опухолях S.  Elwatidy, Z.  Jamjoom, E.  Elgamal, 
A.  Abdelwahab предлагают руководствоваться 
нижеследующими принципами:

— для беременных первых двух триместров 
безопасно выполнить краниотомию и попы-
таться сохранить беременность;

— для пациенток с 34-й недели, рекоменду-
ется в экстренном порядке кесарево сечение, с 
последующей краниотомией;

—  для пациенток с ранним сроком жела-
тельно прервать беременность;

—  для пациенток с доброкачественными 
медленно растущими опухолями, течение ко-
торых контролируется приемом кортикостеро-
идов, возможно вынашивание беременности, 
а хирургическое лечение опухоли мозга мож-
но отложить на послеродовый период при от-
сутствии прогрессирующей неврологической 
симптоматики [12].

В описанном нами наблюдении срок бере-
менности составлял до 32  нед, что не совсем 
согласуется с описанными S. Elwatidy и соавт. 
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правилами, однако с учетом возможностей со-
временной неонатологии и выхаживания недо-
ношенных новорожденных при таком сроке, а 
также высокого потенциального риска для ма-
тери и плода при удалении гигантской менин-
гиомы в условиях сохранения беременности, 
выбран последовательный двухэтапный под-
ход: экстренное кесарево сечение, затем крани-
отомия, удаление опухоли. Подобной тактики 
придерживаются и другие авторы [6].

Принципы лечения глиальных новообразо-
ваний, диагностированных во время беременно-
сти, не должны существенно отличаться от тако-
вых у небеременных пациенток этого возраста. 
Хирургическая резекция доброкачественных 
глиом не должна быть отсрочена во время бере-
менности. Современная анестезиология и ней-
рохирургия позволили значительно уменьшить 
риск для плода в данном случае. Если интервал 
между хирургическим вмешательством и рода-
ми слишком велик, то можно начать радиотера-
пию до рождения ребенка. После I триместра 
беременности лучевое лечение может быть про-
ведено без риска для плода [10].

Таким образом, учитывая относительную 
редкость возникновения опухоли головного 
мозга у беременных, в том числе подростко-
вого возраста, невозможно предположить на-
копление достаточного с точки зрения стати-
стической достоверности количества подоб-
ных наблюдений. Поэтому описание подобных 
клинических случаев, на наш взгляд, может 
иметь как теоретическое, так и практическое 
значение.
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Компьютерное планирование и биомоделирование  
в лечении пациента со сложным посттравматическим 
дефектом и деформацией краниофациальной области 
(клиническое наблюдение)

А.Л. Иванов, Л.А. Сатанин, П.И. Агапов, В.В. Рогинский, А.В. Сахаров
ЦНИИ стоматологии и челюстно-лицевой хирургии Минздравсоцразвития РФ, Москва, Россия
НИИ нейрохирургии им. акад. Н.Н. Бурденко РАМН, Москва, Россия

Посттравматические изменения краниофациальной области обычно представлены дефектами и дефор-
мациями, которые могут быть как первичными, так и вторичными. Принципы хирургического лечения 
посттравматических изменений краниофациальной области заключаются в восстановлении костных 
структур, устранении функциональных нарушений, коррекции энофтальма, устранении рубцовой дефор-
мации, контурной пластике (по показаниям).
При обширных повреждениях костей свода черепа с повреждением лобной пазухи, стенок глазницы, ее де-
формацией, дислокацией глазного яблока и содержимого орбиты, лицевого скелета с грубой деформацией и 
смещением скуловой кости при хорошем функциональном восстановлении, отсутствии грубых нарушений 
интеллекта показано проведение хирургического вмешательства с максимально возможным устранением 
имеющихся дефектов костей свода черепа и лицевого скелета в одно вмешательство. Только при невозмож-
ности одновременного устранения всех дефектов стоит разбивать операцию на этапы. Повторные опера-
ции еще больше травмируют ткани, что сказывается на заживлении и косметических результатах.
Использование метода компьютерного планирования и моделирования для устранения дефектов костей 
черепа у детей после травмы краниофациальной области наиболее оправдано для достижения наилучших 
функционального и косметического результатов.

Ключевые слова: краниофациальная область, травма, дети, хирургическое лечение посттравматических 
деформаций, компьютерное планирование и биомоделирование.

The posttraumatic lesions of the craniofacial area usually include primary and secondary defects and deformations. 
The surgical treatment of such lesions implies osseous structures restoration, functional deficiencies elimination, 
enophthalmos correction, cicatricial deformity elimination, and outline plasty (by indications).
Upon gross lesions of calvarium bones associated with damage to the frontal sinus, deformation of bony socket of 
the eye, dislocation of the eyeball and the contents of socket, damage to the facial bones and major deformation 
and dislocation of the cheek bone and, at the same time, with favorable functional restoration and no gross mental 
impairments, surgery aimed to eliminate the cranial and facial deformations upon a single intervention is indicated. 
Only when it is impossible to eliminate all defects upon a single intervention, it is reasonable to perform surgery stage by 
stage, because repeated interventions produce more traumas to tissues and compromise healing and cosmetic results.
Computer-assisted planning and modeling of the correction of defects of cranial bones in children after craniofacial 
trauma provides for better functional and cosmetic outcomes.

Key words: craniofacial trauma in children, surgery for posttraumatic deformations, computer-assisted planning 
and biomodeling.

Введение
Частота встречаемости черепно-мозговой 

травмы (ЧМТ) в общей структуре травм у де-
тей, по данным разных авторов, составляет от 
21 до 75 % [3, 8, 11, 19]. По результатам иссле-
дований министерства здравоохранения и со-
циального обеспечения США, национального 
центра профилактики и контроля травматиз-

ма в США на 2010 г., 475 000 детей в возрасте 
от 0  до 14 лет ежегодно обращаются в меди-
цинские центры по поводу ЧМТ, наибольшая 
смертность у детей старше года — в результате 
тяжелой ЧМТ. Тяжелая ЧМТ встречается у 185 
на 100 000 детей с ЧМТ. При этом легкая ЧМТ 
встречается до 90  % [4, 14, 16, 17]. Черепно-
мозговые повреждения в детском возрасте за-
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нимают первое место среди всех травм, требу-
ющих госпитализации [2, 9]. В структуре ЧМТ 
краниофациальные травмы составляют 6–7 %, 
а от всех видов сочетанной ЧМТ — 34  % [10, 
18]. Повреждения краниофациальной области 
в  45–53  % случаев сопровождаются ЧМТ и 
в 21–24 % требуют проведения хирургических 
операций.

Проблемы «стандартных» реконструктив-
ных операций при краниофациальных травмах 
связаны с большой их длительностью, слож-
ностями определения оси симметрии, эмпири-
ческим подходом в процессе хирургического 
лечения, необходимостью выполнять интрао-
перационное моделирование и, как следствие, 
с непредсказуемостью косметического ре-
зультата. Поэтому задачами реконструктив-
ных вмешательств при посттравматических 
деформациях и дефектах краниофациальной 
локализации на современном уровне является 
стремление к одноэтапности лечения, точно-
сти и предсказуемости результата.

Первым методом в практическом использо-
вании компьютерного планирования в России 
было использование стереолитографического 
биомоделирования для пластики посттравма-
тических дефектов костей черепа и кранио-
орбитальной области [1, 5, 13, 15].

Современным подходом в лечении детей с 
травмой краниофациальной области является 
компьютерное планирование и моделирование 
хирургического вмешательства [6, 7, 12, 20].

Клиническое наблюдение
Пациентка М-ва, 14 лет, обратилась в 1-е детское 

отделение НИИ нейрохирургии им. акад. Н.Н. Бур-
денко РАМН. При поступлении были жалобы на 
краниофациальную деформацию, дефект кости 
в лобно-орбитальной области справа, снижение 
зрения на правый глаз. Из анамнеза известно, что 
ребенок за 1 год до поступления, в возрасте 13 лет, 
пострадал в результате дорожно-транспортного 
происшествия. Пациентка находилась на лечении 
по месту жительства с диагнозом: тяжелая откры-
тая фронто-базальная травма; ушиб головного моз-
га тяжелой степени с формированием очага ушиба 
правой лобной доли; оскольчатый перелом базаль-
ных отделов правой половины лобной кости, рас-
пространяющийся на стенки лобной пазухи, крышу 
орбиты, оскольчатый перелом стенок глазницы с 

деформацией глазницы, зияющие переломы в об-
ласти лобной пазухи, линейный перелом правой 
височной кости, перелом костей лицевого скелета; 
контузия правого глазного яблока; рваные раны 
верхнего и нижнего век справа; закрытый перелом 
лобковой кости справа. В первые сутки по месту 
жительства проведена операция: первичная хирур-
гическая обработка ран, удаление осколков лобной 
кости, стенок правой орбиты, санация очага ушиба 
лобной доли.

С момента травмы отмечалась назальная ликво-
рея из правого носового хода, в связи с чем на 3-и 
сутки установлен наружный люмбальный дренаж, 
который функционировал в течение 7 суток. На 5-е 
сутки после травмы выполнена трахеостомия. На 
фоне очага ушиба правого легкого развилась пнев-
мония. Позже развился несахарный диабет. На 10-е 
сутки восстановилось сознание, выявилось сниже-
ние зрения на правый глаз, явления центрального 
правостороннего гемипареза до 3 баллов. Состоя-
ние ребенка после операции оставалось крайне тя-
желым. В течение 18 дней проводилась искусствен-
ная вентиляция легких. Деканюляция выполнена 
на 19-е сутки. Переведена в отделение на 25-е сутки. 
На 37-е сутки девочка была выписана. Проводилась 
реабилитационная терапия.

При поступлении в наш Институт в клинической 
картине определяется грубая деформация краниофа-
циального скелета справа с обширным, сложным де-
фектом правой лобно-орбитальной области, грубая 
дистопия скуловой кости справа, деформация верх-
ней стенки и дефект нижней стенки глазницы справа, 
правосторонний гипоэнофтальм (рис. 1). В невроло-
гическом статусе на фоне минимальной психопато-
логической симптоматики выявлялись клинические 
признаки травматического повреждения правой 
глазницы с развитием практически слепоты на пра-
вый глаз, центральный правосторонний гемипарез. 
Офтальмологически оценить степень энофтальма не 
представлялось возможным вследствие выраженной 
деформации костных ориентиров.

Компьютерная томография (КТ) 3D-реконструк
ция черепа пациентки: обширный дефект лобно-
орбитальной области, дефект крыши и дна глазни-
цы, дистопия скуло-максиллярного комплекса гру-
бая краниофациальная деформация, обширный де-
фект чешуи лобной кости справа (8 × 10 см), дисто-
пия костей правой глазницы, скуловой кости, гипо-, 
энофтальм справа, дефект, отсутствует супраорби-
тальный край лобной кости справа, крыша орбиты 
смещена книзу, пальпируются свободно лежащие 
фрагменты костей (рис. 1), рубцово-атрофические 
изменения лобной доли головного мозга справа.
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Планирование хирургического 
вмешательства
Для планирования и моделирования хирур-

гического лечения проведен весь спектр вир-
туальных технологий с использованием пакета 
программного обеспечения. Осуществлен ан-
тропометрический анализ имеющейся дефор-
мации с использованием методики 3D-цефало
метрии (рис. 2). На основании его результатов 
получены количественные характеристики в 
сравнении с противоположной (здоровой) по-
ловиной черепа.

