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СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ

АЛТ  – аланинаминотрансфераза
АСТ  – аспартатаминотрансфераза
АЧТВ – активированное частичное тромбопластиновое время
ВГН  – верхняя граница нормы
ВИЧ  – вирус иммунодефицита человека
ГЭК  – гидроксиэтилкрахмал
ДЖЕЛ  – должная жизненная емкость легких
ЖЕЛ  – жизненная емкость легких
ИВЛ  – искусственная вентиляция легких
КОС – кислотно-основное состояние
КТ  – компьютерная томография
КФКобщ  – общая фракция креатинфосфокиназы
МНО  – международное нормализованное отношение
МОД  – минутный объем дыхания
МРТ  – магнитно-резонансная томография
НГН  – нижняя граница нормы
НЦН РАМН  – Научный центр неврологии РАМН
ОВДП  – острая воспалительная демиелинизирующая полиневропатия
ОМАН  – острая моторная аксональная невропатия
ОМСАН  – острая моторно-сенсорная аксональная невропатия
ОНМК  – острое нарушение мозгового кровообращения
ПДЕ  – потенциал двигательной единицы
ПНП  – полиневропатия
ПОВ  – положительная острая волна
ПФ  – потенциал фибрилляции
ПФц  – потенциал фасцикуляции
СГБ  – синдром Гийена–Барре
СРВ  – скорость распространения возбуждения
ТЭЛА  – тромбоэмболия легочной артерии
ХВДП   –  хроническая воспалительная демиелинизирующая полинев-

ропатия
ЦСЖ  – цереброспинальная жидкость
ЭКГ  – электрокардиография, электрокардиограмма
ЭМГ  – электромиография
ЭНМГ  – электронейромиография



7

Синдром Гийена–Барре (СГБ) – в настоящее время одна из самых 
частых причин острых периферических параличей в мире. За 150-лет-
нюю историю с момента первого описания этого заболевания было 
предложено множество его наименований. Из них наиболее известны: 
«восходящий паралич Ландри», «синдром Ландри–Гийена–Барре», 
«острый полирадикулоневрит», «постинфекционный полирадику-
лоневрит». Однако в Международную классификацию болезней 
X пересмотра (в России применяется с 1999 г.) оно входит как син-
дром Гийена–Барре (G61.0) (в англоязычной литературе – Guillain–
Barré syndrome).

Это заболевание является уникальным сразу по нескольким при-
чинам. Мало найдется в медицине таких состояний, когда больной, 
неспособный самостоятельно дышать, глотать, говорить, полностью 
парализованный, прикованный к кровати, требующий постоянно-
го профессионального ухода, может при правильно проводимом 
лечении уже через несколько недель вернуться к прежнему образу 
жизни, работе, активным занятиям спортом. Необычно и то, что 
заболевание, имея в своей основе доказанные аутоиммунные меха-
низмы, является самоограничивающим, что, возможно, позволит 
при полном раскрытии его патогенеза дать ключ к разгадке и лече-
нию аутоиммунных заболеваний человека – одной из сложнейших 
проблем современной медицины.

Тяжелые формы СГБ, требующие полномасштабных реанимаци-
онных мероприятий, развиваются не менее чем у трети пациентов 
и представляют прямую угрозу для жизни. В этих случаях, при 
несвоевременной диагностике и неадекватном выборе лечебной 
тактики, высока вероятность летального исхода, порой достигающая 
35% в острой фазе заболевания. Результаты многочисленных иссле-
дований, посвященных изучению эффективности различных мето-
дов лечения СГБ, позволили выработать алгоритм ведения паци-
ентов, который успешно применяется в ведущих клиниках мира, 
включая наш Центр, в течение последних десятилетий и который 
позволил снизить летальность при тяжелых формах этого заболе-
вания до 3–5%. Но, как показывает практика, специалисты многих 
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российских клиник все еще недостаточно знакомы с особенностями 
ведения и современными аспектами лечения больных с СГБ. Так, 
к сожалению, до сих пор при СГБ применяются кортикостероиды, 
назначение которых во многих странах влечет за собой серьез-
ное наказание врача вплоть до лишения его лицензии; зачастую 
больные поздно переводятся на аппаратное дыхание и недопустимо 
рано отлучаются от ИВЛ. Несоблюдение принципов лечения СГБ 
приводит к утяжелению течения заболевания, появлению осложне-
ний, усугублению степени инвалидизации, увеличению летальности 
в острой фазе заболевания.

