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ПРЕДИСЛОВИЕ КО ВТОРОМУ 
ИЗДАНИЮ

Пять лет, прошедшие после первого издания книги, позволяют 

в полной мере оценить ее достоинства и недостатки и предложить 

читателю второе, усовершенствованное издание. За это время ушел из 

жизни мой учитель и соавтор данного труда – профессор Александр 

Моисеевич Вейн, чье постоянное участие в подготовке руководства 

и забота о его издании в немалой степени определили популярность 

этой книги среди неврологов и врачей других специальностей.

Сразу после выхода книги в свет стало ясно, что она полностью вос-

требована практическими врачами-неврологами и скоро потребуется ее 

переиздание. Хотя она написана по типу обычного краткого справоч-

ника, ее структура по-своему уникальна и не имеет аналогов в мировой 

литературе. Единый алгоритм построения (характеристика синдрома, 

перечень заболеваний, при которых он может встречаться, и реко-

мендации по необходимому параклиническому дообследованию) дает 

врачу ключ к оптимальному диагностическому поиску. Таким образом, 

книга становится реальным посредником в профессиональном обще-

нии врача с пациентом. Посмотрев больного, врач обращается к книге, 

чтобы затем, обогатившись необходимой информацией, вновь вер-

нуться к пациенту и продолжить диагностическую и лечебную работу. 

«Неврологические синдромы» в наибольшей степени предназначены 

именно для такой схемы врачебной деятельности.

По прошествии времени мы видим в этом руководстве как сильные 

стороны и удачные авторские находки, так и менее удачные решения. 

Говоря о последних, я имею в виду то, что читателю не всегда легко 

найти в книге нужную рубрику. Дело в том, что книга излагает не клас-

сификацию заболеваний, на которой так или иначе строится боль-

шинство учебников и руководств, а систематизацию неврологических 

синдромов. А в этом вопросе не существуют и вряд ли в ближайшее 

время появятся унифицированные подходы и классификации. Книга 

требует от читателя систематической работы и детального знакомства 

с ней, «привыкания» к форме изложения, и тогда она может стать 

незаменимым помощником в диагностической работе врача.

Идеальной была бы такая форма изложения материала, которая 

смогла бы максимально облегчить читателю поиск ответа на интересу-

ющий его вопрос. С этой целью в данном издании расширен предмет-

ный указатель и усовершенствован перечень синдромов. Все советы 

и критические замечания по построению книги и ее внутреннему 

дизайну будут с благодарностью приняты, чтобы сделать пользование 

руководством более удобным, а работу врача – более эффективной.

Профессор В.Л.Голубев



ВВЕДЕНИЕ

Наша книга посвящена неврологическим синдромам, которые 

можно фигурально определить как «хлеб» клинической неврологии. 

Здесь надо вспомнить о трех классических вопросах неврологии: что, 

где, почему? Порядок их не должен меняться, именно в такой после-

довательности мы решаем (а точнее, должны решать) диагностические 

проблемы; так должен быть построен алгоритм нашего поиска сущ-

ности заболеваний нервной системы. Итак, первый вопрос – «что». 

Ведущую роль при ответе на него имеет распознавание неврологиче-

ских синдромов. Слово «синдром» обозначается в греческом языке как 

«стечение» или «соединение». Обычно это устойчивая совокупность 

симптомов, исходя из чего вопрос «что» как бы состоит из двух частей: 

выявления симптомов и группировки в характерную совокупность, 

которая и обозначается как синдром. Расспрашивая и обследуя обра-

тившегося к нам пациента, мы прежде всего определяем имеющиеся 

у него синдромы. К сожалению, наш многолетний клинический опыт 

говорит, что многими неврологами закономерная последовательность 

диагностического процесса усвоена не до конца. В этих случаях обсуж-

дение больного может выглядеть достаточно хаотично, начинаясь 

с ответа на вопрос «где», т.е. касаться локализации патологического 

процесса, а еще чаще, перескакивая через вопросы «что» и «где», сразу 

решается вопрос о природе заболевания, делается попытка ответа 

на вопрос «почему», что должно являться заключительным этапом 

наших диагностических размышлений. Все это нередко является при-

чиной ошибочных выводов, так как исчерпывающая характеристика 

неврологического синдрома является обязательной для последующих 

рассуждений, которые и приводят нас к требуемой цели.

В настоящее время имеется очевидная тенденция к синдромаль-

ным описаниям в медицине. Так построены классические руко-

водства Р.Хегглина и Т.Харрисона. Роберт Тейлор использует этот 

подход в известной книге «Трудный диагноз». Еще в 1939 г. крупный 

интернист М.П.Кончаловский написал: «Клиника отходит от непод-

вижной анатомической органодиагностики в сторону формирования 

синдромов». В отечественной неврологии есть блестящий пример 

такого подхода, реализованный в книге М.Б.Кроля «Неврологиче-

ские синдромы», написанной в 30-х годах прошлого века. Это особая 

книга, которая была настольным пособием для нескольких поколений 

российских неврологов. И не только российских, так как книга была 

переведена на 6 языков и известна во многих странах, имеющих слав-

ные неврологические традиции. Уже в этом – уникальность моногра-

фии. Но прежде всего она была замечательна по своему содержанию. 

