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ПРЕДИСЛОВИЕ

Неврология относится к числу наиболее интенсивно развивающихся клиниче-
ских дисциплин. Появившиеся в последние десятилетия новые методы диагности-
ки и лечения привели к существенным изменениям в практике ведения неврологи-
ческих больных. Сфера курабельности в неврологии значительно расширилась, 
и представление о неврологах как о «плохих лечебниках» уже не соответствует 
действительности. В связи с этим возросли требования к профессиональным зна-
ниям и умениям практических врачей, повысилась их ответственность за выявле-
ние курабельных заболеваний на ранней стадии и выбор оптимального лечения.

Создавая справочник, авторы руководствовались стремлением снабдить прак-
тических врачей информацией о диагностике и лечении наиболее распространен-
ных неврологических заболеваний, которая бы отражала современный уровень 
развития медицинской науки, была бы представлена в форме, наиболее удобной 
для врачей, и отвечала бы на те вопросы, которые ежедневно возникают в их рабо-
те. Современные тенденции таковы, что врачи все чаще работают в рамках жест-
ких рекомендаций, так называемых протоколов. Однако практика требует от врача 
не слепого копирования рекомендуемых схем, а индивидуализации лечения с уче-
том особенностей течения заболевания, реакции больного на лечение, его личност-
ных особенностей и т.д. Поэтому авторы стремились не столько к тому, чтобы дать 
универсальные и потому всегда недостаточные «прописи», сколько к тому, чтобы 
представить информацию, необходимую для принятия осмысленных клинических 
решений, объяснить логику выбора того или иного диагностического метода или 
лечебного средства. То, что предыдущие издания справочника разошлись за 15 лет 
общим тиражом почти 50 тыс. экземпляров, свидетельствует, что этот подход ока-
зался востребованным практическими врачами.

Книга создавалась главным образом для неврологов. Вместе с тем авторы стре-
мились к тому, чтобы она могла стать источником информации о неврологических 
заболеваниях для врачей общей практики и врачей других специальностей, кото-
рым в своей практической работе приходится оказывать помощь пациентам с пато-
логией нервной системы. Усложнение клинической медицины делает необходи-
мым специализацию врача, но вместе с тем практическая работа современного 
врача невозможна без его широкой осведомленности в смежных дисциплинах. 

Справочник построен таким образом, чтобы максимально облегчить врачу 
поиск информации, необходимой для решения конкретной клинической проблемы. 
Книга состоит из четырех основных разделов. В I разделе читатель найдет краткое 
описание методов исследования в неврологии. Во II разделе рассмотрены основные 
неврологические синдромы, с которыми врач непосредственно сталкивается на 
практике (например, головная боль и головокружение, нарушение сна и кома, амне-
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зия и деменция). В статьях этого раздела главным образом рассматриваются про-
блемы диагностики. Раздел III посвящен описанию основных неврологических 
заболеваний. Часть синдромов (например, полиневропатии) представлена именно 
в этом разделе, так как при их описании основное внимание уделено нозологиче-
ским формам, при которых они наблюдаются, и вопросам их лечения. И наконец, 
в IV разделе рассмотрены неврологические проявления инфекционных, соматиче-
ских заболеваний, интоксикаций и беременности – при всех этих состояниях пато-
логия нервной системы не является облигатной, но составляет существенную часть 
спектра их возможных клинических проявлений. Раздел соматоневрологических 
нарушений может быть в равной степени интересен и неврологам, и врачам других 
специальностей. Вызван ли тот или иной неврологический синдром соматическим 
заболеванием, имеющимся у больного, как можно доказать эту связь, какие коррек-
тивы он требует внести в лечение основного заболевания, требует ли он специфи-
ческой терапии – помощь в разрешении этих вопросов авторы считают одной из 
основных задач книги.

В 14-е издание внесен ряд дополнений и изменений, продиктованных стреми-
тельным развитием клинической неврологии за последние годы. Сведения о такти-
ке диагностических мероприятий и фармакотерапии при неврологических заболе-
ваниях и синдромах скорректированы с учетом новейших данных.

