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РЕЗЮМЕ

Ýíöåôàëîïàòèÿ Êèíñáóðíà, èëè îïñîêëîíóñ-ìèîêëîíóñ ñèíäðîì, – ýòî àóòîèììóííîå çàáîëåâàíèå 
öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòåìû ñ ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì ìîçæå÷êà è åãî ñâÿçåé, êîòîðîå 
õàðàêòåðèçóåòñÿ äîñòàòî÷íî áûñòðûì ïðîãðåññèðóþùèì òå÷åíèåì è âñòðå÷àåòñÿ ðåäêî. Òî÷íûõ 
äàííûõ î ðàñïðîñòðàíåííîñòè â Ðîññèè îïñîêëîíóñ-ìèîêëîíóñ ñèíäðîìà íåò. Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç 
çàáîëåâàíèÿ èçó÷àþòñÿ. Äàííûé ñèíäðîì ìîæåò ðàçâèâàòüñÿ íà ôîíå çëîêà÷åñòâåííûõ îïóõîëåé, 
èíôåêöèîííûõ çàáîëåâàíèé è âàêöèíàöèé. Â ñòàòüå ïðåäñòàâëåí êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé ýòîé ðåäêîé 
íîçîëîãè÷åñêîé åäèíèöû.
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ВВЕДЕНИЕ
Îïñîêëîíóñ-ìèîêëîíóñ ñèíäðîì (ÎÌÑ), èëè 

ýíöåôàëîïàòèÿ Êèíñáóðíà, – ýòî àóòîèììóííîå 
çàáîëåâàíèå öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòåìû ñ 
ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì ìîçæå÷êà è åãî 
ñâÿçåé, êîòîðîå õàðàêòåðèçóåòñÿ âîëíîîáðàçíûì 
òå÷åíèåì è ðàçâèâàåòñÿ ÷àùå â ðàííåì äåòñêîì 
âîçðàñòå. Çàáîëåâàíèå âñòðå÷àåòñÿ ðåäêî, òî÷íûõ 
äàííûõ î ðàñïðîñòðàíåííîñòè åãî â Ðîññèè íåò. 
Îïóáëèêîâàíû åäèíè÷íûå ðàáîòû, ïîñâÿùåííûå 
îñîáåííîñòÿì êëèíè÷åñêîãî òå÷åíèÿ, âîïðîñàì 
ýòèîëîãèè è ïàòîãåíåçà äàííîãî çàáîëåâàíèÿ [1–
9]. Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ÎÌÑ â ÑØÀ ñîñòàâëÿåò 
1 ñëó÷àé íà 10 ìëí ÷åëîâåê â ãîä [1, 4]. Ñîãëàñíî 
ëèòåðàòóðíûì äàííûì, ñèíîíèìàìè ýòîé áîëåçíè 
ÿâëÿþòñÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ, «òàí-
öóþùèå ãëàçà», èíôàíòèëüíàÿ ïîëèìèîêëîíèÿ, 
îïñîêëîíóñ-ìèîêëîíóñ-àòàêñèÿ ñèíäðîì [2]. 

Íàçâàíèå «îïñîêëîíóñ-ìèîêëîíóñ ñèíäðîì» 
ïðåäëîæèëè P. Talon è C. Stoll â 1985 ã. Âïåðâûå 
ÎÌÑ áûë îïèñàí Ïîëåì Ñàíäèôåðîì â 1964 ã., 
â òîì æå ãîäó Ìàðñåëü Êèíñáóðí îïèñàë â ñâî-
åì  îò÷åòå ñëó÷àé íàáëþäåíèÿ çà øåñòüþ äåòüìè 
â âîçðàñòå 9–20 ìåñ ñ íàðóøåíèåì êîîðäèíàöèè, 
ìèîêëîíèÿìè è õàîòè÷íûìè äâèæåíèÿìè ãëàç, 
ïðè ýòîì ó ÷åòûðåõ ïàöèåíòîâ íàáëþäàëîñü óëó÷-
øåíèå íà ôîíå àäðåíîêîðòèêîòðîïíîé ãîðìî-
íàëüíîé òåðàïèè (ÀÊÃÊ). Òåðìèí «îïñîêëîíóñ» 
(ãðå÷. ops – ãëàç, klonos – áåñïîðÿäî÷íûå äâè-
æåíèÿ) áûë ïðåäëîæåí â 1913 ã. ïîëüñêèì íåâðî-
ëîãîì K. Ozechowski. Äëÿ îáîçíà÷åíèÿ îïñîêëî-
íóñà èñïîëüçóþòñÿ è äðóãèå òåðìèíû: «ãëàçíûå 
ìèîêëîíèè», «ôëàòòåð», «òàíåö ãëàçíûõ ÿáëîê», 
«ïàðíûå àòàêòè÷åñêèå äâèæåíèÿ ãëàç», «ìîëíèå-
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íîñíûå äâèæåíèÿ ãëàç», «æåëåïîäîáíîå äðîæà-
íèå», «ñàêêàäîìàíèÿ», «áåñïîðÿäî÷íîå âîçáóæ-
äåíèå ãëàç» [1, 2, 4].

Íà ñåãîäíÿøíèé äåíü âûäåëÿþò òðè îñíîâíûå 
ïðè÷èíû ðàçâèòèÿ ýíöåôàëîïàòèè Êèíñáóðíà. 
Îïñîêëîíóñ-ìèîêëîíóñ ñèíäðîì ìîæåò ðàçâè-
âàòüñÿ íà ôîíå çëîêà÷åñòâåííûõ îïóõîëåé, èí-
ôåêöèîííûõ çàáîëåâàíèé è âàêöèíàöèé.  