Книги тоже имеют свою ауру. Бывают такие, в которых ощущаются ум 

и эрудиция автора и тебе понятно, что он все прочел и знает по изла-

гаемой проблеме. И такие книги могут быть важными и полезными. 

Но есть и другие, хотя их меньше, когда в книге очевидно присут-

ствует неповторимая личность автора. Михаил Борисович блестяще 



знал неврологическую литературу, но в каждом разделе он делится 

собственными наблюдениями, и я всегда поражался клинической 

эрудиции автора, цепкостью и глубиной его клинических наблюдений. 

Каждый из нас может рассказать о своих любимых книгах, когда речь 

идет о художественной литературе. Специальные неврологические 

труды мы скорее оцениваем не эмоционально, а рационально, по их 

полезности для повседневной работы. Все это так, но все же у меня 

есть любимые неврологические книги. Помимо кролевских синдро-

мов это «Пути и центры нервной системы» Александра Михайловича 

Гринштейна, неповторимые клинические лекции Сергея Николаевича 

Давиденкова, монографии (их немного) Николая Васильевича Коно-

валова. Замечательно, что у моего поколения были такие учителя.

Единого подхода к классификации неврологических синдромов 

нет, а при попытках создать ее возникают значительные трудно-

сти. Поэтому предлагаемая нами рубрификация является рабочей 

попыткой и не претендует на законченность. Скорее мы призыва-

ем к совместному обдумыванию. Удается выделить четыре подхода 

для группировки неврологических синдромов. Первый обозначим 

как топический. Внутри него имеются синдромы поражения долей 

мозга (лобной, височной, теменной, затылочной), таламический, 

альтернирующие стволовые, поперечного и половинного поражения 

спинного мозга, черепных и других периферических нервов. Второй 

можно определить как системный. В него включаются двигательные, 

чувствительные (сенсорные), когнитивные, вегетативные, нейроэндо-

кринные синдромы. Третий тип синдромов определяется по ведущим 

клиническим проявлениям и может быть определен как клинический. 

Это цефалгический, дорсалгический, эпилептический, миопатиче-

ский, миотонический, астенический синдромы. И, наконец, можно 

выделить синдромы по общности их этиологического фактора. Это 

неврологические синдромы при сахарном диабете, болезнях крови, 

«системных» заболеваниях, соматической патологии. Естественно, 

что мы привели лишь примеры и список синдромов в каждом разделе 

можно продолжить.

Количество описанных в медицине синдромов очень велико. Име-

ются цифры, говорящие о более чем 1500 синдромов. Мне эти данные 

кажутся заниженными. Очевидно одно – клиническая неврология 

является бесспорным лидером по числу известных синдромов, что 

вполне соответствует роли нервной системы, сложности ее строения, 

представленности во всех анатомических образованиях организма, 

участию в патофизиологических механизмах всех болезней человека. 

Очевидно, и мы уже писали об этом, что синдром является закономер-

ной совокупностью симптомов. Менее очевидно врачам взаимоотно-

шение понятий синдром и симптомокомплекс. Нам кажется, что сим-

птомокомплекс является сжатым изложением клинической сущности 

заболевания. Так, характерным симптомокомплексом для рассеянного 

склероза является сочетание пирамидного и атактического синдромов, 

для бокового амиотрофического склероза – сочетание синдромов 

поражения верхнего и нижнего мотонейронов, для различных форм 

хореи – присутствие гиперкинетического и гипотонического синдро-
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мов. Однако характерный симптомокомплекс может выступить и как 

синдром многих заболеваний. Так, акинетико-ригидный синдром – 

типичное проявление паркинсонизма и в то же время может быть 

обнаружен при многих церебральных формах патологии.

Наша книга родилась не случайно. Очевидно, что она отража-

ет повседневные потребности клинических неврологов и заполняет 

определенный вакуум в неврологической российской литературе, база 

которой в последние годы значительно расширяется. Около 10 лет на 

нашей кафедре мы проводим специальный цикл, который обозначен 

как «Неврологические синдромы» и включает в себя 60 основных 

синдромов. В связи с этим мы написали небольшую брошюру, в кото-

рой они были кратко охарактеризованы. В 2002 г. вышла из печати 

наша книга «Неврология для врачей общей практики», где описа-

ны 30 неврологических синдромов, наиболее часто встречающихся 

в работе врачей всех специальностей. Ну и, наконец, книга, которую 

Вы держите в руках. Это прежде всего справочное издание, которое 

полезно врачу для повседневной деятельности. Обнаружив тот или 

иной синдром, врач сможет соотнести его с определенной топикой 

поражения и особенностью его проявлений при различных формах 

патологии. Таким образом присутствуют ответы на все основные 

вопросы, которые мы должны решить: что, где и почему? Некоторые 

материалы изложены нами в табличной форме. Книга является доста-

точно полной и в то же время изложена без деталей, которых может 

и не хватить. Важно, что определяется путь, ведущий к изучению 

специальной литературы, посвященной тому или иному заболеванию. 

Мы надеемся, что она послужит полезным ориентиром для диагности-

ческой работы практикующих неврологов.

Для удобства пользования книга разделена на части (Часть I «Дви-

гательные синдромы»; Часть II «Болевые синдромы» и т.д.), внутри 

которых основные рубрики размещены по алфавиту.

Перечень соматических заболеваний, которые проявляются теми 

или иными неврологическими синдромами, представлен в книге наи-

более часто встречающимися формами.

