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НЕВРОЛОГІЯ

проявление симптома после ФП в 1 группе  — у 51,89 %, во 
2 группе — у 14,8 %, в 3 группе — у 38,7 %, различия отмечены 
между 1 и 2 группой при р < 0,001 а также 2 и 3 при p = 0,016. 
Соответственно двухсторонний симптом статистически чаще 
наблюдался во 2 группе. Нистагм, обусловленный поворотом 
взора, позиционный, возникающий после пробы де Клейна, 
статистических различий по группам не отмечено. Rо ШОП: во 
всех случаях признаки остеохондроза, аномалии развития по 
группам распределились равномерно. Признаки нестабиль-
ности, псевдоспондилолистеза чаще в 3 группе в сравнении со 
2 группой при p = 0,003. Унковертебральный артроз чаще отме-
чен во 2 группе по сравнению с 3 группой при p = 0,002, а также 
в 1 группе по сравнению с 3 группой при p = 0,02. Косвенным 
признаком раздражения симпатического сплетения ПА является 
показатель изменения линейной скорости кровотока (ЛСК) при 
ФП. Статистически чаще во 2 и 3 группе снижение ЛСК было 
в 2 раза и более, р < 0,001 по сравнению с 1 группой, при этом 
компрессия, доводящая ЛСК до периферического кровотока, 
статистически чаще отмечена во2 группе по сравнению с 3 груп-
пой при р < 0,001

У пациентов с сосудистой патологией двухсторонний СРГЯ до 
пробы при сравнении групп наблюдался чаще, но внутри группы 
достоверных различий не было, после пробы симптом с двух сто-
рон в этой группе преобладал, при Ro отмечены дегенеративные 
изменения в ШОП и достаточно выраженная компрессия ПА при 
проведение пробы. У пациентов, перенесших травму черепа, 
СРГЯ чаще до ФП односторонний, после ФП внутри группы со-
отношение частоты одностороннего к двухстороннему 2:3, чаще 
отмечена нестабильность в ШОП и псевдоспондилолистез.
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ТРАНСФОРМАЦИЯ КЛИНИЧЕСКИХ ПРОЯВЛЕНИЙ 
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У ДЕТЕЙ С МАЛЬФОРМАЦИЯМИ ГОЛОВНОГО МОЗГА
В настоящее время стало очевидным, что большинство маль-

формаций (дисгений) головного мозга проявляются тяжёлыми 
расстройствами нервной системы у детей и являются одной из 
частых причин детской неврологической инвалидности. МРТ го-
ловного мозга дало возможность увидеть расстройства архитек-
тоники головного мозга и определить их весомое место среди 
неврологических расстройств. Существенную роль в изучении 
генетически-детерминированных механизмов развития мозга 
оказали молекулярно-биологические методы исследования. 
Известно, что мутации различных генов, регулирующих форми-
рование головного мозга, ассоциируются со специфическими 
мальформациями головного мозга. В последнее время появи-
лись работы, указывающие на сочетание дисгений головного 
мозга и расстройств нейрометаболического процесса как 
проявление мутации одного и того же гена. Это позволило по-
новому взглянуть на развитие клинических проявлений и про-
гноз при мальформациях головного мозга.

Для описания подобного феномена мы отобрали 8 больных 
в возрасте от 1 месяца до 3-х лет с отчётливыми генерализо-
ванными мальформациями головного мозга по данным МРТ. 
У описываемых детей основными клиническими проявлениями 
были: грубая задержка психического развития, эпилептические 
приступы, моторные расстройства в виде нарушения выпрям-
ляющих рефлексов и парезов. У трех больных отмечалось 
микроцефальное строение черепа.

На МРТ головного мозга в этой группе визуализировали 
двустороннюю полимикрогирию и лиссэнцефалию-агирию, 
сопровождаемые перивентрикулярной и/или субкортикаль-
ной гетеротопией; обширные зоны кортикальной дисплазии 
в височно-темпоральных отделах с гипоплазией гиппокампа, 
а также малодифференцированные кортикальные дисгении 
с выраженной гипоплазией субкортикальных отделов, преиму-
щественно в лобных отделах головного мозга.

