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НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ АМИЛОИДОЗА
Ðàññìîòðåíû âîïðîñû ïîðàæåíèÿ íåðâíîé ñèñòåìû ïðè àìèëîèäîçå: ýòèîëîãè÷åñêèå
àñïåêòû, òåîðèè ïàòîãåíåçà, êëàññèôèêàöèè, êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà, ìåòîäû äèàãíîñ-
òèêè. Îïèñàíû ÷åòûðå ñëó÷àÿ ïåðâè÷íîãî ãåíåðàëèçîâàííîãî àìèëîèäîçà áåç íàñëåäñò-
âåííîé îòÿãîù¸ííîñòè. Ó âñåõ áîëüíûõ íàáëþäàëèñü ðàçëè÷íûå äèñôóíêöèè âåãåòà-
òèâíîé íåðâíîé ñèñòåìû: èìïîòåíöèÿ, ñôèíêòåðíûå ðàññòðîéñòâà, äèñòàëüíî-ïðîê-
ñèìàëüíûå íàðóøåíèÿ òåìïåðàòóðíîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè è ïîòîîòäåëåíèÿ. Íà ðàííèõ
ýòàïàõ çàáîëåâàíèÿ, äî ðàçâèòèÿ äðóãèõ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé, ýòèîëîãèþ îïðåäå-
ëèòü ÷ðåçâû÷àéíî òðóäíî.
Êëþ÷åâûå ñëîâà: àìèëîèäîç, ïîëèíåéðîïàòèÿ, ýòèîëîãèÿ, äèàãíîñòèêà, ëå÷åíèå.

íàêàìè, êàê âîçìîæíàÿ ïðè÷èíà âîçíèêíîâå-
íèÿ (ïåðâè÷íûé, âòîðè÷íûé, ñòàð÷åñêèé, ñå-
ìåéíûé àìèëîèäîç), ñïåöèôè÷íîñòü áåëêà
(AL- è ÀÀ-àìèëîèä), ðàñïðîñòðàí¸ííîñòü
(ñèñòåìíûé èëè ãåíåðàëèçîâàííûé, ëîêàëü-
íûé), ñâîåîáðàçèå ïðîÿâëåíèé â ñâÿçè ñ ïðå-
èìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì îïðåäåë¸ííûõ
îðãàíîâ è ñèñòåì (íåéðîïàòè÷åñêèé, êàðäèî-
ïàòè÷åñêèé, íåôðîïàòè÷åñêèé, ãåïàòîïàòè÷å-
ñêèé è ò. ï.) [1, 6–8].

Â 1961 ã.  Ã.Â. Áðèããñ âîñïîëíèë êëàññè-
ôèêàöèþ àìèëîèäîçà, ðàçäåëèâ åãî íà ñëå-
äóþùèå ôîðìû:

• ïåðâè÷íûé àìèëîèäîç, ïî-âèäèìîìó,
ïðåäñòàâëÿþùèé ñîáîé âðîæä¸ííóþ ôåð-
ìåíòîïàòèþ, íàñëåäóåìóþ àóòîñîìíî-äîìè-
íàíòíûì ïóò¸ì (âîçìîæíî, èìååòñÿ íåñêîëü-
êî ôîðì âðîæä¸ííîãî àìèëîèäîçà);

• âòîðè÷íûé àìèëîèäîç, âîçíèêàþùèé íà
ôîíå äëèòåëüíûõ õðîíè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé,
õàðàêòåðèçóþùèõñÿ ðàñïàäîì òêàíåé è âñà-
ñûâàíèåì ïðîäóêòîâ ðàñïàäà (ïðè òóáåðêó-
ë¸çå ë¸ãêèõ è äðóãèõ îðãàíîâ, áðîíõîýêòàòè-
÷åñêîé áîëåçíè, õðîíè÷åñêîì îñòåîìèåëèòå
è äð.) èëè çíà÷èòåëüíûìè èììóíîïàòîëîãè-
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Àìèëîèäîç íåðâíûõ ñòâîëîâ âïåðâûå
áûë îïèñàí â 1957 ã., îäíàêî ÷¸òêèõ êëèíè÷å-
ñêèõ äèàãíîñòè÷åñêèõ êðèòåðèåâ íå âûðàáî-
òàíî. Ïðèæèçíåííàÿ äèàãíîñòèêà çàòðóäíåíà,
ïîýòîìó î ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè äàííîãî çàáî-
ëåâàíèÿ ñóäÿò ãëàâíûì îáðàçîì íà îñíîâàíèè
ðàçðàáîòêè ñåêöèîííîãî ìàòåðèàëà. ×àñòîòà
âñòðå÷àåìîñòè àìèëîèäîçà – íå ìåíåå 1 ñëó-
÷àÿ íà 50 000 (â îñíîâíîì âîçíèêàåò ïîñëå
60 ëåò) [1–3].

