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Резюме
Острый рассеянный энцефаломиелит— аутоиммунное демиелинизирующее заболевание центральной нервной системы. 
Диагностика его базируется на клинических и нейровизуализационных данных, необходимым элементом для постановки 
диагноза является наличие синдрома энцефалопатии. Диагностический интерес представляют случаи заболевания, 
основным клиническим проявлением которого является выраженный когнитивный дефицит, когда крайне сложной 
задачей становится дифференциальный диагноз с другими причинами деменции. В статье приводится клиническое 
наблюдение подостро развившегося синдрома выраженного когнитивного дефицита в сочетании с экстрапирамидны- 
ми нарушениями. На основании клинических данных был диагностирован острый рассеянный энцефаломиелит. При 
магнитно-резонансном томографическом исследовании были верифицированы очаги в белом веществе и подкорковых 
структурах головного мозга с признаками накопления контрастного вещества. В статье приводятся клинические особен
ности и критерии диагностики острого рассеянного энцефаломиелита, дифференциальный диагноз с заболеваниями, 
проявляющимися деменцией.
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Summary
Acute disseminated encephalomyelitis is a monophasic autoimmune demyelinating disease of the central nervous system. The 
diagnosis of acute disseminated encephalomyelitis is based on clinical and radiological features. The presence of encephalopathy 
is obligatory for diagnosis. The differential diagnosis may be difficult in a case of dementia as a main clinical manifestation of 
disease. We report a case of subacute severe cognitive deficits and movement disorders. Acute disseminated encephalomyelitis 
was diagnosed. MRI showed a combination of abnormalities in the white matter of the cerebral hemispheres, brainstem and the 
deep gray nuclei, with a contrast of enhancement. We reviewed clinical features and diagnostic criteria of acute disseminated 
encephalomyelitis, differential diagnosis.
Keywords: acute disseminated encephalomyelitis; magnetic resonance imaging; dementia

Введение
Когнитивные нарушения - частый симптом в невро

логической практике, который может являться следстви
ем огромного спектра заболеваний. Большое значение 
имеет выявление курабельных форм деменции и выра
женных когнитивных нарушений, что зачастую бывает 
нелегкой, но крайне важной задачей, неоценимую по
мощь, в решении которой оказывают методы нейровизу
ализации.

Клиническое наблюдение. Больная 3., 57 лет. По
ступила в Клинику ЮУГМУ в июле 2015 г. с жалобами 
на дрожание в руках, голове, чувство внутренней дрожи, 
выраженную общую слабость, замедленность движений.

Из анамнеза известно, что с января 2015 года паци
ентка отмечала общую слабость, быструю утомляемость, 
снижение работоспособности. С февраля по июль 2015 
отмечался подъем температуры тела до фебрильных зна
чений. Обследовалась по поводу гипертермии неясного 
генеза, получала антибиотики. На фоне подъема темпера
туры тела нарастала выраженность общей слабости, по
явились замедленность движений, тремор в конечностях, 
внутренняя дрожь, нарушения памяти. В марте 2015 г. 
прошла курс лечения в отделении неврозов с диагнозом: 
Органическое эмоциональное лабильное расстройство, в 
течение месяца получала нейролептик (тиорил). Прошла 
курс лечения в неврологическом стационаре с диагнозом



болезнь Паркинсона, назначены препараты леводопы, 
проноран, которые принимала без эффекта. Температура 
тела нормализовалась к июлю 2015 г Известно, что име
ется патология щитовидной железы -  узловой зоб.

Сбор жалоб и анамнеза затруднен из-за когнитив
ных нарушений. Анамнез собран со слов мужа, по меди
цинской документации.

