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Проблемы двигательных расстройств 
в материалах I Конгресса 

Европейской академии неврологии 
(20–23 июня 2015 г., Берлин)

В июне 2015 г. в Берлине состоялось исто-

рическое событие. В столице Германии про-

шел I Конгресс новой крупнейшей профес-

сиональной неврологической ассоциации – 

Европейской академии неврологии (Euro pean 

Academy of Neurology, EAN), созданной в 

2014 г. в результате слияния Европейского 

неврологического общества (ENS) и Евро-

пейской федерации неврологических обществ 

(EFNS). Конгресс собрал 6400 участников из 

106 стран и охватил весь спектр проб лем 

современной неврологии, включая двигатель-

ные расстройства (movement disorders).

Большой интерес вызвал семинар “Ме тал-

лы и двигательные нарушения”. На нем был 

подробно представлен клинико-генетический 

спектр нейродегенеративных заболеваний, 

сопровождающихся накоплением железа в 

головном мозге, рассмотрены основные 

звенья патогенеза и характерные МР-томогра-

фи ческие паттерны. Было подчеркнуто, что 

список заболеваний из данной группы, вклю-

чающий уже около 10 нозологических форм, с 

большой вероятностью будет постепенно рас-

ширяться. Представлен первый анализ пилот-

ного исследования хелатирующей терапии 

(препарат деферипрон), направленной на 

выведение избытка железа из тканевых депо. 

Особое внимание на семинаре было посвяще-

но приобретенным и генетически обусловлен-

ным (мутации в гене SLC30A10) нарушениям 

обмена марганца, а также гепатолентикуляр-

ной дегенерации, связанной с патологией 

меди. Было показано, что при накоплении 

марганца в головном мозге основой лечения 

SLC30A10-ассоции ро ванной патологии явля-

ется пожизненное использование хелатирую-

щего препарата натрия-кальция эдетата и 

препаратов железа – конкурентного ингиби-

тора всасывания марганца в кишечнике.

На сессии коротких устных докладов 

S. Covaco из Португалии доложил результаты 

иссле дования вариантов гена DRD3 у 249 па -

ци  ентов с болезнью Паркинсона (БП) и 

импульсивно-компульсивными расстрой-

ствами (ИКР). Объектом исследования стал 

полиморфизм rs6280 в данном гене: T-аллель 

встречался у 84% пациентов с БП, С-аллель – 

у 57%. При этом генотип Т/Т определялся у 

43% больных, Т/С – у 41%, а С/С – у 16%. Все 

пациенты с ИКР имели Т-аллель гена. Ни у 

одного пациента с генотипом С/С не было 

выявлено нарушений импульсного контроля. 

Таким образом, наличие Т-аллеля гена DRD3 

rs6280 можно считать фактором риска разви-

тия ИКР. Авторы исследования предполагают, 

что у пациентов с БП и Т-аллелем rs6280 сни-

жена функция обратного контроля D
3
-ауто-

рецепторов. Это снижает постсинаптический 

ингибиторный контроль выделения дофами-

на в регионах мозга, ответственных за процесс 

поощрения, что может приводить к усилению 

потребности в одобрении своих действий.

Для лечения осложненных стадий БП всё 

более широко начинают использоваться инва-

зивные методики, реализующие стратегию 

постоянной дофаминергической стимуляции. 

N. Giladi (Израиль) в своем докладе озвучил 

Н.В. Титова, Е.А. Катунина

Российский национальный исследовательский 
медицинский университет им. Н.И. Пирогова (Москва)
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результаты изучения фармакокинетического 

профиля препарата леводопы-карбидопы для 

подкожной инфузии ND0612 с помощью 

специального помпового механизма у 16 па ци-

ентов с БП и моторными флуктуациями. Оце-

ни вались безопасность, переносимость и фар-

макокинетические особенности препарата 

при 6-кратном режиме дозирования по срав-

нению со стандартной схемой лечения пер-

оральным препаратом леводопы-карбидопы, 

а также фармакокинетические характеристи-

ки при 8-часовом введении жидкой формы 

леводопы-карбидопы. Под кож ное введение 

обес печило уменьшение флуктуаций плазмен-

ного уровня леводопы, что выражалось в 

уменьшении индекса флуктуаций по сравне-

нию с пероральным препаратом леводопы 

(р < 0,0001). Была отмечена хорошая перено-

симость данной формы препарата: лишь в 

единичных случаях у пациентов имели место 

легкие преходящие местные реакции в обла-

сти инфузии в виде подкожных узелков.

Симпозиум “Деменция и паркинсонизм” 

открыло выступление H. Reichmann (Гер ма-

ния), посвященное синуклеинопатиям с ког-

нитивными нарушениями. К этим заболева-

ниям, согласно современным представлени-

ям, относятся БП с деменцией, деменция с 

тельцами Леви (ДТЛ), мультисистемная атро-

фия (МСА). Разработка генетических методов 

исследований и выявление носительства раз-

личных мутаций открыли возможность изуче-

ния когнитивных функций в генетически 

однородных группах пациентов с БП. В 2015 г. 

были опубликованы результаты исследования 

когнитивного профиля пациентов с LRRK2-ас-

со  циированной формой БП. К МРТ-пре дик-

торам развития когнитивных нарушений у 

таких больных относится снижение объема 

гиппокампа, причем отмечена обратная зави-

симость между объемом гиппокампа и време-

нем до начала снижения когнитивных функ-

ций. Характерной особенностью другой си -

нуклеинопатии – ДТЛ – при функциональной 

нейровизуализации, в отличие от БП с демен-

цией, является увеличение захвата 11С-PIB – 

радиолиганда, метящего отложения амилоида. 

Предиктором быстрого развития ДТЛ служит 

появление обонятельной дисфункции у паци-

ента с идиопатическим нарушением поведе-

ния в фазу сна с быстрым движением глаз. 