Подробную фармакологическую и клиническую характеристику препаратов, 
упомянутых в данном издании, можно найти в книге «Основные лекарственные 
средства, применяемые в неврологии», 16-е издание которой вышло в 2021 г. 
Ее можно рассматривать как приложение к настоящему справочнику.

Мы благодарны коллегам за доброжелательные отзывы и ценные замечания.  
В частности, выражаем глубокую благодарность А.Ш.Чимагомедовой за помощь 
в подготовке нового издания книги.

И впредь любые замечания и предложения по совершенствованию справочни-
ка будут приняты с благодарностью. 



Своеобразие неврологии во многом объясняется тем особым значением, кото-
рое придается топическому диагнозу. Сложная, но упорядоченная организация 
нервной системы нередко позволяет исключительно точно установить место пора-
жения. Но определение локализации очага – не самоцель, а средство сузить поле 
диагностического поиска до обозримых пределов, избежать лишних исследований 
и диагностических ошибок. Многие заболевания избирательно поражают структу-
ры нервной системы, поэтому, отвечая на вопрос «Где локализован очаг пораже-
ния?», мы тем самым зачастую получаем ответ и на вопрос «Что это за процесс?».

КЛИНИЧЕСКИЙ ОСМОТР
Анамнез. Данные анамнеза имеют ключевое значение в диагностике невроло-

гических заболеваний, предоставляя до 80% диагностически значимой информа-
ции. Вначале обычно выслушивают активные жалобы, задавая открытые вопросы 
(«Что Вас беспокоит?»). Затем переходят к наводящим (закрытым) вопросам 
(например, «Распространяются ли боли в стопу?»), уточняя характеристику сим-
птомов и выясняя весь спектр возможных жалоб. Важно установить динамику 
и хронологический порядок жалоб, попросить больного выделить наиболее значи-
мые для него расстройства. Нужно сопоставить жалобы с соматическими рас-
стройствами, сведениями о принимавшихся больным лекарственных препаратах, 
с его социальным положением и семейными отношениями. Информацию, полу-
ченную от больного, иногда нужно проверить в беседе с родственниками или зна-
комыми.

Спектр жалоб, возможных при неврологических заболеваниях, весьма широк 
(табл. I-1).

Важно не просто зафиксировать жалобу, но и определить, что больной понима-
ет под ней: люди вкладывают различное содержание в термины «боль», «голово-
кружение», «слабость», и задача врача – максимально конкретизировать жалобу 
больного, определив одновременно, как это расстройство влияет на его професси-
ональную и бытовую деятельность, семейную жизнь. Нужно расспросить, 
имеют ли симптомы преходящий или пароксизмальный характер, как они меняют-
ся в течение дня, как зависят от активности больного.

Выясняя анамнез заболевания, следует обратить особое внимание на характер 
начала заболевания (острое, подострое, постепенное) и тип течения (монофазный, 
ремиттирующий, прогрессирующий). Острое начало характерно для сосудистых, 

I. МЕТОДЫ ДИАГНОСТИКИ
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Таблица I-1

Основные жалобы при неврологических заболеваниях 
и их характеристика

инфекционных заболеваний, отравлений и метаболических расстройств. 
Воспалительные поражения часто проявляются подостро. Для опухолей и дегене-
ративных заболеваний свойственно более постепенное развитие (см. табл. I-2).

При хронических процессах бывает нелегко выяснить давность заболевания: 
в этом случае симптомы появляются исподволь, и больной обращает на них вни-
мание спустя несколько месяцев или даже лет, нередко после легкой травмы, 

Головная боль: локализация, начало (внезапное, постепенное), периодичность, частота, 
время суток (утро, вечер), продолжительность, интенсивность (по 5- или 10-балль-
ной шкале), характер (пульсирующий, сжимающий и т.д.), провоцирующие факторы 
(изменение позы, физическая нагрузка, чиханье и т.д.), влияние на повседневную 
деятельность, эффект анальгетиков, сопутствующие симптомы (рвота, нарушение 
зрения, свето- и звукобоязнь, изменения АД).

