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РЕЗЮМЕ

CLIPPERS (Chronic lymphocytic inflammation with pontine perivascular enhancement responsive to 
steroids) – õðîíè÷åñêîå ëèìôîöèòàðíîå âîñïàëåíèå ñ ïîðàæåíèåì ìîñòà, êîíòðàñòíûì óñèëåíèåì 
ïåðèâàñêóëÿðíûõ ïðîñòðàíñòâ, îòâå÷àþùåå íà òåðàïèþ ãëþêîêîðòèêîñòåðîèäíûìè ïðåïàðàòàìè,  
ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ðåäêîå âîñïàëèòåëüíîå çàáîëåâàíèå öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòåìû, âîâëåêàþùåå 
ïðåèìóùåñòâåííî ìîñò ãîëîâíîãî ìîçãà. Âïåðâûå çàáîëåâàíèå áûëî îïèñàíî â 2010 ã. S.J. Pittock è 
ñîàâò. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ â ëèòåðàòóðå îïèñàíî îêîëî 50 ñëó÷àåâ. Çàáîëåâàíèå äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè 
âûçûâàåò äèàãíîñòè÷åñêèå ïðîáëåìû. Â ñòàòüå ïðèâåäåí êðàòêèé îáçîð ëèòåðàòóðû è ñîáñòâåííûå 
íàáëþäåíèÿ òðåõ êëèíè÷åñêèõ ñëó÷àåâ. Ïîêàçàíà íåîáõîäèìîñòü äàëüíåéøèõ èññëåäîâàíèé äëÿ 
ïîâûøåíèÿ òî÷íîñòè è ñïåöèôè÷íîñòè äèàãíîñòè÷åñêèõ êðèòåðèåâ, îïðåäåëåíèÿ áèîìàðêåðîâ è 
ðàçðàáîòêè àëãîðèòìîâ ýôôåêòèâíîé òåðàïèè.
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ñîâ, ñâÿçàííûõ ñ ïóáëèêàöèåé íàñòîÿùåé ñòàòüè.
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Случай из клинической практики

ВВЕДЕНИЕ
CLIPPERS (Chronic lymphocytic inflammation 

with pontine perivascular enhancement responsive 
to steroids – õðîíè÷åñêîå ëèìôîöèòàðíîå âîñïà-
ëåíèå ñ ïîðàæåíèåì ìîñòà, êîíòðàñòíûì óñèëå-
íèåì ïåðèâàñêóëÿðíûõ ïðîñòðàíñòâ, îòâå÷àþùåå 
íà òåðàïèþ ãëþêîêîðòèêîñòåðîèäíûìè ïðåïàðà-
òàìè, ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ðåäêîå âîñïàëèòåëü-
íîå çàáîëåâàíèå öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòåìû 
(ÖÍÑ), âîâëåêàþùåå ïðåèìóùåñòâåííî ìîñò ãî-
ëîâíîãî ìîçãà. Âïåðâûå çàáîëåâàíèå áûëî îïèñà-
íî â 2010 ã. S.J. Pittock è ñîàâò. [1]. Âñåãî â íàñòî-
ÿùåå âðåìÿ, ïî äàííûì A. Dudesek è ñîàâò. [2], â 
ëèòåðàòóðå îïèñàíî îêîëî 50 ñëó÷àåâ. CLIPPERS 
ìàíèôåñòèðóåò, êàê ïðàâèëî, ïîäîñòðûì íà-
ðàñòàíèåì î÷àãîâûõ ñòâîëîâûõ ñèìïòîìîâ, ïîðà-
æåíèåì ÷åðåïíûõ íåðâîâ è ìîçæå÷êîâûìè íàðó-
øåíèÿìè. Âîçðàñò íà÷àëà çàáîëåâàíèÿ âàðüèðóåò 
îò 13 äî 86 ëåò, ãåíäåðíûå îòëè÷èÿ íå îïèñàíû. 
Òå÷åíèå çàáîëåâàíèå ðåìèòòèðóþùå-ðåöèäèâèðó-
þùåå. Ïîñëå îáîñòðåíèÿ ìîæåò îñòàâàòüñÿ ðåçè-
äóàëüíûé íåâðîëîãè÷åñêèé äåôèöèò [3]. Ïàòîãå-
íåç CLIPPERS äî íàñòîÿùåãî ìîìåíòà îñòàåòñÿ 
íåäîñòàòî÷íî èçó÷åííûì. Ïàòîìîðôîëîãè÷åñêè 
çàáîëåâàíèå õàðàêòåðèçóåòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî 
ëèìôîöèòàðíîé èíôèëüòðàöèåé âîêðóã ñòåíîê 
ìåëêèõ ñîñóäîâ (àðòåðèîë è âåíóë) â áåëîì è 
ñåðîì âåùåñòâå ãîëîâíîãî ìîçãà [1, 4]. Íà ìàã-
íèòíî-ðåçîíàíñíîé òîìîãðàôèè (ÌÐÒ) èçîáðà-
æåíèÿ îáëàñòè ïåðèâàñêóëÿðíîé ëèìôîöèòàðíîé 
èíôèëüòðàöèè ïðîÿâëÿþòñÿ äèôôóçíûìè çîíàìè 
ïîâûøåííîãî íà Ò2-ÂÈ è FLAIR-ÈÏ ÌÐ-ñèã-
íàëà ñ íå÷åòêèìè êîíòóðàìè. Â ïàòîëîãè÷åñêèé 
ïðîöåññ âîâëåêàþòñÿ ñòðóêòóðû ñðåäíåãî ìîçãà, 
ïðè ýòîì ïðàêòè÷åñêè ó âñåõ ïàöèåíòîâ ñòðàäàåò 

ABSTRACT

CLIPPERS (Chronic lymphocytic inflammation with pontine perivascular enhancement responsive to 
steroids) is a rare inflammatory disease of the central nervous system, during which the pons of the brain 
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âàðîëèåâ ìîñò è î÷åíü ÷àñòî ñðåäíèå íîæêè è 
ãåìèñôåðû ìîçæå÷êà [1, 5–9]. Ïîðàæåíèå ñòâî-
ëà ìîçãà ñ÷èòàåòñÿ îáÿçàòåëüíûì ïðè CLIPPERS, 
îäíàêî íå âñåãäà îãðàíè÷èâàåòñÿ èì. Îïèñàíû 
ñî÷åòàííûå èçìåíåíèÿ ïîäêîðêîâûõ ñòðóêòóð, 
ìîçîëèñòîãî òåëà, áåëîãî âåùåñòâà áîëüøèõ 
ïîëóøàðèé è äàæå ñïèííîãî ìîçãà [3]. Ïîñò- 
êîíòðàñòíûå ñåðèè èçîáðàæåíèé ÿâëÿþòñÿ íàè-
áîëåå âàæíûìè, òàê êàê íà íèõ ïðîñëåæèâàåòñÿ 
ñïåöèôè÷åñêîå äëÿ CLIPPERS óñèëåíèå ÌÐ-ñèã-
íàëà â âèäå ïðåðûâèñòûõ «ïóíêòèðíûõ» ëèíèé 
è òî÷åê, ðàñïîëîæåííûõ ïî õîäó ñîñóäîâ [1, 5]. 
Ïðè ýòîì öåðåáðàëüíàÿ àíãèîãðàôèÿ îñòàåòñÿ â 
ïðåäåëàõ íîðìû [1, 4, 5, 10–12].

CLIPPERS áûë äèàãíîñòèðîâàí íàìè ó òðîèõ 
ïàöèåíòîâ. Íåñìîòðÿ íà íàëè÷èå õàðàêòåðíîãî 
ïàòòåðíà íà ÌÐÒ, âñåì ïàöèåíòàì ïåðâîíà÷àëüíî 
ïî ìåñòó æèòåëüñòâà áûëî äèàãíîñòèðîâàíî äåìèå-
ëèíèçèðóþùåå çàáîëåâàíèå ÖÍÑ. Íèæå ïðèâåäåíû 
ïîäðîáíûå îïèñàíèÿ äàííûõ êëèíè÷åñêèõ ñëó÷àåâ. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ № 1
Áîëüíîé Ð., 20 ëåò, áûë ãîñïèòàëèçèðîâàí â 

ÈÌ× ÐÀÍ 11.04.2016 ã. ñ æàëîáàìè íà øàòêîñòü 
ïîõîäêè, íàðóøåíèå ðå÷è ïî òèïó äèçàðòðèè. 