Выявлено, что имеющаяся деформация кра-
ниофациальной области, наличие аномально 
консолидировавшихся отломков костей, делает 
затруднительной их репозицию. Это послужило 
основанием к использованию методик компью-
терного планирования. Были определены гра-

ницы скуло-орбитального комплекса (рис. 3 а). 
При сравнении с противоположной стороной, 
определены координаты его перемещения в фи-
зиологичное положение (рис. 3 б). Аналогичным 
образом виртуально сформирован фрагмент ко-
сти, замещающий дефект в лобно-орбитальной 
области. Выполнено виртуальное конгруэнтное 
сочленение виртуального эндопротеза с репо-
нированным скуло-орбитальным фрагментом 
(рис. 3  в). За счет формирования этого сочле-
нения стало возможным провести правильную 
репозицию скуло-орбитального комплекса. Та-
ким образом, спроектированный эндопротез, 
при помощи которого планировалось устранить 
дефект чешуи лобной кости, являлся и хирурги-
ческим шаблоном, гарантировавшим адекватное 
репонирование скуловой кости.

При помощи методики стереолитографи-
ческого биомоделирования была изготовлена 
модель черепа пациентки (рис. 4  а). Изготов-
лена стереолитографическая модель эндопро-
теза с использованием технологии воскового 
прототипирования, на основании которого в 
дальнейшем в лаборатории был изготовлен 
эндопротез из материала Карбопол (рис. 4 б). 
Выполнена припасовка эндопротеза на сте-
реолитографической модели (рис 4  в). В ре-
зультате операции череп должен имееть вид, 
представленный на рис. 4  г. Эндопротез, сте-
реолитографические модели подверглись газо-
вой стерилизации, после чего были полностью 
готовы к использованию.

Была произведена операция: реконструк-
ция краниофациальной области справа, устра-

а

б

в

г

Рис. 1. М-ва до лечения: а, б — грубая деформация 
краниофациальной области справа, эн-, гипоф-
тальм, полуптоз, рубцовая деформация мягких тка-
ней лобно-орбитальной области справа; в, г — 3D-
КТ черепа до хирургического лечения.

а б
Рис. 2. 3D-цефалометрия: обширный дефект лобно-
орбитальной области справа, грубая дистопия ску
ло-орбитального комплекса.
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нение посттравматического дефекта кости ин-
дивидуальным эндопротезом.

Осуществлен разрез мягких тканей по краю 
волосистой части головы по старому рубцу 
справа. Выполнена субапоневротическая пре-
паровка мягких тканей, отмечалась ее грубая 
рубцовая трансформация. Выделены края 
дефекта кости, скелетирована скуловая дуга, 
дистопированная латеральная стенка правой 
глазницы. Проведено скелетирование лоб-
ной кости до костей носа, медиальной стенки 
глазницы, отсепарованы базальные отделы 
твердой мозговой оболочки от периорбиты. 
Крыша глазницы была дистопирована вниз, 
представлена неправильно сросшимися отлом-

ками костей. Мобилизованы и удалены мно-
жественные фрагменты костей, произведена 
препаровка тела скуловой кости. Осуществлен 
чрезротовой доступ, выполнен разрез по пере-
ходной складке справа. Скелетирована верх-
няя челюсть справа, скуловая кость. Скуловая 
кость полностью мобилизована при помощи 
остеотома. Транскраниально скуловая кость 
удалена из раны (рис. 5 а).

Скуловая кость фиксирована к индиви-
дуальному эндопротезу, изготовленному из 
Карбопола, в области лобно-скулового отрост-
ка при помощи титановых шурупов. Получен 
краниофациальный блок, включающий в себя 
тело скуловой кости, латеральную стенки глаз-

а вб
Рис. 3. Этапы компьютерного планирования хирургического вмешательства:
а — выделен дистопированный скуло-орбитальный комплекс (голубой цвет); б — по принципу зеркальной 
симметрии со здоровой стороной определено физическое положение структур кранио-орбитальной области 
(оранжевый цвет); в — виртуально сформирован фрагмент кости, замещающий дефект лобной кости крыши 
орбиты (желтый цвет).

а

б

Рис. 4. Этапы моделирования: а  — стеролитографическая модель (обширный дефект кости, деформация 
скуло-орбитальной области); б  — стереолитографическая восковая модель эндопротеза; в  — припасовка 
модели эндопротеза на модели черепа; г — результат виртуального планирования (устранен дефект лобно-
орбитальной области, выполнена репозиция скуло-орбитального комплекса).

в г
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ницы, чешую лобной кости справа (рис.  5  б). 
Лобная пазуха закрыта лоскутом надкостни-
цы, которая фиксирована фибриновым клеем. 
Кранифациальный блок фиксирован в лобно-
височной области титановыми шурупами 
(рис. 5 в). Через ротовой доступ тело скуловой 
кости фиксировано к верхней челюсти при по-

мощи титановой мини-пластины. Фрагмент 
крыши глазницы ремоделирован и помещен в 
область дефекта дна глазницы, где фиксиро-
ван при помощи сетчатой пластины к передней 
стенке верхнечелюствной пазухи. Комплекс 
фиксирован к блоку и верхней челюсти при 
помощи дугообразной титановой пластины. 

а б в
Рис. 5. Интраоперационные фотографии: а — выполнена препаровка дефекта костей лобно-орбитальной об-
ласти справа (вид сверху), осуществлена остеотомия и мобилизация скуло-орбитального фрагмента костей; 
б — скуло-орбитальный фрагмент фиксирован к эндопротезу при помощи титановых мини-винтов; в — кра-
ниофациальный комплекс (эндопротез и скуло-орбитальный фрагмент) фиксирован в области дефекта.

а б в

г

д е ж з и
Рис. 6. Этапы моделирования 2-го этапа хирургического лечения — коррекции энофтальма и гипофтальма: 
а — 3D-КТ черепа пациентки после первого этапа хирургического лечения; б — 3D-цефалометрия (сохра-
няется эно-гипофтальм); в — симуляция перемещения глазного яблока; г — создание виртуальной орбиты; 
д, е — обратное биомеханическое моделирование методом конечных элементов; ж — виртуальный интра-
орбитальный эндопротез; з — припасовка эндопротеза на стереолиторафической модели; и — 3D КТ после 
операции (устранен гипо- и энофтальм).
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Рана в полости рта послойно зашита. Через 
коронарный доступ осуществлена транспози-
ция височной мышцы и фиксация последней 
к эндопротезу. Наложены послойные швы на 
мягкие ткани.

Течение послеоперационного периода  —  
без осложнений. При контрольном КТ-иссле
довании выявлено удовлетворительное по-
ложение эндопротеза и положение скуловой 
кости (рис. 6 а), однако сохранялись явления 
гипо- и энофтальма (рис. 6 б).

Через 6 мес пациентка повторно поступила 
для реконструкции дна глазницы и коррекции 
положения правого глазного яблока. На предо-
перационном этапе произведена подготовка с 
использованием методик компьютерного пла-
нирования и моделирования. Для этого прове-
дена 3�����������������������������������  D����������������������������������  -цефалометрия, позволившая рассчи-
тать необходимое положение дистопированно-
го глазного яблока (рис. 6  в). Нормализацию 
положения глазного яблока планировалось 
достичь за счет имплантации индивидуаль-
ного эндопротеза, за счет которого глазное 
яблоко будет приподнято на один уровень со 
здоровой стороной и осуществится его пере-
мещение вперед. Для этого была сформирова-
на виртуальная модель орбиты, состоящая из 
двух объектов — глазного яблока и костных 
стенок орбиты (рис 6  г). Затем произведено 
обратное биомеханическое моделирование по-
ложения глазного яблока методом конечных 
элементов (рис. 6  д,  е), позволившее вычис-
лить размер и форму индивидуального эндо-
протеза (рис. 6 ж). Последний был изготовлен 
по аналогичной описанной выше технологии и 
припасован на стереолитографической модели 
(рис. 6  з). Перед операцией эндопротез под-
вергся газовой стерилизации.

Выполнена операция: реконструкция ниж-
ней стенки правой глазницы с использованием 
индивидуального эндопротеза. Осуществлен 
субцилиарный разрез, выполнен доступ к ниж-
нему краю правой глазницы. Выполнено ске-
летирование нижней, и частично медиальной 
и латеральной стенок глазницы. Отмечалось 
грубая рубцовая трансформация мягких тка-
ней. Выявлен небольшой дефект дна глазни-
цы. Верхнечелюстная пазуха не вскрывалась. 

В область дна глазницы установлен заранее 
приготовленный при помощи метода компью-
терного планирования и моделирования эндо-
протез, изготовленный из Карбопола. Послед-
ний фиксирован при помощи титановой мини-
пластины и мини-винтов к нижнеглазничному 
краю. Проверена мобильность глазного ябло-
ка. Наложены послойные швы на мягкие тка-
ни, асептическая повязка и давящая повязка на 
правую глазницу. Течение послеоперационно-
го периода — без осложнений. При контроль-

а

б

в

г

д
е

Рис. 7. 3D-КТ до операции (а – в) и после (г – е).
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ном осмотре у пациентки отмечалось нормали-
зация положения глазных яблок (рис. 6 и).

При контрольном КТ-исследовании выяв-
лено практически полное восстановление ана-
томии кранио-фациального скелета (рис. 7).

Девочка прошла курс реабилитации, на 
фоне практически полного регресса невроло-
гических нарушений, был достигнут хороший 
эстетический результат, вследствие чего до-
стигнута практически полная социальная реа-
билитация пациентки (рис. 8).

Обсуждение
Посттравматические изменения краниофа-

циальной области обычно представлены де-
фектом (дефицит ткани) и деформациями, ко-
торые могут быть как первичными, так и вто-
ричными. Принципы хирургического лечения 
посттравматических изменений краниофаци-
альной области заключаются в восстановле-
нии костных структур, устранении функцио-
нальных нарушений, коррекции энофтальма, 
устранении рубцовой деформации, контурной 
пластике (по показаниям).

Если в результате травмы отмечаются об-
ширные повреждения костей свода черепа с по-
вреждением лобной пазухи, стенок глазницы, 
её деформацией, дислокацией глазного яблока 
и содержимого орбиты, лицевого скелета с гру-
бой деформацией и смещением скуловой ко-
сти при хорошем функциональном восстанов-

лении, отсутствии грубых интеллектуальных 
нарушений, то показано проведение хирурги-
ческого лечение с максимально возможным 
устранением дефектов костей свода черепа и 
лицевого скелета в одно вмешательство. Толь-
ко при невозможности одномоментно устра-
нить все дефекты стоит разбивать операцию на 
этапы. Повторные операции еще больше трав-
мируют ткани, что сказывается на заживлении 
и косметических результатах вмешательства.

Компьютерные планирование и моделиро-
вание позволяют сократить количество этапов 
хирургического лечения, выполнять модели-
рование в предоперационном периоде, изго-
товлять хирургические шаблоны, индивиду-
альные эндопротезы, значительно сократить 
время операции и повысить комфорт для хи-
рурга. В представленном наблюдении за счет 
использования современных методик резко 
упрощались задачи хирургического лечения, 
которые заключались в необходимости моби-
лизации тканей, остеотомии и мобилизации 
фрагментов костей с последующей сборкой по 
шаблону необходимых конструкций. При кор-
рекции энофтальма, биомеханические расчеты 
методом конечных элементов позволяют пере-
местить глазное яблоко в планируемое положе-
ние, используя малотравматичную операцию.

Использование полимерных эндопротезов 
для краниопластики имеет следующие преи-
мущества: возможность префабрикации, от-

Рис. 8. Фотографии пациентки на этапах лечения: а — до реконструктивных вмешательств; б — после перво-
го этапа хирургического лечения (сохраняется полуптоз, дистопия правого глаза; в — после двух этапов ре-
конструктивного лечения.