Ó÷èòûâàÿ ðåäêîñòü äàííîé ïàòîëîãèè, ïðåä-
ñòàâëÿåòñÿ èíòåðåñíûì ïðèâåäåíèå êëèíè÷åñêîãî 
ñëó÷àÿ ïàöèåíòêè, êîòîðóþ ìû íàáëþäàëè.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Áîëüíàÿ Ï., 29 ëåò, íàõîäèëàñü â íåâðîëîãè÷å-

ñêîé êëèíèêå ÑèáÃÌÓ ñ 28.02.2016 ïî 25.03.2016 ã.  
ñ äèàãíîçîì «ýíöåôàëîïàòèÿ Êèíñáóðíà (îïñî-
êëîíóñ-ìèîêëîíóñ ñèíäðîì)». Ïðè ïîñòóïëåíèè 
ïàöèåíò ïðåäúÿâëÿë æàëîáû íà ïîñòîÿííîå ãîëî-
âîêðóæåíèå ñèñòåìíîãî õàðàêòåðà, óñèëèâàþùå- 
åñÿ âî âðåìÿ èçìåíåíèÿ ïîëîæåíèÿ òåëà. Îäíîâðå-
ìåííî áîëüíóþ áåñïîêîèëè ïðèñòóïû ñïîíòàííîé 
ðâîòû, íå ñâÿçàííûå ñ ïðèåìîì ïèùè, îò 1 äî 4– 
6 ðàç â ñóòêè, îáùàÿ ñëàáîñòü (ïîõóäåëà íà 10 êã),  
íåóâåðåííîñòü ïðè õîäüáå (õîäèò ñ ïîääåðæêîé), 
ïîäåðãèâàíèÿ ãëàçíûõ ÿáëîê â ïîêîå è ïðè äâè-
æåíèè âî âñå ñòîðîíû, äðîæàíèå ïîäáîðîäêà, 
ãîëîâû, ðóê.

Àíàìíåç çàáîëåâàíèÿ. Â êîíöå äåêàáðÿ 2016 ã. 
ó ïàöèåíòêè ïîÿâèëàñü îáùàÿ ñëàáîñòü, êàøåëü, 
ïîâûñèëàñü òåìïåðàòóðà òåëà äî 38 °Ñ. Óòðîì 
03.01.2016 ã. ïîÿâèëîñü ñèñòåìíîå ãîëîâîêðóæå-
íèå, à íà ñëåäóþùèé äåíü âîçíèêëà ðâîòà. ×åðåç 
äâà äíÿ ñîñòîÿíèå óõóäøèëîñü: ãîëîâîêðóæåíèå 
ñòàëî ïîñòîÿííûì, ó÷àñòèëèñü ïðèñòóïû ðâîòû, 
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Случай из клинической практики

îíà íå ìîãëà õîäèòü áåç ïîääåðæêè. Áîëüíàÿ 
áûëà ãîñïèòàëèçèðîâàíà â íåâðîëîãè÷åñêîå îòäå-
ëåíèå Òîìñêîé îáëàñòíîé êëèíè÷åñêîé áîëüíèöû. 
18.01.2016 ã. ïîÿâèëèñü íàñèëüñòâåííûå äâèæåíèÿ 
ãëàçíûõ ÿáëîê (áûñòðûå ïîäåðãèâàíèÿ â ãîðèçîí-
òàëüíîé, âåðòèêàëüíîé ïëîñêîñòè), äðîæàíèå âåê, 
ïîäáîðîäêà, ãîëîâû. Ýòè äâèæåíèÿ óñèëèâàëèñü 
ïðè âçãëÿäå íà ïðåäìåòû, îñìîòðå âðà÷à. Ïîÿâè-
ëîñü ðåçêîå âîñïðèÿòèå çàïàõîâ, çâóêà.  Îòìå÷à-
ëèñü âíåçàïíûå âçäðàãèâàíèÿ âñåì òåëîì íà âíåø-
íèå ðàçäðàæèòåëè (êòî-òî âîøåë â êàáèíåò èëè 
ïàëàòó, ïîçâàë ïàöèåíòêó). Ïðîâîäèëè ëå÷åíèå 
ïðåïàðàòàìè áåòàãèñòèíà, òðàíêâèëèçàòîðàìè, 
ïðîòèâîðâîòíûìè ïðåïàðàòàìè. Ñîñòîÿíèå îñòà-
âàëîñü áåç èçìåíåíèÿ. Áîëüíóþ âûïèñàëè äîìîé è 
28.02.2016 ã.  îíà áûëà âíîâü ãîñïèòàëèçèðîâàíà â 
íåâðîëîãè÷åñêóþ êëèíèêó ÑèáÃÌÓ. 

Àíàìíåç æèçíè. Ðîäèëàñü â Òîìñêîé îáëà-
ñòè. Ðàçâèâàëàñü â ñîîòâåòñòâèè ñ âîçðàñòíûìè 
íîðìàìè. Ïîëó÷èëà âûñøåå îáðàçîâàíèå. Ðàáîòà-
åò áóõãàëòåðîì. Èìååò îäíîãî ðåáåíêà. Íàñëåä-
ñòâåííîñòü íå îòÿãîùåíà.

Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ. Çðà÷êè ðàâíûå, äâè-
æåíèÿ ãëàçíûõ ÿáëîê â ïîëíîì îáúåìå. Ìèîêëî-
íè÷åñêèå ïîäåðãèâàíèÿ ãëàçíûõ ÿáëîê, ïîäáîðîä-
êà, ãîëîâû. Ìèîêëîíèè âîçíèêàþò ñïîíòàííî ïðè 
âçãëÿäå âïåðåä, ââåðõ, â ñòîðîíû. Ïðè çàêðûòûõ 
ãëàçàõ îòìå÷àþòñÿ áûñòðûå ïîäåðãèâàíèÿ (âðàùå-
íèÿ) ãëàçíûõ ÿáëîê, äðîæàíèå âåê.  Ëèöî ñèììåò- 
ðè÷íî, ÿçûê ïî ñðåäíåé ëèíèè, ãëîòàíèå ñâîáîä-
íîå. Ïàðåçîâ â êîíå÷íîñòÿõ íåò, òîíóñ ñîõðàíåí, 
ðåôëåêñû æèâûå ðàâíûå. Ïàòîëîãè÷åñêèõ çíà-
êîâ íåò. ×óâñòâèòåëüíîñòü íå íàðóøåíà. Ïîõîäêà 
àòàêòè÷åñêàÿ, õîäèò òîëüêî ñ ïîääåðæêîé. Â ïîçå 
Ðîìáåðãà áîëüíàÿ ïîêà÷èâàåòñÿ. Ïðè âûïîëíåíèè 
êîîðäèíàòîðíûõ ïðîá îòìå÷àåòñÿ ëåãêèé èíòåí-
öèîííûé òðåìîð. Ìåíèíãåàëüíûõ çíàêîâ íåò.

Äàííûå äîïîëíèòåëüíûõ îáñëåäîâàíèé. Îá-
ùèé è áèîõèìè÷åñêèé àíàëèçû êðîâè, îáùèé àíà-
ëèç ìî÷è áåç ïàòîëîãèè. Ýëåêòðîêàðäèîãðàììà 
áåç âûðàæåííûõ èçìåíåíèé. Ãëàçíîå äíî áåç ïà-
òîëîãèè. Ëèêâîð áåç èçìåíåíèé (ïðîçðà÷íûé, ðå-
àêöèÿ Ïàíäè – îòðèöàòåëüíàÿ, áåëîê – 0,13 ã/ë, 
öèòîç – òðè êëåòêè). Íà ýëåêòðîýíöåôàëîãðàììå 
ýïèëåïòè÷åñêîé àêòèâíîñòè íå âûÿâëåíî. Íà ìàã-
íèòíî-ðåçîíàíñíîé òîìîãðàôèè (ÌÐÒ) ãîëîâíîãî 
ìîçãà îòìå÷àþòñÿ ïðèçíàêè ñïàå÷íîãî ïðîöåññà 
îáîëî÷åê.

Âåäóùèìè êëèíè÷åñêèìè ñèíäðîìàìè ó ïàöè-
åíòêè áûëè: îïñîêëîíóñ ãëàçíûõ ÿáëîê, ìèîêëî-
íèè è äðîæàíèå âåê, ïîäáîðîäêà, ñèñòåìíîå ãî-
ëîâîêðóæåíèå, ðâîòà, ìîçæå÷êîâûå íàðóøåíèÿ. 
Äîïîëíèòåëüíûå ìåòîäû îáñëåäîâàíèÿ ñïèííî-
ìîçãîâîé æèäêîñòè, îáùåáèîõèìè÷åñêèå ìåòîäû, 

ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà íå âûÿâèëè îòêëîíåíèé îò 
íîðìàëüíûõ ïîêàçàòåëåé. Ïåðâîíà÷àëüíûì äèàã- 
íîçîì áûë ñòâîëîâîé ýíöåôàëèò ñ ïîðàæåíèåì 
ãëàçîäâèãàòåëüíûõ ÿäåð, ìîçæå÷êà è åãî ñâÿçåé, 
à òàêæå âåñòèáóëÿðíûé íåéðîíèò. Íî íàáëþäå-
íèå çà áîëüíîé, ïîÿâëåíèå ñïåöèôè÷åñêèõ ïîäåð-
ãèâàíèé ãëàçíûõ ÿáëîê, âåê ïîçâîëèëè íàì ïðåä-
ïîëîæèòü îïñîêëîíóñ-ìèîêëîíóñ ñèíäðîì.

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ïðîâîäèëñÿ ñ 
ìîçæå÷êîâûìè àòàêñèÿìè, âåñòèáóëÿðíûì íåé-
ðîíèòîì, ýïèëåïñèåé, ñòâîëîâûì ýíöåôàëèòîì, 
ðàññåÿííûì ñêëåðîçîì. Îñíîâûâàÿñü íà íàëè-
÷èè ñïåöèôè÷åñêèõ ìèîêëîíè÷åñêèõ ïîäåðãèâà-
íèé ãëàçíûõ ÿáëîê (ñèíäðîì «ïîðõàþùèõ ãëàç»), 
ïîäáîðîäêà, ãîëîâû, ëåãêèõ ìîçæå÷êîâûõ íàðó-
øåíèé, ãîëîâîêðóæåíèÿ, ðàçâèòèÿ ïàòîëîãè÷å-
ñêîãî ïðîöåññà ïîñëå èíôåêöèîííîãî çàáîëåâà-
íèÿ, îòñóòñòâèè èçìåíåíèé â ëèêâîðå è íà ÌÐÒ 
ãîëîâíîãî ìîçãà, ýëåêòðîýíöåôàëîãðàììå, áûë 
âûñòàâëåí äèàãíîç: «ýíöåôàëîïàòèÿ Êèíñáóðíà 
(îïñîêëîíóñ-ìèîêëîíóñ ñèíäðîì)». 

