
11., überarbeitete und
erweiterte Auflage

438 Abbildungen
210 Tabellen

Georg Thieme Verlag
Stuttgart · New York

Neurologie

Маrco Mumenthaler
Heinrich Mattle

mumenthaler_2011.qxp  16.05.2011  14:47  Page 2



Неврология

Марко Мументалер
Хейнрих Маттле

Перевод с немецкого

Под общей редакцией О.С.Левина

4-е издание

Москва

«МЕДпресс-информ»

2019



 Одно  из  самых авто ри тет ных  в  мире руко водств  по кли ни че ской невро ло гии впер-

вые изда но  на рус ском  языке. Содер жит совре мен ные све де ния  об этио ло гии, пато-

ге не зе, кли ни че ской кар ти не, диаг но сти ке, лече нии широ ко го спек тра забо ле ва ний 

цен т раль ной  и пери фе ри че ской нер вной систе мы.  

Для невро ло гов, вра чей дру гих спе циаль но стей, ока зы ваю щих  помощь боль ным 

 с забо ле ва ния ми нер вной систе мы.  

Может  быть исполь зо ва но  как учеб ное посо бие  для сту ден тов меди цин ских  вузов, 

 при обуче нии  в интер на ту ре, кли ни че ской орди на ту ре, систе ме после ди плом но го 

обра зо ва ния. 

УДК 616.8-00

ББК  56.12

М90

Мументалер М.
Неврология / Марко Мументалер, Хейнрих Маттле ; пер. с нем. ; под 

общ. ред. О.С.Левина. – 4-е изд. –  М. : МЕД пресс-ин форм, 2019. – 

920 с. : ил.

ISBN 978-5-00030-611-6

УДК 616.8-00

ББК 56.12

©  2002 of the original German language edition by Georg 

Thieme Verlag KG, Stuttgart, Germany. Original title: 

«Neurologie», 11th edition, by M.Mumenthaler, H.Mattle

©  Издание на русском языке, перевод на русский язык. 

Офор мле ние, ори ги нал-ма кет.

Из да тель ство «МЕД пресс-ин форм», 2007

ISBN 3-13-380011-6

ISBN 978-5-00030-611-6

М90

Все пра ва за щи ще ны. Ни ка кая часть дан ной кни ги не мо жет быть вос про из ве де на в 
лю бой фор ме и лю бы ми сред ст ва ми без пись мен но го раз ре ше ния вла дель цев ав тор ских 
прав.

Ав то ры и из да тель ст во при ло жи ли все уси лия, что бы обес пе чить точ ность при ве ден-
ных в дан ной кни ге по ка за ний, по боч ных ре ак ций, ре ко мен ду е мых доз ле карств. Од на ко 
эти све де ния мо гут из ме нять ся.

Вни ма тель но изу чай те со про во ди тель ные ин ст рук ции из го то ви те ля по при ме не нию 
ле кар ст вен ных средств.

Перевод с немецкого: А.В.Кожинова.



«Неврология» знаменитого швейцарско�

го невролога Марко Мументалера – одно

из самых популярных и авторитетных

клинических руководств в мире. Появив�

шись впервые почти 40 лет назад (первое

немецкое издание вышло в 1967 г.), руко�

водство М.Мументалера выдержало 11

изданий, регулярно обновляясь и неиз�

менно вызывая интерес неврологов в са�

мых различных странах. Руководство пе�

реведено на английский, французский,

итальянский, португальский, испанский,

чешский, польский, венгерский, турец�

кий, греческий, японский, индонезий�

ский языки. Уже сама эта беспрецедент�

но широкая география переводов свиде�

тельствует о всемирном признании труда

М.Мументалера. Чем же выделяется это

руководство в современном широком по�

токе неврологической литературы?

Прежде всего покоряют высокая инфор�

мационная насыщенность и максималь�

но широкий охват всего спектра невро�

логических заболеваний. Это не только

учебник или руководство, но еще и свое�

го рода энциклопедия клинической нев�

рологии, концентрированное выражение

современного уровня ее развития. Безус�

ловно, как и во всех клинических руко�

водствах, некоторые разделы неврологии

рассмотрены чуть более подробно, дру�

гие – чуть менее подробно, но все клини�

чески значимые проблемы неврологии

получили достойное отражение.

Несомненным достоинством руководст�

ва является четко выверенный баланс

между информативностью и дидактич�

ностью, общими представлениями и

клиническими нюансами, текстовой час�

тью и иллюстративным материалом и, в

более широком аспекте, – между собст�

венным опытом автора и коллективным

опытом всего неврологического сооб�

щества. Безусловно, в своей работе мы

все чаще апеллируем именно к коллек�

тивному опыту, опираясь на информа�

цию, полученную из различных источни�

ков, особенно электронных, на результа�

ты многоцентровых рандомизированных

исследований. Это веление времени, без

этого невозможен прогресс в медицине.