а б в
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сутствие резорбции, запланированность, пред-
сказуемость результата, редкость осложнений, 
легкая замена, простота выполнения ревизии.

Выводы
Использование метода компьютерного пла-

нирования и моделирования для устранения 
дефектов костей черепа у детей после травмы 
краниофациальной области наиболее оправда-
но для достижения наилучших функциональ-
ного и косметического результатов.

БИБЛИОГРАФИЧЕСКИЙ СПИСОК
1. Кравчук А.Д., Потапов А.А., Корниенко В.Н. и 

др. Реконструкция посттравматических костных 
дефектов с использованием компьютерного модели-
рования // Мат. III съезда нейрохирургов России. — 
СПб., 2002. — 633 с.

2. Артарян А.А., Иова А.С., Гармашов Ю.А. Кли-
ническое руководство по черепно-мозговой травме / 
Под ред. А.Н. Коновалова, Л.Б. Лихтермана, А.А. По-
тапова. — М.: Антидор, 2001. — С. 603–648.

3. Артарян А.А. Особенности черепно-мозговой 
травмы у детей // Мат. I Всероссийской конф. по 
детской нейрохирургии. — М., 2003. — С. 128–129.

4. Банин А.В. Черепно-мозговая травма средней 
и тяжелой степени у детей (клиника, диагностика, 
лечение, исходы): Автореф. дисс. … д-ра мед. наук. — 
М., 1993. — 42 с.

5. Рогинский В.В., Евсеев А.В., Коцюба Е.В. и др. 
Лазерная стереолитография — новый метод био-
моделирования в черепно-челюстно-лицевой хирур-
гии // Детская стоматология. — 2000. — Вып. 1–2/
(3–4). — С. 92–95.

6. Рогинский В.В., Евсеев А.В., Коцюба Е.В. и др. 
Стереолитографическое биомоделирование в дет-
ской черепно-челюстно-лицевой хирургии // Мат. 
IV Всерос. конф. детских стоматологов «Стомато-
логическое здоровье ребенка». — СПб.: Поли Медиа 
Пресс, 2001. — 232 с.

7. Рогинский В.В., Иванов А.Л., Гладилин Е.П. 
и др. Новые технологии в планировании костно-
реконструктивных операций в челюстно-лицевой 
области // Мат. конф., посвященной памяти проф. 
К.М. Сиваша «Современные технологии в травма-
тологии и ортопедии». — М., 2005. — 307 с.

8. Егунян М.А. Тяжелая черепно-мозговая трав-
ма у детей. — Киев, 1998. — 218 с.

9. Кондаков Е.Н., Лебедев Э.Д. Нейрохирургия 
Санкт-Петербурга. — СПб.: Десятка, 2003. — 278 с.

10. Лебедев В.В., Крылов В.В. Оружейные черепно-
мозговые ранения мирного времени. — М.: Медицина, 
2001. — 328 с.

11. Петрухин А.С. Неврология детского возрас-
та. — М.: Медицина, 2004. — 784 с.

12. Рогинский В.В., Попов В.К., Евсеев А.В. и др. 
Стереолитографическое биомоделирование в дет-
ской черепно-челюстно-лицевой хирургии // Под. ред. 
В.В. Рогинского. — М.: Детстомиздат, 2002. — 146 с.

13. Еропкин С.В., Потапов А.А., Кравчук А.Д. и др. 
Перспективы реконструктивной хирургии черепа  
с использованием компьютерной томографии и 
стереолитографии // Вопр. нейрохир. — 2002. — 
Вып. 2. — С. 53–55.

14. Ярцев В.В., Непомнящий В.П., Лихгерман И.Б. 
Частота и структура острой черепно-мозговой 
травмы в СССР // Мат. Всес. конф. нейрохирур-
гов. — Одесса, 1991. — С. 9–11.

15. Kravtchouk A., Potapov A., Kornienko V., K.R.H. 
von Wild et al. Computed Modelling in Reconstructive 
Surgery for Posttraumatic Skull Vault Bone Defects, in 
Neurotrauna. — M.: Burdenko Neurosurgery Institute, 
2002. — P. 187–190.

16. Dias M.S., Lillis K.A., Calvo C et al. Management 
of accidental minor head injuries in children: a prospec-
tive outcomes study // J. Neurosurg. — 2004. — 1 Suppl. —  
P. 38–43.

17. George J., Dochmau M.D. Epidemiology of Neu-
rotruuma // VI EMN Congress M. — 2001. — P. 43–46.

18. Holmgren E.P., Dierks E.J., Homer L.D., Potter 
B.E. Facial computed tomography use in trauma patients 
who require a head computed tomogram // Oral Maxil-
lofac. Surg. — 2004. — Vol. 62. — P. 913–918.

19. Ksiang J.H., J.H. Hsiartg, Yeng T., Yu A. High-risk 
mild bead injury // HI. Neurosurgery. — 1997. — № 87. — 
P. 234–238.

20. Popov V.K., Evseev A.V., Ivanov A.L. et al. La-
ser Stereolithography and Supercritical Fluid Processing 
for Custom-Designed Implant Fabrication // Journ. of 
Materials Science: Materials in Medicine. — 2004. — 
P. 1–6.



152

2 –3
/ 12

© В.А. Хачатрян, М.Р. Маматханов, К.Э. Лебедев, 2012

Вагостимуляция в системе хирургического лечения 
эпилепсии (обзор литературы)

В.А. Хачатрян, М.Р. Маматханов, К.Э. Лебедев
Российский научно-исследовательский нейрохирургический институт им. проф. А.Л. Поленова, 
Санкт-Петербург, Россия

Проанализированы данные обзора публикаций по применению стимуляции блуждающего нерва в хирурги-
ческом лечении медикаментозно-резистентной эпилепсии. Частота приступов уменьшилась более чем на 
50 % и составляет в среднем 42,8 % (18,4–67 %). Полное прекращение приступов в процентах описывает-
ся только в 4 сообщениях с частотой от 6,9 до 27 % (в среднем 14 %) в течение 1 года. Эффективность ва-
гостимуляции со временем улучшается, в отличие от длительной медикаментозной терапии. Показатели 
сокращения частоты приступов на 50% и более у взрослых возрастают с течением времени от 23% через 
3 мес, достигая 43–72 % через 3–7 лет наблюдения. Результаты вагостимуляции у детей сопоставимы с 
данными у взрослых и подтверждают безопасность и эффективность его клинического применения. После 
3 мес стимуляции, уменьшение частоты приступов более чем на 50 % отмечено у 23 % больных. При после-
дующем наблюдении этот показатель улучшается до 31 % через 6 мес и до 44% через 18 мес. Факторами, 
предсказывавшими положительные результаты, являлись наличие билатеральной интериктальной эпи-
лептиформной активности и кортикальные мальформации. Вагостимуляция — безопасная, эффективная 
и полезная дополнительная терапия МРЭ у взрослых и у детей с различными типами парциальных и гене-
рализованных припадков, которые не являются кандидатами на резекционные методы лечения, включая 
катастрофическую детскую эпилепсию — синдром Леннокса — Гасто. Эффективность этого метода ле-
чения возрастает при длительном лечениии с дальнейшим сокращением частоты припадков, по сравнению 
с антиконвульсивной терапией.

Ключевые слова: вагостимуляция, эпилепсия, хирургическое лечение.

Published data on the use of vagus stimulation in the surgical treatment of drug-resistant epilepsy are reviewed. A de-
crease in seizure attack incidence by more than 50 % occurs in 42,8 % of cases on average (range: 18,4 %–67,0 %). 
Only four reports describe the complete cessation of seizures during one year in 6,9 % to 27 % of cases (15 % on 
average). At difference from drug therapy, the efficiency of vagus stimulation increases over time. A decrease in 
the incidence of seizure attack by more than 50 % in adults occurs in 23 % cases in 3 months and in 43–72 % after 
3–7 years of follow-up. The results of vagus stimulation in children are similar to those in adults and confirm the 
safety and efficacy of its clinical uses. Seizure attack incidence decreases by more than 50 % in 23 %, 31 % and 
44 % of cases after 3, 6 and 18 months of stimulation, respectively. Predictive factors of positive results include 
bilateral interictal epileptiform activity and cortical malformations. Vagus stimulation is a safe, potent and useful 
adjunct therapy for drug-resistant epilepsy in adults and children suffering from different type of partial and gen-
eralised seizures who are not elected to resection, including patients with catastrophic children epilepsy, the Lennox-
Gastaut syndrome. The efficiency of this therapeutic approach increases upon its long-term use and, compared with 
drug therapy, further reduces the incidence of seizure attacks.

Key words: vagus stimulation, surgical therapy for epilepsy.

Введение
За последние два десятилетия вагостимуля-

ция становится одним из основных паллиатив-
ных методов хирургического лечения пациен-
тов с медикаментозно-резистентной эпилепси-
ей (МРЭ), которые не являются кандидатами 
для резекционных методов операций [5, 8, 10, 
11, 13–20, 22–45]. На основе эксперименталь-

ных работ [12, 21, 48], выявивших ингибирую-
щее влияние стимуляции блуждающего нерва 
на двигательную активность и выраженные из-
менения электроэнцефалограммы, на модели 
собак и приматов доказали, что повторяющая-
ся электрическая стимуляция афферентных 
волокон блуждающего нерва способна пре-
кращать судороги, десинхронизируя деятель-
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ность коры головного мозга [31, 46, 47]. Кли-
нический опыт вагостимуляции начинается 
с  1988  г., когда впервые был имплантирован 
вагостимулятор фирмы «�������������������  Cyberonics���������  » у паци-
ента с МРЭ. Американская комиссия в сфе-
ре надзора за лекарственными препаратами и 
продуктами питания (FDA) одобрила клини-
ческое применение вагостимулятора фирмы 
«Cyberonics, Inc.» (Houston, TX) в 1997 г. С тех 
пор, по обобщенным опубликованным данным 
на конец 2011 г, у более чем 60 000 пациентов 
в мире имплантирован вагостимулятор для ле-
чения эпилепсии. В РНХИ им. проф. А.Л. По-
ленова в 2004 г. В.П. Берсневым и соавт. (2004, 
2005) был разработан и внедрен в практику 
новый метод радиочастотной периодической 
электростимуляции нервов синокаротидной 
рефлексогенной зоны в лечении фармакорези-
стентных форм эпилепсии [1–3].

Электростимуляция блуждающего нерва 
одобрена также во многих странах, включая 
страны Евросоюза, как вспомогательная те-
рапия для снижения частоты эпилептических 
припадков у детей, подростков и взрослых. 
Кроме того доказано, что вагостимуляция бла-
гоприятно влияет на эмоциональное состояние 
пациента и успешно применяется для лечения 
психических расстройств, таких как депрес-
сивные, обсессивно-компульсивные и тревож-
ные расстройства.

Материалы и методы
Проанализированы опубликованные дан-

ные различных клиник по клиническому при-
менению вагостимуляции для хирургического 
лечения МРЭ.

Для анализа взяты статьи по стимуляции 
блуждающего нерва в лечении МРЭ, опубли-
кованные в 1990–2011  гг. Для сравнительной 
оценки результатов лечения мы брали только 
те статьи, в которых сообщается о результатах 
операции у более чем 10 пациентов с катамне-
зом не менее 12  мес и исключали отдельные 
сообщения. Оценены результаты вагостимуля-
ции как у взрослых, так и у детей, описанных в 
статьях.