Книга не смогла бы состояться без огромных усилий и редкостной 

неврологической эрудиции моего сотрудника профессора Валерия 

Леонидовича Голубева. В ней нашел отражение наш многолетний 

неврологический и педагогический опыт, а также материалы совре-

менных зарубежных монографий, освещающих синдромологические 

аспекты неврологии. Остается пожелать, чтобы она была востребо-

вана. У книг имеются свои судьбы, пусть судьба этой книги будет 

счастливой, а сама она не потеряется в нарастающем потоке невроло-

гической литературы.

Академик РАМН,
Заслуженный деятель науки РФ,

профессор А.М.Вейн

14 Введение



Глава 1
АТРОФИЯ МЫШЦ КИСТИ

Атрофия мышц (амиотрофия) кисти в практике врача-невроло-

га встречается в виде вторичной (чаще) денервационной атрофии 

(вследствие нарушения ее иннервации) и первичной (реже) атрофии, 

при которой функция двигательного нейрона в основном не страдает 

(«миопатия»). В первом случае патологический процесс может иметь 

разную локализацию, начиная от мотонейронов в передних рогах 

спинного мозга (С7–С8, Th1–Th2), передних корешков, плечевого 

сплетения и кончая периферическими нервами и мышцами.

Один из возможных алгоритмов проведения дифференциального 

диагноза основан на учете такого важного клинического признака, как 

односторонность или двусторонность клинических проявлений.

Основные причины атрофии мышц кисти:

I. Односторонняя:
1. Синдром запястного канала с поражением срединного 

нерва.

2. Нейропатия срединного нерва в области круглого пронато-

ра.

3. Нейропатия локтевого нерва (ульнарный синдром запястья, 

синдром кубитального канала).

4. Нейропатия лучевого нерва (супинаторный синдром, тун-

нельный синдром на верхней трети плеча).

5. Синдром лестничной мышцы со сдавлением верхней части 

сосудисто-нервного пучка.

6. Синдром малой грудной мышцы (гиперабдукционный син-

дром).

7. Синдром верхней грудной апертуры.

8. Плексопатии (другие).

9. Синдром Панкоста.

10. Боковой амиотрофический склероз (в дебюте заболевания).

11. Комплексный регионарный болевой синдром (синдром 

«плечо–кисть», «рефлекторная симпатическая дистрофия»).

12. Опухоль спинного мозга.

13. Сирингомиелия (в дебюте болезни).

14. Синдром гемипаркинсонизма-гемиатрофии.

II. Двусторонняя:
1. Боковой амиотрофический склероз.

2. Прогрессирующая спинальная амиотрофия дистальная.

3. Наследственная дистальная миопатия.

4. Плексопатия (редко).

5. Полинейропатия.

6. Сирингомиелия.

7. Синдром запястного канала.
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8. Травма спинного мозга.

9. Опухоль спинного мозга.

I. Односторонняя
1. При синдроме запястного канала гипотрофия развивается в мыш-

цах тенара (в мышцах возвышения большого пальца кисти) с их упло-

щением и ограничением объема активных движений I пальца. Болезнь 

начинается с болей и парестезий в дистальных отделах руки (I–III, а 

иногда и все пальцы руки), а затем и гипестезии в области ладонной 

поверхности I пальца. Боли усиливаются в горизонтальном положе-

нии или при поднимании руки вверх. Двигательные нарушения (парез 

и атрофия) развиваются позже, спустя несколько месяцев или лет от 

начала заболевания. Характерен симтом Тинеля: при перкуссии моло-

точком в области запястного канала возникают парестезии в области 

иннервации срединного нерва. Аналогичные ощущения развиваются 

при пассивном максимальном разгибании (знак Фалена) или сгиба-

нии кисти, а также во время манжетного теста. Характерны вегета-

тивные нарушения на кисти (акроцианоз, нарушения потоотделения), 

снижение скорости проведения по двигательным волокнам. Почти 

в половине всех случаев синдром запястного канала бывает двусторон-

ним и, как правило, асимметричным.

Основные причины: травма (часто в виде профессионального пере-

напряжения при тяжелом ручном труде), артроз лучезапястного суста-

ва, эндокринные нарушения (беременность, гипотиреоз, повышенная 

секреция СТГ при климаксе), рубцовые процессы, системные и мета-

болические (сахарный диабет) заболевания, опухоли, врожденный 

стеноз запястного канала. Атетоз и дистония при ДЦП – возможная 

(редкая) причина синдрома запястного канала.

Факторы, способствующие развитию синдрома запястного канала: 
ожирение, сахарный диабет, склеродермия, болезни щитовидной 

железы, системная красная волчанка, акромегалия, болезнь Педжета, 

мукополисахаридозы.

Дифференциальный диагноз. Синдром запястного канала иногда 

приходится дифференцировать с сенсорными парциальными эпи-

лептическими припадками, ночной дизестезией, радикулопатией СV–

CVIII, синдромом лестничной мышцы. Синдрому запястного канала 

иногда сопутствуют те или иные вертеброгенные синдромы.