Но очень важно понять, что бурный ин�

формационный поток не умаляет роли

личного опыта врача. И с этой точки зре�

ния руководство М.Мументалера осо�

бенно интересно тем, что это коллектив�

ный опыт мировой неврологии, прелом�

ленный через опыт выдающегося специ�

алиста.

Фундаментом этого издания является

почти 50�летняя клиническая практика

М.Мументалера, его наблюдения за мно�

гочисленными больными с самыми раз�

ными неврологическими заболеваниями.

Не случайно, что за описаниями многих

заболеваний, иногда весьма короткими,

перед читателем встает образ больного,

что является редкостью для современных

руководств, зачастую перегруженных ин�

формацией и «задыхающихся» в ее из�

бытке. В руководстве Мументалера со�

держится не только сухая информацион�

ная сводка, в нем есть пространство для

яркой клинической детали, гипотезы,

предположений, высказываний личного

мнения автора.

Клиническая неврология – это не только

информация, это еще и клиническое

мышление и, более широко, особый мен�

талитет. И знакомство невролога с руко�

водством Мументалера не только обога�

щает его знаниями, но и воспитывает,

формирует, модернизирует его мышле�

ние, обогащает его клинической мудрос�

тью, общей методологией решения нев�

рологических проблем, что может быть

особенно важно именно для практичес�

кого невролога. Не будет большим пре�

увеличением сказать, что приобретение

квалификации невролога немыслимо без

знакомства с этим руководством. Следует

особо подчеркнуть и близость автора к
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отечественным традициям, как в клини�

ческом мышлении, так и в терминологи�

ческой практике.

Руководство М.Мументалера довольно

хорошо известно в нашей стране, не�

смотря на то, что до сих пор оно не было

переведено на русский язык. Оно было

доступно для неврологов, умевших чи�

тать на немецком или английском язы�

ках. Наряду с авторитетными отечествен�

ными руководствами руководство Му�

менталера сыграло важную роль в воспи�

тании нескольких поколений россий�

ских профессоров, преподавателей, на�

учных работников. Безусловно, его сле�

довало бы давно перевести на русский

язык. Теперь этот пробел восполнен.

На русский язык переводится 11�е (не�

мецкое) издание руководства. Как обыч�

но, по сравнению с предыдущими изда�

ниями оно значительно переработано в

соответствии с достижениями современ�

ной медицинской науки (в переработке

участвовал швейцарский невролог

Х.Маттле, ставший в этом издании соав�

тором М.Мументалера), но сохранило

все лучшее, что было всегда свойственно

этому руководству, – дух живой, творчес�

кой неврологии. Работа по переводу на

русский язык потребовала от переводчи�

ков и редакторов большого труда, но

вместе с тем обогатила их новыми, под�

час весьма неожиданными знаниями.

Надеемся, что книга послужит развитию

отечественной неврологии и окажется

полезной и студентам, и врачам, как на�

чинающим, так и опытным.

О.С.Левин

Предисловие редактора русского перевода 7
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Спустя 5 лет после 10�го выходит в свет

11�е издание этого учебного руководства.

За 35 лет, прошедшие с момента появле�

ния 1�го издания, книга стала в 3 раза

объемнее. Количество рисунков увели�

чилось в шесть раз – с 70 до 438, а число

таблиц – с 30 до 210. Использованных

источников литературы вместо 640 стало

около 2000. Все это позволило данному

изданию из учебника для студентов пре�

вратиться в руководство для всех изучаю�

щих неврологию, и в первую очередь –

для врачей, которым оно может быть

полезно как в профессиональном усовер�

шенствовании, так и в повседневной

практике. 

Поэтому издательство и авторы приняли

решение, что данное 11�е издание дол�

жно быть обращено именно к врачам.  Из

книги были изъяты разделы, содержащие

подробное описание неврологического

осмотра и системный обзор дополни�

тельных методов исследования. Но при

этом был введен целый ряд новых разде�

лов и усовершенствованы уже имеющие�

ся: клиническая часть была значительно

расширена и, по мере необходимости,

обновлена. Были кардинально перерабо�

таны главы, посвященные эпилепсии,

нарушениям мозгового кровообраще�

ния, экстрапирамидным заболеваниям,

полиневропатиям и миопатиям. Кроме

того, по желанию многих читателей, во

всех главах были в значительной степени

перестроены разделы, касающиеся лече�

ния.

Иллюстративный материал был значи�

тельно расширен, а список литературы

пополнен новыми источниками. Чтобы

избежать чрезмерного увеличения объе�

ма издания, список литературы был

перемещен из текста в Интернет (www.thi�

eme.de/detailseiten/3133800116.html), в

тексте же были оставлены ссылки в виде

цифр. При участии фрау Susanne Huiss из

издательства Thieme дидактические

аспекты и графические материалы были

систематизированы и в значительной

степени модернизированы. 