В неврологическом статусе: Больная в сознании, 
ориентирована верно. Быстро истощается, на вопросы 
отвечает после паузы. Апатична. Сонлива. Отказывается 
выполнять команды. Память снижена на текущие собы
тия, внимание рассеяно. Фон настроения снижен. Рече
вая функция не нарушена. Зрачки округлой формы, D=S. 
Фотореакции живые. Объём движений глазных яблок 
ограничен по вертикали, больше вверх, по горизонтали 
полный, нистагма нет, диплопии не отмечается. Чув
ствительность на лице не нарушена. Лицо симметрично. 
Дисфагии, дисфонии нет, фонация мягкого нёба хоро
шая. Рефлексы орального автоматизма. Язык по средней 
линии, атрофии нет. Парезов нет. Мышечный тонус не 
изменён. Сухожильные рефлексы живые, D=S. Патологи
ческих рефлексов нет. Брюшные рефлексы живые, D=S. 
Гипокинезия. Постуральная неустойчивость. Походка 
мелкими шагами, замедленная. Тремор покоя в кистях, 
голове. Координаторная, чувствительная и вегетативная 
сферы не изменены. Функция тазовых органов не нару
шена. Менингеальных знаков нет.

MMSE 22 балла. Тест рисования часов 0 баллов.
При оценке соматического статуса с помощью до

полнительных методов исследования выявлены узлы 
щитовидной железы при УЗИ, атрофический гастрит при 
фиброгастродуоденоскопии.

При лабораторных исследованиях в анализах крови 
и мочи патологии не выявлено. При иммунологических 
исследованиях: АТ к ТПО <10 МЕ/мл (норма); Ig G к 
вирусу клещевого энцефалита 203,1Ед/л, IgM не обнару
жен. Методом ПЦР: токсоплазма, ЦМВ, вирус герпеса 1 
и 2 типа, ВЭБ не обнаружены. Маркеры ВИЧ отрицатель
ны.

МРТ головного мозга с контрастным усилением: в 
перивентрикулярных отделах (на уровне передних и за
дних рогов боковых желудочков) полушарий головного 
мозга, а также в области наружной капсулы и ограды с 
2-х сторон определяются очаги демиелинизации (до 5-7

шт. с каждой стороны), гипоинтенсивные по Т1, гипе- 
ринтенсивные по Т2, DWI и FLAIR округлой и овоидной 
формы без четких контуров, с невыраженной перифо- 
кальной реакцией до 0,5см в дпиннике. При проведении 
внутривенного контрастирования определяется патоло
гическое накопление контрастного вещества очагами в 
перивентрикулярных отделах лобных и теменных долей, 
что расценено как МР-признаки очагов демиелинизации 
в перивентрикулярных отделах полушарий головного 
мозга, на уровне скорлупы и ограды, умеренного пери- 
вентрикулярного лейкоареоза с 2-х сторон с признаками 
накопления контрастного вещества ( изображение 1-3).

Исследование ликвора выявило цитоз 15/3, с пре
обладанием лимфоцитов, незначительное повышение 
белка. Полное нейропсихологическое обследование про
вести не удалось (со слов пациентки из-за усталости).

В анализируемом случае неврологическая симптома
тика у пациентки развилась подостро на фоне гипертермии, 
синдром экстрапирамидных нарушений сопровождался вы
раженными когнитивными нарушениями. Было принято 
решение исключить курабельные заболевания головного 
мозга отличающиеся мультифокальными корково-подкор
ковыми поражениями головного мозга. Методом исклю
чения на основании клинических данных, анамнеза забо
левания, результатов лабораторных и инструментальных 
методов обследования был предположен диагноз ОРЭМ.

Было начато лечение кортикостероидами (метил- 
преднизолон 250 мг в сутки в течение 3 дней) с последу
ющим переходом на пероральный прием преднизолона в 
дозе 10 мг и дальнейшим постепенным снижением. На 
фоне инфузий метилпреднизолона отмечалась положи
тельная динамика, в виде улучшения общего самочув
ствия, пациентка стала более активна, контактна, начала 
отвечать на вопросы и выполнять команды, проявлять 
эмоции. Сохранялось дрожание в руках, голове, к лече
нию добавлен мидантан, с положительным эффектом -  
уменьшился тремор рук, головы.

Катамнез прослежен в течение года: пациентка по
вторно госпитализирована в нервное отделение Клиники 
ЮУГМУ в январе 2016 г. Постоянно получает преднизо- 
лон перорально в дозе 5 мг/2,5 мг через день, мидантан 
100 мг 2 раза в день. Отмечается явное улучшение когни
тивных функций, регресс тремора, уменьшение гипоки
незии (регресс экстрапирамидного синдрома).