По опубликованным данным, вагостимуля-
ция в США и странах Евросоюза показана как 

дополнительная терапия в качестве вспомо-
гательного средства для сокращения частоты 
припадков у пациентов с преобладанием пар-
циальных эпилептических припадков (со вто-
ричной генерализацией или без таковой) или 
генерализованными припадками, устойчивы-
ми к лечению противосудорожными препара-
тами [8]. Противопоказаниями к вагостимуля-
ции являются ранее выполненная ваготомия 
слева, прогрессирующие неврологические или 
системные заболевания, беременность и лакта-
ция, сердечная аритмия, бронхиальная астма, 
хронические обструктивные заболевания лег-
ких, язвенная болезнь желудка и двенадцати-
перстной кишки в стадии обострения, вагаль-
ная синкопия и сахарный диабет 1-го типа.

В изучаемых статьях перед операцией про-
водилось всесторонне и полное комплексное 
обследование пациентов, включая нейровизуа-
лизацию, функциональные и нейрофизиологи-
ческие исследования, при необходимости и ин-
вазивный мониторинг для принятия решения 
о выборе вагостимуляции и исключения резек-
ционных методов хирургического лечения.

Методики выполненных операций были 
стандартными. Производили разрез кожи в об-
ласти груди слева, поперечный или боковой, 
в углублении ���������������������������������   m��������������������������������   . ������������������������������  deltoideopectoralis�����������  , для обра-
зования подкожного кармана, куда имплан-
тировали вагостимулятор. Затем выполняли 
второй продольный разрез длиной 5 см вдоль 
передней границы m. sternocleidomastoideus, 
центрированный по его середине или попе-
речный разрез кожи длиной 2–3 см на уровне 
позвонков CV–VI по кожной складке, или на 
уровне середины m. sternocleidomastoideus на 
1/3 латеральнее и 2/3 медиальнее медиального 
края мышцы. Подкожную мышцу шеи рассе-
кали вертикально, и обнажался слой глубокой 
фасции шеи вдоль передней границы �������� m������� . �����ster-
nocleidomastoideus. Пальпаторно определяли 
пульсацию сонной артерии, идентифицирова-
ли сосудисто-нервный пучок и осторожно рас-
секали его влагалище, обнажая блуждающий 
нерв, внутреннюю яремную вену и сонную ар-
терию. Создавали подкожный туннель между 
двумя разрезами для проведения кабеля в об-
ласти шеи и груди. После фиксации электрода 



154

2 –3
/ 12

на блуждающем нерве выполняли 1-минутный 
тест с частотой 20 Гц и длительностью импуль-
са 500 мс. Ток подавали начиная с 0,25  мА с 
постепенным увеличением до 1 мА. Во время 
этой испытательной стимуляция проверяли: 
ответ пациента, основные показатели жизне-
деятельности и электрокардиограмму. После 
этого генератор оставляли в режиме выключе-
ния в течение 1–2 нед после операции. За это 
время разрешался послеоперационный отек и 
достигалась надлежащая фиксация электродов 
к нерву.

По опубликованным данным изучена роль 
вагостимуляции в системе хирургического ле-
чения эпилепсии и ее эффективность в виде 
сокращения частоты приступов более чем на 
50 % и менее 50 % или их полного прекраще-
ния.

Результаты
Первые рандомизированные проспектив-

ные клинические исследования по примене-
нию вагостимуляции в лечении МРЭ приведе-
ны в работах, которые установили рекомендуе-
мые терапевтические параметры стимуляции 
блуждающего нерва [14, 26]. Оба исследова-
ния доказали потенциальную эффективность, 
переносимость вагостимуляции и показали 
что начало лечения с высоких параметров сти-
муляции, намного эффективнее для сокраще-
ния частоты приступов, чем малым током. По-
следующие публикации с катамнезом от 1 до 
6 лет, привели убедительные доказательства 
эффективности вагостимуляции в лечении 
МРЭ. Исследования подтвердили полезность 
высоких параметров стимуляции для улуч-
шения контроля за приступами [15, 24. 39, 41, 
43]. Ben-Menachem и соавт. [14] в дальнейшем 
расширили предполагаемое применение ваго-
стимулятора пациентам с генерализованны-
ми приступами и синдромом Леннокса-Гасто. 
Ardesch и соавт. [10] привели убедительные 
данные, свидетельствующие о том, что ваго-
стимуляция не только сокращает частоту при-
ступов, но снижает их тяжесть, продолжитель-
ность, и время постиктального периода.

Ретроспективные исследования показали, 
как быстро достигается клинически значимый 

эффект [13, 19–20, 22–23, 25, 27, 32, 34–35, 40]. 
Эти публикации последовательно демонстри-
руют положительные результаты при длитель-
ном применении вагостимуляции. Фокальные 
эпилептические очаги и наличие кортикаль-
ных мальформаций, по данным многих работ 
[22–23, 25, 27], были факторами, предсказы-
вавшими хорошие результаты, но вопрос о 
предпочтительном возрасте пациентов для 
вагостимуляции остается дискуссионным. Вы-
явлено, что младший возраст является более 
достоверным предсказателем хороших резуль-
татов [25], тогда как есть указания на отсут-
ствие статистически достоверной корреляции 
между младшим возрастом и положительными 
результатами [22–23, 34–35]. Обобщенные ре-
зультаты вагостимуляции по данным указан-
ных выше авторов представлены в таблице.

Как видно из табл. 1, многие авторы резуль-
таты лечения оценивают как сокращение ча-
стоты приступов на 50 % и более, не указывая 
числа пациентов с прекращением припадков. 
Сокращение частоты приступов, по данным 
обзора публикаций, более чем на 50 % состав-
ляло 42,8 % (варьируя от 18,4 до 67 %). Полное 
прекращение приступов в процентах описыва-
ется только в 4 сообщениях с частотой от 6,9 до 
27 % (в среднем 14 %) в течение 1 года. Фак-
торами, предсказывавшими положительные 
результаты, являлись наличие билатеральной 
интериктальной эпилептиформной активно-
сти и кортикальные мальформации.

В США осуществлен метаанализ результа-
тов лечения 454 пациентов зарегистрирован-
ных в одном из пяти управляемых, мультицен-
трических клинических исследованиях [33]. 
Пациенты, у которых отмечалось сокращение 
частоты приступов на 50 % и более, составля-
ли приблизительно 23 % через 3 мес, достигая 
37 %, 43 %, и 43 % через 1, 2, и 3 года наблю-
дения, соответственно. Важное наблюдение 
заключалось в том, что ответ на вагостимуля-
цию со временем улучшался, в отличие от дли-
тельной медикаментозной терапии. Такие ре-
зультаты отмечались у пациентов, у которых, 
как правило, было в среднем 1,7 приступов за 
сутки, несмотря на прием более чем 2 антикон-
вульсантов [33]. Среднее сокращение частоты 
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приступов через 3 мес составляла 45 % и через 
12 мес 58 % [30]. В другом исследовании сред-
нее сокращение частоты приступов в течение 
1–6 лет было, соответственно, 14 %, 25 %, 29 %, 
29 %, 43 %, и 50 % [10]. В еще одной серии по-
казатели сокращения частоты приступов улуч-
шились от 28 % через 12 мес до 72 % в течение 
5–7 лет. Некоторые пациенты у которых ча-
стота приступов не менялась в течение первых 
12 мес отмечали значительное сокращение ча-
стоты в отдаленном периоде [42]. Сокращение 
частоты припадков на 50 % произошло почти у 

60 %, и показатели прекращения приступов до 
10 % в сообщении [20].

При оценке ближайших результатов лече-
ния у пациентов от 10 до 16 мес после имплан-
тации системы стимуляции синокаротидной 
рефлексогенной зоны в 36,4  % наблюдений 
приступы прекратились [1, 2]. В 63 % наблю-
дений частота пароксизмов уменьшилась на 
50–70 %, а на ЭЭГ отмечено уменьшение судо-
рожной активности.

Анализ применения вагостимуляции (вне 
зарегистрированных показаний) для лечения 

Обобщенные результаты вагостимуляции по данным указанных авторов
№ п/п Авторы,  

годы опубликования
Число 

пациентов
Минимальный  

период наблюдения, 
мес

Полное  
прекращение  

приступов

Более 50 % 
сокращение

1 Ben-Menachem 
и соавт., 1994

67 3,5 —* 38,7 %

3 George и соавт., 1994 67 16,0 — —

4 Salinsky и соавт., 1996 100 24,0 — 18,4 %

5 Handforth и соавт., 1998 196 3,0 — —

6 Ben-Menachem 
и соавт., 1999

64 3,0 — 40,4 %

7 Vonck и соавт., 1999 15 12,0 27  % 67,0 %

8 Murphy, 1999 60 3,0 — —

9 Sirven и соавт., 2000 45 3,0 — 67,0 %

10 Chavel и соавт., 2003 29 24,0 — 61,0

11 Murphy и соавт., 2003 96 6,0 — 45,0

12 Janszky et al., 2005 47 12,0 13 % —

13 Benifla и соавт., 2006 41 6,0 — 3,8 %

14 Saneto и соавт., 2006 43 9,0 — 51,0 %

15 Ardesch и соавт., 2007 19 12,0 — 36,8 %

16 De Herdt и соавт., 2007 138 12,0 9 % 59,0 %

17 Montavont 
и соавт., 2007

50 21,6 — —

18 Ghaemi и соавт., 2010 144 24,0 6,9 % 61,8 %

19 Elliott и соавт., 2011 436 3,0 — 63,7 %

20 Elliott и соавт., 2011 141 3,0 — 64,8 %

Итого 14,0 % 42,8 %

* Прочерк — о результатах автор не сообщает.
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эпилепсии у детей и подростков показал, что 
сокращение частоты приступов более чем на 
50  % отмечается в такой же пропорции как у 
взрослых. В общей сложности в этих исследо-
ваниях рассмотрены 60 детей, у которых после 
3 мес стимуляции сокращение частоты присту-
пов более чем на 50 % отмечено у 23 %. При по-
следующем наблюдении этот показатель улуч-
шился до 31 % через 6 мес, 37 % через 12 мес и 
44 % через 18 мес. Эти результаты показывают 
их сопоставимость с данными у взрослых и 
подтверждают безопасность и эффективность 
клинического применения вагостимуляции 
у детей [34].

Есть указания на еще более благотворное 
влияние вагостимуляции у детей, чем у взрос-
лых [6]. Грудным детям также были успешно 
имплантированы вагостимуляторы [17]. По 
данным исследований [37], 50  % сокращение 
частоты приступов отмечено у 39 % пациентов 
через 3 мес, 38 % через 6 мес, 49 % через 12 мес, 
61 % через 24 мес и 71 % через 36 мес [38]; 56 % 
через 3 мес, 50 % через 6, 63 % через 12, 83 % че-
рез 24, и 74 % через 36 мес [5]. Почти у 40 % де-
тей отмечается сокращение приступов на 90 % 
[13, 40], и до 10  % — полное их прекращение 
[5]. Как и у взрослых, улучшение пказателей 
качества жизни, таких как память, настроение, 
поведение, реактивность, словесные навы-
ки были зарегистрированы и у детей [28, 44]. 
Результаты операций у детей не зависели от 
этиологии заболевания, и пациенты с симпто-
матической или идиопатической эпилепсией 
давали одинаковый ответ [34, 35]. В целом ато-
нические приступы хорошо реагировали на ва-
гостимуляцию [17], тогда как миоклонические 
приступы — хуже [8]. При первично генерали-
зованных приступах и синдроме Леннокса  — 
Гасто также получены хорошие результаты [6]. 
В некоторых исследованиях, вагостимуляция 
оказалась еще более эффективной при идио-
патической генерализованной эпилепсии, чем 
для парциальной [36]. Отмечены хорошие ре-
зультаты вагостимуляции даже у пациентов с 
сохраняющимися приступами после интракра-
ниального вмешательства [7].