Àìèëîèäîç îáúåäèíÿåò ðÿä ñèñòåìíûõ è
ëîêàëüíûõ áîëåçíåé, êîòîðûå õàðàêòåðè-
çóþòñÿ îòëîæåíèåì â ìåæóòî÷íîé òêàíè áåë-
êîâûõ ìàññ, îáëàäàþùèõ äâîéíûì ëó÷åïðå-
ëîìëåíèåì â ïîëÿðèçàöèîííîì ñâåòå è ïîñòå-
ïåííî ïðèâîäÿùèõ ê íàðóøåíèþ ôóíêöèè
ïîðàæ¸ííûõ îðãàíîâ. Óñòàíîâëåíî, ÷òî àìè-
ëîèäîç ÿâëÿåòñÿ âíåêëåòî÷íûì äèñïðîòåèíî-
çîì, ïðîòåêàþùèì ñ ãëóáîêèì íàðóøåíèåì
áåëêîâîãî îáìåíà è íàêîïëåíèåì â òêàíÿõ
áåëêîâûõ âåùåñòâ ñ õàðàêòåðíûìè ôèçèêî-
õèìè÷åñêèìè ñâîéñòâàìè [4, 5].

Åäèíîé êëàññèôèêàöèè àìèëîèäîçà íå
ñóùåñòâóåò. Ðàçëè÷íûå åãî ôîðìû (âèäû, òè-
ïû) âûäåëÿþò, ðóêîâîäñòâóÿñü òàêèìè ïðèç-
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÷åñêèìè íàðóøåíèÿìè (íåñïåöèôè÷åñêèé
ÿçâåííûé êîëèò, ñûâîðîòî÷íàÿ áîëåçíü è ò. ä.);

• èäèîïàòè÷åñêèé àìèëîèäîç – ñì. ïåð-
âè÷íûé;

• ñòàð÷åñêèé àìèëîèäîç.
Ñóùåñòâóåò ðÿä îáùèõ ïðèçíàêîâ, êîòî-

ðûå îáúåäèíÿþò àìèëîèäîç: äèñïðîòåèíå-
ìèÿ, êîòîðàÿ ÿâëÿåòñÿ âûðàæåíèåì íàðóøåí-
íîãî îáìåíà, à âîçìîæíî, è îñîáåííîñòåé
ïðîöåññà îáíîâëåíèÿ áåëêîâ òåëà; åäèíàÿ
ðîëü òðàíñôîðìàöèè êëåòîê ÐÝÑ â âîçíèêíî-
âåíèè ôèáðèëëÿðíîé ñòðóêòóðû àìèëîèäà,
íåçàâèñèìî îò òîãî, ÿâëÿåòñÿ ëè ýòà òðàíñ-
ôîðìàöèÿ ðåàêòèâíîé, íåîïëàñòè÷åñêîé èëè
îáóñëîâëåííîé ãåíåòè÷åñêè; ïðåäøåñòâóþ-
ùèå ïîÿâëåíèþ àìèëîèäà ñóáìèêðîñêîïè÷å-
ñêèå èçìåíåíèÿ ýëåìåíòîâ ñèñòåìû ñîåäèíè-
òåëüíîé òêàíè; åäèíàÿ ñóáìèêðîñêîïè÷åñêàÿ
ñòðóêòóðà àìèëîèäà.

Ê íàèáîëåå ÷àñòûì ïðîÿâëåíèÿì àìèëîè-
äîçà íåðâíîé ñèñòåìû îòíîñÿò ñëåäóþùèå:

• ïåðèôåðè÷åñêóþ ïîëèíåâðîïàòèþ
(îùóùåíèå ææåíèÿ, ïîêàëûâàíèÿ, «ìóðà-
øåê» â êîíå÷íîñòÿõ, íàðóøåíèå ÷óâñòâèòåëü-
íîñòè);

• íàðóøåíèÿ âåãåòàòèâíîé íåðâíîé ñèñ-
òåìû (ãîëîâíûå áîëè, ãîëîâîêðóæåíèå, ïîò-
ëèâîñòü);

• îðòîñòàòè÷åñêóþ ãèïîòåíçèþ;
• èìïîòåíöèþ;
• ñôèíêòåðíûå ðàññòðîéñòâà (íåäåðæàíèå