Представлены различия в спектре когнитив-

ных нарушений у пациентов с паркинсониче-

ским и мозжечковым вариантами МСА.

Второй доклад симпозиума (Scarpini E., 

Италия) был посвящен протеинопатиям 

(тау-синд ромам и заболеваниям, ассоцииро-

ванным с патологией белка TDP-43). Автор 

рассмотрел фенотипический спектр таупатий 

с паркинсонизмом. Показано, что клиниче-

ская картина тау-патологии зависит от рас-

пространенности в мозге гистопатологиче-

ских изменений: при прогрессирующем надъ-

ядерном параличе они выявляются в мотор-

ной коре, полосатом теле, черной субстанции 

и субталамическом ядре; при кортикобазаль-

ной дегенерации – в коре, базальных гангли-

ях, таламусе и стволе с наибольшими измене-

ниями в области переднего мозга. Значи тель-

ная часть доклада касалась лобно-височной 

лобарной дегенерации (ЛВЛД) – гетероген-

ной, с точки зрения клинических проявлений 

и патологических изменений, группе заболе-

ваний, включающей в себя болезнь Пика, 

фронтальную дегенерацию неальцгеймеров-

ского типа, первичную прогрессирующую 

афазию, лобно-височную деменцию, лоб-

но-височную деменцию–паркинсонизм, 

комп лекс Пика, семантическую деменцию 

и др. Аутосомно-доминантное наследование 

лобно-височной деменции может быть связа-

но с мутацией в гене MAPT на 17-й хромосоме. 

Нейропатологические исследования при 

ЛВЛД показали скопления телец Пика и 

тау-позитивных нейрофибриллярных клубоч-

ков в нейронах и глиальных клетках. Однако 

часть случаев ЛВЛД характеризуется патоло-

гией не тау-белка, а белков TDP-43 или FUS. 

У пациентов с тау-негативной лобно-височ-

ной деменцией была идентифицирована 

мутация в гене програнулина (PGRN) на 17-й 

хромосоме. Биохимическое исследование при 

ЛВЛД показало значимо сниженный уровень 

белка програнулина в плазме крови у носите-
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лей мутаций гена PGRN. Эти данные лежат в 

основе рекомендации использовать уровень 

програнулина в плазме крови как потенциаль-

ный биомаркер для идентификации носите-

лей генетического дефекта PGRN. При другом 

синдроме – боковом амиотрофическом скле-

розе с лобно-височной деменцией – молеку-

лярно-генетическое исследование чаще всего 

выявляет гексануклеотидный повтор в гене 

С9orf72, наличие которого клинически сопря-

жено с психотическими симптомами, пове-

денческими нарушениями, снижением памя-

ти и признаками паркинсонизма.

Последний доклад сессии был посвящен 

лечению деменции с паркинсонизмом 

(Rohrer J., Великобритания). Были представ-

лены положительные результаты 20-недель-

ного исследования ривастигмина у 120 паци-

ентов с ДТЛ и 12-недельного исследования 

донепезила у 140 пациентов с ДТЛ с последу-

ющим годовым наблюдением.

Большой интерес вызвал симпозиум 

“Настоящее и будущее в лечении двигатель-

ных расстройств”. O. Rascol (Франция) обоб-

щил ряд новых подходов к терапии БП. 

В настоящее время продолжаются поиски 

препаратов, способных замедлить течение 

заболевания. В частности, ведется изучение 

потенциала ингибиторов LRRK2-киназы, а 

также стратегий блокировки агрегации и рас-

пространения α-синуклеина в головном мозге 

(вакцина AFFITOPE). Выявление нейропро-

текторных свойств глюкагоноподобного пеп-

тида-1 на моделях MPTP-индуцированного 

паркинсонизма у мышей послужило началом 

работ по изучению нозомодифицирующего 

эффекта препарата ликсисенатид, который 

является агонистом глюкагоноподобного 

пептида-1. В настоящее время проводится 

12-месячное двойное слепое плацебоконтро-

лируемое исследование этого препарата у 

пациентов с ранними проявлениями БП. 

Другим направлением терапии БП, требую-

щим изучения, является использование пре-

паратов, связывающих железо. К 2020 г. пла-

нируется завершить многоцентровое рандо-

мизированное плацебоконтролируемое иссле-

дование в параллельных группах по изучению 

способности препарата деферипрон, являю-

щегося пероральным хелатором железа, моди-

фицировать течение БП. 

На сегодняшний день леводопа остается 

наиболее эффективным препаратом у паци-

ентов с БП, однако осложнения ее многолет-

него применения представляют собой весьма 

значимую проблему неврологии. Поэтому 

поиск новых форм леводопы чрезвычайно 

актуален. Стали известны результаты 

13-недельного двойного слепого плацебокон-

тролируемого исследования новой формы 

леводопы-карбидопы с замедленным высво-

бождением (IPXO66) у 471 пациента с развер-

нутыми стадиями БП. В группе пациентов, 

получавших эту форму леводопы, по сравне-

нию со стандартным препаратом отмечено 

уменьшение периода “выключения” на 1,7 ч. 

Новой формой доставки леводопы может 

быть введение препарата ND0612 через меха-

низм “помпа–плас  тырь”, что обеспечивает 

более стабильную концентрацию леводопы в 

плазме крови. Быстрое уменьшение мотор-

ной симптоматики у пациентов с эпизодами 

OFF-состояний было продемонстрировано в 

исследовании с помощью ингаляционной 

интраназальной формы леводопы CVT-301. 

Другие группы противопаркинсонических 

препаратов также продолжают пополняться – 

это новый ингибитор КОМТ опикапон и 

новый ингибитор МАО-В сафинамид. Достиг-

нутый уровень генной инженерии позволяет 

создавать векторные системы, нацеленные на 

разные типы клеток и участки генома человека. 

Продолжаются исследования (фаза 1/2) генной 

терапии БП с помощью генетических конст-

рукций на основе лентивирусов (ProSavin). 