Головокружение: начало, характер (вращательное, предобморочное состояние, дурнота, 
неуверенность при ходьбе), периодичность, продолжительность, провоцирующие 
факторы (изменение позы, движения головой, тревога, гипервентиляция) или ситуа-
ции, облегчающие факторы, сопутствующие проявления (нарушение слуха, шум 
в ушах, тошнота и рвота, шаткость при ходьбе).

Нарушение зрения: начало, продолжительность, частота, провоцирующие факторы, 
характер симптомов (слепота на один или оба глаза, полная или частичная, выпаде-
ние полей зрения, позитивные феномены – вспышки света, мерцание), колебания 
симптоматики в течение суток.

Двоение: начало, стойкость, исчезает ли при закрывании одного глаза, горизонтальное или 
диагональное, при взгляде в какую сторону усиливается.

Нарушения речи: начало, продолжительность, частота, характер, нарушение фонации 
(ослабление или носовой оттенок голоса), артикуляции (смазанность, нечеткость 
речи), снижение речевой продукции, нарушение понимания, повторения, затрудне-
ния при нахождении слова, нарушение письма и чтения.

Нарушение глотания: начало, продолжительность, выраженность (поперхивание, афа-
гия), характер (жидкая, твердая пища), наличие слюнотечения, колебания в течение 
суток.

Нарушения движения: начало, продолжительность, частота, темп прогрессирования, 
характер (мышечная слабость, нарушение координации и устойчивости, непроизволь-
ные движения), локализация и выраженность (нарушение тонких движений конечно-
стей, нарушение ходьбы).

Нарушения чувствительности: начало, продолжительность, частота, провоцирующие 
факторы (физическая нагрузка, движения шеи), облегчающие факторы (покой), 
характер (боль, онемение, парестезии), локализация.

Потеря сознания: внезапность, продолжительность, частота, провоцирующие факторы, 
предшествующие симптомы (потемнение в глазах, дурнота), наличие судорог, непро-
извольного мочеиспускания, прикуса языка, травм, сердечно-сосудистые дыхатель-
ные расстройства, скорость восстановления сознания, состояние после приступа, 
злоупотребление алкоголем.

Тазовые нарушения: нарушение мочеиспускания и дефекации, характер (недержание, 
задержка), начало, давность, частота.

Нарушение высших мозговых функций: нарушение внимания, памяти, ориентации, 
мышления, фон настроения, изменение характера и поведения – начало, стойкость, 
темп прогрессирования.
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инфекции или психологического стресса. Поэтому относиться к его словам нужно 
критически, хотя больного всегда следует спросить о тех факторах, с которыми он 
связывает развитие заболевания или его обострение. В неврологии особенно акту-
ально знаменитое изречение: post hoc non est propter hoc (после этого – не значит 
вследствие этого).

Выясняя анамнез жизни, врач должен представить себе наиболее важные 
этапы жизни больного, его образование, профессию, социальный статус, отноше-
ния в семье. Нужно выяснить, подвергался ли он действию токсичных веществ, 
не злоупотребляет ли алкоголем или наркотическими веществами, не посещал ли 
районы, эндемичные по отношению к инфекционным заболеваниям. Необходимо 
установить, какими заболеваниями страдал больной, какие лекарственные сред-
ства принимал. Головная боль, эпилептические припадки, насильственные движе-
ния или полиневропатия могут оказаться проявлением побочного действия лекар-
ственных средств. Значительная часть неврологических заболеваний имеет наслед-
ственный характер, поэтому нужно всегда тщательно выяснять семейный анамнез, 
а иногда проводить обследование родственников.

Общий осмотр. Неврологические симптомы часто бывают проявлением сома-
тических заболеваний, поэтому неврологическому осмотру должен всегда сопут-
ствовать общий осмотр. Особое внимание следует обратить на температуру, АД, 
ритм сердечной деятельности, шумы в сердце и сонных артериях, наличие циано-
за и других признаков дыхательной недостаточности, снижение или увеличение 
массы тела, наличие уплотнений в молочных железах, увеличение лимфатических 
узлов, печени и селезенки, состояние предстательной железы, наличие источников 
инфекции (зубы, уши, придаточные пазухи носа), кожные изменения (высыпания, 
ангиомы, пигментные пятна).