2. Нейропатия срединного нерва в области круглого пронатора раз-

вивается в силу компрессии срединного нерва при его прохождении 

через кольцо круглого пронатора. Наблюдаются парестезии в кисти 

в области иннервации срединного нерва. В этой же зоне развиваются 

гипестезия и парез сгибателей пальцев и мышц возвышения большого 

пальца (слабость оппозиции большого пальца, слабость его абдукции 

и парез сгибателей II–IV пальцев). При перкуссии и надавливании 

в области круглого пронатора характерны болезненность в этой обла-

сти и парестезии в пальцах. Гипотрофии развиваются в зоне иннер-

вации срединного нерва, в основном в области возвышения большого 
пальца.
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3. Нейропатия локтевого нерва (ульнарный синдром запястья, 

синдром кубитального канала) в большинстве случаев связана с тун-

нельным синдромом в области локтевого сустава (компрессия нерва 

в кубитальном канале Муше) или в области лучезапястного сустава 

(канал Гийона) и проявляется помимо атрофии в области IV–V пальцев 

(особенно в области гипотенара) болями, гипестезией и парестезиями 

в ульнарных частях кисти, характерным симптомом поколачивания.

Основные причины: травма, артриты, врожденные аномалии, опухо-

ли. Иногда причина остается невыявленной.

4. Нейропатия лучевого нерва (супинаторный синдром; туннельный 

синдром на уровне спирального канала плеча) редко сопровождается 

заметными атрофиями. Компрессия лучевого нерва в спиральном 

канале обычно развивается при переломе плеча. Расстройства чув-

ствительности часто отсутствуют. Типична локальная болезненность 

в зоне компрессии. Характерна «свисающая или падающая кисть». 

Может выявляться гипотрофия мышц тыла плеча и предплечья. При 

супинаторном синдроме характерны боли по тыльной поверхности 

предплечья, запястья и кисти; наблюдается слабость супинации пред-

плечья, слабость разгибателей основных фаланг пальцев и парез отве-

дения I пальца.

5. Синдром лестничной мышцы со сдавлением верхней или нижней 

части сосудисто-нервного пучка (вариант плексопатии) может сопро-

вождаться гипотрофиями мышц гипотенара и, частично, тенара. 

Сдавливается первичный ствол сплетения между передней и средней 

лестничными мышцами и предлежащим I ребром. Боли и парестезии 

наблюдаются в области шеи, надплечья, плеча и по ульнарному краю 

предплечья и кисти. Характерна боль в ночное время и днем. Она 

усиливается при глубоком вдохе, при поворотах головы в сторону 

поражения и при наклоне головы в здоровую сторону, при отведениях 

руки. Наблюдается отечность и припухлость в надключичной обла-

сти; болезненность при пальпации напряженной передней лестнич-

ной мышцы. Характерно ослабление (или исчезновение) пульса на 

a. radialis больной руки при поворотах головы и глубоком вдохе.

6. Синдром малой грудной мышцы также может вызывать компрес-

сию плечевого сплетения (вариант плексопатии) под сухожилием 

малой грудной мышцы (гиперабдукционный синдром). Наблюдаются 

боли по передневерхней поверхности грудной клетки и в руке, осла-

бление пульса при закладывании руки за голову. Болезненность при 

пальпации малой грудной мышцы. Могут быть двигательные, вегета-

тивные и трофические нарушения. Выраженные атрофии наблюдают-

ся редко.

7. Синдром верхней грудной апертуры проявляется плексопатией 

(компрессия плечевого сплетения в пространстве между I ребром 

и ключицей) и характеризуется слабостью мышц, иннервируемых 

нижним стволом плечевого сплетения (см. следующую рубрику «Плек-
сопатия»), т.е. волокнами срединного и локтевого нерва. Страдает 

функция сгибания пальцев и запястья, что приводит к грубому нару-

шению функций. Гипотрофия при этом синдроме развивается на позд-

них этапах преимущественно в области гипотенара. Болевые ощуще-



Глава 3
СИНДРОМ ПРОГРЕССИРУЮЩЕЙ 
МИОКЛОНУС-ЭПИЛЕПСИИ

Прогрессирующая миоклонус-эпилепсия относится к полиэтиоло-

гическим синдромам. В настоящее время выделено около 15 нозологи-

ческих форм, сочетающихся с прогрессирующей миоклонус-эпилеп-

сией. Прогрессирующей миоклонус-эпилепсией называют сложный 

синдром, включающий сочетание миоклонуса, эпилепсии, когни-

тивных нарушений и различных других неврологических нарушений 

(чаще всего мозжечковой атаксии) с прогрессирующим течением.

Диагностическая триада 
прогрессирующей миоклонус-эпилепсии:

• Миоклонические припадки

• Тонико-клонические судорожные припадки

•   Прогрессирующие неврологические расстройства (обычно 

атаксия и деменция)

Прогрессирующая миоклонус-эпилепсия 
встречается при следующих заболеваниях:

I. Болезнь Унферрихта–Лундборга:
1. «Балтийский миоклонус».

2. «Средиземноморский миоклонус».

II. Болезнь Лафора.
III. Денто-рубро-паллидо-льюисова атрофия.
IV. Цероидный липофусциноз:

1. Поздний инфантильный.

2. Промежуточный.

3. Ювенильный.

4. Взрослых.

V. Болезнь Гоше, тип III.
VI. Сиалидоз, тип I.
VII. Сиалидоз, тип II, галактосиалидоз.
VIII. Синдром MERRF.
IX. Ганглиозидоз GM2, тип III.