Методика обеспечивает длительную экспрес-

сию генов, ответственных за синтез дофамина, 

после адресной доставки в нейроны централь-

ной нервной системы. К недофаминергиче-

ским препаратам, потенциал которых при БП 

еще до конца не раскрыт, относятся А2А-адено-

зи новые антагонисты (истрадефиллин, прела-

денант, тозаденант), антагонисты глутамата 

(мавоглурант), агонис ты 5НТ-рецеп торов. При 
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леводопаиндуцированных дискинезиях изуча-

ются препараты, влияющие на разные медиа-

торные системы: саризотан – 5НТ1А-аго   нист 

(фаза III), AFQ056 – mGluR5-модулятор 

(фаза II/III) и др. Положительный эффект в 

отношении дискинезий был получен в иссле-

довании (фаза IIb) новой пролонгированной 

формы амантадина.

Новые терапевтические стратегии при 

болезни Гентингтона (БГ) озвучил профессор 

G.B. Landwehrmeyer (Германия). Перспектив-

ным направлением считается генная терапия 

для подавления синтеза мутантного белка ген-

тингтина. Существует возможность конструи-

ровать специфические ингибиторы экспрессии 

любого представляющего интерес гена, осно-

вываясь лишь на знании его нуклеотидной 

последовательности. Продолжается двойное 

слепое рандомизированное плацебоконтроли-

руемое исследование интратекального введе-

ния конструкции ISIS-HTT
Rx

 у пациентов с 

ранними проявлениями БГ для выяснения без-

опасности, переносимости, фармакокинетиче-

ских и фармакодинамических характеристик 

препарата. ISIS-HTT
Rx

 является антисмысло-

вым олигонуклеотидом, который комплемен-

тарен определенному фрагменту мРНК, благо-

даря чему способен образовывать с ней гибрид 

и ингибировать ее трансляцию, блокируя тем 

самым выработку патологического гентингти-

на. Другой способ вызвать деградацию РНК – 

это использование метода РНК-интер фе рен-

ции, т.е. подавление экспрессии мРНК с помо-

щью короткой двухцепочечной РНК, имею-

щей с ней гомологию. Однако остро стоит 

вопрос доставки подобных субстанций точно в 

структуру-мишень мозга. В разработке сейчас 

находится специальное устройство, состоящее 

из ультратонкого катетера, помещаемого при-

цельно в головной мозг и соединенного с 

помощью подкожно расположенной трубки с 

помповым механизмом. Еще одной возможно-

стью супрессии синтеза гентингтина может 

служить внутримозговое введение генно-

инженерных конструкций в составе вектора 

на основе аденоассоциированного вируса. 

В докладе также были приведены обнадежива-

ющие результаты по изучению дофаминстаби-

лизирующего препарата придопидина при БГ. 

Уточнен рецепторный спектр придопидина: 

помимо дофаминовых D
2
- и D

3
-рецепторов он 

модулирует функции различных адренергиче-

ских, гистаминовых H
3
-, мускариновых М

2
-, 

серотониновых 5-HT
1A

-, 5-HT
2A

-, 5-HT
7
- и 

σ
1
-опиоидных рецепторов. Данные о возмож-

ной роли нейровоспаления в дегенеративном 

процессе при БГ являются предпосылкой для 

изучения иммуномодулятора лаквинимода 

(исследование Legato-HD). Обсуждается воз-

можность использования метода глубокой сти-

муляции бледного шара в свете результатов 

недавнего проспективного рандомизирован-

ного контролируемого исследования II фазы.

A. Albanese (Италия) остановился на неко-

торых новых исследованиях дистонии. В на-

стоящее время при миоклонической дисто-

нии изучают препарат, содержащий 1,3-диме-

токсиметил-5,5-дифенил-барбитурат, а также 

антиконвульсант зонисамид, при краниаль-

ной дистонии – леветирацетам, при DYT1 

дистонии – антибиотик ампициллин, уже 

показавший свою эффективность на живот-

ных моделях пароксизмальной дистонии, 

при цервикальной дистонии – антагонист 

АМРА-ре цепторов перампанел. 

Один из симпозиумов был посвящен ново-

му противопаркинсоническому лекарствен-

ному средству сафинамиду. Его особенностью 

является двойной механизм действия – влия-

ние на дофаминергическую систему как обра-

тимого ингибитора МАО-В и на глутаматер-

гическую передачу как блокатора высвобож-

дения глутамата. Профессор H. Reichmann 

(Германия) осветил вопрос доказательной базы 

использования препарата. Проведенные иссле-

дования (016, 018, SETTLE) показали эффек-

тивность добавления сафинамида к леводопе 

для коррекции моторных флуктуаций. По ка-

зано, что положительный эффект са финамида 

остается стабильным на протяжении 2 лет 

терапии, а в дозе 100 мг в сутки препарат сни-

жает длительность дискинезий на 1,22 ч.

Тема инвазивных методов лечения при БП 

была представлена на одном из обучающих 
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курсов с первым уровнем сложности. 

Коррекция резистентных моторных осложне-

ний терапии леводопой – наиболее сложная 

задача для врача. В основе лечебного подхода 

должна лежать концепция постоянной дофа-

минергической стимуляции. Ее позволяют 

реализовать три инвазивные стратегии – глу-

бокая стимуляция мозга (DBS), дуоденальная 

инфузия геля леводопы-карбидопы и подкож-

ная инфузия апоморфина. A. Antonini (Италия) 

рассказал, как отбирать пациентов для инва-

зивного лечения, дал базовые знания по мето-

дике DBS: точки-мишени, основные устрой-

ства и параметры электростимуляции, эффек-

ты в отношении двигательных флуктуаций и 

дискинезий, немоторных симптомов. R. Kat-

zen schlager (Австрия) в своем докладе остано-

вилась на двух инфузионных методах – с 

использованием помпы с гелем леводопы и 

апоморфиновой помпы. В 2015 г. были опуб-

ликованы промежуточные результаты круп-

нейшего на сегодняшний день обсервацион-

ного исследования геля леводопы в повседнев-

ной клинической практике с большим числом 

пациентов (372 человека) и 2-летним перио-

дом наблюдения. Первые результаты годового 

наблюдения подтвердили эффективность 

метода по уменьшению OFF-периода на 4,7 ч, 

что соотносится с таким же показателем, полу-

ченным в двойном слепом плацебоконтроли-

руемом исследовании с двойной имитацией. 