Неврологический осмотр часто лишь подтверждает мнение, сформировавше-
еся при сборе анамнеза, но иногда неожиданное обнаружение того или иного при-
знака (например, рефлекса Бабинского) меняет первоначальное предположение 
о характере заболевания. Осмотр проводят по определенному плану, обычно 
сверху вниз.

1. Состояние сознания. Сознание – интегративная функция головного мозга, 
выражающаяся в способности адекватно воспринимать, осмысливать и реагиро-
вать на окружающую обстановку, ориентироваться в ней, запоминать происходя-
щие события, вступать в речевой контакт, выполнять произвольные целесообраз-
ные поведенческие акты. Нарушения сознания обычно возникают вследствие 
острого диффузного или очагового поражения головного мозга (при черепно-моз-

Таблица I-2
Особенности течения заболевания при различных типах

поражения головного мозга
Течение 

заболевания
Очаговое поражение 
головного мозга

Диффузное поражение 
головного мозга

Острое Инсульт Метаболическая/токсическая энцефалопатия
Подострое Энцефалиты
Хроническое Опухоли Дегенеративные заболевания
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говой травме, энцефалите, инсульте и т. д.), метаболических нарушений (гипоксии, 
гипогликемии, почечной или печеночной недостаточности), нарушений водно-
электролитного баланса (гипонатриемии, гиперкальциемии и т. д.), интоксикации, 
а также при эпилепсии и шизофрении. Выделяют количественные и качественные 
нарушения сознания.

Количественное нарушение сознания, или угнетение сознания, характеризуется 
прежде всего уменьшением реактивности больного, выражающимся в снижении 
речевых и двигательных реакций на внешние стимулы. При этом ясному сознанию 
соответствует адекватная, дифференцированная реакция на сложные стимулы, 
а терминальной коме – абсолютная ареактивность. Между этими двумя крайними 
точками существует непрерывный спектр, который условно делят на ряд состоя-
ний: оглушение (умеренное и глубокое), сопор, кома (умеренная, глубокая, терми-
нальная) (см. табл. I-3).

Угнетение сознания – один из важнейших неврологических синдромов, связан-
ный с дисфункцией верхней части ствола (восходящей активирующей системы) 
или обоих больших полушарий.

Помимо качественной оценки нарушения сознания, важна и количественная 
оценка, которую можно произвести с помощью шкалы комы Глазго (см. табл. I-4). 
Она предусматривает оценку 3 основных функций: открывание глаз, вербальная 
(словесная) реакция, двигательная реакция. Таким образом, описывая степень угне-
тения сознания, следует качественно определить состояние, сопроводив его подроб-
ным описанием реакций больного и количественной оценкой по шкале Глазго.

Если больной, ранее пребывавший в коме, открывает глаза и внешне напоми-
нает бодрствующего человека, но у него отсутствуют какие-либо признаки созна-
ния (он не реагирует на окружающее, не фиксирует глазами предметы, не совер-
шает целенаправленных движений, не пытается вступить в контакт с помощью 
звуков), то у него диагностируют вегетативное состояние (см. II, Кома). 
Вегетативное состояние может быть преходящим, являясь этапом восстановления 
сознания, или стойким (хроническим, персистирующим). Условно выделяют 
также состояние, переходное между вегетативным состоянием и состоянием ясно-
го сознания (состояние «малого сознания»), при котором выявляются минималь-
ные признаки осознанных действий, однако полноценный контакт с пациентом 
невозможен.