У всех больных отмечена трансформация клинических сим-
птомов и электроэнцефалографических показателей. Они выра-
жались в том, что через определённый период времени, несмотря 
на проводимое лечение, спустя месяц или более один клинико-
электроэнцефалографический паттерн трансформировался 
в другой вариант приступов. В частности, у трёх больных мы кон-
статировали трансформацию ранней миоклонической энцефало-
патии в тяжелую эпилепсию с множественными независимыми 

фокусами спайков (синдром Марканда — Блюма — Отахара). 
У 4-х детей после синдрома Отахара развился синдром Веста. 
У одного больного через 7 месяцев неонатальная миоклони-
ческая энцефалопатия трансформировалась в синдром Драве.

Согласно данным литературы и нашим исследованиям, 
мы постулируем, что одним из механизмов такой клинико-
электроэнцефалографической трансформации является 
расстройство нейрометаболических (нейротрансмиттерных) 
процессов, кодируемых теми же генами, что и мальформации 
головного мозга.

Таким образом, использование МРТ перевело прижизненное 
изучение структуры головного мозга на более высокую ступень, 
переключив познание с формального уровня «гипоксическая 
энцефалопатия» на уровень болезней, вызванных генетическим 
нарушением транскрипционных факторов. Это позволило пере-
вести взгляд от традиционных понятий мальформаций головного 
мозга на более широкие и глубинные, затрагивающие не только 
архитектонику головного мозга, но и нейрометаболические рас-
стройства, объединённых одним генетическим дефектом.
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СУЧАСНІ ПІДХОДИ ДО ЛІКУВАННЯ МІАСТЕНІЇ
Міастенія залишається актуальною проблемою сучасної ме-

дицини через високу частоту розвитку ускладнень, що призво-
дять до професійної, соціальної дезадаптації хворих, а нерідко 
є причиною смерті хворих.

1. Симптоматичне лікування — використання антихолінес-
теразних препаратів (АХЕП).

Найбільш широко застосовується піридостигмін («калімін») 
у таблетованій формі по 60 мг. Лікування звичайно починають 
з 30—60 мг кожні 8 год. Дозу підвищують поступово, залежно 
від стану пацієнта. Максимальна доза — 60—120 мг кожні 4 год 
(клас ІІІ, рівень С).

Так само використовують антихолінестеразний препарат 
короткої дії прозерин (при недостатній ефективності піридостиг-
мін) у вигляді розчину 0,05 % по 1 або 2 мл (клас ІІІ, рівень С).

2. Імуномодулююча терапія
А. Кортикостероїди — належать до препаратів першої лінії 

імуномодулюючих препаратів при міастенії. Терапію слід почина-
ти з 10—25 мг преднізолону або аналогів, через день, поступово 
нарощуючи дозу (по 10 мг на прийом) до досягнення цільової 
дози 60—80 мг (в один прийом, через день). При тяжкому стані 
хворого кортикостероїди слід застосовувати відразу з високих 
доз щодня (поряд з короткостроковою терапією — плазмаферез 
або імуноглобулін внутрішньовенно) до стабілізації стану, рівень 
рекомендацій — С.

Б. Азатіоприн — пуриновий аналог, що інгібірує синтез 
нуклеїнових кислот. Слід пам'ятати, що початок терапевтичного 
ефекту може бути відстроченим до 4—12 місяців, а максималь-
ний терапевтичний ефект розвивається зазвичай через 6—24 мі-
сяці. Азатіоприн слід використовувати як додатковий препарат 
(до преднізолону) у пацієнтів, які тривалий час перебувають 
на імуносупресивній терапії. Це дозволяє не збільшувати дозу 
кортикостероїдів і підтримувати їхню ефективність (так званий 
«спаринг-ефект») (клас І, рівень А).

В. Циклоспорин — застосовується нечасто. З огляду на спектр 
і характер побічних реакцій його застосовують лише у пацієнтів, 
нечутливих до азатіоприну (клас ІІ, рівень В).

Г. Циклофосфамід — застосовується як імунодепресант при 
важких імунологічних захворюваннях. Використовують рідко — 
при неефективності поєднаного застосування кортикостероїдів 
та азатіоприну або метотрексату, або циклоспорину (клас ІІ, 
рівень В).

Д. Метотрексат — слід використовувати як препарат ре-
зерву (при неефективності терапії препаратами першого ряду) 
(клас ІІІ, рівень С).

3. Короткострокова терапія — плазмаферез і внутрішньо-
венне застосування імуноглобуліну.

Згідно з рекомендаціями Європейської федерації не-
врологічних спільнот, плазмаферез при міастенії проводять 
коротким курсом: при важких формах захворювання, при під-
готовці до оперативного лікування (з видалення тимусу та ін.), 