Несмотря на большой объем книга ни в

коей мере не претендует на полный охват

темы. Мы постарались в доступной

форме представить лишь наиболее важ�

ные – с субъективной точки зрения авто�

ров – аспекты неврологических заболева�

ний. Подробное цитирование литературы

облегчает всем интересующимся путь к

более углубленной информации в отно�

шении отдельных аспектов. Несмотря на

то, что современную диагностику невоз�

можно представить без богато представ�

ленных в иллюстративном материале

нейровизуализационных методов иссле�

дования, авторы склонны видеть в них

лишь подтверждение ранее сформулиро�

ванному клиническому подозрению на то

или иное заболевание. Дифференциаль�

ный диагноз складывается из тщательно�

го сбора анамнеза, подробного клиниче�

ского осмотра, критической оценки и

логического анализа этих элементов,

основанных на знании топической не�

врологической диагностики и клиниче�

ского течения неврологических заболева�

ний. Получению и пополнению этих зна�

ний призвана служить данная книга.

Для студентов медицинских факульте�

тов, врачей других специальностей и

представителей других медицинских

профессий авторы и издательство приня�

ли решение создать параллельно данно�

му руководству менее объемный учебник

по клинической неврологии. Он также

будет содержать разделы, посвященные

неврологическому осмотру и дополни�

тельным методам исследования.

Авторы выражают благодарность госпо�

дам доктору медицины Thomas Scherb,

доктору медицины Thorsten Pilgrim, гос�

поже Susanne Huiss, господину Rolf Die�

Предисловие 
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ter Zeller из издательства Thieme за тща�

тельное оформление и подготовку изда�

ния. Авторы благодарят также всех чита�

телей и друзей, которые способствовали

исправлению замеченных ими неточнос�

тей или ошибок. Мы и в дальнейшем

будем благодарны за все критические

замечания.

В поиске литературных источников и

иллюстративного материала, критиче�

ском обзоре и технической подготовке

рукописей оказывали помощь многие.

Особую благодарность авторы выражают

профeccору G.Schroth, доктору L.Re�

monda, доктору K.Lövblad, доктору F.Do�

nati, доктору K.Gutbrod, профессору

Ch.W.Hess, доктору G.Jenzer, доктору

K.Rösler,  доктору J.Mathis, профессору

C.Basetti, доктору A.Nirkko, доктору

P.Imesch, доктору зоологии Karin Hänni,
доктору философии Annelies Blum.

Mарко Мументалер

Хейнрих Маттле

Цюрих/Берн, зима 2001
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Особенности анатомо�функциональной

организации центральной и периферичес�

кой нервной системы (табл. 1.1) предопре�

деляют тот факт, что поражение тех или

иных отделов нервной системы сопровож�

дается характерными симптомами. Если

врачу известны эти закономерности, то он

может на основании результатов обследо�

вания устанавливать топический диагноз

поражения нервной системы.

Дифференциальный 
диагноз центрального 
и периферического 
паралича

Для различения центрального и перифе�

рического паралича используют крите�

рии, перечисленные в таблице 1.2.

Топический диагноз 
паралича

По распределению паралича на туловище

и конечностях можно судить о локализа�

ции очага поражения или его причинах.

Монопарез
Монопарез – изолированное поражение

одной конечности или ее существенной

части. Возможные причины приведены в

таблице 1.3.

Гемипарез
Гемипарез может быть обусловлен причи�

нами, приведенными в таблице 1.4.

Пара� или тетрапарез
Пара� или тетрапарез – поражение двух

(обычно нижних) или всех четырех ко�

нечностей при сохранной функции кра�

ниальных мышц, развиваются вследст�

вие причин, приведенных в таблице 1.5.

Поражение клеток 
передних рогов

Поражение ганглионарных клеток пе�

редних рогов спинного мозга вызывает

симптомы, приведенные в таблице 1.6.

Поражение спинального 
корешка

Для поражения отдельного спинномоз�

гового корешка характерна сенсомотор�

ная симптоматика. Так как из одного ко�

решка всегда иннервируется более одной

мышцы и ни одна мышца не иннервиру�

1 Клинические синдромы 
в неврологии

Центральная нервная система Периферическая нервная система

Головной мозг (кроме ядер черепных
нервов)

Спинной мозг (кроме клеток передних
рогов)

Ядра черепных нервов
Клетки передних рогов
Корешок
Сплетение
Периферический нерв
Концевая пластинка
Мышца 

Таблица 1.1 Составные части нервной системы
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Поражение спинального корешка 21

ется только из одного корешка, двига�

тельное расстройство при монорадику�

лярном поражении имеет следующие

особенности:

• всегда нарушена функция более чем

одной мышцы,

• никогда не наблюдается полного пара�

лича мышцы.