I. Болезнь Унферрихта–Лундборга
Это заболевание описано в двух подгруппах больных. Одна форма 

была выявлена впервые в Финляндии и названа впоследствии балтий-
ским миоклонусом; другая – на юге Франции (Марсель) и называется 

в настоящее время средиземноморским миоклонусом.
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Миоклонус при болезни Унферрихта–Лундборга, как и при всех 

прогрессирующих миоклонус-эпилепсиях, относится к корковому 

миоклонусу (см. «Миоклонус»). Он может быть как спонтанным 

и наблюдаться в покое, так и связанным с движениями (акцион-

ный миоклонус, или миоклонус действия) и тем самым существен-

но затруднять повседневную активность больного. Миоклонические 

подергивания провоцируются также сенсорными стимулами (стимул-

сенситивный или рефлекторный миоклонус), такими как прикоснове-

ние, свет, звук и др. Миоклонус может иметь разное распределение по 

телу и варьирует по интенсивности даже у одного и того же больного. 

Обычно он асинхронный, может преобладать в одной конечности 

или одной половине тела, при усилении он может распространяться 

на другие части тела и иногда протекает в виде генерализованного 

миоклонического приступа без или с минимальным нарушением 

сознания. У большинства больных миоклонус имеет прогрессирующее 

течение.

Эпилепсия при прогрессирующей миоклонус-эпилепсии Унфер-

рихта–Лундборга чаще протекает в виде генерализованных клонико-

тонико-клонических приступов короткой продолжительности, назы-

ваемых также «миоклоническим каскадом». В терминальной стадии 

прогрессирующей миоклонус-эпилепсии нередко наблюдается клони-

ческий эпилептический статус.

У большинства пациентов развивается выраженная мозжечковая 

атаксия и деменция.

У больных средиземноморским миоклонусом (то, что раньше назы-

вали синдромом Рамсея Ханта) эпилептические припадки и деменция 

выражены весьма слабо и в отдельных случаях могут даже отсутство-

вать. Ответственный ген при болезни Унферрихта–Лундберга рас-

положен на 21-й хромосоме, что было подтверждено у больных со 

средиземноморским вариантом болезни.

II. Болезнь Лафора
Заболевание наследуется по аутосомно-рецессивному типу и начи-

нается в возрасте 6–19 лет. Манифестным проявлением являются 

генерализованные тонико-клонические эпилептические припадки. 

Последние часто сочетаются с парциальными затылочными пароксиз-

Диагностические критерии 
болезни Унферрихта–Лундборга включают:

•   Начало болезни в возрасте между 6 и 15 годами (в 86% случа-

ев – между 9 и 13 годами).

• Тонико-клонические эпилептические припадки.

• Миоклонус.

•   ЭЭГ: пароксизмы спайков или комплексов полиспайк-волна 

с частотой 3–5 в секунду.

•   Прогрессирующее течение с присоединением грубой мозжеч-

ковой атаксии и деменции.
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мами в виде простых галлюцинаций, скотом или более сложных зри-

тельных расстройств. Зрительные пароксизмы – характерный признак 

болезни Лафора, наблюдаемый у 50% больных уже на ранних стадиях 

заболевания. Вслед за эпилептическими приступами обычно разви-

вается тяжелый миоклонус покоя и действия. Атаксия нередко зама-

скирована тяжелым миоклонусом. Нарушения когнитивных функций 

могут проявляться уже в дебюте болезни. Более грубые психические 

нарушения характерны для развернутой стадии заболевания. Возмож-

на преходящая корковая слепота. В терминальной стадии больные 

прикованы к постели, у них отмечается деменция. Летальный исход 

наступает через 2–10 лет от начала заболевания.

В ЭЭГ на начальных стадиях заболевания выявляются отдель-

ные комплексы «спайк-волна» или «полиспайк-волна». Характерен 

феномен фотосенситивности. По мере прогрессирования заболевания 

основная активность замедляется, увеличивается количество вышеу-

казанных пароксизмальных разрядов, появляются фокальные анома-

лии, особенно в затылочных областях, грубо нарушаются физиологи-

ческие паттерны ночного сна. На ЭМГ выявляется миоклонус покоя.

Диагноз. При световой микроскопии обнаруживаются тельца 

Лафора в коре мозга, ткани печени и скелетных мышцах. Наиболее 

информативным и доступным методом является исследование био-

птатов кожи, особенно в области предплечья.

III. Денто-рубро-паллидо-льюисова атрофия
Это редкое заболевание, которое наследуется по аутосомно-доми-

нантному типу и характеризуется дегенерацией денто-рубральной 

и паллидо-льюисовой систем. В основе патогенеза лежит наличие 

CAG-триплетов. Характерна антиципация в последующих поколениях 

и вариабельная клиническая экспрессивность наследственного дефек-

та. Возраст дебюта варьирует от 6 до 69 лет. Характерна мозжечковая 

атаксия, сочетающаяся с дистонией, хореоатетозом, иногда – паркин-

сонизмом. В 50% случаев наблюдается прогрессирующая миоклонус-

эпилепсия и быстро прогрессирующая деменция. Основная диагно-

стическая проблема заключается в отграничении этого заболевания от 

хореи Гентингтона. В ЭЭГ вспышки медленных волн и генерализован-

ные «спайк-волны».