Àíàìíåç çàáîëåâàíèÿ. Áîëåí ñ 14 ëåò (ñ 2010 ã.): 
íà ôîíå ñòðåññîâîé ñèòóàöèè ïîÿâèëàñü ãîëîâ-
íàÿ áîëü, ïðåèìóùåñòâåííî â çàòûëî÷íîé îáëà-
ñòè íîþùåãî õàðàêòåðà (íåñòåðîèäíûå ïðîòè-
âîâîñïàëèòåëüíûå ñðåäñòâà  – áåç ýôôåêòà). Íà 
3-é äåíü íà ôîíå ãîëîâíîé áîëè ïðèñîåäèíèëîñü 
ãîëîâîêðóæåíèå, äâîåíèå â ãëàçàõ, øàòêîñòü ïî-
õîäêè. Áûë ãîñïèòàëèçèðîâàí â ñòàöèîíàð ïî ìå-
ñòó æèòåëüñòâà. Âûïîëíåíà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà  
(ðèñ. 1). 
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Ðèñ. 1. Íà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà â àêñèàëüíûõ ïëîñêîñòÿõ îòìå÷àåòñÿ äèôôóçíîå ïîðàæåíèå âàðîëèåâà ìîñòà, 
ñðåäíèõ íîæåê ìîçæå÷êà, à òàêæå áåëîãî è ñåðîãî âåùåñòâà åãî ãåìèñôåð (à). Ïîðàæåíèå õàðàêòåðèçóåòñÿ èí-
òåíñèâíûì êîíòðàñòíûì óñèëåíèåì â âèäå ïóíêòèðíûõ ëèíèé è òî÷åê (b). Â áåëîì âåùåñòâå ëîáíûõ äîëåé è â 

ìîçîëèñòîì òåëå âûÿâëåíû íåìíîãî÷èñëåííûå î÷àãè, áåç êîíòðàñòíîãî óñèëåíèÿ (c, d)

Fig. 1. Axial MR-images of the brain show a diffuse lesion involving the pons, middle cerebellar peduncles and white 
and gray matter of cerebellar hemispheres (a). The lesion demonstrates intense spot-like and dotted line contrast en-
hancement (b). Few contrast-negative lesions can be seen in the white matter of the frontal lobes and in the corpus 

callosum (c, d)

Ïîñòàâëåí äèàãíîç «îñòðûé ðàññåÿííûé ýíöå-
ôàëîìèåëèò». Íàçíà÷åíà ïóëüñ-òåðàïèÿ ìåòèë-
ïðåäíèçîëîíîì (ÌÏ), íà ôîíå êîòîðîé ñèìïòî-
ìàòèêà ðåãðåññèðîâàëà. 

×åðåç 1 íåä ïîñëå ëå÷åíèÿ âîçîáíîâèëîñü ãî-
ëîâîêðóæåíèå, äâîåíèå â ãëàçàõ, øàòêîñòü ïîõîä-
êè, îòìå÷åíî äâà  ýïèçîäà ïðåõîäÿùåé ñëàáîñòè â 
ïðàâûõ êîíå÷íîñòÿõ ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ 5 ìèí 
ñ ñàìîñòîÿòåëüíûì ïîëíûì ðåãðåññîì. Ïðîâåäåíà 
ïîâòîðíàÿ ïóëüñ-òåðàïèÿ ÌÏ, îäíàêî ñèìïòîìà-
òèêà ñîõðàíÿëàñü. Äèàãíîç ïðåæíèé. Â òå÷åíèå 
ïîñëåäóþùèõ ëåò äâà îáîñòðåíèÿ â âèäå íàðàñòà-
íèÿ øàòêîñòè ïîõîäêè, â ñâÿçè ñ êîòîðûìè ïî-
ëó÷àë ïóëüñ-òåðàïèþ ÌÏ, êóðñ ïëàçìàôåðåçà. 
Îòìå÷åí  íåçíà÷èòåëüíûé ïîëîæèòåëüíûé ýô-
ôåêò. Â 2013 ã. íà îñíîâàíèè êîíòðîëüíûõ äàí-
íûõ ÌÐÒ äèàãíîñòèðîâàí öåðåáðàëüíûé âàñêóëèò 
ñ ïîðàæåíèåì ìåëêèõ àðòåðèé ãîëîâíîãî ìîçãà, â 
ñâÿçè ñ ÷åì â 2014 ã. áûë íàçíà÷åí ïðåäíèçîëîí  
15 ìã/ñóò ñ ïîñòåïåííîé îòìåíîé, ìåòîòðåêñàò  
10 ìã 1 ðàç/íåä ïîñòîÿííî. Â ìàðòå 2015 ã. ðàçâèëîñü  
î÷åðåäíîå îáîñòðåíèå çàáîëåâàíèÿ â âèäå íàðàñòà- 
íèÿ øàòêîñòè ïðè õîäüáå, äèçàðòðèè. Ïîñëå ïóëüñ- 
òåðàïèè ÌÏ íàçíà÷åíà òåðàïèÿ ïðåäíèçîëîíîì 
ïåðîðàëüíî 30 ìã/ñóò ñ ïîñòåïåííîé îòìåíîé, ïðî-
äîëæåíà òåðàïèÿ ìåòîòðåêñàòîì 10 ìã 1 ðàç/íåä.  
Ïëàíîâîå ëå÷åíèå ðèòóêñèìàáîì (1 000 ìã) ïðî-
âåäåíî 02.09.2015 ã. Îäíàêî 09.09.2015 ã.  ïàöèåíò 
áûë ãîñïèòàëèçèðîâàí â ñâÿçè ñ ãîëîâíûìè áî-
ëÿìè, íàðàñòàíèåì øàòêîñòè ïîõîäêè. Ïðîâåäå-
íà òåðàïèÿ ÌÏ 500 ìã  âíóòðèâåííî  êàïåëüíî  
№ 3, îòìå÷åíà íåçíà÷èòåëüíàÿ ïîëîæèòåëüíàÿ äè-
íàìèêà. Çàòåì âíîâü íàçíà÷åí ïåðîðàëüíûé ïðèåì 
ïðåäíèçîëîíà 30 ìã/ñóò ñ ïîñòåïåííîé îòìåíîé. 

Ïîñëå îòìåíû ïðåäíèçîëîíà âîçîáíîâèëîñü ïðî-
ãðåññèðóþùåå óõóäøåíèå. Íàçíà÷åíû ïîî÷åðåäíî 
àçàòèîïðèí, öèêëîôîñôàìèä, êîòîðûå áûëè îòìå-
íåíû â ñâÿçè ñ ïëîõîé ïåðåíîñèìîñòüþ. Çàáîëåâà-
íèå íåóêëîííî ïðîãðåññèðîâàëî. 

11.04.2016 ã. ãîñïèòàëèçèðîâàí äëÿ äîîáñëåäî-
âàíèÿ è ëå÷åíèÿ â ÈÌ× ÐÀÍ. Îáúåêòèâíî: ñîìà-
òè÷åñêè áåç îñîáåííîñòåé. 

Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ. Ãîðèçîíòàëüíûé íè-
ñòàãì ïðè âçãëÿäå âëåâî, âåðòèêàëüíûé íèñòàãì 
ïðè âçãëÿäå ââåðõ, ñãëàæåíà ëåâàÿ íîñîãóáíàÿ 
ñêëàäêà, ÿçûê äåâèèðóåò âëåâî, äèçàðòðèÿ, ïî-
ëîæèòåëüíàÿ ïðîáà Áàððå ñëåâà, ñóõîæèëüíûå 
ðåôëåêñû îæèâëåíû D = S, àõèëëîâû – êëîíóñ, 
ñèìïòîì Ðîññîëèìî – Âåíäåðîâè÷à, Áàáèíñêîãî ñ 
äâóõ ñòîðîí, êîîðäèíàòîðíûå ïðîáû âûïîëíÿåò ñ 
àòàêñèåé ñ äâóõ ñòîðîí, ãðóáûé äèñäèàäîõîêèíåç 
ñ äâóõ ñòîðîí, â ïîçå Ðîìáåðãà ïîøàòûâàåòñÿ, 
ïîõîäêà ñïàñòèêî-àòàêòè÷åñêàÿ. 

Ëàáîðàòîðíûå èññëåäîâàíèÿ. Àíòèíóêëåàð-
íûé ôàêòîð, àíòèòåëà ê ýêñòðàãèðóåìîìó ÿäåðíî-
ìó àíòèãåíó (ENA ñêðèí), àíòèòåëà ê öèòîïëàçìå 
íåéòðîôèëîâ IgA (ÀÍÖÀ), àíòèòåëà ê êëåòêàõ 
ñîñóäèñòîãî ýíäîòåëèÿ (HUVEC), îïòèêîìèåëèò 
Äåâèêà – â ïðåäåëàõ íîðìû. Îò ïðîâåäåíèÿ ëþì-
áàëüíîé ïóíêöèè ïàöèåíò îòêàçàëñÿ.