ìî÷è, êàëà).
Ïîðàæåíèå ïåðèôåðè÷åñêîé íåðâíîé

ñèñòåìû ïðîÿâëÿåòñÿ â âèäå àìèëîèäíîé
ïîëèíåéðîïàòèè è â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå,
ýòî ìîæåò áûòü àêöåíòîì ïðîÿâëåíèÿ çàáîëå-
âàíèÿ. Íàðÿäó ñ ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæå-
íèåì ïåðèôåðè÷åñêîé íåðâíîé ñèñòåìû â
ôîðìå äèñòàëüíûõ ïîëèíåéðîïàòèé, îòìå-
÷àåòñÿ ïîðàæåíèå öåíòðàëüíîé. Àìèëîèä âû-
ÿâëÿþò íå òîëüêî â äèñòàëüíûõ íåðâàõ, íî è
ñïèíàëüíûõ è ñèìïàòè÷åñêèõ ãàíãëèÿõ, ñïè-
íàëüíûõ êîðåøêàõ, ïåðåäíèõ è çàäíèõ ðîãàõ
ñïèííîãî ìîçãà. Ïðîÿâëåíèÿ ïîðàæåíèÿ ãî-
ëîâíîãî ìîçãà è ñóáàðàõíîèäàëüíîãî ïðî-
ñòðàíñòâà âñòðå÷àåòñÿ íàìíîãî ðåæå, â âèäå
ïðåñåíèëüíîé è ñåíèëüíîé äåìåíöèè.

Îñíîâíûì çâåíîì ïàòîãåíåçà íåâðîëîãè-
÷åñêèõ ñèìïòîìîâ ïðè àìèëîèäîçå ÿâëÿþòñÿ:
èçìåíåíèÿ ñî ñòîðîíû ñîñóäîâ è ïîñëåäóþ-
ùàÿ èøåìèÿ, èíôèëüòðàöèÿ íåðâîâ àìèëîè-
äîì ñ êîìïðåññèåé íåðâíûõ âîëîêîí è âîç-

íèêàþùèå òîêñèêî-îáìåííûå íàðóøåíèÿ ñ
âîñïàëèòåëüíûìè ðàññòðîéñòâàìè â íåðâíîé
òêàíè [6, 9, 10].

Ýëåêòðîìèîãðàôè÷åñêèå ïîêàçàòåëè àìè-
ëîèäíîé ïîëèíåéðîïàòèè èçó÷åíû ìàëî. Â
îäíîì èç íàáëþäåíèé îòìå÷àþòñÿ ïîòåíöèàëû
ôèáðèëëÿöèé ïðè íîðìàëüíîé äèñòàëüíîé
ëàòåíòíîñòè è ñêîðîñòè ïðîâåäåíèÿ èìïóëüñà,
â äðóãîì – çàìåòíîå ñíèæåíèå ñêîðîñòè ïðî-
âåäåíèÿ ïî äâèãàòåëüíûì àêñîíàì äèñòàëüíûõ
íåðâîâ êîíå÷íîñòåé. Ýòè ïîêàçàòåëè óêàçû-
âàþò íà äåãåíåðàöèþ àêñîíîâ è ñåãìåíòàðíóþ
äåìèåëèíèçàöèþ. Íåêîòîðûå àâòîðû îòìå-
÷àþò óÿçâèìîñòü ìèåëèíîâîé îáîëî÷êè êàê
ïðè íàñëåäñòâåííûõ ñåìåéíûõ àìèëîèäíûõ
ïîëèíåéðîïàòèÿõ, òàê è ïðè ïåðâè÷íîì
ãåíåðàëèçîâàííîì àìèëîèäîçå (ÏÃÀ). Äåìè-
åëèíèçàöèÿ ñâÿçàíà, ïî-âèäèìîìó, ñ ãåíåòè÷å-
ñêîé äåôåêòíîñòüþ è ñ áèîõèìè÷åñêèì ìåòà-
áîëè÷åñêèì äåôåêòîì ïðè ñèíòåçå ìèåëèíà
ïðè àìèëîèäîçå. Ïðè ïåðâè÷íîì ãåíåðàëèçî-
âàííîì àìèëîèäîçå èçìåíåíèÿ â ëèêâîðå
õàðàêòåðèçóþòñÿ óâåëè÷åíèåì ñîäåðæàíèÿ
áåëêà îò 0,6 äî 3,0 %, ïîâûøåíèåì äàâëåíèÿ
äî 300 ìì âîäí. ñò., èíîãäà ïëåîöèòîçîì.