Ïàöèåíòêå áûëà íàçíà÷åíà òåðàïèÿ êîðòè-
êîñòåðîèäàìè: ïðåäíèçîëîí èç ðàñ÷åòà 1 ìã/êã 
ìàññû òåëà (60 ìã), ïÿòü ñåàíñîâ ïëàçìàôåðåçà ñ 
îáìåíîì ïëàçìû êðîâè 1 ë. Íà ôîíå ëå÷åíèÿ ïðå-
êðàòèëàñü ðâîòà, óìåíüøèëîñü ãîëîâîêðóæåíèå, 
îïñîêëîíóñ ãëàçíûõ ÿáëîê, äðîæàíèå ïîäáîðîä-
êà. Áîëüíàÿ áûëà âûïèñàíà èç ñòàöèîíàðà ñ ðå-
êîìåíäàöèåé äèíàìè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ. Îñìîòð 
îñóùåñòâëÿëñÿ ðåãóëÿðíî ÷åðåç 1, 2 ìåñ.  Äîçà 
ïðåäíèçîëîíà îñòàâàëàñü ïðåæíåé â òå÷åíèå  
3 ìåñ. Ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ ñòàáèëèçèðîâàë-
ñÿ. Ìèîêëîíèÿ ãëàçíûõ ÿáëîê, òðåìîð ïîäáîðîä-
êà, ðóê, ïîêà÷èâàíèå ïðè õîäüáå óìåíüøèëèñü, 
áîëüíàÿ ñìîãëà õîäèòü áåç ïîääåðæêè. Èñõîäÿ 
èç ñîñòîÿíèÿ ïàöèåíòêè, ñòàáèëèçàöèè ïðîöåñ-
ñà, áûëî ïðèíÿòî ðåøåíèå îñòàâèòü ïîääåðæèâà-
þùóþ äîçó ïðåäíèçîëîíà. ×åðåç 8 ìåñ áîëüíàÿ 
ïðèøëà ñàìîñòîÿòåëüíî íà ïðèåì, ïðèçíàêîâ ìè-
îêëîíèé, àòàêñèè íå âûÿâëåíî. Ïðåäíèçîëîí áûë 
ïîñòåïåííî îòìåíåí.

Òàêèì îáðàçîì, äàííûé êëèíè÷åñêèé ñëó-
÷àé ñâèäåòåëüñòâóåò î òîì, ÷òî ýíöåôàëîïàòèÿ 
Êèíñáóðíà ìîæåò ðàçâèâàòüñÿ íå òîëüêî ó äå-
òåé, íî è ó âçðîñëûõ. Íàøå íàáëþäåíèå îòâå÷àåò 
âñåì êëèíè÷åñêèì ñèìïòîìàì ýòîãî çàáîëåâàíèÿ, 
êîòîðûå ìû íàøëè â ëèòåðàòóðå. Áîëåçíü âîç-
íèêëà ïîñëå ðåñïèðàòîðíîé èíôåêöèè: âíà÷àëå 
îòìå÷àëèñü âåãåòàòèâíûå íàðóøåíèÿ (òîøíîòà, 
ðâîòà), çàòåì ïðèñîåäèíèëèñü ìèîêëîíè÷åñêèå 
ïîäåðãèâàíèÿ ìûøö ëèöà, êîíå÷íîñòåé, îïñîêëî-
íóñ ãëàçíûõ ÿáëîê, à òàêæå ìîçæå÷êîâûå íàðó-
øåíèÿ: èíòåíöèîííîå äðîæàíèå ïðè âûïîëíåíèè 
êîîðäèíàöèîííûõ ïðîá, íåóñòîé÷èâîñòü â ïîçå 
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Ðîìáåðãà, øàòêàÿ ïîõîäêà. Èçìåíåíèé â ëèêâî-
ðå, íà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà âûÿâëåíî íå áûëî. 
Áûë îòìå÷åí ïîëîæèòåëüíûé îòâåò íà òåðàïèþ 
êîðòèêîñòåðîèäàìè: èñ÷åçëè òîøíîòà è ðâîòà, 
çíà÷èòåëüíî óìåíüøèëñÿ îïñîêëîíóñ ãëàçíûõ 
ÿáëîê è ìèîêëîíè÷åñêèå ãèïåðêèíåçû ìûøö ëèöà 
è òðåìîð êîíå÷íîñòåé, áîëüíàÿ ñòàëà õîäèòü áåç 
ïîñòîðîííåé ïîìîùè. 

Ïî äàííûì ëèòåðàòóðû, ýíöåôàëîïàòèÿ 
Êèíñáóðíà (ÎÌÑ) ðàçâèâàåòñÿ íà ôîíå îïóõîëå-
âûõ ïðîöåññîâ èëè âîçíèêàåò ïîñëå èíôåêöèé [4].