Êîíòðîëüíàÿ ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà âûÿâèëà 
îòðèöàòåëüíóþ äèíàìèêó èçìåíåíèé (ðèñ. 2). 

Ïðè àíàëèçå àðõèâà ÌÐ-èçîáðàæåíèé 2010–
–2016 ãã. îòìå÷àëîñü ïîñòåïåííîå ïðîãðåññèðî-
âàíèå ïîðàæåíèÿ ñ ïîÿâëåíèåì íîâûõ î÷àãîâ è 
ïåðèîäàìè ðàäèîëîãè÷åñêîé ðåìèññèè, êîòîðûå 
ïî âðåìåíè ñîâïàäàëè ñ êóðñàìè èììóíîñóïðåñ-
ñèâíîé òåðàïèè. 

à                                        b                                      c                                    d
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Ðèñ. 2. Íà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà â àêñèàëüíûõ ïëîñêîñòÿõ îïðåäåëÿåòñÿ ïðàêòè÷åñêè òîòàëüíîå ïîðàæåíèå áå-
ëîãî âåùåñòâà ìîñòà è ìîçæå÷êà ñ ÷àñòè÷íûì âîâëå÷åíèåì åãî êîðû (à). Ïîñòêîíòðàñòíîå óñèëåíèå èìååò íåãî-
ìîãåííûé òî÷å÷íûé è ëèíåéíûé ïàòòåðí (b, d). Àíàëîãè÷íûå çîíû ìåíüøèõ ðàçìåðîâ âûÿâëåíû â ïîäêîðêîâûõ 

ñòðóêòóðàõ è âàëèêå ìîçîëèñòîãî òåëà (b, c)

Fig. 2. Axial MR-images of the brain reveal almost total damage to the pons and cerebellar white matter, with partial 
involvement of the cerebellar cortex (a). Post-contrast enhancement has a heterogeneous spot-like and linear pattern 
(b, d). Similar smaller lesions were noted in the deep gray matter and in the splenium of the corpus callosum (b, c)

à                                     b                                    c                                   d

Ïàöèåíòó ïîñòàíîâëåí äèàãíîç CLIPPERS. 
Â ñòàöèîíàðå ïðîøåë êóðñ äåêñàìåòàçîíà âíó-
òðèìûøå÷íî, íåéðîìåòàáîëè÷åñêóþ òåðàïèþ, 
êóðñ ëå÷åáíîé ôèçêóëüòóðû. Íà ôîíå ëå÷å-
íèÿ óëó÷øèëàñü ðå÷ü, óìåíüøèëàñü øàòêîñòü  
ïîõîäêè. 

Âûïèñàí â óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñîñòîÿíèè ñ 
ðåêîìåíäàöèÿìè ïîñòîÿííîãî ïåðîðàëüíîãî ïðè-
åìà ïðåäíèçîëîíà. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ № 2
Áîëüíîé Â., 35 ëåò, áûë ãîñïèòàëèçèðîâàí â 

ÈÌ× ÐÀÍ 19.12.2016 ã. ñ æàëîáàìè íà ãîëîâî-
êðóæåíèå, óõóäøåíèå çðåíèÿ, äâîåíèå â ãëàçàõ, 

óñèëèâàþùååñÿ ïðè âçãëÿäå â ñòîðîíû, áîëüøå 
âëåâî, îáùóþ ñëàáîñòü, íå÷åòêîñòü ðå÷è. 

Àíàìíåç çàáîëåâàíèÿ. Ñ÷èòàåò ñåáÿ áîëüíûì ñ 
èþíÿ 2016 ã.: ïîñëå ïðèåìà àëêîãîëÿ ïîÿâèëîñü 
äâîåíèå â ãëàçàõ, êîòîðîå â òå÷åíèå 2 äíåé ñà-
ìîñòîÿòåëüíî ðåãðåññèðîâàëî. Â íà÷àëå îêòÿáðÿ 
2016 ã. âîçîáíîâèëîñü äâîåíèå â ãëàçàõ, áîëüøå 
âûðàæåííîå ïðè âçãëÿäå âïðàâî, ïðèñîåäèíèëèñü 
ãîëîâîêðóæåíèå, óõóäøåíèå çðåíèÿ, øàòêîñòü ïî-
õîäêè, îáùàÿ ñëàáîñòü. Â íà÷àëå íîÿáðÿ 2016 ã.  
âûïîëíèë ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà, ãäå áûëî âûÿâëå-
íî äèôôóçíîå ïîðàæåíèå áåëîãî âåùåñòâà ñòâîëà 
ìîçãà è ìîçæå÷êà, à òàêæå ñóïðàâåíòðèêóëÿðíîãî 
îòäåëà ïîëóøàðèé áîëüøîãî ìîçãà (ðèñ. 3).

Бюллетень сибирской медицины. 2019; 18 (4): 256–265

Ðèñ. 3. Íà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà  â àêñèàëüíûõ ïëîñêîñòÿõ  îïðåäåëÿþòñÿ äèôôóçíûå ñëèâíûå çîíû ïîâûøåí-
íîãî ÌÐ-ñèãíàëà, îõâàòûâàþùèå áåëîå âåùåñòâî âàðîëèåâà ìîñòà, ñðåäíèõ íîæåê è ãåìèñôåð ìîçæå÷êà (à). Â 
ñóáêîðòèêàëüíîì áåëîì âåùåñòâå êîíâåêñèòàëüíûõ îòäåëîâ òåìåííûõ äîëåé îòìå÷åíû ìíîæåñòâåííûå òî÷å÷íûå 
ó÷àñòêè ïîâûøåííîãî ÌÐ-ñèãíàëà, áåç ïðèçíàêîâ îáúåìíîãî âîçäåéñòâèÿ (c). Íà ïîñòêîíòðàñòíûõ ñåðèÿõ èçî-
áðàæåíèé çîíû ïàòîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé äåìîíñòðèðóþò óñèëåíèå ñèãíàëà â âèäå ìíîæåñòâåííûõ èçâèòûõ 
ëèíèé è òî÷åê, ðàñïîëîæåííûõ âäîëü ñîñóäîâ (b). Ñóïðàòåíòîðèàëüíûå èçìåíåíèÿ òàêæå òî÷å÷íî êîíòðàñòèðó-

þòñÿ (d)

Fig. 3. Axial MR-images of the brain show diffuse hyperintensive lesion involving the white matter of the pons and 
middle cerebellar peduncles and hemispheres (a). There are multiple subcortical lesions in the parietal lobes without 
associated mass effect (c). Post-gadolinium images demonstrate dot-like and curvilinear enhancement along the vessels 

in the midbrain and cerebellum (b). Spot-like enhancement of the supratentorial lesions is also noted (d)

à                                    b                                     c                                    d
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Ðèñ. 4. Íà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà â àêñèàëüíûõ ïëîñêîñòÿõ â âàðîëèåâîì ìîñòó è ñðåäíèõ íîæêàõ ìîçæå÷êà 
îòìå÷àþòñÿ íåáîëüøèå çîíû ïîâûøåííîãî ÌÐ-ñèãíàëà ñ íå÷åòêèìè êîíòóðàìè è åäèíè÷íûìè ðàçðîçíåííûìè 

òî÷êàìè ïîñòêîíòðàñòíîãî óñèëåíèÿ (à, b). Èçìåíåíèé ñóïðàòåíòîðèàëüíûõ ñòðóêòóð íå âûÿâëåíî (c, d)

Fig. 4. Axial MR-images show small hyperintense foci in the brain stem and middle cerebellar peduncles with few nod-
ules of contrast enhancement (a, b). Supratentorial structures are intact (c, d)

à                                     b                                   c                                     d

07.11.2016 ã. ïàöèåíò áûë ãîñïèòàëèçèðîâàí â 
ñòàöèîíàð ïî ìåñòó æèòåëüñòâà ñ äèàãíîçîì «äå-
áþò äåìèåëèíèçèðóþùåãî çàáîëåâàíèÿ íåðâíîé 
ñèñòåìû». Àíàëèç êðîâè íà àíòèòåëà ê âèðóñó èì-
ìóíîäèôèöèòà ÷åëîâåêà,  ìàðêåðû ãåïàòèòîâ, ðå-
àêöèÿ Âàññåðìàíà – îòðèöàòåëüíû. Êëèíè÷åñêèé 
àíàëèç ëèêâîðà: öèòîç 4,0; áåëîê 0,099 ã/ë. Ïîëó-
÷àë òåðàïèþ ÌÏ № 5, íåéðîìåòàáîëè÷åñêèå ïðåïà-
ðàòû. Îòìå÷åí  ÷àñòè÷íûé ïîëîæèòåëüíûé ýôôåêò. 
Íà êîíòðîëüíîé ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà îòìå÷àëàñü 
çíà÷èìàÿ ïîëîæèòåëüíàÿ äèíàìèêà ñ ïàðöèàëüíîé 
ðåäóêöèåé çîí ïàòîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé â ñòâîëå 
è ïîëóøàðèÿõ ãîëîâíîãî ìîçãà. 25.11.2016 ã. êîí-
ñóëüòèðîâàí â ãîðîäñêîì êàáèíåòå ðàññåÿííîãî 
ñêëåðîçà, ãäå áûë ïîñòàâëåí äèàãíîç «ðàññåÿííûé 
ñêëåðîç, ðåìèòòèðóþùåå òå÷åíèå» ñîãëàñíî êðèòå-
ðèþ Ìàê-Äîíàëüäà. Íàçíà÷åíà òåðàïèÿ ÏÈÒÐÑ. 