В отношении апоморфина начато многоцент-

ровое рандомизированное двойное слепое 

плацебоконтролируемое исследование по изу-

чению его эффективности и безопасности 

(исследование TOLEDO), результаты которого 

можно ожидать на будущих конгрессах EAN.

С практической точки зрения чрезвычайно 

полезным был обучающий курс второго уровня 

сложности “Двигательные расстройства, ассо-

циированные с аутоантителами”. J. Honorat 

(Франция) сфокусировал внимание аудитории 

на неврологических проявлениях паранеоплас-

тического синдрома, в основе развития кото-

рого лежит аутоиммунная гипотеза. В литера-

туре описано более семи типов онконевраль-

ных аутоантител, образующихся при разных 

видах злокачественных опухолей и вызываю-

щих те или иные неврологические синдромы. 

К ним относятся подострая мозжечковая деге-

нерация, подострая сенсорная невропатия, 

лимбический энцефалит, синдром ригидного 

человека, опсомиоклонус, энцефаломиелит 

и др. Помимо связи с классическими онко-

невральными антителами, неврологические 

проявления могут быть ассоциированы с анти-

телами и к мембранным антигенам (NMDA-, 

AMPA-, ГАМК-, глициновым рецепторам, 

метаботропным глутаматным рецепторам 1 и 5, 

белкам Lgi1, CASPR2, глутаматдекарбоксила-

зе). Экстрапирамидная патология в структуре 

классического паранеопластического синдро-

ма встречается в 1% случаев и представлена 

хореей и/или дистонией. Отмечено, что наибо-

лее частым аутоиммунным энцефалитом явля-

ется энцефалит с антителами к NMDA-ре цеп-

торам, при котором патологические движения 

встречаются у большинства пациентов и пред-

ставлены в основном орофациальной дискине-

зией, хореей, дистонией и неклассифицируе-

мыми движениями конечностями.

A.C. Vincent (Великобритания) прочитала 

доклад на тему двигательных нарушений с 

антителами к комплексу потенциалозависи-

мых калиевых каналов и глициновых рецепто-

ров. Основными мишенями комплекса потен-

циалозависимых калиевых каналов для ауто-

антител являются белки Lgi1 и CASPR2. 

Клинически это проявляется такими состоя-

ниями, как нейромиотония, лимбический 

энцефалит, фациобрахиальные дистонические 

приступы, мозжечковая атаксия. В 2008 г. был 

описан первый случай синдрома PERM (про-

грессирующий энцефаломиелит с ригидностью 

и миоклонусом), ассоциированного с аутоан-

ти телами к глициновым рецепторам. Кроме 

этого был представлен клинический пример 

развития кататонического состояния, вызван-

ного антителами к ГАМК-рецепторам, с дра-

матическим улучшением после плазмафереза. 

Прошедший Конгресс еще раз подтвердил, 

что двигательные расстройства остаются одним 

из наиболее значимых и интенсивно развиваю-

щихся разделов современной неврологии. 
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Отчет о Тихоокеанской 
научно-практической конференции 

с международным участием 
“Клинические трудности в диагностике 

и лечении расстройств движений”
(Владивосток, 11–13 сентября 2015 г.)

Д.В. Артемьев

Российская медицинская академия последипломного образования (Москва)

С 11 по 13 сентября 2015 г. во Владивостоке 

проходила Тихоокеанская научно-практиче-

ская конференция с международным участи-

ем “Клинические трудности в диагностике и 

лечении расстройств движений”. Конферен-

ция была организована Международным 

обществом по изучению расстройств движе-

ний (Movement Disorders Society), Нацио наль-

ным обществом по изучению болезни Пар-

кин сона и расстройств движений, Рос сийской 

медицинской академией последип ломного 

образования и Тихоокеан ским федеральным 

университетом. В конференции приняли 

учас тие ведущие специалисты по проблеме 

болезни Паркинсона и других расстройств 

движений из Москвы, Вла ди востока, Томска, 

Иркутска, а также эксперты Меж ду народного 

общества по изучению расстройств движений 

из Германии, Италии и Эстонии. Конференция 

объединила в себе образовательную програм-

му для врачей-нев рологов, ряд научно-прак-

тических симпозиумов и видеосессию.

На конференции были представлены 

современные достижения в ранней диагно-

стике, консервативном и хирургическом 

лечении расстройств движений. Основная 

часть программы конференции была пред-

ставлена образовательным курсом Между-

народного общества по изучению расстройств 

движений. В первый день конференции в 

рамках данной программы были рассмотрены 

сложности ранней и дифференциальной диа-

гностики наиболее частых расстройств дви-

жений: болезни Паркинсона, атипичного 

паркинсонизма, паркинсонизма в сочетании 

с цереброваскулярными заболеваниями, раз-

личных видов тремора, болезни Гентингтона 

и мышечных дистоний. Следующий день 

образовательной программы был посвящен 

трудностям и тонкостям лечения ранних и 

поздних стадий болезни Паркинсона, а также 

разбору сложных диагностических терапевти-

ческих случаев на видеосессии.

Помимо международной образовательной 

программы, было проведено три науч-

но-практических симпозиума, посвященных 

немоторным аспектам экстрапирамидных В зале заседаний.
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заболеваний, способам оптимизации проти-

вопаркинсонической терапии с применением 

ингибиторов МАО типа В, а также роли аго-

нистов дофаминовых рецепторов с длитель-

ным высвобождением в реализации концеп-

ции стабильной дофаминергической стиму-

ляции.