Удовлетворенность пациентов результата-
ми вагостимуляции довольно высокая. В слу-

чайных контрольных исследованиях, улучше-
ние качества жизни отмечали большинство па-
циентов [33]. Некоторые пациенты, у которых 
не отмечалось сокращения частоты приступов, 
также сообщали об улучшении их состояния. 
Однако причины улучшения качества жизни, 
внимания, особенно среди пациентов, у кото-
рых не отмечалось сокращения частоты при-
ступов, непонятны. Вместе с тем следует под-
черкнуть, что показатели улучшения качества 
жизни приведены на основе аналоговой визу-
альной шкалы, а не всестороннего нейропсихо-
логического тестирования.

Осложнения вагостимуляции включают 
в  себя осложнения, связанные с самой опера-
цией и с электростмуляцией. В метаанализе из 
пяти клинических испытаний по одобрению 
устройства вагостимулятора в США самым 
частым хирургическим осложнением была 
местная инфекция [18]. Общая частота инфи-
цирования составляла 2,86  %, но больше чем 
половина этих пациентов былиа успешно вы-
лечены только антибактериальной терапией, 
в то время как приблизительно у 1,1 % требова-
лось удаление устройства. Во многих случаях 
устройство было заменено успешно после са-
нации раны. Преходящий паралич голосовых 
мышц — второе наиболее распространенное 
хирургическое осложнение вагостимуляции, 
что составляет 0,7  % [18]. Дисфункция голо-
совых мышц должна быть минимизирована 
осторожной манипуляцией на ���������������   n��������������   . vagus, с со-
хранением его питающих сосудов и предотвра-
щением чрезмерной тяги нерва. Преходящая 
гипестезия в нижней части лица или паралич 
мимической мускулатуры лица отмечены еще 
у  0,7  % пациентов [18]. В единичном случае 
отмечен синдром Горнера. Повреждение ка-
беля и электропровода обычно происходило с 
ранними версиями системы вагостимуляции, 
и редко описаны с модифицированными ва-
гоститмуляторами. Данные от изготовителя 
указывают на то, что в общей сложности было 
6 таких случаев из 5000 операций. Среди пер-
вых 10000 имплантаций вагостимулятора от-
мечены только 9 случаев интраоперационной 
брадикардии или асистолии во время тестиро-
вания, что составляет менее 0,1  %. Причиной 
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такого осложнения, может быть случайное раз-
дражение током сердечных ветвей нерва, что 
можно минимизировать изоляцией их плен-
кой от среднешейного отдела ствола блуждаю-
щего нерва во время тестирования [11]. Кроме 
того, следует тщательно осушать рану, и поток 
подаваемого электрического тока во время те-
стирования устройства должен увеличиваться 
постепенно, начиная с 0,25 мА.

Неблагоприятные побочные эффекты у де-
тей такие же, как у взрослых [34, 35]. Аспира-
ционная пневмония и некроз кожи над местом 
имплантации генератора отмечались в одном 
случае. Внезапная центральная или обструк-
тивная остановка дыхания во время сна отме-
чена редко [29, 37, 45].

Побочные эффекты вагостимуляции обыч-
но транзиторные, умеренные и непосредствен-
но связаны с периодом времени, когда прово-
дится стимуляция блуждающего нерва. На 
начальных этапах пациенты могут испыты-
вать охриплость голоса (20–30 %), парестезии 
(10  %) или кашель (6  %) а также возможны 
боль в горле или в шее, диспноэ и головная 
боль. Однако отмечается значительное умень-
шение таких побочных действий через 12 мес 
и в дальнейшем. Снижение интенсивности или 
частоты стимуляции может минимизировать 
эти побочные действия. ���������������������X��������������������ерез 3 мес после им-
плантации вагостимулятора охриплость голо-
са отмечалась у 62 %, парестезии в горле у 25 %, 
кашель у 21 %, головные боли у 21 %, боли в 
горле у 17 %, диспноэ у 16 %, фарингит у 9 %, 
депрессия у 3  % [33]. Однако через 5 лет все 
эти проявления регрессировали и оставалась 
охриплость голоса у 18,7  %. Показатели всех 
побочных эффектов через 5 лет составляли ме-
нее 5  % и только в редких случаях требовали 
изменения параметров стимуляции [16].

Обсуждение
Точные механизмы, лежащие в основе эф-

фекта вагостимуляции и мишень его действия 
в центральной нервной системе (ЦНС) для 
лечения эпилепсии и других неврологических 
расстройств, несмотря на проведение электро-
энцефалографии (ЭЭГ), функциональной ней-
ровизуализации, анализ нейротрансмиттеров, 

и применение других методов исследования, 
остаются достоверно неизвестными [8]. Боль-
шинство авторов предполагают, что антиэпи-
лептический механизм действия вагостимуля-
ции основан на активации восходящей ретику-
лярной формации ствола головного мозга, ко-
торая затем оказывает действие на структуры 
переднего мозга [8, 47].

Доказано, что возбуждение кожных цен-
тростремительных волокон и других сенсор-
ных путей, включая прямую стимуляцию n. 
vagus на шее, может влиять на синхрониза-
цию ЭЭГ и циклы сна. Поскольку высоко-
синхронизированные ЭЭГ-паттерны харак-
терны для электроэнцефалографических про-
явлений приступов, повременная ритмическая 
стимуляция блуждающего нерва может пре-
дотвратить или прервать судорожную эпилеп-
тическую активность.

Как известно, блуждающий нерв содержит 
20  % эфферентных волокон, которые иннер-
вируют мышцы гортани и осуществляет па-
расимпатический контроль сердца, легких, и 
желудочно-кишечного трактата. Более чем 80 % 
его волокон — афферентные висцеральные и со-
матические волокна, идущие к головному моз-
гу. Афферентные волокна блуждающего нерва 
диффузно проецируются в различные отделы 
ЦНС, многие из которых являются потенци-
альными местами эпилептогенеза. Они включа-
ют мозжечок, промежуточный мозг, миндали-
ну, гиппокамп, островковую кору и множество 
центров ствола головного мозга. Большая часть 
этих волокон идут через чувствительное ядро 
одиночного пути (nucleus tractus solitarius), в то 
время как меньшая пропорция формирует пря-
мые, моносинаптические связи с медиальной 
ретикулярной формацией продолговатого моз-
га, задним вегетативным ядром блуждающего 
нерва (������������������������������������������nucleus����������������������������������� ����������������������������������posterior������������������������� ������������������������nervi������������������� ������������������vagi��������������), постремаль-
ной областью (region postrema) и клиновиднм 
ядром (��������������������������������������    nucleus�������������������������������     cuneatus). Хотя остается неяс-
ным, какой из путей лежит в основе механизма 
действия вагостимуляции, считается что голу-
боватое место (locus ceruleus) и заднее ядро шва 
(nucleus raphe posterior) являются ключевыми 
посредниками в этом процессе. Доказано, что 
двустороннее химическое повреждение этих 
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центров прекращает подавляющий эффект 
вагостимуляции на приступы на модели жи-
вотных. Норэпинефрин и серотонин, которые 
диффузно выделяются в голубоватом месте и 
заднем ядре шва, соответственно, могут дать 
антиконвульсивный эффект, индуцируя интер-
нейроны к высвобождению γ-аминомасляной 
кислоты (ГАМК), что приводит к диффузно-
му подавлению нейрональной возбудимости. 
Однако, уровни ГАМК и метаболитов серото-
нина в спинномозговой жидкости пациентов, 
подвергающихся вагостимуляции, обратно 
пропорционально коррелировали с эффек-
тивностью лечения, и нейротрансмиттерные 
системы, которые участвуют в антитиэпилеп-
тических эффектах вагостимуляции, остаются 
неопределенными [8].

Доказано, что унилатеральные центростре-
мительные импульсы блуждающего нерва ге-
нерируют билатеральные симметричные от-
веты в коре головного мозга и подкорковых 
структурах. Напротив, эфферентная иннерва-
ция n. vagus асимметрична. Правый n. vagus 
иннервирует преимущественно синоатриаль-
ный узел, в то время как левый — преимуще-
ственно атриовентрикулярный узел, и иссле-
дования на собоках показали, что стимуляция 
правого n. vagus вызывает более выраженную 
брадикардию, чем стимуляция левого. По этим 
причинам вагостимулятор рекомендуется им-
плантировать с левой стороны [8].

Начальные предварительные исследования 
клинического применения вагостимуляции 
были посвящены установлению эффективно-
сти и безопасности этого метода лечения для 
сокращения частоты приступов с минималь-
ными побочными эффектами [14, 26]. Уста-
новлены рекомендуемые терапевтические 
параметры [16, 26]. Они выявили, что начало 
лечения с больших параметров стимуляции 
намного вероятнее достигнет цели сокращения 
частоты приступов, чем стимуляция с меньши-
ми показателями. Эти исследования положи-
тельно повлияли на одобрение американской 
комиссией в сфере надзора за лекарственны-
ми препаратами и продуктами питания в 1997 
вагостимуляции в качестве дополнительного 
паллиативного лечения МРЭ. При исследова-

нии долгосрочного эффекта стимуляции блуж-
дающего нерва в лечении МРЭ с катамнезом от 
1 до 6 лет получены убедительные доказатель-
ства его эффективности при многих синдромах 
эпилепсии. Большой проспективный материал 
представлен зарубежными исследователями, 
которые подтвердили полезность стимуляции 
высокими параметрами для лучшего контроля 
над приступами [24,39], расширили предпола-
гаемое применение вагостимуляции у пациен-
тов с генерализованными приступами и син-
дромом Леннокса — Гасто и привели убеди-
тельные данные о том, что вагостимуляция не 
только сокращает частоту приступов, но также 
уменьшает продолжительность, тяжесть при-
ступов и продолжительность постиктального 
периода [15, 10].

Хотя стимуляция блуждающего нерва по-
казана у пациентов с преимущественно пар-
циальными или вторично генерализованными 
приступами, при первично-генерализованных 
приступах и синдроме Леннокса — Гасто также 
получены хорошие результаты [6, 8]. В некото-
рых исследованиях, вагостимуляция оказалась 
еще более эффективной при идиопатической 
генерализованной эпилепсии, чем при парци-
альной [36]. Отмечены хорошие результаты 
вагостимуляции даже у пациентов с сохраняю-
щимися приступами после интракраниального 
вмешательства [7]. Однако следует заметить, 
что в большинстве статей сообщается о про-
центе сокращения частоты приступов, выра-
женная как среднее число для всех пациентов 
без указания на то, у какого числа пациентов 
отмечено прекращение или сокращение часто-
ты приступов более чем на 50 %, что несколь-
ко затрудняет оценку и сравнение результатов 
разных авторов. Хотя полное прекращение 
приступов всегда остается целью любого мето-
да лечения, даже 50 % сокращение частоты мо-
гут резко улучшить качество жизни пациентов. 
В дополнение к контролю за приступами, каче-
ство жизни пациента зависит также от побоч-
ных эффектов и токсичности лечения. Улуч-
шение познавательной функции и настроения, 
не связанное с частотой приступа, по сути, так-
же отмечена в исследованиях по клиническому 
применению вагостимуляции.
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По обобщенным опубликованным данным 
хорошие результаты вагостимуляции достиг-
нуты у 56,8 % оперированных (42,8  % — сокра-
щение припадков более чем на 50 % и 14  % — 
полное прекращение).