Â ñâÿçè ñ ñîõðàíÿþùèìèñÿ æàëîáàìè íà ãîëî-
âîêðóæåíèå, óõóäøåíèå çðåíèÿ, äâîåíèå â ãëàçàõ, 
óñèëèâàþùååñÿ ïðè âçãëÿäå â ñòîðîíû, áîëüøå 
âëåâî, íå÷åòêîñòü ðå÷è, 19.12.2016 ã.  áûë ãîñïèòà-
ëèçèðîâàí â ÈÌ× ÐÀÍ äëÿ äîîáñëåäîâàíèÿ è ëå-
÷åíèÿ. Îáúåêòèâíî: ñîìàòè÷åñêè áåç îñîáåííîñòåé. 

Íåâðîëîãè÷åñêèé  ñòàòóñ. Ñëåãêà íå äîâîäèò 
ãëàçíûå ÿáëîêè â ñòîðîíû, íèñòàãìà íåò, ëåãêàÿ 
äèçàðòðèÿ, ñèìïòîì Ðîññîëèìî – Âåíäåðîâè÷à ñ 
äâóõ ñòîðîí, ïàëüöå-íîñîâóþ ïðîáó âûïîëíÿåò ñ 
ëåãêèì èíòåíöèîííûì òðåìîðîì ñ äâóõ ñòîðîí, 
õîäüáà ïî ïðÿìîé ëèíèè ñ ëåãêîé àòàêñèåé. 

Ëàáîðàòîðíûå èññëåäîâàíèÿ. Êëèíè÷åñêèé 
àíàëèç ëèêâîðà: öèòîç 6/3, áåëîê 0,40 ã/ë, ãëþêîçà 
3,5 ììîëü/ë. Èññëåäîâàíèå ëèêâîðà íà íåéðîèí-
ôåêöèè ìåòîäîì ïîëèìåðàçíîé öåïíîé ðåàêöèè: 
âèðóñ Ýïøòåéíà – Áàðð, ãåðïåñ 1- è 2-ãî òèïîâ, 
öèòîìåãàëîâèðóñ, áîððåëèè – îòðèöàòåëüíî. Ãåð-
ïåñ 6-ãî òèïà – ïîëîæèòåëüíî. Èíòðàòåêàëüíûé 
ñèíòåç IgG â ëèêâîðå íå îïðåäåëÿåòñÿ. Àíàëèçû 
êðîâè íà èììóíîáëîò àíòèíóêëåàðíûõ àíòèòåë, 
ïåðâè÷íûé àíòèôîñôîëèïèäíûé ñèíäðîì (ÀÏÔ), 
ÀÍÖÀ, àíòèòåëà ê àêâàïîðèíó 4, àêòèâíîñòü ÀÏÔ 
– â ïðåäåëàõ íîðìû. Êîíòðîëüíàÿ ÌÐÒ ãîëîâíîãî 
ìîçãà (19.12.2016 ã): íåáîëüøèå çîíû èçìåíåíèé 
ñîõðàíÿëèñü ëèøü â âàðîëèåâîì ìîñòó è ñðåäíèõ 
íîæêàõ ìîçæå÷êà. Íà ýòîì ôîíå âíóòðèâåííîå 
êîíòðàñòèðîâàíèå ïîçâîëèëî âûÿâèòü åäèíè÷íûå 
òî÷å÷íûå î÷àãè óñèëåíèÿ ÌÐ-ñèãíàëà (ðèñ. 4). 
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Áîëüíîìó ïîñòàâëåí äèàãíîç CLIPPERS. Ëå÷å-
íèå: ïëàçìàôåðåç, ïðåäíèçîëîí 20 ìã/ñóò, íåéðî-
ìåòàáîëè÷åñêàÿ òåðàïèÿ. Íà ôîíå ïðîâåäåííîãî ëå-
÷åíèÿ óìåíüøèëèñü ãîëîâîêðóæåíèå, äâîåíèå ïðè 
âçãëÿäå â ñòîðîíû, àòàêñèÿ. Ðåêîìåíäîâàí äàëüíåé-
øèé ïðèåì ïðåäíèçîëîíà ïî 20 ìã/ñóò, êîíòðîëü 
ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà ñ êîíòðàñòèðîâàíèåì.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ № 3 
Ïàöèåíòêà Ì., 37 ëåò, îáñëåäîâàíà â êëèíèêå 

íåâðîëîãèè ÏÑÏáÃÌÓ èì. È.Ï. Ïàâëîâà â ìàå 
2015 ã. è èþíå 2016 ã. 

Àíàìíåç çàáîëåâàíèÿ. Â äåêàáðå 2011 ã. â âîç-
ðàñòå 30 ëåò çàáîëåëà âåòðÿíîé îñïîé â òÿæåëîé 
ôîðìå. Çàáîëåâàíèå îñëîæíèëîñü ïíåâìîíèåé, 