К качественным нарушениям сознания относят его помрачение и спутанность. 
Помрачение сознания характеризуется преимущественно продуктивными симпто-
мами: галлюцинациями, бредом, сноподобными переживаниями, явлениями дере-
ализации и деперсонализации. В состоянии помраченного сознания нередко отме-
чается бесцельное хаотичное психомоторное возбуждение, но иногда больной 
может осуществлять сложные и последовательные, внешне целенаправленные 
поведенческие акты, которые затем полностью амнезируются. Вариантами помра-
чения сознания являются делирий, онейроид, сумеречное помрачение сознания, 
аментивное состояние.

Спутанность сознания отличается от помрачения сознания доминированием 
дефицитарных расстройств, среди которых преобладают нарушения внимания, 
ориентации и памяти. Спутанность сознания часто возникает при очаговых 



АБСЦЕСС МОЗГА – инкапсулированное скопление гноя в веществе мозга, 
возникает контактным путем (при отите, остеомиелите, мастоидите, синусите), 
в результате гематогенного распространения из отдаленного источника 
или непосредственного инфицирования (при ЧМТ или нейрохирургическом 
вмешательстве). Абсцесс нередко возникает у детей и молодых лиц (средний воз-
раст – 30–40 лет).

Этиология. Источником инфекции чаще всего служат легкие (бронхоэктазы, 
абсцесс легких), зубы, кожные нагноения (в том числе на лице), кости, желчный 
пузырь, органы малого таза, прямая кишка, сердце (бактериальный эндокардит). 
У детей абсцесс нередко возникает на фоне врожденного порока сердца со сбро-
сом крови справа налево (тетрада Фалло, дефект межжелудочковой перегородки 
и др.). Частая причина абсцессов – проникающие ранения головы, вдавленные 
переломы черепа, нейрохирургические операции. Примерно в 20% случаев источ-
ник инфекции остается неизвестным. К абсцессу предрасполагают сахарный 
диабет, злокачественные новообразования, лейкозы, лимфомы, саркоидоз, СПИД, 
иммуносупрессивная терапия, хронические заболевания печени и почек.

Клиническая картина. Для абсцесса головного мозга характерна триада при-
знаков: головная боль, лихорадка, очаговая неврологическая симптоматика (геми-
парез, афазия, гемианопсия), но в полном виде она встречается менее чем у поло-
вины больных. С формированием капсулы (к концу 1–2-й недели) общеинфек-
ционные проявления обычно уменьшаются. Нередки менингеальные симптомы, 
эпилептические припадки, угнетение сознания, застойные ДЗН. Летальный исход 
возможен в связи с вклинением или прорывом гноя в желудочки.

Диагностика. При подозрении на абсцесс мозга или субдуральную эмпи-
ему показаны КТ, МРТ или радиоизотопная сцинтиграфия. На ранней стадии 
формирования абсцесса КТ выявляет гомогенную зону пониженной плотности 
(церебрит), а по ее периферии располагается зона пониженной плотности, соот-
ветствующая перифокальному отеку. При введении контраста он накапливается 
по периферии очага. В некоторых случаях выявляются геморрагии или гидроце-
фалия. ЭхоЭС может обнаружить смещение срединных структур, но ее данные 
не надежны. Лейкоцитоз в периферической крови и повышение СОЭ выявляются 
лишь у 50–60% больных.

Для установления первичного очага прибегают к рентгенографии грудной 
клетки, эхоКГ, ультразвуковому исследованию брюшной полости. Рентгенография 

III. НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ
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черепа или КТ помогают выявить остеомиелит черепа, синусит, отит, мастоидит. 
Важно исключить и одонтогенную инфекцию. Необходим посев крови на аэроб-
ные и анаэробные культуры, однако он дает положительные результаты редко – 
примерно в 10–15% случаев. ЛП при подозрении на абсцесс, как и другой объем-
ный процесс, противопоказана. Дифференциальный диагноз проводят с первич-
ными и метастатическими опухолями, герпетическим энцефалитом, септическим 
тромбозом венозных синусов (см. III).