Наиболее широко была представлена 

проб лема немоторных нарушений при болез-

ни Паркинсона, включая психические, веге-

тативные, сенсорные, астенические рас-

стройства и нарушения сна. В докладе про-

фессора С.Н. Ил лариошкина рассматрива-

лись современные возможности максимально 

ранней диагностики болезни Паркинсона, 

основанные на стандартизованном исследо-

вании обоняния, цветового зрения, эмоцио-

нальной сферы, функции желудочно-кишеч-

ного тракта, нарушений поведения в фазу 

быстрого сна, а также результатов транскра-

ниального ультразвукового исследования 

черной субстанции и других современных 

методов нейровизуализации головного мозга. 

В ряде случаев точной диагностике могут 

помочь результаты генетического исследо-

вания.

Доклад профессора О.С. Левина был посвя-

щен проблеме психотических нарушений при 

болезни Паркинсона, их частоте, структуре, 

патогенезу, предрасполагающим и провоци-

рующим факторам, а также их влиянию на 

прогноз и тактику ведения пациентов с психо-

тическими расстройствами. Психотические 

нарушения возникают у 20–40% пациентов с 

болезнью Паркинсона и почти у 80% пациен-

тов с деменцией с тельцами Леви. Спектр 

психотических нарушений довольно широк и 

представлен экстракампильными феномена-

ми (феноменом присутствия), истинными 

галлюцинациями на фоне нарушенной или 

сохранной критики, иллюзиями, нарушения-

ми идентификации, реже параноидным бре-

дом или делирием. Психотические наруше-

ния могут быть спровоцированы сопутствую-

щими цереброваскулярными, соматичес-

кими, ин фек ционными заболеваниями, 

метаболическими нарушениями, травмой, 

оперативным вмешательством, а также прие-

мом большинства противопаркинсонических 

препаратов. При ясном сознании и сохранно-

сти критики психотические нарушения могут 

быть устранены плановой коррекцией проти-

вопаркинсонической терапии за счет сниже-

ния дозы или отмены холинолитиков, аманта-

динов и агонистов дофаминовых рецепторов. 

При отсутствии критики и бредовых идей, 

кроме того, возможно применение ингибито-

ров холинэстеразы и временное назначение 

атипичных нейролептиков. В случае делирия 

необходима госпитализация пациента для 

терапии метаболических нарушений и сопут-

ствующих заболеваний, при этом требуется 

отмена всех противопаркинсонических пре-

паратов, за исключением леводопы, доза 

которой может быть несколько снижена; 

необходимо также назначение атипичных 

нейролептиков на период 2–6 нед.

Профессор Н.В. Федорова рассмотрела 

проблему импульсивно-компульсивных на ру-

шений при болезни Паркинсона. Особое вни-

мание было уделено факторам, способствую-

щим развитию данных расстройств, и подхо-

дам к их терапии – все они оказывают боль-

шое влияние на качество жизни пациентов и 

их близких. Импульсивно-ком пуль сивные 

расстройства отмечаются у 10–15% пациентов 

и представлены игроманией, компульсивным 

шопингом и перееданием, гиперсексуально-

стью, приемом неадекватно высоких доз 

дофаминергических препаратов и другими 

расстройствами поведения. Данные наруше-

Президиум конференции.
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ния могут быть устранены только при актив-

ном участии близких пациента путем умень-

шения суточной дозы леводопы или агони-

стов дофаминовых рецепторов, заменой одно-

го агониста на другой или использованием их 

пролонгированных форм; нередко может 

потребоваться назначение психотропных 

средств, а в исключительных случаях – 

имплантация электродов для проведения глу-

бокой стимуляции мозга с целью существен-

ного снижения суточной дозы леводопы.

Коллектив отделения функциональной 

нейрохирургии НИИ нейрохирургии 

им. акад. Н.Н. Бурденко в содружестве с 

сотрудниками кафедры неврологии РМАПО 

представили результаты широкого внедрения 

нового высокоэффективного метода хирурги-

ческого лечения болезни Паркинсона и 

мышечных дистоний – стимуляции глубоких 

структур головного мозга. При этом анализи-

ровалось влияние операции не только на дви-

гательные функции, но и на когнитивно-аф-

фективную сферу пациентов, подчеркивалась 

роль немоторных симптомов для отбора паци-

ентов на оперативное лечение. В частности, 

психотические нарушения и депрессия с суи-

цидальными мыслями являются противопо-

казаниями для хирургического лечения.

Также были рассмотрены вопросы эпиде-

миологии болезни Паркинсона и других рас-

стройств движений в различных регионах 

России, обсуждались организационные 

вопросы создания и оптимизации работы 

специализированных центров (кабинетов) 

помощи пациентам данной категории, созда-

ния регистров и протоколов ведения пациен-

тов с двигательными нарушениями.

В целом состоявшаяся во Владивостоке 

научно-практическая конференция проде-

монстрировала выдающиеся результаты при-

менения всей совокупности современных воз-

можностей диагностики и лечения болезни 

Паркинсона и других экстрапирамидных 

заболеваний, а также показала высокий уро-

вень отечественных научных и практических 

достижений в этой области.

По завершении конференции: докладчики и 

эксперты на фоне тихоокеанского заката.
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Болезнь Паркинсона (БП) – одно из наибо-
лее часто встречающихся нейродегенератив-
ных заболеваний пожилого возраста, распро-
страненность которого составляет 120–160 слу-
чаев на 100 тыс. населения. Согласно ориенти-
ровочным расчетам, с учетом половозрастного 
состава населения в России численность паци-
ентов с БП составляет более 200 тыс., при этом 
ежегодно заболевание возникает у 12–20 тыс. 
новых пациентов.