Ïîëèíåéðîïàòèè ïðè ÏÃÀ âñòðå÷àþòñÿ ó
15–47 % áîëüíûõ. Ó 70 % áîëüíûõ àìèëîèä-
íàÿ ïîëèíåéðîïàòèÿ ñî÷åòàåòñÿ ñ ïîðàæå-
íèåì ïèùåâàðèòåëüíîãî òðàêòà, ÷òî ïðåä-
ïîëîæèòåëüíî ñâÿçàíî ñ ïîðàæåíèåì íåðâ-
íûõ ñïëåòåíèé êèøå÷íèêà. Ó 5 % îò îáùåãî
÷èñëà àìèëîèäîçîâ íåéðîïàòè÷åñêèå ðàñ-
ñòðîéñòâà ìîãóò íîñèòü ìàíèôåñòíûé õàðàê-
òåð, ó îñòàëüíûõ îíè ïðîÿâëÿþòñÿ â ñðåäíåì
â òå÷åíèå âîñüìè ëåò ñ ìîìåíòà çàáîëåâàíèÿ.
Âèñöåðàëüíàÿ ïàòîëîãèÿ, ðåçèñòåíòíàÿ ê ëå-
÷åíèþ, ïðè àìèëîèäîçå ïðîÿâëÿåòñÿ ñî ñòî-
ðîíû ïèùåâàðèòåëüíîãî òðàêòà è ñåðäå÷íî-
ñîñóäèñòîé ñèñòåìû (65–75 %) [11, 12].

Â êëèíèêå ÏÃÀ ïðåîáëàäàþò ñåíñîðíûå
íàðóøåíèÿ âîñõîäÿùåãî õàðàêòåðà, ÷àùå â
íèæíèõ êîíå÷íîñòÿõ. Çàáîëåâàíèå ðàçâèâàåò-
ñÿ ìåäëåííî, ñ ïîñòåïåííûì ðàñïðîñòðà-
íåíèåì ïàðåñòåçèé îò äèñòàëüíûõ îòäåëîâ ê
ïðîêñèìàëüíûì. Õàðàêòåðíà ìîçàè÷íîñòü
ñåíñîðíûõ íàðóøåíèé íà ðàçëè÷íûõ ó÷àñò-
êàõ êîíå÷íîñòåé, è òîëüêî ñ äëèòåëüíîñòüþ
ïðîöåññà èñ÷åçàþò âñå âèäû ÷óâñòâèòåëü-
íîñòè. Äâèãàòåëüíûå íàðóøåíèÿ âîçíèêàþò
îäíîâðåìåííî, íî â ñîïîñòàâëåíèè ñ ÷óâñòâè-
òåëüíûìè ðàññòðîéñòâàìè îíè ìåíåå âûðà-
æåíû. Ïîñòåïåííî ðàçâèâàþòñÿ ôèáðèëëÿð-
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íûå è ôàñöèêóëÿðíûå ïîä¸ðãèâàíèÿ, ìûøå÷-
íûå àòðîôèè â íèæíèõ êîíå÷íîñòÿõ ñîçäàþò
äèñòàëüíóþ, çàòåì ïðîêñèìàëüíóþ ñëàáîñòü.
Íåðåäêî ðàçâèâàåòñÿ ïåðîíåàëüíàÿ ïîõîäêà.
Â äàëüíåéøåì ôîðìèðóåòñÿ âÿëûé ïàðàëè÷
â êîíå÷íîñòÿõ ñ âûïàäåíèåì ñóõîæèëüíûõ
ðåôëåêñîâ. Ó ìíîãèõ áîëüíûõ îòìå÷àþòñÿ
ñåãìåíòàðíûå è íàäñåãìåíòàðíûå âåãåòàòèâ-
íûå ðàññòðîéñòâà. Ê ÷èñëó ïîñëåäíèõ îòíî-
ñÿò ðàííþþ èìïîòåíöèþ, íàðóøåíèÿ ïîòî-
îòäåëåíèÿ, îðòîñòàòè÷åñêóþ ãèïîòîíèþ, òåì-
ïåðàòóðíóþ àñèììåòðèþ, àñèììåòðèþ çðà÷-
êîâ ñ âÿëîé ðåàêöèåé íà ñâåò. ×àñòî íàáëþ-
äàåòñÿ ÷åðåäîâàíèå çàïîðà è ïîíîñà, îáóñëîâ-
ëåííîå íàðóøåíèåì âñàñûâàíèÿ ïðè ïîðàæå-
íèè àìèëîèäîì âîðñèíîê è ñòåíîê êèøå÷-
íèêà, îñîáåííî åñëè àìèëîèä îòêëàäûâàåòñÿ
â åãî íåðâíûõ ñïëåòåíèÿõ. Îòìå÷àþòñÿ
ñôèíêòåðíûå íàðóøåíèÿ, òðîôè÷åñêèå ÿçâû.