Лечение преимущественно хирургическое. В крупных хирургических центрах 
методом выбора считается стереотаксическая аспирация, проводимая через фрезе-
вое отверстие под контролем КТ. В ранней фазе (когда еще не сформировалась кап-
сула), а также при небольших, множественных или недоступных для оперативного 
вмешательства абсцессах возможна консервативная терапия (под контролем КТ). 
Выбор препарата зависит от возбудителя. До его определения проводится эмпи-
рическая терапия, которую назначают с учетом возможного источника инфекции 
или предрасполагающего заболевания (табл. III-1).

Следует учитывать, что микрофлора абсцесса чаще всего бывает смешанной, 
поэтому наиболее универсальной является комбинация цефалоспорина III поколе-
ния (цефтриаксон, цефотаксим) с антибиотиком, действующим на стафилококки 
(например, оксациллином или ванкомицином), и/или средствами против анаэроб-
ных бактерий (например, метронидазолом). Антибактериальные препараты вводят 
в/в в высоких дозах (табл. III-2) в течение 4–8 нед. Об успешности терапии можно 
судить по улучшению состояния больного, снижению уровня С-реактивного белка, 
уменьшению размеров абсцесса (по данным КТ).

Если к концу 4-й недели консервативного лечения абсцесс не уменьшается 
в размерах, то показано оперативное вмешательство для уточнения диагноза, 
получения материала для бактериологического исследования и максимально 
возможного удаления измененной ткани. Необходима санация первичного очага. 
При наличии признаков внутричерепной гипертензии назначают осмотические 

Таблица III-2
Антибактериальные средства, применяемые для лечения абсцесса мозга

Препарат Доза
Амфотерицин В
Ванкомицин
Интраканазол
Клиндамицин
Меропенем
Метронидазол
Оксациллин
Пириметамин

Сульфадиазин
Триметоприм-сульфаметоксазол
Цефотаксим
Цефтазидим
Цефтриаксон

0,6–1 мг/кг/сут. в/в
500 мг в/в 4 раза в день
400 мг/сут. внутрь
600–800 мг в/в 3–4 раза в день
1–2 г в/в 3 раза в день
500 мг в/в 3–4 раза в день
12 мг/сут. в/в 4–6 введений
50–200 мг/сут. внутрь (нагрузочная доза), затем 
25–50 мг/сут. 3–6 нед.
6–8 мг/сут. внутрь
15–20 мг/кг/сут. (по триметоприму)
2 г в/в 6 раз в день
2 г в/в 3 раза в день
2 г в/в 2 раза в день
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диуретики и кортикостероиды. После излечения иногда рекомендуют назначить 
антибиотики внутрь в течение 2–3 мес. во избежание рецидива (при наличии пред-
располагающих факторов).

Прогноз. Примерно у 50–70% выживших происходит полное восстановление, 
у других остается резидуальный дефект (гемипарез, афазия, эпилептические при-
падки).

АДРЕНОЛЕЙКОДИСТРОФИЯ – одно из наиболее частых наследственных 
нейрометаболических заболеваний, преимущественно поражающее белое веще-
ство больших полушарий и кору надпочечников. Распространенность составляет 
от 1,3 до 5 случаев на 100 000 населения.

Передается по Х-сцепленному рецессивному типу. Генетический дефект 
на Х-хромосоме нарушает продукцию мембранного белка пероксисом, что ведет 
к нарушению метаболизма жирных кислот с очень длинной цепью и их накопле-
нию в организме. Как и при других Х-сцепленных заболеваниях, болеют преиму-
щественно лица мужского пола. Характерна неполная пенетрантность гена – часть 
мужчин, имеющих его, остаются асимптомными. С другой стороны, у 20% жен-
щин – носительниц патологического гена – развиваются легкие или умеренные 
проявления заболевания.

Экспрессивность гена вариабельна – он может вызывать: 1) церебральную 
(классическую) форму заболевания с массивным поражением белого вещества 
больших полушарий; 2) адреномиелоневропатию с преимущественным поражени-
ем спинного мозга и периферических нервов; 3) изолированную надпочечниковую 
недостаточность (без вовлечения нервной системы).