ÎÌÑ ó äåòåé ïðèìåðíî â ïîëîâèíå ñëó÷à-
åâ ÿâëÿåòñÿ ïàðàíåîïëàñòè÷åñêèì ñèíäðîìîì è, 
êàê ïðàâèëî, ñâÿçàí ñ îïóõîëüþ ñèìïàòè÷åñêîé 
íåðâíîé ñèñòåìû, ÷àñòî ñ íåéðîáëàñòîìîé (88%), 
ðåæå ñ ãàíãëèîíåéðîáëàñòîìîé (12%). Îïóõîëü 
ìîæåò ðàñïîëàãàòüñÿ â çàáðþøèííîì ïðîñòðàí-
ñòâå (48%), ìåäèàñòèíàëüíî (30%), äðóãàÿ ëî-
êàëèçàöèÿ íàáëþäàåòñÿ â 22% ñëó÷àåâ [2, 9]. Ó 
âçðîñëûõ ïàðàíåîïëàñòè÷åñêèé ÎÌÑ ðàçâèâàåò-
ñÿ ïðè ðàêå ìîëî÷íîé æåëåçû, ÿè÷íèêîâ, ìàòêè, 
ìåëêîêëåòî÷íîé êàðöèíîìå ëåãêèõ [2, 4].

Ýíöåôàëîïàòèÿ (ÎÌÑ) ìîæåò ðàçâèâàòüñÿ ïî-
ñëå èíôåêöèîííûõ ïðîöåññîâ. Áûëè ñîîáùåíèÿ î 
âûÿâëåíèè íåéðîòðîïíûõ âèðóñîâ ïðè ÎÌÑ, òà-
êèõ êàê âèðóñ Êîêñàêè, Ýïøòåéíà – Áàðð, ïàðâî-
âèðóñà Â19, ýíòåðîâèðóñà 71 [1–4, 9], íî ïðÿìàÿ 
èõ ñâÿçü ñ ðàçâèòèåì çàáîëåâàíèÿ íå äîêàçàíà. Â 
ëèòåðàòóðå èìåþòñÿ åäèíè÷íûå ñîîáùåíèÿ î ðàç-
âèòèè ÎÌÑ ïîñëå âàêöèíàöèè [1, 2].

Å. Tate è ñîàâò. [9] ïîêàçàëè, ÷òî   85% äåòåé 
ñ ÎÌÑ áûëè âàêöèíèðîâàíû (äî ðàçâèòèÿ çàáî-
ëåâàíèÿ) îò êîðè, ïàðîòèòà, êðàñíóõè, ãåìîôèëü-
íîé ïàëî÷êè òèïà Â, ïîëèîìèåëèòà, ãåïàòèòà Â, 
äèôòåðèè, êîêëþøà, ñòîëáíÿêà.  Îïèñàíû òàê-
æå ñëó÷àè ðàçâèòèÿ ÎÌÑ ïðè áîëåçíè Ëåáåðà, 
ãåìîððàãè÷åñêîì èíñóëüòå, ýíöåôàëèòå, ëèìôî-
öèòàðíîì õîðèîìåíèíãèòå, ðèêêåòñèîçàõ, ñàëü-
ìîíåëëåçå, îòðàâëåíèè òàëëèåì, ïåðåäîçèðîâêå 
àìèòðèïòèëèíà, ïðåïàðàòîâ ëèòèÿ, ãàëîïåðèäîëà 
[1]. Ïàòîãåíåç ÎÌÑ â íàñòîÿùåå âðåìÿ äî êîíöà 
íå ÿñåí, íî ïðèçíàåòñÿ, ÷òî âàæíóþ ðîëü â åãî 
ðàçâèòèè èãðàåò àóòîèììóííûé ïðîöåññ [1–4]. 
Âåðîÿòíî, ðàçâèòèþ ýòîãî ïðîöåññà ìîãóò ñïî-
ñîáñòâîâàòü âðîæäåííûå èëè ïðèîáðåòåííûå íà-
ðóøåíèÿ ðåãóëÿòîðíûõ ìåõàíèçìîâ â èììóííîé 
ñèñòåìå. Â îñíîâå ïàòîãåíåçà ïàðàíåîïëàñòè÷å-
ñêîãî ÎÌÑ ìîæåò áûòü ñïîñîáíîñòü íåêîòîðûõ 
îïóõîëåé âíå íåðâíîé ñèñòåìû ñèíòåçèðîâàòü 
íåéðîíàëüíûå áåëêè (ïàðàíåîïëàñòè÷åñêèå àí-
òèãåíû). Ýòî âûçûâàåò ðàçâèòèå èììóííîé ðå-
àêöèè ïðîòèâ ïàðàíåîïëàñòè÷åñêèõ àíòèãåíîâ 
è ïðîòèâ ñòðóêòóð íåðâíîé ñèñòåìû, â êîòîðûõ 
ïðèñóòñòâóþò íîðìàëüíûå áåëêè, èäåíòè÷íûå 

ïàðàíåîïëàñòè÷åñêèì àíòèãåíàì, ïîñêîëüêó öåí-
òðàëüíàÿ íåðâíàÿ ñèñòåìà îáëàäàåò åñòåñòâåííîé 
èììóííîé òîëåðàíòíîñòüþ [2, 4]. Îïðåäåëåííóþ 
ðîëü â ðàçâèòèè ïàðàíåîïëàñòè÷åñêîãî è ïàðàèí-
ôåêöèîííîãî ÎÌÑ, ïî âñåé âåðîÿòíîñòè, èãðàþò 
âèðóñû [1, 2, 4], èíèöèèðóþùèå àóòîèììóííûé 
ïðîöåññ. Îíè ìîãóò âûçûâàòü ìîäèôèêàöèþ àó-
òîàíòèãåíîâ è ïåðåêðåñòíîå ðåàãèðîâàíèå âñëåä-
ñòâèå àíòèãåííîé ìèìèêðèè, íàðóøåíèå ïðîíèöà-
åìîñòè ãåìàòîýíöåôàëè÷åñêîãî áàðüåðà [2, 4]. Â 
ñûâîðîòêå ïàöèåíòîâ ñ ÎÌÑ áûëè îáíàðóæåíû 
IgG- è IgM-àóòîàíòèòåëà: àíòè-Yî àíòèòåëà ê öè-
òîïëàçìå è àêñîíàì êëåòîê Ïóðêèíüå, àíòè-Ri è 
aíòè-Hu-ïàðàíåîïëàñòè÷åñêèå àíòèòåëà ê ÿäðàì 
íåéðîíîâ, àíòèòåëà ê íåéðîôèëàìåíòàì âûñîêîé 
ìîëåêóëÿðíîé ìàññû [2, 4]. 