ïîñëå ÷åãî â ÿíâàðå 2012 ã. âïåðâûå ïîÿâèëè øà-
òêîñòü ïðè õîäüáå, à òàêæå íåïîñòîÿííîå äâîåíèå 
â ãëàçàõ. Áûëà ãîñïèòàëèçèðîâàíà ñ ïîäîçðåíè-
åì íà öåðåáðàëüíûé âàñêóëèò. Íà ÌÐÒ ãîëîâíîãî 
ìîçãà îòìå÷àëîñü äèôôóçíîå ïîðàæåíèå ñòâîëà 
ìîçãà, ìîçîëèñòîãî òåëà è ñóïðàòåíòîðèàëüíîãî 
áåëîãî âåùåñòâà, ÷òî áûëî òðàêòîâàíî êàê ïðè-
çíàêè äåìèåëèíèçèðóþùåãî ïðîöåññà. Ïî äàííûì 
ñåëåêòèâíîé öèôðîâîé öåðåáðàëüíîé àíãèîãðà-
ôèè, ïðèçíàêîâ, õàðàêòåðíûõ äëÿ âàñêóëèòà, íå 
îáíàðóæåíî. Â êðîâè áûëè âûÿâëåíû âûñîêèå 
òèòðû àíòèòåë (IgG) ê âèðóñó ãåðïåñà 1- è 2-ãî 
òèïîâ. Ïðîâåäåíà ïóëüñ-òåðàïèÿ ÌÏ ñ áûñòðûì 
ðåãðåññîì î÷àãîâûõ íåâðîëîãè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ. 
Ñîõðàíÿëàñü íåçíà÷èòåëüíàÿ óòîìëÿåìîñòü. Ïðè 
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êîíòðîëüíîé ÌÐÒ ÷åðåç 10 ìåñ ïîìèìî î÷àãîâ 
â ãîëîâíîì ìîçãå áûëè òàêæå âûÿâëåíû áëÿøêè 
â øåéíîì îòäåëå ñïèííîãî ìîçãà, êîòîðûå íàêà-
ïëèâàëè êîíòðàñòíîå âåùåñòâî. Òàêèì îáðàçîì, 
ñïóñòÿ 1 ãîä è 2 ìåñ ïîñëå òåðàïèè ãëþêîêîðòè-
êîñòåðîèäàìè (ÃÊÑ) âûÿâëåíî âîçîáíîâëåíèå àê-
òèâíîñòè ïðîöåññà ïî äàííûì ÌÐÒ. Ïîñòåïåííî 
íàðàñòàëà ôèçè÷åñêàÿ óòîìëÿåìîñòü, îòìå÷åíû 
íàðóøåíèÿ êðàòêîâðåìåííîé ïàìÿòè è êîíöåíòðà-
öèè âíèìàíèÿ. Â ôåâðàëå 2014 ã. âîçîáíîâèëàñü 
øàòêîñòü ïðè õîäüáå. Â êðîâè âíîâü âûÿâëåíû âû-
ñîêèå òèòðû àíòèòåë (IgG) ê âèðóñó ãåðïåñà 1- è 
2-ãî òèï. Ïðîâîäèëàñü ïóëüñ-òåðàïèÿ ÃÊÑ, ïåðî-
ðàëüíàÿ ïðîòèâîâèðóñíàÿ òåðàïèÿ àöèêëîâèðîì, 
çàòåì âàëàöèêëîâèðîì â ñóòî÷íîé äîçå 1 000 ìã â 
òå÷åíèå 10 äíåé. Â ôåâðàëå 2015 ã. âïåðâûå ïîÿâè-
ëàñü ñëàáîñòü â êîíå÷íîñòÿõ, ÷òî ïîñëóæèëî ïî-
âîäîì ê ïîâòîðíîé ãîñïèòàëèçàöèè ïî ìåñòó æè-
òåëüñòâà. Îáùèé àíàëèç ëèêâîðà: öèòîç 3 × 106 /ë  
(ìîíîíóêëåàðû), áåëîê 0,174 ã/ë. Â êðîâè âûÿâëå-
íû âûñîêèå òèòðû àíòèòåë (IgG) ê öèòîìåãàëîâè-
ðóñó è âèðóñó Ýïøòåéíà – Áàðð ïðè îòñóòñòâèè 
ñîîòâåòñòâóþùèõ àíòèòåë â ëèêâîðå. Ïðîâåäåíû 
âíóòðèâåííûå èíôóçèè ÌÏ № 3 ïî 1 000 ìã è ïåðî-
ðàëüíàÿ ïðîòèâîâèðóñíàÿ òåðàïèÿ àöèêëîâèðîì. 
Ïàöèåíòêà âûïèñàíà ñ ÷àñòè÷íûì ðåãðåññîì íåâðî-
ëîãè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ. Îäíàêî 14.04.2015 ã. âíîâü 
âûÿâëåíû  âûñîêèå òèòðû àíòèòåë (IgG) ê âèðóñó 
ãåðïåñà 1-ãî òèïà, öèòîìåãàëîâèðóñó, òîêñîïëàç-
ìå. Ñ 29.04.2015 ïî 25.05.2015 ã. ïðîâåäåíà ïëàíî-
âàÿ ãîñïèòàëèçàöèÿ â ÏÑÏáÃÌÓ èì. È.Ï. Ïàâ- 
ëîâà ñ öåëüþ óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà. Àíàëèç ëèêâîðà 
ïîâòîðíî: ïîêàçàòåëè îáùåãî àíàëèçà â ïðåäåëàõ 
íîðìû: öèòîç 0,67 × 106 /ë (ìîíîíóêëåàðû), áåëîê 
0,188 ã/ë. Èíôåêöèîíèñòîì ñîñòîÿíèå ðàñöåíåíî 
êàê õðîíè÷åñêàÿ öèòîìåãàëîâèðóñíàÿ èíôåêöèÿ â 
ôàçå îáîñòðåíèÿ. Ïîñòàâëåí äèàãíîç  «èçîëèðî-
âàííûé öåðåáðîñïèíàëüíûé âàñêóëèò, àññîöèèðî-
âàííûé ñ àêòèâíîé ðåöèäèâèðóþùåé öèòîìåãàëî-
âèðóñíîé èíôåêöèåé». Âûïîëíåíû âíóòðèâåííûå  
èíôóçèè ÌÏ № 3  ïî 1 000 ìã è ðåêîìåíäîâàíà 
ïðîòèâîâèðóñíàÿ òåðàïèÿ. Îò÷åòëèâàÿ ïîëîæè-
òåëüíàÿ äèíàìèêà íåïîñðåäñòâåííî ïîñëå òðåõ-
äíåâíîé ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè: íåò íèñòàãìà, ðå-
ãðåññ òåòðàïàðåçà äî ëåãêîé óñòóï÷èâîñòè ìûøö 
ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëîâ íîã, ðåãðåññ ìîçæå÷êî-
âîé àòàêñèè äî ìèíèìàëüíûõ êîîðäèíàòîðíûõ 
ðàññòðîéñòâ â ðóêàõ. Ïîñëå âûïèñêè ïàöèåíòêà 
ïðèíèìàëà òàáëåòêè àöèêëîâèðà â òå÷åíèå 1 ìåñ, 
äðóãîé ïðîòèâîðåöèäèâíîé òåðàïèè íå ïðîâîäè-
ëîñü. Çà îïèñàííûé ïåðèîä âðåìåíè áîëüíàÿ íå-
îäíîêðàòíî âûïîëíÿëà ÌÐÒ ãîëîâíîãî è ñïèííî-
ãî ìîçãà. Ïðè àíàëèçå ÌÐÒ-àðõèâà îòìå÷àëîñü 
ðåìèòòèðóþùåå òå÷åíèå ìíîãîî÷àãîâîãî ïîðàæå-

íèÿ áåëîãî âåùåñòâà ñ ïåðèîäàìè îáîñòðåíèé è 
çàòóõàíèé, ñâÿçàííûìè ñ òåðàïèåé ÃÊÑ. 

×åðåç  ãîä, â íà÷àëå ìàÿ 2016 ã., íàðîñëà ñëà-
áîñòü â êîíå÷íîñòÿõ, ïîÿâèëèñü áîëè â ìåæëîïà- 
òî÷íîé îáëàñòè. Îáåçáîëèâàþùàÿ è íåéðîìåòàáî- 
ëè÷åñêàÿ òåðàïèÿ, ïðîâîäèìàÿ ïî ìåñòó æèòåëü-
ñòâà, ïîëîæèòåëüíîãî ýôôåêòà íå äàëà. Ïîâòîð-
íàÿ ãîñïèòàëèçàöèÿ â ÏÑÏáÃÌÓ èì. È.Ï. Ïàâ- 
ëîâà. Ïðè ïîñòóïëåíèè æàëîáû íà îáùóþ ñëà-
áîñòü è óòîìëÿåìîñòü, ñëàáîñòü â íîãàõ è íàðó-
øåíèå õîäüáû èç-çà ñëàáîñòè è øàòêîñòè, ýïèçî-
äû îíåìåíèÿ ëåâîé êèñòè è ïàëüöåâ ïðàâîé êèñòè, 
äðîæàíèå ëåâîé ðóêè, íîþùèå áîëè â ìåæëîïà-
òî÷íîé îáëàñòè. Â íåâðîëîãè÷åñêîì ñòàòóñå ïðè 
ïîñòóïëåíèè: àñòåíî-äåïðåññèâíûé ñèíäðîì, óìå-
ðåííûé êîãíèòèâíûé äåôèöèò (ïî øêàëå ÌîÑÀ – 
20 áàëëîâ), ãîðèçîíòàëüíûé íèñòàãì ïðè âçãëÿäå 
â ñòîðîíû, áîëüøå âïðàâî, âåðòèêàëüíûé íèñòàãì 
ïðè âçãëÿäå ââåðõ, ïñåâäîáóëüáàðíûé ñèíäðîì ñ 
óìåðåííîé äèçàðòðèåé, öåíòðàëüíûé òåòðàïàðåç 
äî 4 áàëëîâ, óìåðåííûé ïîñòóðàëüíûé òðåìîð êè-
ñòåé, ñíèæåíèå âèáðàöèîííîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè â 
íîãàõ, óìåðåííàÿ äâóñòîðîííÿÿ ñìåøàííàÿ àòàê-
ñèÿ, ìèîôàñöèàëüíûé áîëåâîé ñèíäðîì íà óðîâíå 
ãðóäíîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà. 