Тем не менее, сила определенных мышц

может значительно снижаться даже при

поражении одного корешка, в этом случае

они обозначаются как «индикаторные

мышцы». Если дуга сухожильного реф�

лекса частично проходит через поражен�

ный корешок, рефлекс может быть ослаб�

лен или даже полностью выпадать (см.

табл. 10.4). Нарушение чувствительности

обычно выявляется в виде полосы, кото�

рая соответствует дерматому (рис. 1.1).

Иррадиация боли также происходит по

Характеристика Центральный паралич Периферический паралич

Сухожильные рефлексы Повышены Снижены

Кожные рефлексы Снижены Снижены

Симптом Бабинского Присутствует Отсутствует

Атрофия мышц Отсутствует (возможна легкая
атрофия от бездействия) 

Характерна

Мышечный тонус Повышен по типу спастичности
(за исключением острой
стадии)

Снижен

Таблица 1.2 Характеристика центрального и периферического паралича

Причины Клиническая характеристика

Поражение
головного мозга

Спастический паралич (повышение тонуса и сухожильных
рефлексов)

Атрофия мышц не развивается
Чаще всего изолированное двигательное расстройство
(например, монопарез контралатеральной ноги при ишемии в
бассейне передней мозговой артерии)

Поражение передних
рогов

Вялый парез отдельных мышц или мышечных групп с их
атрофией

Нарушение чувствительности не характерно
При хроническом процессе развиваются фасцикуляции
Сухожильные рефлексы отсутствуют (при боковом
амиотрофическом склерозе повышены за счет
дополнительного поражения кортикоспинальных путей)

Поражение
сплетения

Смешанная сенсомоторная симптоматика
Атрофия и снижение тонуса мышц
Сухожильные рефлексы снижены
Нарушение всех видов чувствительности 

Поражение несколь�
ких периферических
нервов конечности

В целом клиническая картина аналогична симптомам
поражения сплетения

Миопатия Изолированный монопарез наблюдается очень редко
Снижение мышечного тонуса
Чисто двигательное расстройство
Атрофия мышц

Таблица 1.3 Причины и клиническая характеристика монопарезов
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дерматому. В отдельных случаях может

преобладать двигательная или сенсорная

симптоматика. Примерно через 3 нед.

развивается атрофия вовлеченных мышц.

Полирадикулопатии
Следствием множественного поражения

корешков служит быстро прогрессирую�

щий симметричный двусторонний парез.

Как правило, вначале вовлекаются ниж�

ние конечности. В большинстве случаев

двигательная симптоматика превалирует

над нарушением чувствительности. Мы�

шечный тонус снижен, сухожильные

рефлексы отсутствуют. Нарушение моче�

испускания не характерно.

1 Клинические синдромы в неврологии22

Причины Клиническая характеристика 

Двустороннее  пораже�

ние полушарий голов�

ного мозга

«Двусторонний гемипарез» или (при двустороннем
поражении парасагиттальных зон коры) нижний парапарез

Двустороннее пораже�

ние кортикоспиналь�

ных (кортикобульбар�

ных) путей в стволе

мозга (например, при

лакунарном статусе)

Спастическое повышение тонуса мышц с двух сторон
Умеренно выраженный парез
Походка мелкими шажками
Повышение сухожильных рефлексов и пирамидные знаки
Нарушения чувствительности отсутствуют
В большинстве случаев наблюдаются псевдобульбарные
симптомы (дизартрия, повышение лицевых рефлексов)

Двустороннее пораже�

ние кортикоспиналь�

ных путей в спинном

мозге

Спастическое повышение тонуса мышц 
Мышцы лица интактны
Повышение сухожильных рефлексов и пирамидные знаки
Нарушения чувствительности отсутствуют
Умеренно выраженный парез

Таблица 1.5 Причины и клиническая характеристика пара8 и тетрапареза

Причины Клиническая характеристика 

Поражение полушарий

головного мозга

Спастический парез
Вовлечение мышц лица
Повышение тонуса мышц
Повышение рефлексов
Пирамидные знаки
Атрофия мышц не характерна
В большинстве случаев сопровождается нарушением
чувствительности

Поражение ствола

мозга

Спастический парез
В зависимости от уровня поражения мышцы лица могут
вовлекаться или интактны

Характерно поражение черепных нервов на противополож8
ной стороне

Поражение шейного

отдела спинного мозга

Спастический парез
Мышцы лица интактны
Возможно нарушение болевой и температурной
чувствительности на противоположной стороне (синдром
Броун8Секара)

Таблица 1.4 Причины и клиническая характеристика гемипареза
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1 Клинические синдромы в неврологии24