Â ëèòåðàòóðå èìååòñÿ ñîîáùåíèå î íåñêîëüêèõ 
ìîðôîëîãè÷åñêèõ èññëåäîâàíèÿõ ïðè ïàðàíåî- 
ïëàñòè÷åñêîì ÎÌÑ [1, 2]. Îòìå÷àþò óìåðåííóþ 
äèôôóçíóþ äåìèåëèíèçàöèþ áåëîãî âåùåñòâà 
ïîëóøàðèé ãîëîâíîãî ìîçãà, óìåíüøåíèå ÷èñëà 
êëåòîê Ïóðêèíüå è äåìèåëèíèçàöèþ ïðåèìóùå-
ñòâåííî ïóòåé çóá÷àòîãî ÿäðà ìîçæå÷êà. Â íå-
êîòîðûõ ñëó÷àÿõ âèäèìûå ïàòîìîðôîëîãè÷åñêèå 
èçìåíåíèÿ â ãîëîâíîì ìîçãå ìîãóò îòñóòñòâîâàòü. 
Êèíñáóðí îòìå÷àë ïðåèìóùåñòâåííóþ äåìèåëè-
íèçàöèþ ïðîâîäÿùèõ âîëîêîí îò çóá÷àòîãî ÿäðà 
ìîçæå÷êà, óìåðåííóþ äèôôóçíóþ äåìèåëèíèçà-
öèþ áåëîãî âåùåñòâà ïîëóøàðèé áîëüøîãî ìîçãà, 
óìåíüøåíèå ÷èñëà êëåòîê Ïóðêèíüå, ÷òî ñîîò-
âåòñòâóåò êëèíè÷åñêèì äàííûì. Òàêèì îáðàçîì, 
ðîëü ìîçæå÷êà è åãî ñâÿçåé ñ äðóãèìè îòäåëàìè 
íåðâíîé ñèñòåìû â ôîðìèðîâàíèè êëèíè÷åñêîé 
êàðòèíû ÎÌÑ íåñîìíåííà. Â âîçíèêíîâåíèè  
ìèîêëîíèé ïðè ÎÌÑ ïðèíèìàþò íåïîñðåäñòâåí-
íîå ó÷àñòèå çóá÷àòîå ÿäðî ìîçæå÷êà, ñòâîë ãîëîâ-
íîãî ìîçãà. Äèñôóíêöèåé êîðêîâî-ìîçæå÷êîâûõ 
ñâÿçåé ìîæíî îáúÿñíèòü íàðóøåíèå ïîâåäåíèÿ è 
íàñòðîåíèÿ ïðè ÎÌÑ, íàðóøåíèå äðóãèõ ìîçæå÷-
êîâûõ ñâÿçåé ìîæåò ïðèâîäèòü ê äâèãàòåëüíûì 
íàðóøåíèÿì [2, 3]. 