Ëàáîðàòîðíûå èññëåäîâàíèÿ. Îáùèé àíàëèç 
ëèêâîðà: öèòîç 1,67 × 106 /ë (ëèìôîöèòû – 4, íåé-
òðîôèëû – 1), áåëîê 269 ìã/ë. Äàííûå ïîëèìåðàç-
íîé öåïíîé ðåàêöèè â êðîâè è ëèêâîðå ê âèðóñàì 
ãåðïåòè÷åñêîé ãðóïïû, áîððåëèÿì, òîêñîïëàçìå –  
îòðèöàòåëüíûå. Êîìïëåêñíûé òåñò äèàãíîñòèêè 
ðàññåÿííîãî ñêëåðîçà â ëèêâîðå è êðîâè ïàòî-
ëîãèè íå âûÿâèë. Îëèãîêëîíàëüíûé IgG â ëèêâî-
ðå è êðîâè îòñóòñòâóåò (I òèï ñèíòåçà). Àíòèíó-
êëåàðíûé ôàêòîð, ÀÍÖÀ, HUVEC, àêòèâíîñòü 
ÀÏÔ, ðåâìàòîèäíûé ôàêòîð – â ïðåäåëàõ íîðìû. 
Âûÿâëåíî ïîâûøåííîå ñîäåðæàíèå îáùåãî IgÅ â 
êðîâè: 226,0 êÅ/ë (íîðìà 20,0–100,0). Äóïëåêñ-
íîå ñêàíèðîâàíèå áðàõèîöåôàëüíûõ àðòåðèé  
ãåìîäèíàìè÷åñêè çíà÷èìûõ ñòåíîçîâ è èçâèòî-
ñòåé íå âûÿâèëî.

Êîíòðîëüíàÿ ÌÐÒ îïðåäåëèëà òåêóùóþ àê-
òèâíîñòü ïðîöåññà (ðèñ. 5).

Îáñóæäàëîñü âûïîëíåíèå áèîïñèè ìîçãà, îä-
íàêî áûëî ïðèíÿòî ðåøåíèå î òîì, ÷òî ðèñêè 
ýòîãî èíâàçèâíîãî âìåøàòåëüñòâà ñ ó÷åòîì îñî-
áåííîñòåé î÷àãîâûõ èçìåíåíèé íà ÌÐÒ ïðåâûøà-
þò âîçìîæíóþ ïîëüçó.

Ïðîâåäåíà ïóëüñ-òåðàïèÿ ÌÏ № 3 ïî 1 000 ìã 
åæåäíåâíî, ïîñëå ÷åãî íà÷àò êóðñ ïðåäíèçîëîíà 
âíóòðü (èç ðàñ÷åòà 1 ìã/êã). Íà ôîíå ïðîâîäèìîé 
òåðàïèè ñóùåñòâåííî ðåãðåññèðîâàëè êîîðäèíà-
òîðíûå íàðóøåíèÿ, ñòàëè ìåíåå âûðàæåííûìè 
íèñòàãì è ïñåâäîáóëüáàðíûé ñèíäðîì. 

Бюллетень сибирской медицины. 2019; 18 (4): 256–265



262

Ðèñ. 5.  Íà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà â àêñèàëüíûõ ïëîñêîñòÿõ îïðåäåëÿþòñÿ òî÷å÷íûå î÷àãè ïîâûøåííîãî ÌÐ-ñèã-
íàëà, ðàñïîëîæåííûå â âàðîëèåâîì ìîñòó è ìîçæå÷êå (à). Àíàëîãè÷íûå î÷àãè îòìå÷åíû â ñóáêîðòèêàëüíîì áå-
ëîì âåùåñòâå êîíâåêñèòàëüíûõ îòäåëîâ áîëüøèõ ïîëóøàðèé (c). Íà ïîñòêîíòðàñòíûõ ñåðèÿõ èçîáðàæåíèé î÷àãè 

äåìîíñòðèðóþò óñèëåíèå ñèãíàëà â âèäå ìíîæåñòâåííûõ òî÷åê (b, d) 

Fig. 5. Axial MR-images show hyperintense lesions in the brain stem and cerebellum (a). Similar foci are noted in 
the subcortical white matter of the cerebral hemispheres (c). Post-contrast series of images demonstrate spot-like 

enhancement of the signal (b, d)

à                                   b                                    c                                     d

Ðåêîìåíäîâàíà ïðîòèâîâèðóñíàÿ òåðàïèÿ àöè-
êëîâèðîì â ïðîôèëàêòè÷åñêîé äîçèðîâêå (200 ìã 
2 ðàçà/ñóò) ñðîêîì íà 6 íåä. Ïî ñîâîêóïíîñòè 
àíàìíåñòè÷åñêèõ è êëèíèêî-èíñòðóìåíòàëüíûõ 
äàííûõ âî âðåìÿ âòîðîé ãîñïèòàëèçàöèè äèàãíîç 
áûë ñôîðìóëèðîâàí êàê äåìèåëèíèçèðóþùåå çà-
áîëåâàíèå ÖÍÑ, àññîöèèðîâàííîå ñ ëàáîðàòîð-
íûìè ïðèçíàêàìè àêòèâíîñòè öèòîìåãàëîâèðóñ-
íîé èíôåêöèè, ñ ñèíäðîìîì CLIPPERS. Ñïóñòÿ 
ïîëãîäà ïðè êîíòàêòå ïî òåëåôîíó ñ ðîäñòâåí-
íèêàìè ïîëó÷åíà  èíôîðìàöèÿ îá óõóäøåíèè ñà-
ìî÷óâñòâèÿ ñ íîÿáðÿ 2016 ã. ïîñëå ïåðèîäà ñòà-
áèëèçàöèè: íàðàñòàíèå êîãíèòèâíûõ ðàññòðîéñòâ, 
ñëàáîñòè è øàòêîñòè, èç-çà êîòîðûõ áîëüíàÿ 
ïðàêòè÷åñêè íå ïåðåäâèãàåòñÿ ñàìîñòîÿòåëüíî. 

ОБСУЖДЕНИЕ
Ïðåäñòàâëåííûå íàìè ñëó÷àè ñâèäåòåëüñòâó-

þò î òîì, ÷òî äèàãíîñòèêà CLIPPERS â íàñòîÿ-
ùåå âðåìÿ âûçûâàåò çíà÷èòåëüíûå òðóäíîñòè. 
Íà ñåãîäíÿøíèé äåíü íå ñóùåñòâóåò ÷åòêèõ äèà-
ãíîñòè÷åñêèõ êðèòåðèåâ çàáîëåâàíèÿ, ÷òî äåëàåò 
åãî äèàãíîçîì èñêëþ÷åíèÿ. Â äèôôåðåíöèàëüíî 
äèàãíîñòè÷åñêèé ðÿä ñëåäóåò âêëþ÷àòü øèðîêèé 
ñïåêòð çàáîëåâàíèé: áîëåçíü Áåõ÷åòà, ñèíäðîì 
Øåãðåíà, äåìèåëèíèçèðóþùèå çàáîëåâàíèÿ ÖÍÑ, 
ñòâîëîâûå ýíöåôàëèòû (èíôåêöèîííûå è ïàðàíåî- 
ïëàñòè÷åñêèå), âàñêóëèòû ÖÍÑ (êàê ïåðâè÷íûå, 
òàê è âòîðè÷íûå), ëèìôîìàòîèäíûé ãðàíóëåìàòîç, 
ëèìôîìó ÖÍÑ, ãëèàëüíûå îïóõîëè [1, 4, 5, 12–20].

Ëàáîðàòîðíûõ áèîìàðêåðîâ CLIPPERS â íà-
ñòîÿùåå âðåìÿ íå âûÿâëåíî. J. List è ñîàâò. [14] 
îïèñàëè óìåðåííóþ CD3- è CD4-ëèìôîöèòîïå-
íèþ. Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ  [5, 6, 10], êàê è â íà-
øåì êëèíè÷åñêîì  ñëó÷àå № 3, áûëî âûÿâëåíî ïî-

âûøåíèå óðîâíÿ IgE â ñûâîðîòêå êðîâè. Ïðè ýòîì 
äàííûõ çà íàëè÷èå ó ïàöèåíòîâ àëëåðãè÷åñêèõ ðå-
àêöèé, äåðìàòîëîãè÷åñêîé ïàòîëîãèè, áðîíõèàëü-
íîé àñòìû íå îòìå÷åíî. Ïðè÷èíà ïîâûøåíèÿ IgE 
îñòàåòñÿ íåÿñíîé. Êëèíè÷åñêèå ïîêàçàòåëè â àíà-
ëèçàõ ëèêâîðà â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ îñòàþòñÿ â 
ïðåäåëàõ íîðìû. Èíîãäà ìîæåò âûÿâëÿòüñÿ ëåã-
êîå ïîâûøåíèå óðîâíÿ áåëêà (îáû÷íî äî 1 ã/ë), à 
òàêæå óìåðåííûé ëèìôîöèòàðíûé ïëåîöèòîç [1, 
3–5, 10, 14]. Â èññëåäîâàíèÿõ G. Taieb è ñîàâò. 
áûëî îáíàðóæåíî óâåëè÷åíèå ñîîòíîøåíèÿ CD4 
: CD8 [3]. Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ áûëî âûÿâëåíî 
íàëè÷èå îëèãîêëîíàëüíûõ ïîëîñ IgG â ëèêâîðå.