Церебральная форма адренолейкодистрофии чаще всего проявляется в дет-
ском и подростковом возрасте (7–12 лет), значительно реже – у взрослых. Первыми 
симптомами могут быть рассеянность, снижение памяти, раздражительность, 
замкнутость, агрессивность, эпилептические припадки. В последующем быстро 
развиваются слабоумие, глухота, гемианопсия, мозжечковая атаксия, позднее –  
атрофия зрительного нерва, пирамидный синдром, дисфагия. В течение несколь-
ких лет больной оказывается прикованным к постели с последующим развитием 
вегетативного состояния и летального исхода.

Адреномиелоневропатия составляет в среднем треть случаев заболевания 
и развивается чаще всего на 2–3-м десятилетиях жизни. Ее основное проявление – 
медленно прогрессирующий спастический парапарез, сопровождающийся нару-
шениями чувствительности, более выраженными в дистальных отделах конеч-
ностей, и тазовыми расстройствами. У значительной части больных наблюдается 
доброкачественное, медленно прогрессирующее течение, и они длительное время 
сохраняют работоспособность. Но примерно у 40% больных с адреномиелонев-
ропатией в дальнейшем присоединяется поражение головного мозга, что обычно 
сопровождается увеличением скорости нарастания неврологического дефекта. 
Даже в отсутствие явных церебральных неврологических симптомов при адрено-
миелоневропатии нередко развивается депрессия.

На поздней стадии у больных с глубоким парапарезом возникают пролежни, 
перфорация толстого кишечника (вследствие стойких запоров), мочевая инфекция. 
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У женщин-гетерозигот заболевание также развивается по типу адреномиелоневро-
патии, но возникает позже (средний возраст начала – 35 лет) и протекает мягче. 
На ранней стадии адреномиелоневропатию бывает сложно отдифференцировать 
от рассеянного склероза, наследственной семейной параплегии, шейной миелопа-
тии или интрамедулярной опухоли спинного мозга.

Признаки надпочечниковой недостаточности (астения, повышенная утомля-
емость, рвота, гиперпигментация в области кожных складок) выявляются более 
чем у 90% больных с детской церебральной формой, 70% больных с адреноми-
елоневропатией и лишь у 1% женщин-гетерозигот. На практике недостаточность 
надпочечников часто остается нераспознанной.

Важно учитывать, что развитие неврологической дисфункции у больных 
с надпочечниковой недостаточностью может объясняться не только наличием 
адренолейкодистрофии, но и: 1) повреждающим действием на мозг гипогликемии, 
возникающей при аддисоническом кризе, 2) центральным понтинным миелиноли-
зом (вследствие быстрого повышения уровня натрия при лечении аддисонического 
криза), 3) другими наследственными нейрометаболическими расстройствами 
(например, дефицитом глицеролкиназы).

Диагноз адренолейкодистрофии подтверждается обнаружением в плазме высо-
кого уровня жирных кислот с очень длинной цепью. КТ и МРТ выявляют в белом 
веществе теменных и затылочных долей обширные симметричные зоны демие-
линизации, накапливающие по периферии контраст. Возможны атипичные ней-
ровизуализационные проявления – преимущественное вовлечение лобных долей 
или асимметричное поражение.

Пренатальную диагностику проводят путем измерения в амниоцитах или клет-
ках хориональных ворсин уровня жирных кислот с очень длинной цепью. В насто-
ящее время возможна и ДНК-диаг ностика.

Лечение имеет преимущественно симптоматический характер (АЭС, миоре-
лаксанты и т. д.). Состояние больных можно улучшить при адекватной коррекции 
надпочечниковой недостаточности. Следуя за физиологическим суточным ритмом 
секреции надпочечников, с заместительной целью утром назначают 25 мг корти-
зона ацетата или 20 мг гидрокортизона, днем – соответственно 12,5 или 10 мг; 
в периоды стресса дозу кортикостероидов увеличивают. При рвоте временно 
переходят на парентеральное введение. Хотя на фоне адекватной коррекции надпо-
чечниковой недостаточности возможно кратковременное ослабление неврологиче-
ской симптоматики, существенного долгосрочного влияния на прогрессирование 
неврологического дефекта она не оказывает.