IV. Цероидный липофусциноз
Цероидный липофусциноз (цереброретинальные дегенерации) 

относится к липидозам и характеризуется отложением аутофлуо-

ресцентных липопигментов в центральной нервной системе, гепа-

тоцитах, сердечной мышце, сетчатке. Первичный биохимический 

дефект, лежащий в основе заболевания, неизвестен. Цероидный липо-

фусциноз является одной из причин прогрессирующей миоклонус-

эпилепсии. Выделяют несколько типов цероидного липофусциноза: 

инфантильный, поздний инфантильный, ранний ювенильный или 

промежуточный, ювенильный, форма взрослых.
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НАРУШЕНИЕ СИМПАТИЧЕСКОЙ 
ИННЕРВАЦИИ ЗРАЧКА

Полный синдром Горнера (Horner) включает сужение глазной 

щели (птоз за счет паралича гладкой верхней тарзальной мышцы), миоз 

(паралич мышцы, расширяющей зрачок) и гомолатеральный ангидроз; 

редко – гетерохромия радужки. Энофтальм, согласно последним дан-

ным, не обязателен (обычно не наблюдается).

Синдром Горнера является следствием повреждения симпатиче-

ского пути на любом участке его длинного протяжения от промежу-

точного мозга до боковых рогов верхних грудных сегментов спинного 

мозга (центральный отрезок пути) и от спинного мозга снова вверх 

через шею до глаза и верхнего века. Этот путь имеет три нейрона. 

Центральный нейрон проходит от гипоталамуса через заднебоковые 

отделы ствола мозга к боковым рогам спинного мозга (столб Кларка), 

заканчиваясь на уровне С8–Th1 в цилиоспинальном центре Будже–

Веллера (Budge–Waller). Волокна периферического (второго) преси-

наптического (преганглионарного) нейрона идут вверх из этого центра 

через передние корешки С8–Th1, пересекая верхушку легкого и под 

a. subclavia в составе шейной симпатической цепочки, заканчиваясь 

в верхнем шейном ганглии. Периферический (третий) постсинаптиче-

ский (постганглионарный) нейрон поднимается вверх через каверноз-

ный синус по стенке сонной артерии и отходящим к глазу ветвям на 

уровне орбиты для иннервации зрачка, верхнего века и кровеносных 

сосудов глаза, в особенности конъюнктивальных.

Типичный синдром Горнера 
имеет следующие особенности:

• Миоз имеет слабую или среднюю степень выраженности при 

наличии нормальных зрачковых реакций на свет и аккомодацию. 

Анизокория в связи с миозом обычно слабо выражена: около 1 мм или 

даже меньше. Миоз является результатом недостаточности дилататора 

зрачка (дефект симпатической иннервации) и, следовательно, макси-

мально выражен в темноте.

• Птоз обычно легкий и, в противоположность поражению гла-

зодвигательного нерва, никогда не является полным. При этом выяв-

ляется птоз как верхнего, так и нижнего века в связи с недостаточной 

симптатической иннервацией верхней и нижней тарзальных мышц. 

Птоз верхнего века может компенсироваться, если больной включает 

m. levator palpebrae superior и m. frontalis, которые не получают симпа-

тической иннервации. Птоз нижнего века становится более заметным, 
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если попросить больного смотреть слегка вверх; при этом в здоровом 

глазу появляется полоска белой склеры между краем радужки и ниж-

него века, а в больном – эта полоска будет больше за счет птоза ниж-

него века. В расслабленном состоянии комбинация птоза верхнего 

и нижнего век сужает глазную щель и создает ложное впечатление 

энофтальма.

• Отсроченное (запаздывающее) расширение зрачка (dilation lag). 

Нормальный зрачок расширяется строго в течение 5 с после отклю-

чения света, что обусловлено активацией дилататора зрачка. Одна-

ко в зрачке на стороне синдрома Горнера эта активность дефектна 

и поэтому зрачок расширяется замедленно в течение 15–20 с (нару-

шен баланс между симпатическим дилататором и парасимпатическим 

сфинктером зрачка). В связи с этими различиями в динамике зрачков 

имеет место нарастание анизокории в первые 5 секунд темноты, так 

как нормальный зрачок успевает расшириться, а больной – нет. Далее 

анизокория уменьшается (между 5 и 20 с), так как зрачок на стороне 

синдрома Горнера начинает расширяться и приближается своим раз-

мером к зрачку нормального глаза.Таким образом, анизокория нарас-

тает примерно на 0,5–1 мм в первые 5 с после затемнения помещения 

и затем уменьшается в течение 15–20 с пониженной освещенности. 

Запаздывающее расширение зрачка является специфическим знаком 

синдрома Горнера, но не всегда клинически представлено.

Часто имеются нарушения потоотделения (ангидроз) различной 

распространенности. Этим симптомам иногда сопутствует дилатация 

конъюнктивальных сосудов. Энофтальм не наблюдается, хотя в ста-
рых учебниках заявлялось противоположное. Гетерохромия радужек 

может наблюдаться при врожденном синдроме Горнера за счет мень-

шего количества пигмента на стороне синдрома Горнера.

Диагностика заболевания, вызвавшего синдром Горнера, в основ-

ном зависит от локализации повреждения симпатического пути. 

Локализация уточняется с учетом сопутствующих синдрому Горнера 

неврологических симптомов и результатов некоторых простых фар-

макологических тестов, которые могут указывать на денервационную 

гиперчувствительность зрачка, наблюдающуюся при повреждении 

третьего симпатического нейрона. Эти тесты имеют значение, только 

когда локализация не может быть установлена по неврологическим 

симптомам, например в редких случаях изолированного синдрома 

Горнера.