Ïî ñåìåéíîé ôîðìå àìèëîèäíûå ïîëè-
íåéðîïàòèè äåëÿòñÿ íà ÷åòûðå ãðóïïû:

ïåðâàÿ ãðóïïà – ïðåèìóùåñòâåííî ïîðà-
æåíû ïåðèôåðè÷åñêàÿ è âåãåòàòèâíàÿ íåðâ-
íàÿ ñèñòåìà. Íèæíèå êîíå÷íîñòè ñòðàäàþò
áîëüøå, ÷åì âåðõíèå. Ñðåäè âèñöåðàëüíûõ
ïðîÿâëåíèé áîëåçíè íàèáîëåå ÷àñòûì ÿâëÿ-
þòñÿ íàðóøåíèÿ ñî ñòîðîíû ïèùåâàðèòåëü-
íîãî òðàêòà: ÷àñòûé æèäêèé ñòóë (äî 20 ðàç
è áîëåå â ñóòêè) ñ îáèëüíîé ñëèçüþ. Îäíàêî
áîëè â æèâîòå ïðè ýòîì îòñóòñòâóþò, îòìå-
÷àåòñÿ ëèøü íåáîëüøîå åãî âçäóòèå. Õàðàê-
òåðíà ðåçêàÿ àòîíèÿ ñôèíêòåðîâ, ïðÿìîé
êèøêè, à èíîãäà è ïàðåç êèøå÷íèêà;

âòîðàÿ ãðóïïà – íåéðîïàòèÿ ðóê, ÷àñòî â
ñî÷åòàíèè ñ ñèíäðîìîì çàïÿñòüÿ, áîëüøåé
âûðàæåííîñòüþ ñî ñòîðîíû âíóòðåííèõ
îðãàíîâ, à òàêæå ãëàçíûõ ñèìïòîìîâ;

òðåòüÿ ãðóïïà – íåéðîïàòèÿ ðàçâèâàåòñÿ
ñíà÷àëà â ðóêàõ, çàòåì â íîãàõ, ïîðàæåíèÿ âå-
ãåòàòèâíîé íåðâíîé ñèñòåìû ðåäêèå, ÷àñòàÿ
âñòðå÷àåìîñòü ÿçâåííûõ ïðîöåññîâ â ïèùåâà-
ðèòåëüíîì òðàêòå, íåôðîïàòèÿ, ïîðàæåíèÿ
ñåðäöà, ãëàç è îðãàíîâ ñëóõà;

÷åòâåðòàÿ ãðóïïà – ðåø¸ò÷àòàÿ äèñòðî-
ôèÿ ðîãîâèöû, êðàíèàëüíàÿ íåéðîïàòèÿ,
ïîðàæåíèå êîæè. Âèñöåðàëüíàÿ ïàòîëîãèÿ
âñòðå÷àåòñÿ ðåäêî.

Âî âñåõ ãðóïïàõ ïðîöåññ íîñèò ãåíåðàëè-
çîâàííûé õàðàêòåð ñ àóòîñîìíî-äîìèíàíò-
íûì òèïîì íàñëåäîâàíèÿ. Âî ìíîãèõ ñëó÷àÿõ
ïðîñëåæèâàëàñü ýòíè÷åñêàÿ è òåððèòîðèàëü-
íàÿ çàâèñèìîñòü. Áîëåçíü âîçíèêàåò íå ðàíåå

20-ëåòíåãî âîçðàñòà. Âåäóùèì å¸ ïðèçíàêîì
ÿâëÿåòñÿ ïîëèíåéðîïàòèÿ, êîòîðàÿ â ðàçíûõ
ãðóïïàõ îòëè÷àåòñÿ ïî âðåìåíè íà÷àëà, ïðå-
èìóùåñòâó ëîêàëèçàöèè è ñòåïåíè âûðàæåí-
íîñòè [11, 12].