Ïåðèâàñêóëÿðíûå èíôèëüòðàòû, âûÿâëÿåìûå 
â îáëàñòè î÷àãîâ ïîðàæåíèÿ, êîíòðàñòíîå óñè-
ëåíèå ïåðèâàñêóëÿðíûõ ïðîñòðàíñòâ, à òàêæå 
îòâåò íà òåðàïèþ ÃÊÑ, ïîçâîëÿþò ïðåäïîëîæèòü 
àóòîèììóííûé èëè äðóãîé âîñïàëèòåëüíûé ãå-
íåç çàáîëåâàíèÿ [1]. Â îòëè÷èå îò âàñêóëèòîâ è 
ãðàíóëåìàòîçíûõ ïðîöåññîâ, ñîñóäèñòàÿ ñòåíêà 
ïðàêòè÷åñêè íå èçìåíÿåòñÿ, ÷òî ñëóæèò âàæíûì 
ïàòîìîðôîëîãè÷åñêèì äèôôåðåíöèàëüíî äèàãíî-
ñòè÷åñêèì ïðèçíàêîì. Â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ 
âîâëåêàåòñÿ ïðåæäå âñåãî âàðîëèåâ ìîñò [4]. Ïî 
ìíåíèþ S.J.  Pittock è ñîàâò. [1], ïîðàæåíèå èìåí-
íî ìîñòà ãîëîâíîãî ìîçãà ïðîèñõîäèò âñëåäñòâèå 
èììóíîîïîñðåäîâàííîãî ïðîöåññà, íàïðàâëåííî-
ãî ïðîòèâ àíòèãåííûõ äåòåðìèíàíò â ïåðèâàñêó-
ëÿðíûõ îáëàñòÿõ, êîòîðûå ðàñïîëîæåíû ïðåè-
ìóùåñòâåííî â ìîñòó è ïðèëåæàùèõ îáëàñòÿõ 
ãîëîâíîãî ìîçãà. Ýôôåêòîðàìè âîñïàëèòåëüíîãî 
ïðîöåññà ïðåäïîëîæèòåëüíî ÿâëÿþòñÿ Ò-ëèìôî-
öèòû, ïðåèìóùåñòâåííî CD4-êëåòêè, ÷òî áûëî ïî-
êàçàíî ïðè èññëåäîâàíèè îáðàçöîâ áèîïñèè [8]. 
CD4-ëèìôîöèòû ðàñïîçíàþò, ãëàâíûì îáðàçîì, 
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ïåïòèäû, îáðàçîâàííûå èç ýêçîãåííûõ áåëêîâ è 
ïðåäñòàâëåííûå HLA-ìîëåêóëàìè II êëàññà, â òî 
âðåìÿ êàê àêòèâàöèÿ CD8-êëåòîê çàâèñèò îáû÷íî 
îò ýíäîãåííûõ ïåïòèäîâ, êîòîðûå äîñòàâëÿþòñÿ 
HLA-ìîëåêóëàìè I êëàññà. Ñëåäîâàòåëüíî, Ò-îïî-
ñðåäîâàííûé êëåòî÷íûé èììóííûé îòâåò íà ýêçî-
ãåííûå àãåíòû íàèáîëåå âåðîÿòåí, ÷åì îòâåò íà 
âíóòðèêëåòî÷íóþ ïàòîëîãèþ. Ïðåäðàñïîëàãàþ-
ùèå ôàêòîðû è òðèããåðû äàííîãî èììóíîîïîñðå-
äîâàííîãî/âîñïàëèòåëüíîãî ïðîöåññà íåèçâåñòíû. 
Â îòäåëüíûõ ñëó÷àÿõ ïðîâîöèðóþùèì ôàêòîðîì 
ÿâëÿëàñü âàêöèíàöèÿ [13], åñòü ñîîáùåíèå î ðàç-
âèòèè äàííîãî çàáîëåâàíèÿ ó ïàöèåíòà, ñòðàäàþ-
ùåãî âèðóñíûì ãåïàòèòîì Â [21]. L. Wang è ñîàâò. 
[22] îïèñàëè ñëó÷àé ðàçâèòèÿ CLIPPERS ïîñëå 
ïåðåíåñåííîé èíôåêöèè Herpes zoster, ÷òî íàáëþ-
äàëîñü è â îïèñàííîì íàìè ñëó÷àå № 3. 

Íåêîòîðûìè àâòîðàìè âûäåëåíû ñëåäóþùèå 
êëàññû ïðèçíàêîâ, íàëè÷èå êîòîðûõ äåëàåò äèà-
ãíîç CLIPPERS íàèáîëåå âåðîÿòíûì [4]: 

1. Êëèíè÷åñêèå. Ïîäîñòðî ïðîãðåññèðóþùàÿ 
àòàêñèÿ è äèïëîïèÿ; äðóãèå íåâðîëîãè÷åñêèå 
ñèìïòîìû, âîçíèêàþùèå ïðè ïîðàæåíèè ñòâîëà 
ãîëîâíîãî ìîçãà, à òàêæå ïðèçíàêè ïîðàæåíèÿ 
ñïèííîãî ìîçãà è êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ.

2. Ðàäèîëîãè÷åñêèå. Íà ÌÐÒ – äèôôóçíîå 
ïîðàæåíèå ìîñòà ìîçãà ãèïåðèíòåíñèâíîå íà Ò2-
ÂÈ ñ íàëè÷èåì ïðåðûâèñòîãî ïåðèâàñêóëÿðíîãî 
ïîñòêîíòðàñíîãî óñèëåíèÿ. Àíàëîãè÷íûå èçìå-
íåíèÿ ìîãóò áûòü äîïîëíèòåëüíî îáíàðóæåíû â 
ïîäêîðêîâûõ ñòðóêòóðàõ, áåëîì âåùåñòâå áîëü-
øèõ ïîëóøàðèé, â ñïèííîì ìîçãå.

3. Îòâåò íà òåðàïèþ ÃÊÑ. Áûñòðîå è çíà÷èìîå 
êëèíè÷åñêîå è ðàäèîëîãè÷åñêîå óëó÷øåíèå ïðè 
ïðîâåäåíèè èììóíîñóïðåññèâíîé òåðàïèè ÃÊÑ.

4. Ãèñòîïàòîëîãè÷åñêèå. Ïåðèâàñêóëÿðíûå ëèìôî- 
ãèñòèîöèòàðíûå èíôèëüòðàòû ñ èëè áåç ðàñïðîñòðà-
íåíèÿ íà ïàðåíõèìó ãîëîâíîãî ìîçãà, êîòîðûå ñî-
ñòîÿò ïðåèìóùåñòâåííî èç CD3- è CD4-ëèìôîöèòîâ. 

Ñóùåñòâóåò òàêæå íåñêîëüêî ïðèçíàêîâ, ïî-
çâîëÿþùèõ èñêëþ÷èòü äèàãíîç CLIPPERS: îòñóò-
ñòâèå îòâåòà íà òåðàïèþ ÃÊÑ [15–17]; íàëè÷èå 
ëèõîðàäêè, àðòðèòà, óâåèòà, ëèìôàäåíîïàòèè è 
äðóãèõ ïðîÿâëåíèé ñèñòåìíîãî âîñïàëèòåëüíîãî 
ïðîöåññà; îòñóòñòâèå â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå äèç- 
àðòðèè è àòàêñèè; âûÿâëåíèå ïðè íåéðîâèçóàëè-
çàöèè ó÷àñòêîâ íåêðîòè÷åñêîé òðàíñôîðìàöèè 
[16], à òàêæå îáíàðóæåíèå â ëèêâîðå çíà÷èòåëü-
íîãî ïëåîöèòîçà èëè ðàêîâûõ êëåòîê.

Äî íàñòîÿùåãî ìîìåíòà çîëîòûì ñòàíäàðòîì 
äèàãíîñòèêè CLIPPERS ÿâëÿåòñÿ áèîïñèÿ, îäíà-
êî åå ïðèìåíåíèå ëèìèòèðîâàíî òåõíè÷åñêèìè 
ñëîæíîñòÿìè è îïàñíîñòüþ ðàçâèòèÿ òÿæåëûõ 
ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ.