Рис. 1.1a

1 N. trigeminus
2 N. auricularis magnus
3 N. transversus colli
4 Nn. supraclaviculars
5 Rr. cutanei anteriores nn.

intercostalium
6 N. cutaneus brachii lateralis

superior (n. axillaris)
7 N. cutaneus brachii medialis
8 Rr. mammarii laterales nn.

intercostalium
9 N. cutaneus brachii posterior

(n. radialis)
10 N. cutaneus antebrachii pos8

terior
11 N. cutaneus antebrachii

medialis
12 N. cutaneus antebrachii later8

alis
13 R. superficialis n. radialis
14 R. palmaris n. mediani
15 N. medianus
16 Nn. digitales palmares com8

munes
17 R. palmaris n. ulnaris
18 N. iliohypogastricus (r. cuta8

neus lateralis)
19 N. ilioinguinalis (nn. scrotales

anteriores)
20 N. iliohypogastricus (r. cuta8

neus anterior)
21 N. genitofemoralis (r. femo8

ralis)
22 N. cutaneus femoris lateralis
23 N. femoralis (rr. cutanei ante8

riores)
24 N. obturatorius (r. cutaneus)
25 N. cutaneus surae lateralis
26 N.saphenus
27 N. fibularis superficialis
28 N. suralis
29 N. fibularis profundus
30 N. tibialis (rr. calcanei)

Рис. 1.1а–ж Зоны кожной иннервации.

Зоны кожной иннервации периферических нервов и
спинномозговых корешков показаны на левой и
правой половинах тела соответственно.

а
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Нарушение нервно8мышечной передачи 25
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Рис. 1.1б

1 N. frontalis (V1)
2 N. occipitalis major
3 N. occipitalis minor
4 N. auricularis magnus
5 Rr. dorsales nn. cervicales
6 Nn. supraclaviculars
7 N. cutaneus brachii lateralis

superior (n. axillaris)
8 Rr. dorsales nn. spinalium

cervicalium, thoracicorum,
lumbalium

9 Rr. cutanei laterales nn. inter8
costalium

10 N. cutaneus brachii posterior
11 N. cutaneus brachii medialis
12 N. cutaneus antebrachii pos8

terior
13 N. cutaneus antebrachii

medialis
14 N. cutaneus antebrachii later8

alis
15 R. superficialis n. radialis
16 R. dorsalis n. ulnaris
17 N. medianus
18 N. iliohypogastricus (r. cuta8

neus lateralis)
19 Nn. clunium superiores
20 Nn. clunium medii
21 Nn. clunium inferiores
22 N. cutaneus femoris lateralis
23 N. cutaneus femoris posterior
24 N. obturatorius (r. cutaneus)
25 N. cutaneus surae lateralis
26 N. suralis
27 N. saphenus
28 N. plantaris lateralis
29 N. plantaris medialis

б
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1 Клинические синдромы в неврологии26

Рис. 1.1в Зоны иннервации спинномозговых корешков (вид сбоку).

Рис. 1.1г Зоны иннервации периферических нервов (вид сбоку).
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1 N. ilioinguinalis
2 N. iliohypogastricus
3 N. genitofemoralis (r. femoralis)
4 N. cutaneus femoris lateralis
5 N. dorsalis penis (n. pudendus)
6 N. ophtalmicus (V1)
7 N. mandibularis (V3)
8 N. occipitalis minor
9 N. maxillaris (V2)
10 N. occipitalis major
11 Rr. dorsales nn. cervicalium
12 N. auricularis magnus
13 N. transversus colli
14 Rr. cutanei anteriores nn. intercostalium
15 Nn. supraclaviculars
16 N. cutaneus brachii lateralis superior 

(n. axillaris)

17 Nn. intercostobrachiales (nn. intercostali8
um)

18 Rr. dorsales nn. thoracicorum
19 N. cutaneus brachii posterior
20 N. cutaneus brachii lateralis
21 N. cutaneus antebrachii posterior (n. radi8

alis)
22 N. cutaneus antebrachii lateralis superior
23 N. cutaneus antebrachii medialis
24 R. cutaneus lateralis n. iliohypogastrici
25 Nn. clunium superiores
26 R. superficialis n. radialis
27 R. superficialis n. radialis (автономная

зона)
28 R. dorsalis n. ulnaris
29 N. clunium inferiores

в г
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Характеристика 
заболеваний головного 
мозга

Врожденные 
и приобретенные 
в перинатальном периоде 
заболевания головного 
мозга

Неврологический осмотр детей
раннего возраста
Техника неврологического осмотра взрос�

лых пациентов лишь в очень малой сте�

пени применима к детям раннего возрас�

та. Представление о функциональном

состоянии нервной системы в этом слу�

чае можно получить только путем наблю�

дения за спонтанным поведением и

сложными двигательными реакциями на

стимуляцию (104, 311).