Çà 10-ëåòíèé ïåðèîä íàìè íàáëþäàëèñü
÷åòâåðî ìóæ÷èí â âîçðàñòå îò 54 äî 63 ëåò ñ
äèàãíîçîì ïåðâè÷íûé ãåíåðàëèçîâàííûé
àìèëîèäîç áåç íàñëåäñòâåííîé îòÿãîù¸ííîñ-
òè. Äèàãíîç áûë ïîäòâåðæä¸í ïðè èññëåäîâà-
íèè áèîïòàòà æåëóäêà è êîæíîãî íåðâà áåäðà
ìåòîäîì ëþìèíåñöåíòíîé è ïîëÿðèçàöèîí-
íîé ìèêðîñêîïèè. Ó äâóõ áîëüíûõ çàáîëåâà-
íèå íà÷èíàëîñü ïîñòåïåííî, ñ ÿâëåíèé ïîðà-
æåíèÿ ïèùåâàðèòåëüíîãî òðàêòà, ê êîòîðûì
ïðèñîåäèíèëèñü (÷åðåç 3–9 ëåò) ïðèçíàêè
ìåäëåííî íàðàñòàþùåé ïîëèíåéðîïàòèè è
äèñôóíêöèè âåãåòàòèâíîé íåðâíîé ñèñòåìû.
Ó êàæäîãî èç ýòèõ áîëüíûõ â ðàçëè÷íîé ñòå-
ïåíè âûðàæåííîñòè îòìå÷àëèñü äèñòàëüíûå
ñåíñîðíûå íàðóøåíèÿ â íèæíèõ êîíå÷íîñ-
òÿõ, ñîïðîâîæäàþùèåñÿ ïàðåñòåçèÿìè, âå-
ãåòàëãèÿìè, ãèïåðåñòåçèåé áîëåâîé è òåìïå-
ðàòóðíîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè ïî ïîëèíåâðèòè-
÷åñêîìó òèïó, à òàêæå äâèãàòåëüíûìè íàðó-
øåíèÿìè ñ çàìåòíûìè ïðèçíàêàìè ïåðèôå-
ðè÷åñêîãî ïàðåçà. Â àíàìíåçå óäàëîñü óòî÷-
íèòü, ÷òî ñåíñîðíûå ðàññòðîéñòâà íàñòóïèëè
íà îäèí-äâà ãîäà ðàíüøå.

Ó îäíîãî áîëüíîãî, íàðÿäó ñ ïîðàæåíèåì
ïèùåâàðèòåëüíîãî òðàêòà, ïðåâàëèðîâàëî
ïîðàæåíèå ñåðäöà ñ ÿâëåíèÿìè ìèîêàðäèòà,
íàðóøåíèåì ðèòìà, áëîêàäîé ïó÷êà Ãèñà.
Ïîñëå ñåìè ëåò çàáîëåâàíèÿ áîëüíîé íà÷àë
îòìå÷àòü «îíåìåíèå, ïîëçàíèå ìóðàøåê â íî-
ãàõ», åù¸ ÷åðåç ãîä ïðèñîåäèíèëàñü ñëàáîñòü
â íîãàõ. Íà äåâÿòîì ãîäó ïîÿâèëèñü «îíåìå-
íèå è ñëàáîñòü â ðóêàõ», èçìåíåíèå ðå÷è. Â
íåâðîëîãè÷åñêîì ñòàòóñå îòìå÷àëèñü äèçàðò-
ðèÿ, óâåëè÷åíèå ÿçûêà, ìîçàè÷íàÿ ãèïåðñòå-
çèÿ íà ÿçûêå, âûñîêèé ïîëèíåéðîïàòè÷åñêèé
òèï ðàññòðîéñòâà ÷óâñòâèòåëüíîñòè è ïåðè-
ôåðè÷åñêèé òåòðàïàðåç, áîëåå âûðàæåííûé
â íèæíèõ êîíå÷íîñòÿõ. Ñìåðòü íàñòóïèëà ÷å-
ðåç äâà ãîäà îò ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè.
Ïðè âñêðûòèè – îáøèðíûé àìèëîèäîç ìèî-
êàðäà, ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ è ÿçûêà.

Ó âñåõ áîëüíûõ íàáëþäàëèñü ðàçëè÷íûå
äèñôóíêöèè âåãåòàòèâíîé íåðâíîé ñèñòåìû:
èìïîòåíöèÿ, ñôèíêòåðíûå ðàññòðîéñòâà, äèñ-
òàëüíî-ïðîêñèìàëüíûå íàðóøåíèÿ òåìïåðà-
òóðíîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè è ïîòîîòäåëåíèÿ,
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äèñïåïòè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ñ ÷åðåäîâàíèåì çà-
ïîðà è ïîíîñà. Ó îäíîãî áîëüíîãî îòìå÷àëèñü
ñìåøàííûå âåãåòîñîñóäèñòûå ïàðîêñèçìû ñ
ôîáè÷åñêèì ñîñòîÿíèåì, ïàíè÷åñêèå êðèçû.