Фокальные эпилептические очаги и на-
личие кортикальных мальформаций, как по-
казали многие исследователи [22, 23, 25, 27], 
были достоверными факторами прогнозиро-
вания хороших результатов при вагостиму-
ляции, но проблема подходящего возраста 
для этого метода лечения остается дискус-
сионной. Доказано, что младший возраст к 
моменту имплантации вагостимулятора, яв-
ляется убедительным показателем прогнози-
рования хороших результатов [25], тогда как 
другие исследователи не нашли статистиче-
ски достоверной корреляции между млад-
шим возрастом и положительными результа-
тами [23, 35].

Заключение
Вагостимуляция — безопасный, эффек-

тивный и полезный дополнительный метод 
лечения МРЭ у взрослых и детей, которые не 
являются кандидатами на резекционные ме-
тоды лечения. Хотя вагостимуляция у детей 
до 12 лет является «применением вне зареги-
стрированных показаний», доказано, что оно 
также эффективно у детей с различными ти-
пами парциальных и генерализованных при-
ступов, включая катастрофическую детскую 
эпилепсию как синдром Леннокса  — Гасто. 
Вагостимуляция  — потенциально обратимая 
операция, в отличие от деструктивного хи-
рургического вмешательства, и его эффектив-
ность при длительном применении растет с 
дальнейшим сокращением частоты припадков, 
по сравнению с антиконвульсивной терапией. 
Улучшение качества жизни и познавательной 
способности пациентов является доказатель-
ством эффективности этого метода лечения с 
приемлемыми побочными эффектами. Кроме 
того, возможность самостоятельного начала 
стимуляции во время ауры восстанавливает 
элемент суверенитета в жизни пациентов, ко-
торые вынуждены находится постоянно под 
опекой окружающих.

БИБЛИОГРАФИЧЕСКИЙ СПИСОК
1.  Берснев В.П., Карашуров С.Е., Дарвиш  А.И. 

и  др. Электростимуляция как метод лечения эпи-
лепсии // Мат. �����������������������������������VI��������������������������������� междунар. конф. Нейрох. и невро-
патол. — Хабаровск, 2004. — С. 35–36.

2.  Берснев В.П., Карашуров С.Е., Степанова  Т.С. 
и др. Радиочастотная электростимуляция в лечении 
эпилепсии  // Поленовские чтения: Материалы Все-
росс. науч.-практ. конф. — СПб., 2005. — С. 235–236.

3. Дарвиш А.А. Электростимуляция нервов сино-
каротидной рефлексогенной зоны в лечении эпилеп-
сии: Дисс…. канд. мед. наук. — Спб., 2005. — 129 с.

4. Рябуха Н.П., Берснев В.П. Многоочаговая эпи-
лепсия: (этиопатогенез, клиника, диагностика и хи-
рургическое лечение). — СПб.: РНХИ, 2009. — 216 с.

5.  Alexopoulos A.V., Kotagal P., Loddenkemper  T. 
et al. Long-term results with vagus nerve stimulation in 
children with pharmacoresistant epilepsy // Seizure. — 
2006. — Vol. 15. — P. 491–503.

6. Amar A.P., Levy M.L., Mc Comb J.G., Apuzzo M.L.J. 
Vagus nerve stimulation for control of intractable seizures 
in childhood // Pediat. Neurosurg. — 2001. — Vol. 34. — 
P. 218–223.

7.  Amar A.P., Apuzzo M.L.J., Liu C.Y. Vagus nerve 
stimulation (VNS) therapy after failed cranial surgery 
for intractable epilepsy: results from the VNS therapy 
patient outcome registry  // Neurosurgery. — 2004.  — 
Vol. 55. — P. 1086–1093.

8.  Amar A.P., Elder J.B., Apuzzo M.L.J. Vagal Nerve 
Stimulation for Seizures. Textbook of Stereotactic and 
Functional Neurosurgery / Ed. by A.M. Lozano, P.L. Gild-
enberg, R.R. Tasker. — Springer, 2009. — P. 2801–2822.

9. Amark P., Stödberg T., Wallstedt L. Late onset bra-
dyarrhythmia during vagus nerve stimulation // Epilep-
sia. — 2007. — Vol. 48. — P. 1023–1024.

10.  Ardesch J.J., Buschman H.P.J., Wagener-Schim-
mel L.J.J.C. et al. Vagus nerve stimulation for medically 
refractory epilepsy: a long-term follow-up study // Sei-
zure. — 2007. — Vol. 16. — P. 579–585.

11. Asconape J.J., Moore D.D., Zipes D.P. et al. Bra-
dycardia and asystole with the use of vagus nerve stimu-
lation for the treatment of epilepsy: a rare complication 
of intraoperative device testing // Epilepsia. — 1999. — 
Vol. 40. — P. 1452–1454.

12. Baily P., Bermer F. A sensory cortical representa-
tion of the vagus nerv. With a note on the effects low 
blood pressure on the cortical ekectrogramm // J. Neuro-
physiol. — 1938. — Vol. 1. — P. 405-412.

13.  Benifla M., Rutka J.T., Logan W., Donner  E.J. 
Vagal nerve stimulation for refractory epilepsy in chil-
dren: indications and experience at The Hospital for Sick 
Children  // Childs Nerv. Syst. — 2006. — Vol. 22.  — 
P. 1018–1026.



160

2 –3
/ 12

14. Ben-Menachem E., Manon-Espaillat R., Ristanovic R. 
et al: Vagus nerve stimulation for treatment of partial 
seizures: 1. A controlled study of effect on Seizures  // 
Epilepsia. — 1994. — Vol. 35. — P. 616–626.

15. Ben-Menachem E., Hellstrom K., Waldton C., Au-
gustinsson L.E: Evaluation of refractory epilepsy treated 
with vagus nerve stimulation for up to 5 years // Neurol-
ogy. — 1999. — Vol. 52. — P. 1265–1267.

16.  Ben-Menachem E. Vagus-nerve stimulation for 
the treatment of epilepsy // Lancet neurol. — 2002. — 
Vol. 1. — P. 477–482.

17.  Blount J.P., Tubbs R.S., Kankirawatana P.  et al. 
Vagus nerve stimulation in children less than 5 years old // 
Childs Nerv. Syst. — 2006. — Vol. 22. — P. 1167–1169.

18. Bruce D., Li M., Fraser R., Alksne J. The Neuro-
Cybernetic prosthesis (NCP) system for the treatment of 
refractory partial seizures: surgical technique and out-
comes // Epilepsia. — 1998. — Vol. 39. — P. 92–95.

19.  Chavel S.M., Westerveld M., Spencer S. Long-
term outcome of vagus nerve stimulation for refractory 
partial epilepsy // Epilepsy Behav. — 2003. — Vol. 4. — 
P. 302–309.

20.  De Herdt V., Boon P., Ceulemans B. et. al. Va-
gus nerve stimulation for refractory epilepsy: a Belgian 
multicenter study // Eur. J. Paediatr Neurol. — 2007. — 
Vol. 11. — P. 261–269.

21. Dell P., Olson R. Thalamic, cortical and cerebellar 
projections of vagal visceral afferents // C. R. Seances 
Soc. Biol. Fil. — 1951. — Vol. 145. — P. 1084–1088.

22.  Elliott R.E., Morsi A., Kalhorn S.P.  et. al. Va-
gus nerve stimulation in 436 consecutive patients with 
treatment-resistant epilepsy: long-term outcomes and 
predictors of response  // Epilepsy Behav. — 2011.  — 
Vol. 20. — P. 57–63.

23. Elliott R.E., Rodgers S.D., Bassani L. et. al. Vagus 
nerve stimulation for children with treatment-resistant ep-
ilepsy: a consecutive series of 141 cases. Clinical article // 
J. Neurosurg. Pediat. — 2011. — Vol. 7. — P. 491–500.

24. George R., Salinsky M., Kuzniecky R. et al. Vagus 
nerve stimulation for treatment of partial seizures: Long-
term follow-up on first 67 patients exiting a controlled 
study // Epilepsia. — 1994. — Vol. 35. — P. 637–643.

25. Ghaemi K., Elsharkawy A.E., Schulz R. et al. Va-
gus nerve stimulation: outcome and predictors of seizure 
freedom in long-term follow-up // Seizure. — 2010. — 
Vol. 19. — P. 264–268.

26.  Handforth A., DeGiorgio C.M., Schachter S.C. 
et al. Vagus nerve stimulation therapy for partial-onset 
seizures: a randomized active-control trial // Neurology. 
— 1998. — Vol. 51. — P. 48–55.

27. Janszky J., Hoppe M., Behne F. et al. Vagus nerve 
stimulation: predictors of seizure freedom // J. Neurol. Neu-
rosurg. Psychiatry. — 2005. — Vol. 76. — P. 384–389.

28. Kang H.C., Hwang Y.S., Kim D.S., Kim H.D. Va-
gus nerve stimulation in pediatric intractable epilepsy: 
a Korean bicentric study // Acta Neurochir. — 2006. — 
Vol. 99 (suppl). — P. 93–96.

29.  Khurana D.S., Reumann M., Hobdell E.F. et al. 
Vagus nerve stimulation in children with refractory epi-
lepsy: unusual complications and relationship to sleep-
disordered breathing // Childs Nerv. Syst. — 2007.  — 
Vol. 11. — P. 1309–1312.

30. Labar D. Vagus nerve stimulation for 1 year in 
269 patients on unchanged antiepileptic drugs  // Sei-
zure. — 2004. — Vol. 13. — P. 392–398.

31. Lockard J.S., Congdon W.C., DuCharme L.L. Fea-
sibility and safety of vagal stimulation in monkey mod-
el // Epilepsia. — 1990. — Vol. 31. — P. 20–26.

32.  Montavont A., Demarquay G., Ryvlin P.  et al. 
Long-term efficiency of vagus nerve stimulation (VNS) 
in non-surgical refractory epilepsies in adolescents and 
adults // Rev. Neurol. (Paris). — 2007. — Vol. 163. — 
P. 1169–1177.

33. Morris G.L., Mueller W.M. E01-E05 VNS Study 
GrouP. Long-term treatment with vagus nerve stimula-
tion in patients with refractory epilepsy // Neurology. — 
1999. — Vol. 53. — P. 1731–1735.

34. Murphy J.V. Left vagal nerve stimulation in chil-
dren with medically refractory epilepsy // J. Pediatr. — 
1999. — Vol. 134. — P. 563–566.

35. Murphy J.V., Torkelson R., Dowler I. et al. Vagal 
nerve stimulation in refractory epilepsy: the first 100 pa-
tients receiving vagal nerve stimulation at a pediatric ep-
ilepsy center // Arch. Pediatr. Adolesc. Med. — 2003. — 
Vol. 157. — P. 560–564.

36. Ng M., Devinsky O. Vagus nerve stimulation for 
refractory idiopathic generalised epilepsy // Seizure. — 
2004. — Vol. 13. — P. 176–178.

37. Rychlicki F., Zamponi N., Cesaroni E. et al. Compli-
cations of vagal nerve stimulation for epilepsy in children // 
Neurosurg Rev. — 2006. — Vol. 29. — P. 103–107.

38. Rychlicki F., Zamponi N., Trignani R. et al. Va-
gus nerve stimulation: clinical experience in drug-resis-
tant pediatric epileptic patients // Seizure. — 2006. — 
Vol. 15. — P. 483–490.

39. Salinsky M.C., Uthman B.M., Ristanovic R.K. et. al. 
Vagus nerve stimulation for the treatment of medically in-
tractable seizures. Results of a 1-year open extension tri-
al // Arch. Neurol. — 1996. — Vol. 53. — P. 1176–1180.