При обследовании младенцев следует об�

ращать внимание на позу, асимметрию и

фиксированное положение отдельных

частей тела. При осмотре головы отмеча�

ют ее форму и наличие асимметрии (пла�

гиоцефалия). Окружность головы, массу

и длину тела регистрируют, заносят в таб�

лицу и сравнивают с нормальными пока�

зателями (рис. 2.1).

Примитивная моторика младенцев регу�

лируется рядом рефлекторных механиз&

2 Заболевания, 
поражающие преимущественно
головной мозг и его оболочки

Введение 

Заболевания головного мозга могут

проявляться общемозговыми симпто&

мами, такими как головная боль, нару�

шение сознания, генерализованные

эпилептические припадки, психичес�

кие изменения, менингизм, признаки

повышения внутричерепного давле�

ния (рвота, замедленный пульс), а так�

же очаговыми неврологическими и

нейропсихологическими нарушения&

ми, расстройствами зрения, функции

черепных нервов и фокальными эпи�

лептическими припадками. Ни один

из упомянутых симптомов не является

обязательным, они могут наблюдаться

в различном сочетании и иметь раз�

ную степень выраженности.

Введение

Как генетические дефекты, так и раз�

личные факторы, проявляющиеся во

время беременности, могут приводить к

нарушению развития головного мозга,

других частей нервной системы, а так�

же внутренних органов. Эти наруше�

ния в некоторых случаях заметны сра�

зу после рождения (например, микро�

цефалия), в других случаях они прояв�

ляются лишь в по мере развития ре�

бенка. Это касается также поврежде&

ний мозга в процессе родов, которые яв�

ляются следствием либо кровоизлия�

ния, либо диффузной гипоксии.

В позднем постнатальном периоде по�

ражение мозга может проявляться на�

рушением тонуса мышц и наличием

патологических рефлексов. В дальней�

шем возможны замедленное психомо�

торное развитие, двигательные нару�

шения (парапарезы, гемипарезы) и/или

непроизвольные движения (напри�

мер, атетоз). Нередко проявлениями

врожденного или приобретенного в

перинатальном периоде поражения

головного мозга служат эпилептичес�

кие припадки, начинающиеся в дет�

ском или подростковом возрасте.
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Рис. 2.1a–з Окружность головы, длина тела и масса тела детей в период роста

(цит. по: Berner Datenbuch der Pädiatrie: praktische Richtlinien, Therapie, Ernährungs�grundla�
gen, Referenzwerte, 4. Aufl. fischer, Stuttgart 1992). 
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Общие сведения
Миопатии – группа заболеваний, при

которых патологический процесс пер�

вично поражает мышечную ткань. Хотя

при некоторых миопатиях возникают до�

полнительные проявления со стороны

других органов и систем, их основные

симптомы связаны с поражением мышц.

Клинические проявления

Слабость мышц при миопатиях обычно

симметричная, более выражена в прокси�

мальных отделах, чем в дистальных, и мо�

жет наблюдаться в мышцах лица, шеи и

глотки. При некоторых формах опреде�

ленные группы мышц бывают поражены

асимметрично либо преобладает слабость

в дистальных отделах. Слабость мышц мо�

жет приводить к нарушениям ходьбы в

виде хромоты Дюшенна и Тренделенбурга

или степпажа, вызывать трудности при

подъеме по лестнице, вставании из поло�

жения сидя или лежа, взбирании на стул,

удержании предметов или вытянутых впе�

ред рук, причесывании. В случае выра�

женной слабости пациенты вынуждены

пользоваться вспомогательными средст�

вами, такими как шины и костыли, или

посторонней помощью. Изменения осан�

ки и движений, связанные со слабостью

мышц, представлены на рисунке 14.1.

Степень слабости отдельных мышц и

групп мышц классифицируется в соответ�

ствии с рекомендациями Британского ме�

дицинского совета (см. табл. 11.2). В боль�

шинстве случаев слабость мышц при мио�

патии носит стойкий характер, но иногда

она бывает эпизодической (например,

при дискалиемических параличах). В не�

которых случаях она проявляется или уси�

ливается при физической нагрузке (мета�

болические миопатии и миастения) или

изменять свою выраженность в течение

дня (миастения). Возраст начала заболе�

вания и быстрота нарастания слабости

служат важными признаками при диффе�

ренциальной диагностике миопатий.

14 Миопатии (276, 361, 465, 996)

Введение

Миопатия – группа заболеваний, ха�

рактеризующихся первичным пораже�

нием мышц. Полный комплекс клини�

ческих проявлений миопатии включа�

ет мышечную слабость, атрофию или

псевдогипертрофию мышц, ослабле�

ние сухожильных рефлексов, мышеч�

ную гипотонию, иногда контрактуры,

мышечные спазмы и миотонию.