Основные причины синдрома Горнера:

I.   Врожденный.
II.   Приобретенный:

А.   Центрального происхождения (поражение проводников сим-

патической иннервации зрачка на разных уровнях: от гипота-

ламуса до шейных сегментов спинного мозга):

1.   Полушарные и стволовые инсульты.

2.   Мозжечковый инсульт.

3.   Рассеянный склероз.
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 4.   Опухоли ствола мозга.

 5.   Сирингомиелия, сирингобульбия, а также интрамедулляр-

ные спинальные опухоли.

 6.   Как ранний знак начинающегося транстенториального 

вклинения у больных в коме при супратенториальных объ-

емных образованиях (при этом ангидроз выявляется по 

гемитипу).

B.   Периферического происхождения (поражение симпатических 

волокон от C8–Th1 до симпатических образований в орбите):

 1.   Заболевания верхушки легкого и плевры.

 2.   Поражения первого грудного корешка (Th1).

 3.   Добавочные шейные ребра.

 4.   Аневризма аорты или подключичной артерии.

 5.   Метастазы в шейные и грудные лимфатические узлы.

 6.   Опухоли щитовидной железы.

 7.   Повреждение симпатической цепочки при операциях.

 8.   Опухоли в области яремного отверстия.

 9.   Опухоли и воспалительные процессы в области гассерова 

узла.

10.   Поражение внутренней сонной артерии (аневризма).

11.   Алкоголизация тройничн ого нерва.

12.   Ганглионит гассерова узла (herpes zoster ophthalmicus).

13. Воспалительные процессы в орбите.

14. Превертебральная гематома.

15. Кластерные головные боли.

16. Приступ мигрени.

17.   Опухолевое поражение симпатического ганглия (ганлио-

ма).

18. Спонтанный пневмоторакс.

19. Прогрессирующая гемиатрофия лица.

20. Травмы и опухоли в области шеи.

21. Эпидуральная анестезия.

I. ВРОЖДЕННЫЙ СИНДРОМ ГОРНЕРА

Врожденный синдром Горнера может сопровождаться гетерохро-

мией радужки, энофтальмом и дизрафическими аномалиями шейного 

отдела позвоночника или врожденной глухотой.

II. ПРИОБРЕТЕННЫЙ СИНДРОМ ГОРНЕРА

А. Центрального происхождения
Приобретенный синдром Горнера центрального происхождения 

(при поражении проводников симпатической иннервации зрачка 

на разных уровнях: от гипоталамуса до шейных сегментов спинного 

мозга) наблюдается чаще у взрослых (периферического – у детей).

1. Стволовые и (реже) полушарные инсульты. Наблюдается ипси-

латеральный синдром Горнера плюс ипсилатеральное уменьшение 

потоотделения на одной половине тела. Из-за соседства эфферентных 
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Регуляция функций мочевого пузыря организована очень сложно. 

На сегодняшний день предложено несколько классификаций пузыр-

ных нарушений, построенных на разных принципах. Но не существует 

унифицированной или общепринятой их рубрификации. Поэтому 

мы остановились на сугубо неврологическом принципе описания 

нейрогенных пузырных расстройств, основанном на выделении заин-

тересованных уровней нервной системы (церебральный, спинальный, 

периферический, смешанный, психогенный), хотя такая классифика-

ция с точки зрения современной нейроурологии выглядит несколько 

схематичной. Но для практического врача-невролога она остается 

наиболее удобной и понятной.

Основные причины:

А.   Церебральные причины:
1.   Рассеянный склероз.

2.   Инсульты.

3.   Деменции.

4.   Болезнь Паркинсона.

5.   Множественные системные атрофии.

6.   Другие атрофические процессы.

7.   Опухоли лобной доли мозга (парасагиттальная менингиома).

8.   Ночной энурез.

В.   Спинальные причины:
1.   Органические поражения боковых и передних рогов, боковых 

столбов, а также передних корешков спинного мозга (травмы, 

опухоли, ангиомы, сосудистые и воспалительные процессы, 

сирингомиелия, дископатия и другие заболевания позвоноч-

ника и спинного мозга).

С.   Периферические причины:
1.   Опухолевые поражения конского хвоста (невринома, дермо-

ид, эпендимома, липома).

2.   Полинейропатии.

3.   Опухоли простаты, прямой кишки и ретроперитонеальные.

4.   Хирургическая травма.

D.   Диссинергические и рефлекторные нарушения:
1.   Диссинергия шейки мочевого пузыря.

2.   Детрузорно-сфинктерная диссинергия.

3.   «Стрессовое» недержание мочи.

E.   Ятрогенные нарушения функций мочевого пузыря.
F.   Психогенные расстройства мочеиспускания.



ТАБЛИЦЫ

1. Корешковая иннервация некоторых мышц
(по N.Byrne, S.Waxman, 2000)

Каждая мышца обычно получает иннервацию от нескольких 

корешков. Однако при каждой монорадикулопатии отдельные мышцы 

страдают сильнее других. Эти мышцы являются своеобразными мар-

керами того или иного уровня сегментарной иннервации (однако 

встречаются индивидуальные вариации).