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ çàáîëåâàíèÿ, ïî äàí-
íûì ëèòåðàòóðû, íà÷èíàþòñÿ â ïðîäðîìàëüíûé 
ïåðèîä ó äåòåé è õàðàêòåðèçóþòñÿ ïîâûøåííîé 
âîçáóäèìîñòüþ è ðåæå – ñîíëèâîñòüþ. Íåâðîëî-
ãè÷åñêèå ñèìïòîìû îáû÷íî ïîÿâëÿþòñÿ íà 1–2-é 
íåä ïðîäðîìàëüíîãî ïåðèîäà. Êëèíè÷åñêàÿ êàð-
òèíà ôîðìèðóåòñÿ â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ äíåé 
[1–4]. Ïîÿâëÿåòñÿ øàòêîñòü ïîõîäêè, îòìå÷àþòñÿ 
ñëó÷àè ÷àñòîãî ïàäåíèÿ, ÷òî ìîæåò ïðèâîäèòü ê 
îøèáî÷íîìó äèàãíîçó îñòðîãî öåðåáåëëèòà [1, 2, 
4]. Çàòåì áûñòðî ïðèñîåäèíÿåòñÿ òðåìîð ãîëî-
âû, òóëîâèùà è êîíå÷íîñòåé (ãåíåðàëèçîâàííûé 
òðåìîð), êîòîðûé óñèëèâàåòñÿ ïðè äâèæåíèè, ïå-
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ðåõîäå èç ãîðèçîíòàëüíîãî ïîëîæåíèÿ â âåðòè-
êàëüíîå, ïîñëå ñíà è ïðè áåñïîêîéñòâå. Îäíîâðå-
ìåííî èëè íåñêîëüêèìè äíÿìè ïîçæå ïîÿâëÿåòñÿ 
îïñîêëîíóñ – ìèîêëîíèè ãëàçíûõ ìûøö â âèäå 
íåïðîèçâîëüíûõ íåðèòìè÷íûõ (áåñïîðÿäî÷íûõ), 
íî ñîïðÿæåííûõ, áûñòðûõ, èíîãäà ñãðóïïèðî-
âàííûõ â ñåðèè äâèæåíèé ãëàçíûõ ÿáëîê, êî-
òîðûå èäóò ñ íåïðàâèëüíûì èíòåðâàëîì («ïîð-
õàíèå ãëàç», «òàíöóþùèå ãëàçà»). Îïñîêëîíóñ 
íàáëþäàåòñÿ îáû÷íî â ãîðèçîíòàëüíîì íàïðàâëå-
íèè, ðåæå â âåðòèêàëüíîé è äèàãîíàëüíîé ïëîñ- 
êîñòÿõ. Îí ìîæåò óñèëèâàòüñÿ èëè ïîÿâëÿòüñÿ 
ïðè óòîìëåíèè, áåñïîêîéñòâå, ôèêñàöèè âçãëÿäà 
è ñîõðàíÿåòñÿ âî âðåìÿ ñíà. Îïñîêëîíóñ ÷àñòî 
ñî÷åòàåòñÿ ñ ìèîêëîíèÿìè âåê. Äëÿ ÎÌÑ õàðàê-
òåðíû òàêæå ïîëèìîðôíûå ìèîêëîíèè: êîðîòêèå, 
áûñòðûå, èìåþùèå íåáîëüøóþ àìïëèòóäó, ïîý-
òîìó íà ôîíå âûðàæåííîãî òðåìîðà îíè ÷àñòî 
îñòàþòñÿ íåçàìå÷åííûìè. Ìèîêëîíèè âîâëåêàþò 
ïðåèìóùåñòâåííî ìûøöû âåê, ãóá, òóëîâèùà è 
ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëîâ êîíå÷íîñòåé. Äâèæåíèÿ 
âåê áûñòðûå, íàïîìèíàþùèå ïîðõàíèå êðûëüåâ 
íàñåêîìîãî. Ìèîêëîíèè ÷àùå íàáëþäàþòñÿ è 
óñèëèâàþòñÿ ïðè äâèæåíèè, íî ìîãóò îòìå÷àòüñÿ 
è â ïîêîå. Òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ ìîæåò áûòü ðå-
ìèòòèðóþùèì è õðîíè÷åñêèì [1, 2, 4]. Âèðóñíûå 
èíôåêöèè ìîãóò ïðèâîäèòü ê îáîñòðåíèþ çàáî-
ëåâàíèÿ [2]. Äðóãîé ïðè÷èíîé îáîñòðåíèé ìîæåò 
áûòü ïðåæäåâðåìåííàÿ îòìåíà òåðàïèè. Èíòåðâà-
ëû ìåæäó ðåöèäèâàìè ìîãóò ñîñòàâëÿòü íåñêîëü-
êî ëåò. Êðîìå òîãî, ìîãóò âñòðå÷àòüñÿ è íåðåöè-
äèâèðóþùèå ôîðìû ÎÌÑ [2].

Íà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà èçìåíåíèé ÷àñòî íå 
íàõîäÿò [2, 4]. Ñïèííîìîçãîâàÿ æèäêîñòü îáû÷-
íî â ïðåäåëàõ íîðìû, íî èíîãäà âûÿâëÿåòñÿ ëèì-
ôîöèòàðíûé ïëåîöèòîç [1, 2, 4, 5]. Êðîìå òîãî, 
â ëèêâîðå ìîãóò áûòü îáíàðóæåíû ïîâûøåííûå 
óðîâíè IgG, îëèãîêëîíàëüíûå ïîëîñû, íî ýòè 
èçìåíåíèÿ íåñïåöèôè÷íû [2, 4]. Äëÿ èñêëþ÷å-
íèÿ ýïèëåïòè÷åñêîãî ãåíåçà ìèîêëîíèé ïðîâîäÿò 
ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôèþ, è, êàê ïðàâèëî, ýïè-
ëåïòè÷åñêîé àêòèâíîñòè íå îòìå÷àåòñÿ [2].

Äèôôåðåíöèðîâàòü ýíöåôàëîïàòèþ Êèíñáóð-
íà íåîáõîäèìî ñî ñëåäóþùèìè çàáîëåâàíèÿìè: 
íàñëåäñòâåííûìè ñïèíîöåðåáåëëÿðíûìè äåãåíå-
ðàöèÿìè, âîñïàëèòåëüíûìè è äåìèåëèíèçèðóþ-
ùèìè çàáîëåâàíèÿìè öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñè-
ñòåìû (îñòðûì ðàññåÿííûì ýíöåôàëîìèåëèòîì, 
öåðåáåëëèòîì, ðàññåÿííûì ñêëåðîçîì), òîêñè-
÷åñêîé èëè ìåòàáîëè÷åñêîé ýíöåôàëîïàòèåé, 
ïîñòàíîêñè÷åñêèì ìèîêëîíóñîì (ñèíäðîì Ëàí- 
ñà – Àäàìñà), ýïèëåïòè÷åñêèìè ìèîêëîíèÿìè, à 
òàêæå ñî ñïèíàëüíûìè ñåãìåíòàðíûìè ìèîêëîíè-
ÿìè [1, 2, 4].