За последние 50 лет в связи с применением 
новых противопаркинсонических средств, а 
также с общим улучшением условий жизни 
продолжительность жизни больных увеличи-
лась в среднем на 5 лет. Однако смертность 
пациентов с БП, особенно с поздним началом 
болезни, остается примерно в 2 раза выше, чем 
в той же возрастной группе населения. Из  вест-
но, что ранняя диагностика и оптимальное 
лечение БП, во многом определяющие прогноз 
заболевания, требуют специальных навыков и 
определенного опыта у врачей, что, в свою 
очередь, диктует необходимость в организации 
системы специализированной помощи этой 
категории больных. Такая система может вклю-
чать создание в регионах России кабинетов 
(центров) по оказанию помощи пациентам с 
экстрапирамидной патологией, а также систе-
матическую подготовку и повышение квали-
фикации работающих в них специалистов.

Общие подходы к базисной терапии БП на 
протяжении многих лет не претерпели принци-
пиальных изменений, и препараты леводопы 
по-прежнему рассматриваются как наиболее 
эффективные противопаркинсонические сред-
ства. Однако на фоне их длительного примене-
ния развиваются флуктуации и дискинезии, 
значительно нарушающие качество жизни 
больных и затрудняющие проведение длитель-

ной фармакотерапии. Веро ят ность развития 
этих осложнений напрямую зависит от дозы 
леводопы, которую принимает пациент, дли-
тельности терапии леводопой, возраста начала 
болезни и ряда других факторов. Короткий 
период полужизни леводопы в организме на 
фоне нарастающей денервации стриатума при-
водит к пульсирующей стимуляции дофамино-
вых рецепторов, что, в свою очередь, приводит 
к возникновению флуктуаций и дискинезий.

Согласно стандартам лечения БП в учрежде-
ниях первичной медико-санитарной помощи 
при БП, утвержденным Министерством здра-
воохранения Российской Федерации, клиниче-
ским рекомендациям Европейской федерации 
неврологических сообществ (EFNS) и Между-
народного общества двигательных расстройств 
(MDS), Американской академии неврологии 
(AAN), лекарственные препараты из группы 
ингибиторов МАО-В могут назначаться как в 
качестве монотерапии на начальной стадии 
БП, так и в комбинации с препаратами, содер-
жащими леводопу, на развернутой стадии забо-
левания. В основу этих рекомендаций легли 
результаты масштабных плацебоконтролируе-
мых многоцентровых исследований, обладаю-
щие высоким уровнем доказательности А.

Участники Совета экспертов считают, что:
1. В значительной части регионов России 

БП диагностируется несвоевременно, недоста-
точно широко используются современные воз-
можности фармакотерапии, что приводит к 
снижению качества оказываемой помощи и, 
как следствие этого, – к ухудшению качества 
жизни пациентов, увеличению нагрузки на их 
родственников и общество в целом, увеличе-
нию расходов государства в связи с комплек-
сом проблем, связанных с оказанием помощи 
на поздней стадии заболевания.

Заключение Совета экспертов 
“Современные подходы к выбору 

комбинированной терапии на развернутой 
стадии болезни Паркинсона” 

(30 июня 2015 г., Москва)
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2. В силу трудности ранней диагностики и 
терапии заболевания ведение больных БП тре-
бует организации специализированной помо-
щи, включающей создание во всех регионах 
России кабинетов по оказанию помощи паци-
ентам с экстрапирамидной патологией. Спе циа-
листы, работающие на базе федеральных учреж-
дений под эгидой Национального общества по 
изучению БП и расстройств движений, облада-
ют наибольшим опытом ведения таких больных, 
но функционирование ведущих центров также 
требует поддержки в связи с необходимостью 
обновления, повышения квалификации, под-
держки научно-образовательных программ. 

3. Необходимо более активно проводить 
образовательные программы для врачей-невро-
логов по экстрапирамидным расстройствам, в 
том числе используя дистанционные методы 
обучения, которые направлены на внедрение в 
практику современных стандартов терапии БП. 

4. Необходимо использовать современные 
подходы, максимально реализующие потенци-
ал терапии леводопой. Для реализации этого 
потенциала необходимо максимально раннее 
назначение ингибитора МАО-B (разагилин), 
так как: комбинация ингибитора МАО-B (раза-
гилин) с препаратами леводопы позволяет уве-
личивать длительность действия дофамина, в 
том числе образованного из леводопы, таким 
образом повышая ее эффективность; комбина-
ция ингибитора МАО-B (разагилин) с препара-
тами леводопы на развернутой стадии заболе-
вания позволяет снизить назначаемую пациен-
ту для поддержания его подвижности дозу 
леводопы; комбинация ингибитора МАО-B 
(разагилин) с препаратами леводопы при появ-
лении флуктуаций позволяет уменьшить дли-
тельность периодов “выключения” (являю-
щихся основным фак то ром инвалидизации 
пациентов) и увеличить длительность периодов 
“включения”; комбинация леводопы с ингиби-
тором МАО-B (разагилин) снижает риск разви-
тия застываний при ходьбе.

5. Лечение БП должно максимально учиты-
вать потребности больных в соответствии с 
достижениями современной фармакотерапии 
и реализацией программ реабилитации паци-
ентов на развернутых и поздних стадиях БП.