Научный центр неврологии РАМН (до 2007 г. – НИИ неврологии 
РАМН) является крупнейшей неврологической клиникой России, 
более 50 лет специализирующейся на оказании помощи пациентам 
с СГБ. В 1974 г. основоположником отечественной нейрореанима-
тологии профессором Л.М.Поповой была написана первая в нашей 
стране монография, посвященная тяжелым формам СГБ. В 2003 г. 
из тех же стен вышла в свет монография «Синдром Гийена–Барре» 
одного из авторов книги, которую читатель сейчас держит в своих 
руках. Настоящее руководство является очередным этапом работы 
в данном направлении. В книге обобщен собственный уникальный 
и один из наибольших в мире опыт лечения более 400 пациентов 
с различными формами СГБ, а также опыт зарубежных коллег. При-
веденные в руководстве алгоритмы диагностики и лечения макси-
мально адаптированы к возможностям современной отечественной 
медицины. Уделено особое внимание дифференциальной диагности-
ке СГБ. Подробно освещены вопросы лечения, включающие специ-
фические и неспецифические методы.

Руководство адресовано, прежде всего, практическим врачам – 
неврологам, реаниматологам, нейрофизиологам, а также клиниче-
ским ординаторам, врачам-интернам и студентам старших курсов 
медицинских вузов.

Авторы надеются, что читатели найдут в этой книге ответы 
на большинство интересующих вопросов и данный труд окажет 
существенную помощь в непростом, но благодарном деле лечения 
пациентов с синдромом Гийена–Барре.

Благодарности
Авторы выражают искреннюю признательность всему коллективу 
отделения реанимации и интенсивной терапии Центра за помощь 
в подготовке данного руководства и прежде всего Д.В.Сергееву, 
Е.В.Гнедовской, В.В.Селиванову, Л.Б.Кистеневу, Э.В.Павлову, 
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А.А.Хорошун и В.А.Шандалину за помощь в выполнении иллюстра-
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армии – Georges Guillain (рис. 1.2), Jean-Alexandre Barré (рис. 1.3) 
и Andre Strohl. В своей статье «Касательно синдрома радикулоневри-
та с увеличенным альбумином в цереброспинальной жидкости без 
клеточной реакции: заметки по его клиническим характеристикам 
и описание сухожильных рефлексов» они проанализировали двух 
солдат, у которых в течение двух недель развивались параличи 
на фоне отсутствия сухожильных рефлексов. Кроме детального опи-
сания клинической картины, впервые был отмечен новый, до того 
неизвестный диагностический признак – увеличение содержания 
альбумина в ликворе без какой бы то ни было клеточной реакции, 
что дало основание французским неврологам Draganescu и Claudian 
в 1927 г. назвать это заболевание «синдромом Гийена–Барре». До сих 
пор не ясно, почему в это название не вошло имя третьего врача, An-
dre Strohl. Возможно, это было связано с тем, что Strohl просто был 
слишком молод (на момент выхода статьи в свет ему было 29 лет) 
либо потому, что он был электрофизиологом, а не неврологом.

Долгое время G.Guillain упорно не хотел отождествлять свои 
наблюдения с больными, описанными J.-B.Landry, полагая, что 
синдром, названный его собственным именем, был исключительно 
доброкачественным. Лишь спустя много лет он и J.-A.Barré все-таки 
признали, что в ряде случаев это заболевание может заканчиваться 

Рисунок 1.2. Georges Guillain 
(1876–1961).

Рисунок 1.3. Jean-Alexandre Barré 
(1880–1967).
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Однако высокая эффективность плазмафереза, экспериментальное 
воспроизведение блока проведения и разрушение миелина при вве-
дении сыворотки больных с СГБ животным заставили исследова-
телей признать участие не только клеточных, но и гуморальных 
механизмов иммунитета в процессе распада миелина. Именно гумо-
ральные механизмы в настоящее время считаются ведущими в раз-
витии заболевания.

Современное понимание патогенеза СГБ основывается на резуль-
татах аутопсий, биопсий, исследованиях образцов крови, получен-
ных у больных, и на экспериментальных моделях СГБ. В 1955 г. 
В.Waksman и R.Adams, вводя кроликам ткани гомологичных или 
гетерологичных нервов со стимулятором Фрейнда, впервые создали 
экспериментальную модель неинфекционного неврита, получившую 
название экспериментального аллергического неврита (ЭАН). ЭАН, 
рассматриваемый в настоящее время как аутоиммунное заболевание 
периферической нервной системы, характеризуется периваскуляр-
ной клеточной инфильтрацией и первичным распадом миелина. 
ЭАН вызывается при иммунизации гомогенатом периферического 
нерва, миелином или его белками Р0 и Р2, причем последний счита-
ется основным антигеном, ответственным за развитие заболевания 
у крыс. Вместе с тем патогенетические механизмы ЭАН все еще 
не до конца понятны и отличаются у различных животных. Если 
у крыс в основе заболевания лежит клеточно-опосредованное пора-
жение миелина, то у кроликов этот неврит в основном вызывается 
галактоцереброзидами и несет черты гуморально-опосредованно-
го поражения. По своим клиническим, электрофизиологическим 
и морфологическим особенностям заболевание признается экспери-
ментальным аналогом СГБ, точнее его наиболее распространенной 
формы – острой воспалительной демиелинизирующей полиневро-
патии (ОВДП).