Ýëåêòðîìèîãðàôè÷åñêîå îáñëåäîâàíèå âî
âñåõ ñëó÷àÿõ ïîêàçàëî íàëè÷èå ïîòåíöèàëîâ
ôèáðèëëÿöèé, óêîðî÷åíèå ïîòåíöèàëîâ äâè-
ãàòåëüíûõ åäèíèö, ñíèæåíèå ñêîðîñòè ïðî-
âåäåíèÿ ïî äâèãàòåëüíûì àêñîíàì äî (17±
1,2) ì/ñ. Â êðîâè óìåðøåãî áîëüíîãî îòìå÷à-
ëîñü: Hb – 86/ë, ýðèòðîöèòû – 3,0⋅1012, ÑÎÝ –
45 ìì/÷, îáùèé áåëîê – 109, àëüáóìèíû –
13 %, ãëîáóëèíû α1 – 4,3 %, α2 – 7 %, β –
5,3 %, γ – 70,4 %; â ìî÷å – ïðîòåèíóðèÿ äî
10 ã/ë, öèëèíäðóðèÿ.

Ó äâóõ áîëüíûõ â êðîâè, çà èñêëþ÷åíèåì
ÑÎÝ, ïîâûøåííîé äî 20 ìì/÷, áåç îñîáåí-
íîñòåé.

Òàêèì îáðàçîì, ïðè ïðåäâàðèòåëüíîé
äèàãíîñòèêå àìèëîèäíîé ïîëèíåéðîïàòèè
íåîáõîäèìî ó÷èòûâàòü ñîâîêóïíîñòü ñëåäóþ-
ùèõ êëèíè÷åñêèõ ïîêàçàòåëåé:

• íàñëåäñòâåííîñòü (÷àùå àóòîñîìíî-äî-
ìèíàíòíûé òèï íàñëåäîâàíèÿ) èëè ñïîðàäè-
÷åñêóþ ôîðìó ãåíåòè÷åñêîãî çàáîëåâàíèÿ;

• ãëîññîìåãàëèþ ñ äèñôàãèåé, äèçàðò-
ðèåé; óâåëè÷åíèå ëèìôàòè÷åñêèõ óçëîâ;

• ïîðàæåíèÿ ïèùåâàðèòåëüíîãî òðàêòà,
ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû, ïî÷åê, îðãà-
íîâ çðåíèÿ è ñëóõà;

• âîñõîäÿùèé õàðàêòåð ïîëèíåéðîïàòèé;
• òóííåëüíûå ñèíäðîìû (÷àùå çàïÿñòüÿ);
• êðàíèàëüíóþ íåéðîïàòèþ, ïîðàæåíèå

ãîëîâíîãî è ñïèííîãî ìîçãà.
Åñëè íåéðîïàòèÿ ïðèñîåäèíÿåòñÿ â ðàç-

â¸ðíóòîé ñòàäèè çàáîëåâàíèÿ, òî äèàãíîñòèêà

óïðîùàåòñÿ. Â íà÷àëå çàáîëåâàíèÿ äî ðàçâè-
òèÿ äðóãèõ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ýòèîëî-
ãèþ îïðåäåëèòü òðóäíî. Íåîáõîäèìî ïîì-
íèòü, ÷òî òîëüêî çàìåòíîå íàêîïëåíèå àìè-
ëîèäà â îðãàíàõ è òêàíÿõ âûçûâàåò íàðóøå-
íèÿ èõ ôóíêöèè.

Áèîïñèÿ îðãàíà è òêàíè – íàèáîëåå öåí-
íûé è îáúåêòèâíûé ìåòîä äèàãíîñòèêè àìè-
ëîèäîçà.