В неврологическом статусе: Больная в сознании, ори
ентирована верно. Контактна. Отвечает на все вопросы, 
выполняет команды. Память снижена на текущие собы
тия, внимание рассеяно, мышление не нарушено. Фон на
строения снижен, апатична. Речевая функция не нарушена. 
Зрачки округлой формы, D=S. Объём движений глазных 
яблок полный, нистагма нет. Лицо симметрично. Рефлексы 
орального автоматизма. Язык по средней линии. Парезов 
нет. Мышечный тонус не изменён. Сухожильные рефлексы 
живые, D=S. Патологических рефлексов нет. Гипокинезия. 
Постуральной неустойчивости нет. Походка мелкими шага
ми, замедленная. Тремора нет. Координаторная и чувстви
тельная сферы без изменений. Менингеальных знаков нет. 
Тест рисования часов 7 баллов. MMSE 25 баллов.

Анализ содержания в крови гормонов щитовидной 
железы: ГГГ 1.52 нг/мл (норма).

На МРТ головного мозга отмечалась положительная 
динамика: в режимах T l, Т2, FLAIR срединные структу
ры не смещены. Кора теменно-затылочных областей с 
диффузной атрофией. В белом веществе медиобазальных 
отделов височных долей, перивентрикулярно в лобных, 
теменных долях определяются симметричные зоны сла
бого повышения МР-сигнала в режиме Flair, на фоне ко
торых имеются немногочисленные очаги демиелиниза- 
ции с нечеткими контурами, до 0,3 см. Патологического 
контрастного усиления не выявлено (изображение 4,5).

ЭЭГ от 26.01.16: На ЭЭГ зарегистрированы призна
ки изменений биоэлектрической активности общемоз
гового характера. Слева в лобно-височно-центральных 
отделах головного мозга регистрируются очаговые изме
нения (медленные тета - и дельта волны низкой амплиту
ды). На фоновой ЭЭГ зарегистрирован один визуальный 
феномен комплекс «острая волна-медленная волна».

Маркеры ВИЧ отрицательны, АТ к ТПО 11,1 Ед/мл 
(норма до 30 Ед/мл).

Нейропсихолог -  полная оценка уровня интеллек
та соответствует умственной отсталости, 1Q составляет 
686. Комплекс выраженных когнитивных нарушений. 
Критичность к протеканию собственной умственной 
деятельности снижена. Контроль над протеканием соб
ственной деятельности снижен. Изменение эмоциональ
но-личностной сферы.

Обсуждение. Таким образом, мы столкнулись со 
сложным клиническим случаем развития ОРЭМ, ос
новным проявлением которого являлась подостро раз
вившаяся деменция корково-подкоркового типа с пре
имущественно «лобной» симптоматикой, нарушением 
инициации, снижением критики, контроля за протека
нием собственной умственной деятельности, изменени
ем эмоционально-личностной сферы в сочетании с вы
раженными экстрапирамидными нарушениями. Имело 
место начало заболевания с длительной гипертермии, с 
последующим прогрессирующим нарастанием невроло
гической симптоматики. По данным МРТ-исследования с 
контрастным усилением определялись очаги демиелини- 
зации в перивентрикулярных отделах полушарий голов
ного мозга, на уровне скорлупы и ограды, с признаками 
накопления контрастного вещества. Исследование спин
номозговой жидкости выявило лимфоцитарный плеоци- 
тоз, небольшое повышение белка.

На фоне введения глюкокортикостероидов (ГКС) 
наблюдалась положительная динамика - обратное разви
тие неврологической симптоматики, при МРТ-контроле 
через год выявлены немногочисленные очаги демиелини- 
зации с нечеткими контурами без признаков накопления 
контрастного вещества.

Известно, что ОРЭМ — монофазное аутоиммунное 
демиелинизирующее заболевание центральной нервной 
системы. Диагностика ОРЭМ базируется на клинических 
и нейровизуализационных данных, необходимым эле
ментом для постановки диагноза является наличие так 
называемого синдрома энцефалопатии [1]. Диагности
ческий интерес представляют случаи ОРЭМ, основным 
проявлением которого являются когнитивные наруше
ния, когда постановка диагноза особенно трудна.