40.  Saneto R.P., Sotero de Menezes M.A., Ojemann 
J.G. et al. Vagus nerve stimulation for intractable sei-
zures in children // Pediat. Neurol. — 2006. — Vol. 35. — 
P. 323–326.

41. Sirven J.I., Sperling M., Naritoku D. et al. Vagus 
nerve stimulation therapy for epilepsy in older adults // 
Neurology. — 2000. — Vol. 54. — P. 1179–1182.



161

2 –3
/ 12

42.  Spanaki M.V., Allen L.S., Mueller W.M., Mor-
ris  G.L. Vagus nerve stimulation therapy: 5-year or 
greater outcome at a university-based epilepsy center // 
Seizure. — 2004. — Vol. 13. — P. 587–590.

43. Vonck K., Boon P., De Have M. et al. Long-term 
results of vagus nerve stimulation in refractory epilep-
sy // Seizure. — 1999. — Vol. 8. — P. 328–334.

44. You S.J., Kang H.C., Kim H.D. et al. Vagus nerve 
stimulation in intractable childhood epilepsy: a Korean 
multicenter experience // J. Korean Med. Sci. — 2007. — 
Vol. 22. — P. 442–445.

45. Zaaimi B., Grebe R., Berquin P., Wallois F. Vagus 
nerve stimulation therapy induces changes in heart rate 

of children during sleep // Epilepsia. — 2007. — Vol. 48. 
— P. 923–930.

46. Zabara J. Peripheral control of hypersynchronous 
discharge in epilepsy // Electroencephalogr. Clin. Neu-
rophysiol. — 1985. — Vol. 61 (suppl). — P. 162.

47.  Zabara J Inhibition of experimental seizures in 
canines by repetitive vagal stimulation // Epilepsia. — 
1992. — Vol. 33. — P. 1005–1012.

48. Zanchetty A., Wang S.C., Moruzzi G. The effect 
of vagal afferent stimulation on the EEG pattern of 
the cat // Electroencephalograph. clin. neurophysiol. — 
1952. — Vol. 4. — P. 357–361.



162

2 –3
/ 12

В существующих на сегодняшний день опре-
делениях реабилитации [11] восстановление 
представляется как воссоздание прежней и воз-
можной целостности человека, возвращение 
ему былой завершенности и прежнего образа.

Медицина при возникновении декартового 
(картезианского) подхода пошла по пути узкой, 
предметной направленности, четкой каузаль-
ности и доказательности. Декартов подход, 
а  также накопленный огромный объем знаний 
о человеке привели к возникновению субъект-
объектных отношений между врачом и пациен-
том, где субъектом выступает врач, а объектом 
воздействий, манипуляций и исследований яв-
ляется болезнь или болеющий орган [3].

Психология — наука гуманитарная и де-
лает в большей степени акцент на субъект-
субъектные отношения, где индивидуальность 
психолога обращается к индивидуальности па-
циента [4, 5 8].

© Коллектив авторов, 2012

ПСИХОЛОГИЧЕСКАЯ РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ  
ПОСЛЕ ТЯЖЕЛОЙ ЧЕРЕПНО-МОЗГОВОЙ ТРАВМЫ

В.И. Быкова, Ж.Б. Семенова, Е.В. Фуфаева, Е.А. Львова, С.А. Валиуллина
НИИ неотложной детской хирургии и травматологии, Москва, Россия

Статья посвящена особенностям психологической реабилитации детей после тяжелой черепно-мозговой 
травмы, начиная с этапа ранней реабилитации. Обобщается опыт работы с семьями детей после тяжелой 
черепно-мозговой травмы, начиная с раннего этапа восстановления (острый период) до момента выписки 
ребенка из клиники. Уделяется особое внимание участию родителей в процессе восстановления детей. Вклю-
ченность родителей в реабилитационный процесс может улучшить его результативность и качество. К со-
жалению, имеют место и отрицательные результаты, полученные, в том числе, и от неправильной вовле-
ченности родителей в ситуацию болезни ребенка, отказа от оперативных вмешательств и пр. Становится 
очевидной необходимость информационно-психологического сопровождения родителей при долгой болезни 
ребенка, подготовка их к возможной инвалидизации ребенка после тяжелой травмы головы. Приводятся не-
которые психологические особенности восстановительного процесса у детей-подростков после ТЧМТ.

Ключевые слова: тяжелая черепно-мозговая травма, дети, подростки, психология, реабилитация, родители.

The paper addresses the specific features of psychological rehabilitation of children after severe craniocerebral 
trauma (SCCT) including the earliest stages of rehabilitation. The experience of dealing with families of children 
with SCCT from the very onset of rehabilitation (acute period) till patient discharge from hospital is reviewed with 
special attention to the involvement of parents in rehabilitation of their children, which may improve rehabilitation 
results and quality. Unfortunately, negative outcomes are possible when parents involvement is inadequate, e.g.,  
they refuse from operation etc. Counseling of and psychological support to parents including their adaptation to 
possible debilitation of their child are necessary, especially upon prolonged recovery after SCCT. Some psychologi-
cal aspects of rehabilitation of adolescents after SCCT are Also considered.

Key words: severe craniocerebral trauma, children, adolescents, psychology, rehabilitation, parents.

Реабилитация — раздел медицины, где мо-
гут и должны сочетаться различные подходы 
и взгляды, объединенные одной общей пара-
дигмой — воссоздание целостности человека, 
утерянной в результате травмирующего собы-
тия. Наиболее ярко это проявляется при вос-
становлении пациентов, перенесших тяжелую 
черепно-мозговую травму (ТЧМТ) [7, 10].

Событие черепно-мозговой травмы снижа-
ет, а иногда даже и нивелирует прежние фи-
зиологические, двигательные, когнитивные и 
личностные возможности человека. Оно так-
же разрушает и прежнюю целостность семьи. 
В нарушенной семейной связанности меняют-
ся прежние, привычные отношения, приорите-
ты и смысловые иерархии.

В реабилитации больных и семей в острый 
период после ТЧМТ важна взаимодополняе-
мость всех специалистов, работающих на вос-
становление пациента в составе реабилитаци-
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онной команды (принцип конвергентности). 
Целостность, воссоздаваемая в команде, деле-
гируется в процессе реабилитации пациенту 
и его семье. В командной работе нейрохирург 
стремится восстановить анатомическую це-
лостность пациента; врач ЛФК — физическую, 
двигательную; нейропсихолог — когнитивную; 
медицинский психолог — личностную. В за-
дачи медицинского психолога также входит 
работа с семьей, направленная на воссоздание 
возможной и доступной семейной завершен-
ности и «объемности».

При совместной работе разных специали-
стов возникает насущная необходимость в 
формировании одного единого взгляда на па-
циента. Это вырабатывается коллегиально в 
общих совместных обсуждениях на каждом 
этапе процесса восстановления. Необходимо 
также правильное формулирование общего 
мнения команды, нахождение адекватных, до-
ступных форм информирования пациента и 
его родственников (родителей).

Реабилитация после ТЧМТ разворачива-
ется в довольно широких временных рамках 
и наиболее эффективна в первые 3 мес после 
момента травмы. Восстановление пациентов 
(двигательное, когнитивное) может продол-
жаться до 7 лет, в течение которых происходит 
прирост возможностей пациента, уменьшение 
и (или) нивелирование его дефектов.

Длительность реабилитационного процесса 
диктует необходимость поэтапной постанов-
ки целей, определения задач и выстраивания 
адекватной смысловой иерархии на каждом 
этапе восстановления.

Реабилитация после травмы головного моз-
га должна носить индивидуальный характер и 
выстраиваться для каждого отдельного паци-
ента персонально с опорой на его особенности, 
невозможности и нарушения. Немаловажную 
роль здесь играет помощь и участие семьи 
больного.

В круг задач, встающих перед медицинским 
психологом в соматической клинике, входят:

1. психологическое ведение пациентов в 
стрессогенной ситуации, которой может явить-
ся факт госпитализации (например, для детей) 
и (или) постановка диагноза, угрожающего 

жизни, изменяющего прежнее качество жизни, 
а также пребывание в больнице без родителей;

2. психологическая подготовка пациентов и 
их родственников к оперативному вмешатель-
ству; переход от позиции «соглашательства» 
с мнением врача к позиции «собственного при-
нятия решения» и принятия факта операции;

3. психологическое сопровождение родствен-
ников, родителей в сложной и (или) долгой си-
туации болезни близких; выстраивание адекват-
ного уровня ожидания, поэтапная постановка 
промежуточных целей реабилитации, создание 
прочной и позитивной мотивации на восстанов-
ление, нахождение внутренних ресурсов;

4. работа с посттравматическим стрессовым 
расстройством (ПТСР), возникающим в ситуа-
циях неожиданной болезни или переживанием 
событий, повлекших заболевание и др.;

5. катамнестические исследования состоя-
ния эмоционально-личностной и мотивацион-
ной сфер в научно-исследовательских целях.

Необходимо также отметить, что особенно-
стью психологической работы в соматической 
клинике, по мнению различных авторов [2, 
6,  7], является работа без запроса со стороны 
пациентов и их родственников. Это в значи-
тельной степени затрудняет работу медицин-
ского психолога, так как приходится устанав-
ливать психологический контакт с родителями 
через преодоление сопротивления и требует от 
специалиста достаточно высокого уровня вну-
тренней устойчивости, чтобы принять от род-
ственников, иногда и отказ от работы.

Практически в половине случаев психоло-
гическая работа позиционируется не как тера-
певтическая сессия или психологическая ин-
тервенция, а как просто разговор [1, 2].

В работе психолога в структуре черепно-
мозговой травмы с детьми мы можем выделить 
две психологические мишени: психологическое 
ведение детей с ранних этапов восстановления 
сознания и психологическое сопровождение 
родителей или родственников. Поскольку 
каждая семья представляет собой целостный 
организм, то для оказания адекватной и макси-
мально эффективной помощи психологу необ-
ходимо работать не только с детьми, но и с их 
близким окружением.
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Необходимо еще раз подчеркнуть, что адек-
ватное участие родителей — их вовлеченность 
в процесс реабилитации, информированность, 
правильный уровень ожидания и простроен-
ность целей — играет отнюдь не последнюю 
роль в работе всей реабилитационной коман-
ды, где каждый специалист решает свою опре-
деленную задачу по восстановлению болеюще-
го ребенка.

На сегодняшний день выделяют несколько 
проблем, возникающих в семьях детей после 
ТЧМТ:

1. разрушение прежней целостности семьи, 
прежней иерархии ценностей и смыслов;

2. нарушение внутреннего хронотопа; по-
нятие «хронотоп» отражает аспекты субъек-
тивной картины мира человека или целого со-
циума; у родителей детей-травматиков в вос-
приятии течения времени нарушается прони-
цаемость границ между прошлым, настоящим 
и будущим; происходит практически полное 
игнорирование настоящего, «вычеркивание» 
его из жизни семьи и замещение образа буду-
щего прошлыми воспоминаниями о том, каким 
был ребенок до болезни [1];

3. отсутствие видения реабилитации как 
процесса, развернутого во времени, не имеюще-
го определенных, четких прогнозов или границ;

4. несформированность адекватных задач и 
промежуточных целей на каждом этапе восста-
новления;

5. завышенный уровень ожиданий;
6. сложность в принятии реальных событий, 

происходящих с ребенком;
7. образование стереотипичных поведенче-

ских паттернов на каждом этапе восстановле-
ния.