В совещании Совета экспертов, состояв-
шемся 30 июня 2015 г., приняли участие:

Иллариошкин Сергей Николаевич – докт. мед. 
наук, профессор, заместитель директора по 
научной работе ФГБНУ “Научный центр 
неврологии”;

Левин Олег Семенович – докт. мед. наук, про-
фессор, заведующий кафедрой неврологии 
ГБОУ ДПО “Российская медицинская акаде-
мия последипломного образования”;

Федорова Наталья Владимировна – докт. мед. 
наук, профессор кафедры неврологии ГБОУ 
ДПО “Российская медицинская академия 
последипломного образования”;

Литвиненко Игорь Вячеславович – докт. мед. 
наук, профессор, начальник кафедры нервных 
болезней ФГБВОУ ВПО “Военно-медицинская 
академия им. С.М. Кирова”;

Катунина Елена Анатольевна – докт. мед. 
наук, профессор кафедры неврологии и нейро-
хирургии ГБОУ ВПО “Российский националь-
ный исследовательский медицинский универ-
ситет им. Н.И. Пи рогова”;

Жукова Наталья Григорьевна – докт. мед. 
наук, профессор кафедры неврологии и нейро-
хирургии ГБОУ ВПО “Сибирский государ-
ственный медицинский университет”;

Похабов Дмитрий Владимирович – докт. мед. 
наук, профессор кафедры нервных болезней и 
традиционной медицины ГОУ ВПО “Красно-
ярский государственный медицинский универ-
ситет им. В.Ф. Войно-Ясенецкого”;

Артемьев Дмитрий Валерьевич – канд. мед. 
наук, доцент кафедры неврологии, сотрудник 
Центра экстрапирамидных заболеваний ГБОУ 
ДПО “Российская медицинская академия 
последипломного образования”

Совет экспертов организован ООО “Тева”.
Материал подготовлен при поддержке компании ООО “Тева”.
За дополнительной информацией обращаться:
ООО “Тева”, Россия, 115054 Москва, ул. Валовая, д. 35
Тел.: +7 495 644 22 34; факс: +7 495 644 22 35; www.teva.ru A
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Прошло более трех лет с момента вступле-

ния в силу нового Закона  об охране здоровья 

граждан РФ, где впервые появилась статья, 

предусматривающая лечение пациентов с 

орфанными заболеваниями. В рамках нового 

закона утвержден “Перечень жизнеугрожаю-

щих и хронических прогрессирующих редких 

(орфанных) заболеваний, приводящих к 

сокращению продолжительности жизни или к 

инвалидности”, установлены правила ведения 

регистров страдающих подобными заболева-

ниями лиц. Также разработаны стандарты 

медицинского обеспечения пациентов, кото-

рым не помогают привычные лекарственные 

средства, к физическим страданиям которых 

часто прибавляются страдания вследствие 

нарушенной внешности и вынужденной 

самоизоляции. Иными словами, новым зако-

нодательным документом предусмотрены 

государственные гарантии по предоставле-

нию пациентам с так называемыми “нетипич-

ными недугами” лекарственных препаратов и 

специализированной врачебной помощи. Это 

крайне важно, потому что для многих из них 

такая помощь становится единственным шан-

сом на продолжение жизни.

Однако, несмотря на повышенное внима-

ние со стороны государства, ученых и практи-

кующих врачей, в данной области медицины 

еще сохраняется множество проблем. В дей-

ствительности далеко не всегда организации 

здравоохранения имеют возможность оказать 

адекватную помощь лицам, страдающим от 

тех или иных редких заболеваний, поскольку 

их лечение чрезвычайно дорого, требует при-

менения сложных методов биохимического и 

молекулярно-генетического анализа, доступ-

ных только небольшому числу специализиро-

ванных учреждений. Очень часто медики не 

имеют необходимых ресурсов, а также знаний 

и умения, чтобы заниматься трудоемкой диа-

гностикой и лечением подобных больных. 

К слову, лечение некоторых из них предусмат-

ривает расходы до 30 млн. рублей в год, что 

может позволить себе далеко не каждый реги-

он, на чьи плечи сегодня ложится финансовое 

бремя по медицинскому обеспечению боль-

ных, страдающих редкими заболеваниями. 

Как правило, все эти больные испытывают 

колоссальные трудности с получением на 

постоянной основе столь необходимого им 

поддерживающего лечения. Нередко пациен-

ты вынуждены покупать дорогостоящие пре-

параты самостоятельно. Пациенты с орфан-

ными заболеваниями сталкиваются и с таки-

ми проблемами, как недостаточность инфор-

мации о заболевании, недоступность 

диагностики и, как следствие, отсутствие 

свое временного лечения и реабилитации, 

Автономная некоммерческая организация 
Международный центр помощи 

пациентам с орфанными заболеваниями 
“Редкие Люди”

Генеральный дирек-

тор Международно-

го центра помощи 

пациентам с орфан-

ными заболевания-

ми “Редкие Люди” 

Марина Николаевна 

Третьякова.

М.Н. Третьякова
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социальной и психологической помощи. 

И здесь свою важную роль должна сыграть 

поддержка общественности, осознающей 

ответственность за тех, кому нужна помощь и 

забота, содействие благотворительных фон-

дов, различных негосударственных и добро-

вольческих объединений. 

Милосердие, благотворительность – это не 

пустые слова для сотрудников Центра помо-

щи пациентам с орфанными заболеваниями 

“Редкие Люди”. Центр был создан совсем 

недавно, в начале 2015 г., чтобы помочь всем 

нуждающимся в преодолении тяжелых болез-

ней. Свою главную цель мы видим в защите 

законных интересов пациентов, страдающих 

этими недугами. Мы объединились с самыми 

незащищенными членами нашего общества 

под девизом “Вместе ради жизни”, чтобы 

бороться за полноценное существование, реа-

лизацию конституционных прав на медицин-

ское обеспечение, социальную поддержку, 

предоставление и защиту равных прав и воз-

можностей. Наша организация на бесплатной 

основе реализует благотворительные проекты, 

направленные на всестороннее содействие 

созданию условий для достойной жизни 

людей с редкими заболеваниями, обеспечение 

населения максимально доступной информа-

цией о лечении, профилактике и ранней диа-

гностике этих страданий. 

Только за последние несколько месяцев 

специалистами Центра были даны десятки 

консультаций правового характера, в резуль-

тате чего заболевшие люди смогли получить 

законную лекарственную и иную медицин-

скую помощь. Проводились занятия, семина-

ры, другие специальные мероприятия по 

широкому кругу социальных, психологиче-

ских вопросов, касающихся жизнедеятельно-

сти людей с орфанными заболеваниями. 