Ñïåöèôè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ àìèëîèäîçà íåò.
Íàçíà÷àþò ñèìïòîìàòè÷åñêèå ñðåäñòâà, ôè-
çèîòåðàïèþ, äèåòó. Äèåòà ùàäÿùàÿ, âêëþ-
÷àþùàÿ ïðîäóêòû, ñîäåðæàùèå áîëüøîå êî-
ëè÷åñòâî êðàõìàëà, ñîëåé êàëèÿ, âèòàìèíà Ñ.
Ðåêîìåíäóåòñÿ óïîòðåáëåíèå ñûðîé ïå÷åíè
(äî 100 ã â äåíü, ïîâòîðíûìè ìíîãîìåñÿ÷íû-
ìè êóðñàìè). Îñíîâíîé ñïîñîá ëå÷åíèÿ àìè-
ëîèäíûõ ïîëèíåéðîïàòèé – íàçíà÷åíèå êîð-
òèêîñòåðîèäîâ (ãëþêîêîðòèêîèäû ïðîòèâî-
ïîêàçàíû è ïðè íàëè÷èè íåôðîòè÷åñêîãî ñèí-
äðîìà), àíòèîêñèäàíòîâ, öèòîñòàòèêîâ, ïðåïà-
ðàòîâ, óëó÷øàþùèõ ìèêðîöèðêóëÿöèþ, ïîëè-
âèòàìèíîâ, àíòèõîëèíýñòåðàçíûõ ñðåäñòâ.
Ðàöèîíàëüíàÿ òåðàïèÿ ïðåäóñìàòðèâàåò íà-
çíà÷åíèå öèòîñòàòèêîâ è íåêîòîðûõ èììóíî-
ìîäóëÿòîðîâ (â ÷àñòíîñòè, àêòèâàòîðîâ ôàãî-
öèòîçà).

Òàêèì îáðàçîì, àìèëîèäîç ÿâëÿåòñÿ òÿæ¸-
ëûì ìóëüòèñèñòåìíûì çàáîëåâàíèåì, ïðåä-
ñòàâëÿþùèì òðóäíîñòè â äèàãíîñòèêå è ëå-
÷åíèè, ñ âûñîêèì óðîâíåì ëåòàëüíîñòè.
Îäíàêî óëó÷øåíèå êà÷åñòâà îáñëåäîâàíèÿ
áîëüíûõ, âûÿâëåíèå çàáîëåâàíèÿ íà ðàííèõ
ñòàäèÿõ è íàçíà÷åíèå àäåêâàòíîé òåðàïèè
ïîçâîëèò óëó÷øèòü ïðîãíîç è êà÷åñòâî æèçíè
ïàöèåíòîâ.
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Ðîçãëÿíóòî ïèòàííÿ óðàæåííÿ íåðâîâî¿ ñèñòåìè ïðè àì³ëî¿äîç³: åò³îëîã³÷í³ àñïåêòè, òåîð³¿ ïàòî-
ãåíåçó, êëàñèô³êàö³¿, êë³í³÷íà êàðòèíà, ìåòîäè ä³àãíîñòèêè. Îïèñàíî ÷îòèðè âèïàäêè ïåðâèííîãî
ãåíåðàë³çîâàíîãî àì³ëî¿äîçó áåç ñïàäêîâî¿ îáòÿæåíîñò³. Ó âñ³õ õâîðèõ ñïîñòåð³ãàëèñÿ ð³çí³ äèñ-
ôóíêö³¿ âåãåòàòèâíî¿ íåðâîâî¿ ñèñòåìè: ³ìïîòåíö³ÿ, ñô³íêòåðí³ ðîçëàäè, äèñòàëüíî-ïðîêñèìàëüí³
ïîðóøåííÿ òåìïåðàòóðíî¿ ÷óòëèâîñò³ é ïîòîâèä³ëåííÿ. Íà ðàíí³õ åòàïàõ çàõâîðþâàííÿ, äî ðîçâèòêó
³íøèõ êë³í³÷íèõ ïðîÿâ³â, åò³îëîã³þ âèçíà÷èòè íàäçâè÷àéíî âàæêî.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: àì³ëî¿äîç, ïîë³íåéðîïàò³ÿ, åò³îëîã³ÿ, ä³àãíîñòèêà, ë³êóâàííÿ.

I.A. Grigorovà, V.I. Salo, L.V. Tihonova, J.V. Kopitko, K.A. Kelgina
NEUROLOGICAL MANIFESTATIONS OF AMYLOIDOSIS

This article addresses the following questions concerning neurological manifestations of amyloido-
sis: etiological aspects, theories of the pathogenesis, classification, clinical presentation and diagnostic.
It describes four different cases with regard to primary non-hereditary systemic amyloidosis. All patients
showed different autonomic nervous system dysfunction including impotence, sphincter disturbances,
distal-proximal temperature sensitivity disorders and sweating. Unfortunately, it is extremely difficult to
determine etiology in the early stages of the disease, before the onset of other clinical manifestations.

Key words: amyloidosis, polyneuropathies, etiology, diagnosis, treatment.
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