Ïî äàííûì ëèòåðàòóðû, äëÿ ëå÷åíèÿ ÎÌÑ ïðè-
ìåíÿþò ñëåäóþùèå ñðåäñòâà: ÀÊÒÃ, ñèíàêòåí-äå-
ïî (ñèíòåòè÷åñêèé àíàëîã AKTÃ); êîðòèêîñòåðî-
èäíûå ãîðìîíû (ïðåäíèçîëîí, ìåòèëïðåäíèçîëîí, 
ãèäðîêîðòèçîí, äåêñàìåòàçîí); èììóíîñóïðåññîðû 
(àçàòèîïðèí, öèêëîôîñôàìèä è äð.); èììóíîãëî-
áóëèí G (äëÿ âíóòðèâåííîãî ââåäåíèÿ); ïëàçìàôå-
ðåç. Êîðòèêîñòåðîèäû óìåíüøàþò âîñïàëèòåëüíûé 
ïðîöåññ, îòåê, ñòàáèëèçèðóþò ãåìàòîýíöåôàëè÷å-
ñêèé áàðüåð, ÷òî ñïîñîáñòâóåò óìåíüøåíèþ äàëü-
íåéøåãî ïðèòîêà àêòèâíûõ èììóííûõ êëåòîê è 
ãóìîðàëüíûõ ôàêòîðîâ, ñïîñîáñòâóþùèõ äåìèåëè-
íèçàöèè. Â ëèòåðàòóðå îáñóæäàþòñÿ ïðåèìóùåñòâà 
âûñîêèõ è íèçêèõ äîç, à òàêæå êîðîòêîãî è äëè-
òåëüíîãî êóðñîâ êîðòèêîñòåðîèäíîé òåðàïèè [4, 8].

Ïðîãíîç çàáîëåâàíèÿ, ïî äàííûì ëèòåðàòóðû, 
çàâèñèò îò òÿæåñòè çàáîëåâàíèÿ ïðè äåáþòå, êî-
ëè÷åñòâà ðåöèäèâîâ è äëèòåëüíîñòè ïåðèîäà îò 
íà÷àëà çàáîëåâàíèÿ (îò ïîÿâëåíèÿ ïåðâûõ ïðè-
çíàêîâ?) äî íàçíà÷åíèÿ ïðàâèëüíîãî ëå÷åíèÿ. Íå-
ýôôåêòèâíîñòü òåðàïèè ñâÿçàíà ñ îòñðî÷åííûì 
èëè íåàäåêâàòíûì ëå÷åíèåì. Â ÑØÀ äëèòåëü-
íîñòü ïåðèîäà îò íà÷àëà çàáîëåâàíèÿ äî äèàãíî-
ñòèêè ÎÌÑ ñîñòàâëÿåò â ñðåäíåì 11 íåä (ìàêñè-
ìàëüíî 26 ìåñ), à äî íà÷àëà ëå÷åíèÿ – 17 íåä [1, 
2, 4, 8]. Ñëåäóåò îáðàòèòü âíèìàíèå íà òî, ÷òî 
ïðè âñåõ ìåòîäàõ òåðàïèè íåîáõîäèìà ðàííÿÿ 
äèàãíîñòèêà çàáîëåâàíèÿ. Ïîçäíÿÿ äèàãíîñòèêà 
ÎÌÑ çàòðóäíÿåò ïîäáîð ëå÷åíèÿ, îáóñëîâëèâàåò 
íåîáõîäèìîñòü â äëèòåëüíîé ãîðìîíàëüíîé òåðà-
ïèè è óõóäøàåò ïðîãíîç [1–4]. Â ðàçëè÷íûõ ñîîá-
ùåíèÿõ òàêæå ïîä÷åðêèâàåòñÿ, ÷òî ïðîãðåññèðî-
âàíèå ñ âîçðàñòîì äâèãàòåëüíûõ è ïñèõîðå÷åâûõ 
íàðóøåíèé íå çàâèñèò îò õàðàêòåðà ïðîâîäè-
ìîé òåðàïèè [2, 3, 4]. Íàïðèìåð, â èññëåäîâàíèè  
M.R. Pranzetelli è ñîàâò. [6–8] íå âûÿâëåíî çíà÷è-
òåëüíîé ðàçíèöû ìåæäó ãðóïïàìè äåòåé ñ ïàðà- 
íåîïëàñòè÷åñêèì ÎÌÑ, ïîëó÷àâøèìè êîðòèêî-
ñòåðîèäû èëè ÀÊÒÃ, èììóíîãëîáóëèí è õèìèî-
òåðàïèþ. Ýòè àâòîðû òàêæå ïîä÷åðêèâàþò, ÷òî 
ïðîãíîç íå ìåíÿåòñÿ ïðè âíóòðèâåííîì è ïåðî-
ðàëüíîì ââåäåíèè ÀÊÒÃ, à òàêæå íå çàâèñèò îò 
îáùåãî ÷èñëà êóðñîâ èììóíîãëîáóëèíà. Â ðÿäå 
èññëåäîâàíèé íå âûÿâëåíî êîððåëÿöèè ìåæäó 
ïðîãíîçîì ÎÌÑ è âðåìåíåì íà÷àëà òåðàïèè.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Ýíöåôàëîïàòèÿ Êèíñáóðíà, èëè ñèíäðîì 

îïñîêëîíóñà-ìèîêëîíóñà, ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé 
äîñòàòî÷íî ðåäêèé è óíèêàëüíûé êëèíè÷åñêèé 
ñèíäðîì. Íåîáõîäèìû äàëüíåéøèå èññëåäîâàíèÿ 
ñ öåëüþ èçó÷åíèÿ ýòèîëîãèè è ïàòîãåíåçà ýòîãî 
çàáîëåâàíèÿ, ïîèñê íîâûõ ñïåöèôè÷åñêèõ ìåòî-
äîâ ëå÷åíèÿ. 
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