Обычно заболевание начинается остро, реже по
достро, нередко его дебют знаменуется лихорадкой и 
астенией. Независимо от остроты начала заболевания и 
этиологической причины ОРЭМ клинически проявляет
ся полисимптомно. Отличительной чертой рассеянного 
энцефаломиелита и критерием для постановки диагноза 
является наличие в клинической картине заболевания 
признаков энцефалопатии или общемозговой симптома
тики [2,3], которые клинически проявляются жалобами



на головную боль, тошноту, возможно, и рвоту. Ключевы
ми в синдроме энцефалопатии являются поведенческие 
нарушения и нарушение сознания, возможны нарушения 
психики вплоть до развития бреда и галлюцинаций [4]. 
Неврологические симптомы в основном многоочаговые, 
гетерогенные (зависят от места и выраженности воспали
тельного демиелинизирующего процесса в ЦНС). Типич
но развитие спастических парезов и параличей, черепные 
нейропатии проявляются в виде симметричного двусто
роннего оптического неврита, симптомов поражения III, 
V, VI, VII, VIII, EX, X, XII черепных нервов. Встречаются 
мозжечковые симптомы в виде атаксии, диффузной мы
шечной гипотонии. Редкими клиническими симптомами 
является экстр ап ирам идный синдром: мышечная ригид
ность, тремор покоя, атетоз и миоклонии. Нарушения 
чувствительности в начале заболевания характеризуются 
болями, парестезиями, снижением или потерей чувстви
тельности. Нарушения высших психических функций в 
остром периоде ОРЭМ проявляется изменениями в эмо
ционально-волевой сфере и когнитивными расстройства
ми [5].

Выделяют три варианта течения ОРЭМ: монофаз- 
ное, возвратное и мультифазное. Монофазный вариант 
развития заболевания характеризуется одним эпизодом 
развития неврологической симптоматики с последую
щим восстановлением. Для возвратного ОРЭМ типично 
появление или нарастание симптомов, которые были в 
дебюте заболевания через 3 месяца после начала забо
левания или через 30 дней после прекращения терапии 
ГКС. Мультифазный тип течения рассеянного энцефа
ломиелита выставляется при развитии повторных атак с 
новыми симптомами и жалобами [4, 6].

Диагноз ОРЭМ часто выставляется по типичной 
клинической картине, к сожалению, патогномоничных 
маркеров нет. По данным МРТ, в Т2-ВИ и режиме FLAIR 
регистрируются гиперинтенсивные билатеральные асим
метричные очаги разного размера, часто сливные, нака
пливающие гадолиниевый контраст. Важным является 
тот факт, что очаги имеют одинаковый «возраст», то есть 
по данным нейровизуализации, не выявляется старых 
очагов, при динамическом наблюдении возможно частич
ное (2/3 пациентов) или полное (1/3 пациентов) исчезно
вение очагов без появления новых. В отдельных случаях 
контрастироваться могут не все очаги в силу стихания в 
них воспалительного процесса [5, 7, 8]. Типичным для 
изменений в ликворе является мононуклеарный (лим
фоцитарный) плеоцитоз, увеличение содержания белка, 
нормальный уровень глюкозы, достаточно редким - вы
явление интратекальных олигоклональных антител. В 
крови могут выявляться признаки воспаления (ускорение 
СОЭ, лейкоцитоз, лимфопения).

Мы посчитали необходимым провести дифферен
циальную диагностику с энцефалопатией Хашимото, 
энцефалитом с антителами к NMDA рецепторам, лобно
височной деменцией, сосудистой деменцией, деменцией 
с тельцами Леви (ДТЛ).