Диетотерапия с ограничением продуктов, содержащих жирные кислоты 
с очень длинной цепью, в комбинации с приемом внутрь смеси глицерилтриоле-
ата и глицерилтриэрукатового масла в соотношении 4:1 (так называемое масло 
Лоренцо) приводит к снижению уровня в крови жирных кислот с очень длинной 
цепью и может предупреждать проявление заболевания у асимптомных носителей 
патологического гена, но не способна остановить дальнейшее прогрессирование 
неврологического дефекта, если он уже развился.

Обнадеживающие результаты получены при трансплантации костного мозга: 
на ранней стадии детской церебральной формы она может приводить к стабилиза-
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ции и даже регрессу неврологических нарушений. В ряде исследований показана 
способность статинов (ловастатина, симвастатина) усиливать метаболизм жирных 
кислот с очень длинной цепью, однако место этих препаратов в лечении адрено-
лейкодистрофии пока не определено. Важное значение имеет медико-генетическое 
консультирование, выявление носительниц заболевания и больных родственников.

АЛЬЦГЕЙМЕРА БОЛЕЗНЬ (БА) – дегенеративное заболевание головного 
мозга, клинически проявляющееся прогрессирующей деменцией коркового типа.

Эпидемиология. БА является одним из самых частых заболеваний у пожилых 
и служит причиной не менее половины случаев деменции. Как правило, заболева-
ние проявляется после 40 лет, причем с возрастом заболеваемость неуклонно уве-
личивается. В результате БА выявляется у 5–10% людей старше 65 лет и 30–40% 
людей старше 85 лет. В России, по ориентировочным подсчетам, живет более 
1 млн пациентов с БА. Женщины страдают БА чаще, чем мужчины.

Этиология и патогенез. Примерно в 5% случаев выявляются семейные 
формы. В части семейных случаев в настоящее время установлены генетические 
дефекты – на 1-й, 14-й, 21-й хромосомах. Но, по-видимому, и в спорадических 
случаях велика роль наследственной предрасположенности.

Патологический процесс при БА связан с накоплением в межклеточном про-
странстве токсичных амилоидных белков с образованием так называемых сениль-
ных бляшек, а также накоплением в нейронах тау-протеина с формированием 
внутриклеточных нейрофибриллярных клубочков.

Эпидемиологические исследования показывают, что такие сосудистые факто-
ры риска, как артериальная гипертензия, сахарный диабет или гиперлипидемии, 
предрасполагают не только к развитию сосудистой деменции, но и к развитию БА, 
однако каким образом недостаточность мозгового кровообращения может прово-
цировать дегенеративный процесс остается неясным. Важная роль в патогенезе 
заболевания принадлежит воспалительным изменениям в мозге, возникающим 
в связи с накоплением амилоида, а также гибели холинергических нейронов 
базального ядра Мейнерта, проецирующихся на лимбические структуры и различ-
ные отделы коры головного мозга, что усугубляет их дисфункцию.

Клиническая картина. В первую очередь при БА поражаются медиальные 
отделы височной доли. Поэтому первым проявлением заболевания служат наруше-
ния памяти. По мере вовлечения конвекситальных отделов височных долей к ним 
присоединяются нарушения речи по типу акустико-мнестической афазии. Больные 
не могут вспомнить нужное слово и нередко заменяют его другим (парафазия), 
но хорошо повторяют сказанное.

В результате нарушения корково-корковых связей между височной и теменной 
корой и холинергической денервации теменной коры нарушаются зрительно-про-
странственные функции, что проявляется расстройством ориентации больного 
в пространстве, его неспособностью нарисовать или скопировать рисунок, найти 
дорогу домой. Больные не могут определить время по стрелочным часам и распо-
ложить стрелки таким образом, чтобы они показывали нужное время.

По мере прогрессирования дегенеративного процесса, захватывающего все 
новые области мозга, происходит усугубление когнитивного дефекта, присоеди-
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