Далее приводится таблица для сравнения 
двух клинических случаев при ТЧМТ, где мы 
попробовали представить информацию в еди-
ной таблице для более наглядной демонстра-
ции факторов, влияющих на ситуацию вос-
становления в целом. Приведенные данные 
позволяют нам наиболее полно и тонко проа-
нализировать не только врачебную, но и пси-
хологическую составляющую процесса восста-
новления детей после ТЧМТ в острый период, 
а также роль отношений и участия родителей.

Из приведенных выше данных видно, что 
участие и адекватная включенность родителей 
в процесс восстановления детей после травмы 
головного мозга является одним из немаловаж-
ных факторов, влияющим на результат реаби-
литации в целом. Участие родителей, мера и их 
адекватность [11, 12], может как содействовать, 
так и, к сожалению, препятствовать процессу 
восстановления болеющего ребенка.

Опыт работы с родителями детей после 
ТЧМТ позволил нам очертить круг психоло-
гических задач в сопровождении родителей:

1. информационно-психологическое сопро-
вождение — осведомление родителей с исто-
рией протекания болезни на каждом этапе вос-
становления;

2. формирование у родителей позиции при-
нятия ребенка другим после перенесенной 
травмы;

3. восстановление целостности хронотопа, 
что позволяет активировать компенсаторные и 
адаптационные механизмы у родителей;

4. четкое выстраивание целей на каждом 
этапе реабилитации, формирование задач 
и коррекция уровня ожиданий;

5. нахождение внутренних ресурсов роди-
телей для проживания сложной затянувшейся 
ситуации болезни ребенка;

6. психологическая работа с ПТСР и дли-
тельным стрессом;

7. оказание персональной психологической 
помощи родителям (при запросе).

В НИИ неотложной детской хирургии и 
травматологии мы провели обследование и 
психологическое сопровождение 13 семей 
детей-подростков (12–17 лет) в остром периоде 
после ТЧМТ. Психологические занятия прово-
дились 3–5 раз в неделю. С каждым ребенком 
было проведено от 9 до 34 занятий в зависимо-
сти от времени госпитализации. Занятия на-
чинались с этапа вегетативного состояния или 
минимального сознания на 9–25-е сутки после 
травмы вне медикаментозной седатации в от-
делениях нейрохирургии или реанимации.

Данный опыт позволил нам выделить не-
которые общие психологические особенно-
сти восстановительного процесса у детей-
подростков после ТЧМТ.
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Сравнение результатов лечения
Параметры сравнения Пациент А Пациент В

Состояние  
при поступлении

При поступлении
Кома 2. ШКГ — 4–5 баллов

При поступлении
Кома 2. ШКГ — 4–5 баллов

Данные томографии 
головного мозга  
при поступлении  
в стационар

Перелом скулоорбитального 
комплекса. Перелом всех стенок 
левой верхнечелюстной пазухи. 

Последствие ушиба правого 
полушария мозжечка в виде 

кистозно-глиозной трансформации. 
Напряженная гидроцефалия.
Перивентрикулярный отек.

Хроническая гематома правой 
гемисферы мозжечка. Тромбоз 

правого поперечного синуса. 
Открытая посттравматическая 

гидроцефалия. Сфеноидит. 
Двусторонний петрозит, мастоидит 

(рис. 1, а, б)

Сложный открытый многооскольчатый 
перелом костей лицевого скелета  
и основания черепа. Вдаленный 

оскольчатый перелом лобной кости  
и глазной орбиты, повреждение 
стенок левой орбиты, открытый 

перелом дна передней черепной ямки. 
Субарахноидальное кровоизлияние, 

травматическая субдуральная гигрома 
справа, над правой лобной долей.
Геморрагический ушиб мозжечка  

с кровоизлиянием в ножки мозжечка, 
срединные структуры мозжечка, 

перифокальным отеком и сдавлением 
IV желудочка.

Диффузный отек головного мозга  
(рис. 2, а, б)

Общее время  
госпитализации

57 дней 174 дня

Оперативные 
вмешательства

1. фрезевые трефинационные 
отверстия с двух сторон, постановка 
датчика внутричерепного давления 

(2-е сутки после травмы);
2. постановка шунта (38-е сутки 

после травмы)

1. постановка ликворного дренажа  
и его ликвидация;

Осложнения в период 
госпитализации

1. пневмония 1. интерстициальный отек легких,
2. микотическая инфекция,

3. пневмония

Состояние сознания  
при выписке

Ясное сознание с элементами 
спутанности на фоне утомления

Вегетативный статус

Занятия с психологом 13 сеансов с ребенком  
и психологическое сопровождение 

родителей

Отказ от работы с психологом

Психологические  
особенности родителей

Повышенная конфликтность  
и тревожность матери ребенка

Бесконфликтность родителей,  
нежелание услышать «другое» мнение  

о лечении

Совместная работа  
реабилитационной  
команды и родителей

1. выстраивание сотрудничества 
родителей и команды,

2. согласие родителей на 
оперативные вмешательства,
3. взаимодополняемость всех 

членов реабилитационной команды, 
адекватные и бесконфликтные 

отношения в реабилитационной 
команде

1. отсутствие сотрудничества  
между родителями и командой,

2. отказы от оперативных  
вмешательств,

3. многократное возникновение 
спорных и конфликтных ситуаций 

внутри реабилитационной команды, 
возникновение полярных мнений о 

течении восстановительного процесса
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1. Восстановление сознания (по классифи-
кации Т.А. Доброхотовой) [9] проходит через 
стадию двигательного беспокойства и спу-
танности сознания. Такое состояние было от-
мечено у всех подростков вне зависимости от 
характера травмы и локализации поражения 
головного мозга.

2. После ТЧМТ на фоне уменьшения уровня 
контроля и произвольности происходит актуа-
лизация преморбидных особенностей ребенка 
(характера, темперамента, психологических 
травм развития и пр.). Все эти особенности 

носят более выраженный, акцентуированный 
характер, чем до травмы.

3. У всех детей после ТЧМТ отмечается зна-
чительный регресс психологического возраста, 
что проявлялось в поведенческих особенно-
стях, эмоциональных проявлениях, а также в 
снижении широты, глубины и уровня социаль-
ных контактов.

4. При восстановлении сознания проис-
ходит постепенное расширение возможностей 
(уровня) контакта с окружающими:

— при появлении желания контактировать 
с другими людьми ребенок начинает общаться 
с одним значимым взрослым;

а

б
Рис. 1. Двусторонний петрозит, мастоидит.
а — на 30-е сутки после травмы; б — при выписке.

Рис. 2. Диффузный отек головного мозга.
а — на 25-е сутки после травмы; б — при выписке.

а

б
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— расширение контакта происходит через 
желание общаться с другими инвалидизиро-
ванными детьми или детьми с ограниченными 
возможностями; здоровые дети не вызывают у 
ребенка-травматика интерес, однако необходи-
мо отметить, что есть случаи заинтересованно-
сти детей-травматиков в общении с детьми до 
1 года;

— при достижении ребенком определенных 
физических и энергетических возможностей 
контакт может расширяться по времени и чис-
лу участников, включать в себя уже здоровых 
детей своего возраста, однако при острой и по-
дострой фазе восстановления после ТЧМТ 
контакт со здоровыми детьми будет кратков-
ременным, Дети-травматики на этом этапе мо-
гут общаться только с одним-двумя сверстни-
ками.

Психологическая реабилитация при ТЧМТ, 
так же как и при любом другом направлении 
реабилитации детей, должна начинаться уже 
на ранних этапах восстановления сознания, 
с сильно измененными состояниями сознания 
(сопор, вегетативное состояние, акинетиче-
ский мутизм) при восстановлении витальных 
функций. Основная цель психологической 
работы на ургентном этапе  — это оценка воз-
можностей контакта ребенка с окружающим 
миром и дальнейшее его расширение, а также 
нахождение внутренних ресурсов ребенка на 
дальнейшее восстановление.

В НИИ детской неотложной хирургии 
и  травматологии разработан и испытывается 
тестовый опросник «Карта наблюдений». Дан-
ная методика позволяет оценивать коммуни-
кативные возможности и эмоциональную экс-
прессию у детей после ТЧМТ начи ная с доре-
чевой фазы восстановления сознания. «Карта 
наблюдений» более чувствительна к различ-
ным проявлениям и позволяет ввести более 
тонкую оценку контакта ребенка в сильно из-
мененном состоянии сознания.

Таким образом, психологическая помощь 
может начинаться с максимально ранних эта-

пов после травмы головного мозга и должна 
охватывать не только самого болеющего ребен-
ка, но и его родителей. Это позволяет наиболее 
эффективно и успешно проводить реабилита-
ционный процесс, улучшая качество жизни на-
ших маленьких больных.
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14 апреля 2012 г. после тяжелой и продол-
жительной болезни в возрасте 73 лет ушел из 
жизни доктор медицинских наук, профессор 
Аркадий Михайлович Мытников.

После окончания в 1964 г. 2-го Московского 
медицинского института им. Н.Н. Пирогова он 
3 года работал детским хирургом в Ягодинском 
районе Магаданской области.

С 1967  г. деятельность Аркадия Михайло-
вича неразрывно связана с Московским НИИ 
педиатрии и детской хирургии, детской город-
ской клинической больницей № 9 им. Г.Н. Спе-
ранского, где он прошел путь от младшего на-
учного сотрудника до руководителя отделения 
нейрохирургии.

Будучи учеником и последователем круп-
нейшего детского хирурга В.М.  Держави-
на, профессор А.М.  Мытников сформировал 
успешную школу детских нейрохирургов. 
Основные направления его научных исследо-

Памяти
Аркадия Михайиловича Мытникова

ваний посвящены диагностике и лечению тя-
желой черепно-мозговой травмы у детей. Под 
руководством Аркадия Михайловича прово-
дились активные научные исследования по со-
вершенствованию лечения детей с позвоночно-
спинномозговой травмой, гидроцефалией, 
спинномозговыми и черепно-мозговыми гры-
жами, краниофациальными деформациями.

Наряду с активной научной и практиче-
ской деятельностью А.М.  Мытников выпол-
нял большой объем организационной работы, 
направленной на совершенствование специа-
лизированной медицинской помощи и повы-
шение квалификации детских нейрохирургов, 
являясь с 1987  г. главным детским нейрохи-
рургом Департамента здравоохранения Пра-
вительства г. Москвы.

Коллеги, ученики и друзья помнят Аркадия 
Михайловича как человека мужественного, от-
крыто отстаивавшего свою точку зрения в ин-
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тересах пациентов, готового прийти на помощь 
товарищам, делившегося богатым жизненным 
и профессиональным опытом с молодыми спе-
циалистами.

В памяти от многочисленных друзей, учени-
ков, коллег Аркадий Михайлович остается как 
честный, ответственный, добросовестный, сдер-
жанный и искренний человек, при этом лёгкий 
и тёплый в общении, помнящий дружбу, ценя-
щий традиции, воспринимающий всё новое и 
современное. Аркадий Михайлович всегда му-
жественно отстаивал свои научные взгляды и 
профессиональные принципы, любил и всегда 
поддерживал всех своих учеников.

Профессор Аркадий Михайлович Мыт-
ников являлся членом редколлегии журнала 
«Нейрохирургия и неврология детского воз-
раста» со дня его основания, курируя разделы 
по черепно-мозговой травме, функциональной 
диагностике родовой и постнатальной травм, 
сделал очень много для развития журнала.

За успехи в научной и клинической дея-
тельности А.М. Мытников награждён орденом 
Дружбы народов.

Коллектив клиники скорбит о кончине дру-
га и учителя.
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