Экспериментальные работы способствовали более глубокому 
пониманию сложных патологических процессов, происходящих при 
СГБ, и стимулировали дальнейшие исследования в области иммуно-
логии этого заболевания. В настоящее время доказательства ведущей 
роли иммунных механизмов в развитии СГБ основаны на ультра-
структурных исследованиях, свидетельствующих о периваскулярной 
клеточной инфильтрации, ассоциированной с сегментарным распа-
дом миелина; циркулирующих и связанных с нервами антител к ком-
понентам миелина; развитием процессов распада миелина при ЭАН, 
имеющего в своей основе лимфоцит- и макрофаг-опосредованные 
реакции; высокой эффективностью плазмафереза и иммунотерапии 
(табл. 2.2).
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2.1. Строение периферического нерва
Нерв представляет собой сложную структуру, содержащую основные 
функциональные элементы – нервные волокна, имеющую соеди-
нительнотканные оболочки, кровеносные и лимфатические сосуды 
и собственную иннервацию. Аксоны (осевые цилиндры) заключе-
ны в оболочку, состоящую из леммоцитов (шванновских клеток). 
На наружной поверхности леммоцитов имеется базальная мембрана, 
контактирующая с эндоневрием (см. далее). В безмиелиновых (без-
мякотных) нервных волокнах аксоны окружены одним или несколь-
кими леммоцитами. Вокруг аксонов миелиновых (мякотных) волокон 
имеются образованные леммоцитами слои миелина (миелиновая 
оболочка толщиной от 8 до 20 мкм). Миелин в свежем состоянии 
представляет собой полужидкую двоякопреломляющую субстанцию, 
в основе которой лежит липопротеиновая система. Липиды и проте-
ины упорядочены в слои, следующие один за другим. При электрон-
ной микроскопии эти слои визуализируются как электронно-плотные 
и светлые концентрические слои, свернутые наподобие рулона.

Каждое миелиновое волокно имеет участки, лишенные миели-
на, – перехваты узла (перехваты Ранвье), которые делят нервное 
волокно на межузловые сегменты, каждый из которых охватывается 
только одним леммоцитом. В перехвате узла различают узловую 
зону (собственно перехват) и околоузловой участок, образованный 
отростками леммоцитов. Отдельные миелиновые слои – пласти-
ны – оканчиваются на перехватах узла таким образом, что самая 
внутренняя пластина достигает аксона первой, а самая наружная – 
последней. Слой миелина в сегменте прерывается воронкообразны-
ми щелями – насечками миелина (насечки Шмидта–Лантермана). 
Вышеописанные элементы строения имеют все спинномозговые 
и черепные нервы, кроме обонятельного и зрительного, имеющих 
характерные элементы центральной нервной системы (нервные 
волокна, глиоциты, нейроны).

Таблица 2.2. Доказательства аутоиммунной природы СГБ 

•  Близкое морфологическое сходство с экспериментальным аллергическим не-
вритом

•  Наличие клеточных иммунологических реакций против специфических миели-
нопротеинов

•  Серологические изменения в виде различных антимиелиновых аутоантител, 
прежде всего антител к ганглиозидам периферических нервов

•  Обнаружение специфических аутоантител и развитие невропатии, схожей 
с ОМАН, у кроликов, иммунизированных ганглиозидом GM1

•  Высокий терапевтический эффект плазмафереза и иммуноглобулинов класса G
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частичной утраты тинкториальных свойств, максимальные измене-
ния – в виде его фрагментации и полного распада с поглощением 
продуктов его распада макрофагами (аксофагами). Локальный рас-
пад аксона сопровождается, как правило, появлением аксональных 
сфероидов, вторичной (валлеровской) дегенерацией нервного волок-
на, характерным ретроградным изменением нервной клетки (аксо-
нальной реакцией) соответственно переднего рога спинного мозга, 
ядра черепного нерва или спинномозгового ганглия.