2. Некоторые необычные (специфические по своим 
проявлениям) двигательные феномены

Корешок Мышца-маркер Основная функция

С3 Диафрагма Дыхание

С4 Диафрагма Дыхание

С5 m. deltoideus Отведение руки

С5 m. biceps Сгибание предплечья

С6 m. brachioradialis Сгибание предплечья

C7 m. triceps Разгибание предплечья

L3 m. quadriceps femoris Разгибание голени

L4 m. quadriceps femoris Разгибание голени

L4 m. tibialis anterior Дорсофлексия стопы

L5 m. extensor hallucis longus Дорсофлексия большого пальца стопы

S1 m. gastrocnemius Подошвенное сгибание стопы

1. Зеркальные движения

2. «Чужой руки» синдром

3. Катаплексия в качестве изолированного синдрома

4. Расстройства движений, связанные со сном:

• «Сонный паралич»

• Расстройства поведения, связанные с быстрым сном

• Сомнамбулизм

• Беспокойных ног синдром

• Периодические движения конечностями

• Яктация и другие похожие двигательные автоматизмы

• Бруксизм

• Гипногенная пароксизмальная дистония

5.  Лобнодолевые автоматизмы (в том числе «псевдо-псевдопри-

падки»)
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3. Радикулопатия как причина слабости в мышцах конеч-
ности (локализация основных проявлений)

(по K.Misulis, 2000)

А. ШЕЙНАЯ

В. ПОЯСНИЧНАЯ

L2 m. psoas; quadriceps Боковая и передневерхняя поверхность 

бедра

L3 m. psoas; quadriceps Нижнемедиальная поверхность бедра

L4 m. tibialis anterior; 

quadriceps 

Медиально-нижняя поверхность ноги

L5 m. peroneus longus; 

gluteus medius; tibialis 

anterior; extensor hallucis 

longus

Латерально-нижняя поверхность ноги

S1 m. gastrocnemius; gluteus 

maximus

Латеральная поверхность стопы; IV 

и V пальцы стопы; латеральная поверх-

ность голени

Уровень 
поражения 

Двигательные
проявления 

Сенсорные проявления

С5 m. deltoideus; biceps Латеральные отделы плеча

С6 m. biceps; brachioradialis Радиальная поверхность предплечья 

и I и II пальцев

С7 Разгибатели запястья; 

m. triceps 

III и IV пальцы

С8 Мышцы кисти V палец и ульнарная поверхность пред-

плечья

 6. Психогенные гиперкинезы (камптокормия и др.)

 7.   Нейролептические синдромы (синдром «падающей пизанской 

башни», синдром «кролика», синдром «метронома» и др.)

 8.   Психотическое поведение (синдром «пляшущего дервиша», 

синдром Ретта и др.)

 9. Псевдоэкспрессивная дистония

10. Синдром «прыгающего француза из штата Мэн»

11. Гиперэкплексия
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41. Причины персистирующего ухудшения 
кратковременной памяти

42. Демиелинизирующие заболевания

1. Корсаковский синдром.

2. Последствия ЧМТ.

3. Последствия остановки сердца.

4. Церебральные инфаркты в области:

• гиппокампальных образований;

• медиального таламуса.

5. Энцефалит, вызванный herpes simplex.

6.  Структурные повреждения в гипоталамо-мамиллярной обла-

сти:

• опухоли;

• гранулематоз.

7. Деменции:

• болезнь Альцгеймера;

• сосудистая деменция;

• деменция с тельцами Леви;

• лобно-височные деменции;

• хорея Гентингтона;

• другие деменции.

1. Дизиммуновоспалительная демиелинизация:

• классический рассеянный склероз;

•  концентрический склероз Бало (периаксиальный концен-

трический энцефалит);

•  болезнь Марбурга (злокачественный рассеянный склероз, 

катастрофический рассеянный склероз);

•  болезнь Шильдера (диффузный миелинокластический скле-

роз);

• болезнь Девика (оптический нейромиелит);

• острый рассеянный энцефаломиелит;

• острый геморрагический лейкоэнцефалит.

2. Вирусная демиелинизация:

• прогрессирующая мультифокальная лейкоэнцефалопатия;

• подострый склерозирующий панэнцефалит Ван-Богарта;

• ВИЧ-энцефалопатия и миелопатия.

3.  Приобретенная демиелинизация вследствие нарушений мета-

болизма: 

• центральный понтинный и экстрапонтинный миелинолиз;

• болезнь Маркиафава–Биньями.

4. Гипоксически-ишемическая демиелинизация:

• дисциркуляторная энцефалопатия;

• тотальная гипоксия головного мозга;

• отравление угарным газом.

5. Демиелинизация вследствие сдавления.
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ности в НПВП, вследствие чего уменьшается риск тромботических 

осложнений, характерных для лонг-ковида. Короткий курс введения 

Алфлутопа (10 внутримышечных инъекций по 2,0 мл через день) спо-

собствует удобству его применения и повышению приверженности 

к терапии [9]. Таким образом, Алфлутоп, обладающий патогенетиче-

ским механизмом действия, может назначаться в качестве стартового 

препарата группы хондропротекторов в комплексной терапии паци-

ентов с дегенеративно-дистрофическими заболеваниями позвоноч-

ника и болевым синдромом, а благоприятный профиль безопасности 

и отсутствие лекарственных взаимодействий определяют его выбор 

при наличии коморбидной патологии.
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