К важнейшим дополнительным мето�

дам исследования, применяемым при

миопатиях, относятся определение

уровня мышечных ферментов в сыво�

ротке крови, электромиография и

электронейрография, биопсия мышцы

и анализ ДНК. По этиологическому

признаку различают дистрофические,

воспалительные, метаболические и

миотонические миопатии. Поражение

мышц может быть также вызвано сис�

темными заболеваниями, побочным

действием различных лекарственных

препаратов, влиянием экзогенных

факторов и неопластическими процес�

сами. Расстройства нервно�мышечной

передачи, наиболее частым из которых

является миастения, также относят к

миопатиям. Некоторые формы миопа�

тии поддаются лечению. Появление в

последующих поколениях наследст�

венных форм миопатии можно предот�

вратить, если больные готовы следо�

вать рекомендациям генетиков.
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801Общие сведения

Рис. 14.1a–з 52�летний мужчина с полимиозитом и слабостью преимущественно в

проксимальных отделах рук и ног.

a–в Характерная поза с наклоненной вперед головой, «повисшими» плечами, кифосколи8
озом и переразгибанием бедер. Атрофия мышц плечевого пояса.
г При удержании вытянутых вперед рук верхняя часть туловища отклоняется кзади значи8
тельно сильнее, чем у здорового человека.
д При удержании вытянутых вперед рук видны крыловидные лопатки с обеих сторон.
е–з При вставании из положения сидя на корточках пациент опирается руками на свои
бедра.

а

д е ж з

б в г
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Атрофия мышц часто наблюдается при

миопатиях, однако может и отсутство�

вать (например, при миастении) или

(в случае замещения мышечных волокон

соединительной или жировой тканью)

быть незаметной.

Псевдогипертрофия характеризуется заме�

щением мышечной ткани соединительной

или жировой тканью и наблюдается при

мышечных дистрофиях, прежде всего в ик�

роножных, реже дельтовидных мышцах.

Истинная гипертрофия мышц имеет мес�

то при наследственной миотонии Томсе�

на и, реже, при других миопатиях с по�

стоянной спонтанной активностью мы�

шечных волокон (632).

Мышечный тонус при миопатиях нор�

мальный или пониженный.

Сухожильные рефлексы снижены или не

вызываются, что обычно коррелирует с

выраженностью мышечной слабости, од�

нако при миастении, даже в случае зна�

чительной слабости, сухожильные ре�

флексы остаются живыми.

Боль. Только немногие типы миопатий

сопровождаются болевым синдромом.

Большинство инфекционных миопатий

(миозитов) сопровождается стойким бо�

левым синдромом. Боль возникает при

ишемическом некрозе мышц. Метаболи�

ческие миопатии сопровождаются миал�

гиями, которые провоцируются физи�

ческой нагрузкой.

Миотоническая реакция наблюдается

при различных формах митоний. Она ха�

рактеризуется нарушением способности

скелетных мышц быстро расслабляться

после сокращения.

Контрактуры – укорочение мышц; как и

поражения суставов или околосуставных

тканей, они приводят к ограничению

пассивных движений. Мышечная актив�

ность на ЭМГ в мышцах, где наблюдает�

ся контрактура, отсутствует.

Мышечные спазмы – это болезненные

сокращения отдельных мышц, которые

развиваются спонтанно или после произ�

вольного сокращения. На ЭМГ опреде�

ляются высокочастотные разряды во

многих мышечных волокнах. Мышечные

спазмы могут наблюдаться при миотони�

ях или метаболических миопатиях

(обычно на фоне физической нагрузки),

но в целом не являются специфическим

признаком миопатии.

Парестезии, дизестезии и гипестезии

служат признаками периферического

или центрального нейрогенного пораже�

ния и не наблюдаются при миопатиях.

Фасцикуляции – следствие разрядов от�

дельных мотонейронов. Они характерны

для поражения передних рогов, могут на�

блюдаться при поражении корешков и

нервов, но не при миопатиях.

Дополнительные методы 
исследования при миопатиях
Для выявления миопатий и их диффе�

ренциальной диагностики с нейрогенны�

ми процессами применяют следующие

методы исследования:

❏ Электромиография 

и электронейрография 

(см. гл. 11)
Это неинвазивные или минимально инва�

зивные методы исследования, которые

важны для подтверждения диагноза пер�

вично мышечного поражения. Они неза�

менимы также в диагностике миотонии и

нарушений нервно�мышечной передачи.

❏ Биопсия мышцы (465)
Биопсия мышцы применяется для выяв�

ления нервно�мышечных заболеваний и

способствует дифференциальной диа�

гностике нейрогенного и миогенного

процесса, а также установлению этиоло�

гического диагноза.

Показания

Биопсия показана при подозрении на

поражение периферических мотонейро�

14 Миопатии802
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нов, первичную миопатию, метаболи�

ческое поражение мышц или системное

заболевание с вовлечением мышечной

ткани.