2.4.  Современное представление 
о патогенезе синдрома Гийена–Барре

Основными провоцирующими агентами при СГБ считаются Cam-
pylobacter jejuni, цитомегаловирус, Mycoplasma pneumoniae, вирусы 
Эпштейна–Барр, ECHO, Коксаки, гриппа А и В, герпеса. Предполага-
ется, что в связи с антигенной схожестью оболочки вируса/бактерии 
с отдельными участками миелиновой оболочки/аксолеммы перифе-
рических нервов запускается выработка специфических аутоантител 
и формирование циркулирующих иммунных комплексов, которые 
атакуют периферические нервы и вызывают повреждение миелина 
и/или аксональных стержней (рис. 2.2, рис. 2.3).

Комплемент

IgG

Интактное 
миелинизированное 
волокно

Аксон

Шванновская
клетка

Миелин

Макрофаг

Везикулярная 
дегенерация
миелина

Тотальная потеря миелина

Рисунок 2.2.  Схема аутоиммунного повреждения миелина периферического 
нерва при СГБ.
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Подтверждением этого являются результаты морфологиче-
ских исследований ткани периферического чувствительного нерва 
(n. suralis), показавшие, что в основе патологического процесса 
при СГБ лежит макрофаг-ассоциированная сегментарная демиели-
низация, в ряде случаев сопровождающаяся различной степенью 
повреждения аксона. Во всех наблюдениях, независимо от давности 
патологического процесса, выявляются отчетливые признаки повы-
шения проницаемости гематоневрального барьера, в том числе в виде 
расширения межэндотелиальных контактов эндоневральных сосудов 
микроциркуляторного русла с выходом в эндоневрий иммунокомпе-
тентных клеток, преимущественно моноцитов и макрофагов. Обнару-
жение этих клеток является одним из подтверждений аутоиммунной 
природы СГБ.

Согласно проведенным морфологическим исследованиям, про-
цесс демиелинизации начинается с контакта иммунокомпетентной 
клетки с базальной мембраной шванновской клетки еще сохранной 

Аксон

Миелин

Шванновская
клетка

Перехват Ранвье

Макрофаг

Комплемент

IgG

ОМАН

ОМСАН

Валлеровская дегенерация

Рисунок 2.3. Схема аутоиммунного повреждения аксона периферического нерва 
при СГБ.
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навыкам. Большое значение придается идеомоторным упражнениям, 
когда в условиях грубого пареза пациент усилием воли пытается 
совершить то или иное движение. По мере восстановления силы 
применяют упражнения с дозированным мышечным напряжени-
ем и расслаблением, многократные повторения одного и того же 
движения в одной и изменяющейся плоскости с увеличением ско-
рости движения. Необходимо помнить, что в условиях имеющихся 
нарушений глубокой чувствительности у больного выполнение им 
упражнений без дополнительного визуального контроля может быть 
практически невозможным. С помощью инструктора ЛФК пациент 
проходит этап вставания на ноги, удерживания тела в вертикаль-
ном положении, переноса центра тяжести с одной ноги на дру-
гую. Для облегчения этапа перехода из горизонтального положения 
в вертикаль ное может быть использована роботизированная терапия 
(вертикализатор, локомат) (рис. 11.1, 11.2).

Рисунок 11.2. Локомат.
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Для облегчения удержания центра тяжести, стабилизации суста-
вов применяется ортезотерапия. Наиболее популярны стоподержа-
тели, предотвращающие чрезмерное отвисание паретичных стоп при 
ходьбе (рис. 11.3), и наколенники жесткой фиксации, удерживающие 
коленные суставы в разогнутом положении.

Используются и другие приспособления, например облегчающие 
подъем по лестнице вверх, что для пациентов со слабостью в прок-
симальных отделах конечностей является затруднительным. С этой 
целью разработан специальный пневматический башмак (рис. 11.4). 
Более простой вариант такого приспособления можно сделать само-
стоятельно из обыкновенного домашнего тапка, подошва которого 
увеличивается по высоте путем приклеивания к ней вырезанной 
точно по ее форме плотной пенополистироловой детали. Толщина 
этой детали варьирует в зависимости от возможностей пациента и 
обычно составляет половину или треть высоты приступка использу-
емой больным лестницы. Рекомендуется таким образом модифици-
ровать один тапок (для более слабой ноги), что позволяет уменьшить 
усилия, затрачиваемые на подъем ноги вверх.

Лечение положением применяется с целью профилактики пере-
растяжения паретичных мышц и формирования контрактур. Исполь-
зуется наложение лонгет и гипсовых повязок ежедневно в течение 
короткого промежутка времени (1–2 ч) во избежание развития тро-
фических расстройств и болезненных ощущений.

Рисунок 11.3.  Стоподержатель. Облегчает ходьбу пациентам с  грубым парезом 
разгибателей стоп.
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