Энцефалопатия Хашимото (ЭХ) развивается на 
фоне хронического тиреоидита Хашимото, при этом

аффективные нарушения предшествуют когнитивным, 
характерны психотические нарушения (бред, галлюци
нации), эпизоды спутанности сознания, эпилептические 
припадки, миоклонии, которые сопровождаются экс- 
трапирамидными нарушениями, пирамидными и моз
жечковыми знаками. Течение часто флуктуирующее. В 
большинстве случаев выявляется эутиреоз, реже -  суб- 
клинический гипер- или гипотиреоз. Следует отметить, 
что значимое изменение уровня гормонов щитовидной 
железы (ТЗ или Т4 свободного) исключает диагноз ЭХ, 
поскольку может служить самостоятельной причиной 
энцефалопатии. В таких случаях первоочередной за
дачей является достижение эутиреоидного состояния. 
Антитела к ТПО при ЭХ выявляются в 100% случаев, 
АТ к ТГ -  в 70%. При исследовании спинномозговой 
жидкости может выявляться повышение уровня белка, 
реже -  лимфоцитарный плеоцитоз и олигоклональные 
АТ. При проведении нейровизуализации в большинстве 
случаев изменений не обнаруживается. Реже выявляет
ся диффузная кортикальная атрофия или гиперинтен
сивные очаги в субкортикальных отделах полушарий 
или мозжечке в Т2-режиме магнитно-резонансной томо
графии [9, 10, 11, 12]. В данном случае титр антител к 
ТПО, гормоны щитовидной железы оказались нормаль
ными, по данным УЗИ были выявлены незначительные 
изменения щитовидной железы, что позволило исклю
чить диагноз ЭХ.

Для энцефалита с антителами к NMDA рецепторам 
характерно начало с продромальной фазы, проявляю
щейся головной болью, общей слабостью, мышечными 
болями (имитирует ОРВИ), в дальнейшем возникают 
спутанность сознания, подострые когнитивные наруше
ния, судорожные припадки. Затем развиваются дискине
зии, экстр апирамидные нарушения, характерны ороман- 
дибулярная дискинезия, часто выявляются тератомы. В 
ликворе определяется лимфоцитарный плеоцитоз, по
вышение уровня белка, на ЭЭГ -  неспецифические из
менения, но возможна периодическая активность. При 
МРТ - исследовании в соотношении 1:1 выявляются 
либо умеренные изменения, либо существенных изме
нений нет. Характерным является повышение антитела 
к NMDA рецепторам [9]. В нашем случае они не иссле
довались. Не характерная МР - картина, отсутствие дис- 
кинезий и эписиндрома в клинической картине говорит 
против данного диагноза.

Для сосудистой деменции характерно постепенное 
развитие симптоматики, «обвальное» течение, лобные 
черты когнитивных нарушений, на МР-томограммах 
могут выявляться очаги демиелинизации (сосудистого 
характера), атрофия головного мозга [13, 14]. Критерием 
диагностики является высокий балл по шкале Хачинско- 
го (Hachinski et al., 1975): оценка свыше 7 баллов предпо
лагает, 4 и менее баллов - не подтверждает сосудистую 
этиологию процесса [15]. В описанном случае - 5 баллов, 
что не позволило подтвердить диагноз сосудистой демен
ции. Положительная динамика на фоне введения ГКС 
явилась важным фактором, чтобы отвергнуть данный 
диагноз.



Подострос начало заболевания, сопровождающе
еся гипертермией, экстрапирамидным синдромом, от
сутствие выраженных аффективных и поведенческих 
расстройств, типичных для болезни Пика и других вари
антов деменции лобновисочного типа [9,14,16], нехарак
терная МР-картина, положительная реакция на введение 
ГКС позволили нам исключить диагноз лобновисочной 
деменции.

Отсутствие в клинической картине повторяющих
ся зрительных галлюцинаций, выраженных флуктуаций 
когнитивных функций, расстройства поведения во сне, 
грубой вегетативной дисфункции, нехарактерная МР - 
картина и положительный эффект от приема кортикосте
роидов исключают диагноз деменции с тельцами Леви 
[9, 14].

Заключение
Учитывая выраженный когнитивный дефицит и экс- 

трапирамидный синдром при первой госпитализации, и 
остаточный неврологический дефицит при повторном 
обследовании, в данном клиническом случае, пациентке 
был рекомендован длительный прием ГКС - преднизолон 
перорально, препараты амантадина перорально.
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Своевременная диагностика ОРЭМ может не только 
спасти больного, но и позволить ему восстановить когни
тивные функции. ■
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