Ó âñåõ îïèñàííûõ íàìè ïàöèåíòîâ â êëèíè-
÷åñêîé êàðòèíå, îñîáåííî íà ïåðâîíà÷àëüíûõ 
ýòàïàõ çàáîëåâàíèÿ, îòìå÷åíî ïðåîáëàäàíèå 
ñòâîëîâûõ íàðóøåíèé, êîòîðûì ñîîòâåòñòâîâà-
ëî âûÿâëÿåìîå íà ÌÐÒ ïîðàæåíèå ìîñòà ìîçãà 
ñ ïóíêòèðíûì è òî÷å÷íûì êîíòðàñòíûì óñèëåíè-
åì. Ïðè ýòîì ïåðâûé è òðåòèé ïàöèåíò ñòðàäàþò 
çàáîëåâàíèåì ñ íàëè÷èåì ïåðèîäîâ ðåìèññèè è 
îáîñòðåíèé, ÷åòêî ñâÿçàííûõ ñ îòìåíîé ëå÷åíèÿ 
ÃÊÑ. Âòîðîé æå ïàöèåíò, çàáîëåâøèé â 2016 ã., 
ïðîäåìîíñòðèðîâàë áûñòðóþ ïîëîæèòåëüíóþ äè-
íàìèêó ïðè ëå÷åíèè ÃÊÑ ñ ïðàêòè÷åñêè ïîëíûì 
èñ÷åçíîâåíèåì èçìåíåíèé íà ÌÐÒ. Ïðè ëàáîðà-
òîðíîì îáñëåäîâàíèè èíòðàòåêàëüíîãî ñèíòåçà 
îëèãîêëîíàëüíîãî IgG íå âûÿâëåíî íè ó îäíîãî 
èç ïàöèåíòîâ, ÷òî ñâèäåòåëüñòâîâàëî ïðîòèâ õðî-
íè÷åñêîãî àóòîèììóííîãî âîñïàëåíèÿ â ÖÍÑ. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Òàêèì îáðàçîì, ó âñåõ ïàöèåíòîâ îïðåäåëÿ-

ëèñü òðè áàçîâûõ êëèíè÷åñêèõ ïðèçíàêà, õàðàê-
òåðíûå äëÿ CLIPPERS, ÷òî ïîçâîëèëî, ïîñëå òùà-
òåëüíîãî ëàáîðàòîðíîãî îáñëåäîâàíèÿ, ïîñòàâèòü 
ýòîò äèàãíîç áåç ïðèìåíåíèÿ áèîïñèè.

Íà ñåãîäíÿøíèé äåíü îïèñàíû åäèíè÷íûå ñëó-
÷àè CLIPPERS, ÷òî íå ïîçâîëÿåò îïðåäåëèòü òî÷-
íûå àëãîðèòìû ëå÷åíèÿ ýòîãî çàáîëåâàíèÿ. Èçâåñò-
íî, ÷òî çíà÷èìîå êëèíè÷åñêîå è ðàäèîëîãè÷åñêîå 
óëó÷øåíèå äîñòèãàåòñÿ ïðîâåäåíèåì èììóíîñó-
ïðåññèâíîé òåðàïèè ÃÊÑ [1, 3, 4], ÷òî îòðàæåíî 
è â íàçâàíèè çàáîëåâàíèÿ [1]. Ëå÷åíèå ÷àùå âñåãî 
íà÷èíàþò ñ ïóëüñ-òåðàïèè ìåòèëïðåäíèçîëîíîì 
1 000 ìã âíóòðèâåííî â òå÷åíèå 5 äíåé) ñ ïîñëå-
äóþùèì ïåðåõîäîì íà ïåðîðàëüíûé ïðèåì ÃÊÑ 
íå ìåíåå 20 ìã/ñóò. Îòìåíà èëè ñíèæåíèå äîçû 
ÃÊÑ íèæå ìèíèìàëüíîãî ýôôåêòèâíîãî óðîâíÿ 
ïðèâîäèò êàê ê êëèíè÷åñêîìó óõóäøåíèþ, òàê è 
ê îòðèöàòåëüíîé äèíàìèêå ÌÐ-êàðòèíû [3, 4], ÷òî 
ïðîñëåæèâàåòñÿ â îïèñàííûõ íàìè ñëó÷àÿõ № 1 
è 3. Äëÿ òîãî, ÷òîáû ñíèçèòü ðèñê ðàçâèòèÿ ïî-
áî÷íûõ ýôôåêòîâ ïîñòîÿííîé òåðàïèè ÃÊÑ, è äëÿ 
ïîääåðæàíèÿ äëèòåëüíîé ðåìèññèè çàáîëåâàíèÿ 
â íàñòîÿùåå âðåìÿ ðàññìàòðèâàþòñÿ ðàçëè÷íûå 
âàðèàíòû èììóíîñóïðåññèâíîé òåðàïèè. Ñëåäó-
åò îòìåòèòü, ÷òî, ïî ìíåíèþ ðÿäà àâòîðîâ, ìî-
íîòåðàïèÿ èììóíîñóïðåññàíòàìè áåç ïîñòîÿííîé 
òåðàïèè ÃÊÑ íå ñïîñîáíà ïîääåðæàòü ðåìèññèþ 
çàáîëåâàíèÿ [3, 8, 10], ÷òî ïðîñëåæèâàåòñÿ è â 
ïðèâåäåííîì íàìè ñëó÷àå № 1. Îäíàêî  íåêîòîðûå 
àâòîðû îòìå÷àëè ýôôåêòèâíîñòü ìåòîòðåêñàòà [1, 
5, 11] è ðèòóêñèìàáà [3] â êà÷åñòâå ìîíîòåðàïèè. 
M. Buttman è ñîàâò. [18] ñîîáùàþò î äëèòåëüíîé 
ðåìèññèè ïðè ìîíîòåðàïèè ìåòîòðåêñàòîì â äîçå 
15 ìã/íåä. Àçàòèîïðèí èñïîëüçîâàëñÿ êàê äîïîë-
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íåíèå ê òåðàïèè ÃÊÑ [8, 10, 23, 24]. Ïðè ïîïûòêå 
èñïîëüçîâàòü åãî â êà÷åñòâå ìîíîòåðàïèè îòìå÷à-
ëèñü ïîâòîðíûå îáîñòðåíèÿ [1]. Öèêëîôîñôàìèä 
[3–5], ìèòîêñàíòðîí [1], ìèêîôåíîëàòà ìîôåòèë 
[4, 24], âíóòðèâåííûå èììóíîãëîáóëèíû è ãè-
äðîêñèõëîðîõèí [1, 8] òàêæå íå ïîêàçàëè ýôôåê-
òèâíîñòè â êà÷åñòâå ìîíîòåðàïèè, õîòÿ B.L. Tan  
è ñîàâò. [25]  íåñêîëüêî ïîçæå ñîîáùèëè î ñëó-
÷àå ÷åòûðåõëåòíåé ðåìèññèè íà ôîíå òåðàïèè 
ãèäðîêñèõëîðîõèíîì â äîçå 200 ìã 2 ðàçà/ñóò.   
M. Rico è ñîàâò. ñîîáùèëè Îá åäèíè÷íîì íàáëþäå-
íèè óñïåøíîé äëèòåëüíîé òåðàïèè ïåðîðàëüíûìè 
ÃÊÑ â ñî÷åòàíèè ñ èíòåðôåðîíîì áåòà 1à ñîîáùè-
ëè M. Rico è ñîàâò. [26]. Ëå÷åíèå äåôëàçàêîðòîì 
30 ìã 1 ðàç â 2 äíÿ (÷òî ýêâèâàëåíòíî 25 ìã ïðåä-
íèçîëîíà 1 ðàç â 2 äíÿ) è ðåáèôîì 22 ïîäêîæíî 
3 ðàçà/íåä ïîçâîëèëî çíà÷èòåëüíî óìåíüøèòü êî-
ëè÷åñòâî îáîñòðåíèé äî îäíîãî  â 4–5 ëåò è îñòà-
íîâèòü ðàçâèòèå íåâðîëîãè÷åñêîãî äåôèöèòà [26].

Ñâîåâðåìåííàÿ ïîñòàíîâêà äèàãíîçà è íåçàìåä-
ëèòåëüíîå íà÷àëî òåðàïèè ÃÊÑ ïîçâîëÿþò ñòàáèëè-
çèðîâàòü ñîñòîÿíèå ïàöèåíòà è óëó÷øèòü ïðîãíîç 
çàáîëåâàíèÿ. Íåîáõîäèìû äàëüíåéøèå èññëåäîâà-
íèÿ äëÿ ïîâûøåíèÿ òî÷íîñòè è ñïåöèôè÷íîñòè äèà-
ãíîñòè÷åñêèõ êðèòåðèåâ, îïðåäåëåíèÿ áèîìàðêåðîâ 
è ðàçðàáîòêè àëãîðèòìîâ ýôôåêòèâíîé òåðàïèè.
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