Методика

Под местной анестезией при соблюдении

стерильности извлекают участок мыш�

цы, которая, по клиническим данным,

вовлечена в патологический процесс, но,

с другой стороны, в которой не наблюда�

ется резко выраженной слабости или ат�

рофии. Кроме того, биопсии не следует

подвергать мышцу, в которую ранее вво�

дились иглы (при ЭМГ или проведении

инъекций). Изготавливаются препараты

для исследования в световом и электрон�

ном микроскопах, гистохимического и

биохимического исследования. Наилуч�

шие результаты достигаются в том слу�

чае, когда хирург хорошо знаком с техни�

кой биопсии мышцы и передает матери�

ал для исследования в лабораторию не�

медленно после извлечения биоптата.

Возможна также пункционная биопсия,

но количество исследуемого материала

при этом меньше и результативность су�

щественно ниже.

Гистологическое исследование

Гистологическое исследование позволя�

ет провести дифференциальный диагноз

между нейрогенной мышечной атрофией и

первичной миопатией. Рисунки 14.2 и

14.3 показывают, что при нейрогенном

поражении атрофичные мышечные во�

локна объединены в небольшие группы.

Они имеют вытянутую полигональную

форму, а их структура остается интакт�

ной. Целостность их ядер и оболочек

также сохранена. При первичной миопа�

тии, наоборот, пораженные волокна рас�

пределены беспорядочно, атрофия в них

выражена в различной степени, струк�

турные изменения наблюдаются в зна�

чительном количестве волокон, в том

числе и в отсутствие атрофии. Количест�

во ядер обычно увеличено, они распола�

гаются в центре волокна. Объем жиро�

вой и соединительной ткани также уве�

личен, выявляются воспалительные ин�

фильтраты, причем не только при поли�

миозитах. Для некоторых заболеваний

характерны специфические изменения,

которые позволяют установить этиоло�

гический диагноз на основе данных био�

псии.

Гистохимическое исследование

Гистохимическое исследование способ�

ствует различению медленных (оксида�

тивных) и быстрых (гликолитических)

волокон (тип I и тип II соответственно).

При соматических заболеваниях или в

отсутствие двигательной активности ко�

личество волокон типа II уменьшено.

С помощью гистохимического исследо�

вания выявляют также некоторые фер�

ментные дефекты, например, недоста�

точность фосфорилазы (синдром Мак�

Ардла). Окрашивание на липиды служит

для определения миопатии с нарушени�

ем жирового обмена (недостаточность

карнитина или карнитинпалмитилтранс�

феразы). Для выявления метаболических

миопатий часто необходимо дополни�

тельное биохимическое исследование.

❏ Определение активности 

мышечных ферментов 

в сыворотке

При многих формах миопатии наблюда�

ется повышение активности креатин�

фосфокиназы (КФК) и других мышеч�

ных ферментов (АСТ, АЛТ, лактатдегид�

рогеназы, альдолазы) в крови. При выра�

женной атрофии мышц, лечении корти�

костероидами, коллагенозах, алкоголиз�

ме или тиреотоксикозе повышение уров�

ня КФК может быть незначительным

или отсутствовать. С другой стороны, не�

большое повышение ее активности быва�

ет при денервационных процессах с вто�

ричной атрофией мышц, например, при

поражении передних рогов или после

спортивной тренировки.

❏ Иммунологическое 

исследование крови

Иммунологическое исследование служит

прежде всего для выявления этиологии

миозита.

803Общие сведения
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14 Миопатии804

Рис. 14.2a–в Двигательная единица.

a В норме все мышечные волокна имеют одинаковый калибр. Показаны три двигатель8
ных единицы. 

ЭМГ: полный интерференционный паттерн, отдельные потенциалы двигательных единиц
нормальной формы.
б Миопатия: волокна разных двигательных единиц вовлечены в различной степени. ЭМГ:

по8прежнему регистрируется полный интерференционный паттерн, но амплитуда сни8
жена, а потенциалы двигательных единиц меньше и неправильной формы.

в Нейрогенное поражение с вовлечением одного мотонейрона или одного аксона. Мы8
шечные волокна, относящиеся к пораженной двигательной единице, денервированы,
некоторые из них реиннервируются из соседних двигательных единиц. Если поражена
и соседняя двигательная единица, формируются группы мышечных волокон с одинако8
вой выраженностью атрофии.

ЭМГ: уреженный интерференционный паттерн при максимальном произвольном сокра8
щении, расширенные деформированные потенциалы двигательных единиц.

Норма

Миопатия

N 1 N 2 N 3

N 1 N 2 N 3

N 1 N 3

N 1

Нейрогенное поражение

a

б

в

N 2 N 3

N 2
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