Говоря о недавних конкретных акциях, сле-

дует упомянуть выполнение специальной 

программы по оказанию адресной помощи 

пациентам с такими тяжелыми генетически-

ми заболеваниями неврологического характе-

ра, как болезнь Фабри, туберозный склероз, 

семейная гиперхолестеринемия и др. 

Особенно важной нам представляется 

работа Центра в регионах, в полномочия кото-

рых входит лечение и лекарственное обеспе-

чение пациентов с редкими заболеваниями. 

Именно в регионах наиболее остро, наряду с 

дефицитом финансирования, ощущается 

недостаток понимания прав людей с прогрес-

сирующими редкими заболеваниями. В десят-

ке городов благодаря действиям юристов 

Центра органы судебной власти удовлетворя-

ли иски в защиту пациентов с орфанными 

заболеваниями, в том числе по предоставле-

нию им льготных лекарственных средств.

Понимая необходимость комплексного 

подхода к решению проблем “орфанной 

ветви” медицины, Центр выстраивает кон-

структивные отношения с пациентами, врача-

ми, производителями лекарственных средств, 

объединяя усилия представителей обществен-

ности, бизнеса и административных структур 

в обеспечении пациентов доступным меди-

цинским обслуживанием, координируя про-

цессы диагностики, лечения и обеспечения 

лекарственными препаратами и медицински-

ми изделиями. 

Важнейшим шагом в этом направлении 

стало участие Центра в международных про-

ектах, направленных на развитие инициатив в 

области лечения и диагностики редких забо-

леваний. Примером такого участия стал теле-

мост с Центром международных медицинских 

услуг в одной из крупнейших клиник мира – 

Университетской клинике Фрайбурга (Герма-

ния). В процессе сеанса телесвязи, в частно-

сти, были проведены консультации ведущих 

немецких специалистов по методикам лече-

ния болезни Фабри.

Свою основную задачу в дальнейшем про-

движении международных контактов наш 

Центр связывает с возможностью получения 

из-за рубежа наиболее полной и достоверной 

информации по проблемам орфанной меди-

цины – о передовых методах диагностики и 

оздоровления больных, о лекарственных пре-

паратах, обо всем новом, что появляется в 

подходах к лечению того или иного редкого 

заболевания. Наше желание – сделать эту 
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информацию открытой и полезной для всех, 

кто в ней заинтересован. 

Мы привлекаем к своей работе активных, 

неравнодушных людей, хорошо понимающих 

нужды и проблемы наших пациентов. Наде ем-

ся, что представленная на страницах Бюлле-

теня информация о Центре “Редкие Люди” 

привлечет внимание различных организаций 

и ассоциаций, профильных специалистов и 

экспертов. Мы будем рады любому партнерст-

ву как способу совместного поиска необходи-

мых решений, благодаря которым жизнь стра-

дающих от тяжелой болезни людей изменится 

к лучшему. 

Адрес Центра: 105005 Москва, ул. Ладожская, д. 8.

Телефоны Центра: (8495) 151-81-69 (для Московского региона), 

8-800-775-41-47 (бесплатный номер для всех регионов России).

E-mail: orpha15@orphanpeople.ru

Веб-сайт Международного центра помощи пациентам с орфанными заболеваниями 
“Редкие Люди”: http://orphanpeople.ru
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Исследование особенностей и закономер-

ностей прогрессирования немоторных симп-

томов при болезни Паркинсона (БП) на про-

тяжении последнего времени привлекает вни-

мание многих специалистов. Самыми часты-

ми из немоторных симптомов являются 

снижение когнитивных функций, эмоцио-

нальные нарушения (депрессия, тревога, апа-

тия), нарушение функции вегетативной нерв-

ной системы (проявляющееся в виде консти-

пации, гиперсаливации, нарушения сна и др.). 

Необходимо отметить, что манифестация 

одного немоторного симптома может иметь 

тесную взаимо связь с появлением других 

моторных и немоторных симптомов БП [4]. 

Так, например, гипосмия коррелирует с нару-

шением поведения в фазу “быстрого” сна [1].

Наряду с клинически значимыми немо-

торными симптомами, затрагивающими ког-

нитивную, познавательную, вегетативную 

сферы, одним из неблагоприятных для жизни 

пациента проявлений БП являются зритель-

но-пространственные нарушения. К ним 

относятся изменение контрастной чувстви-

тельности и цветового зрения, ощущение 

“песка” в глазах, нарушение пространствен-

ного восприятия, а также зрительные галлю-

цинации. Наиболее частым проявлением рас-

сматриваемой немоторной симптоматики 

являются зрительные галлюцинации. По  след-

ние наблюдаются более чем у половины боль-

ных на поздних стадиях БП [2].

Отметим также, что одним из самых серьез-

ных немоторных проявлений БП является 

деменция, имеющая ряд некогнитивных пре-

дикторов [3, 5]. Зрительно-пространственный 

дефицит в наибольшей степени проявляет 

себя у пациентов с наличием деменции (БП с 

деменцией – БПД). При этом в ряде исследо-

ваний показано, что нарушение зритель-

но-пространственного восприятия в сочета-

нии с умеренно выраженными когнитивными 

нарушениями является предиктором демен-

ции при БП [17, 20, 21]. До настоящего време-

ни выделить главный фактор формирования 

зрительно-пространственных нарушений не 

удается. Причинами проявления данного 

симптомокомплекса видится совокупность 

факторов, воздействующих на перифериче-

скую, проводниковую и центральную части 

зрительного анализатора. К ним относятся: 

нарушение взаимосвязи базальных ганглиев с 

теменной ассоциативной корой, одной из 

функций которой является пространственное 

восприятие; нарушение деятельности струк-

тур, отвечающих за передачу потоков воспри-

ятия; побочные эффекты лекарственной тера-

пии. Наряду с этим в нарушении зритель-

но-пространственного восприятия значитель-

ную роль может играть дофаминергический 

дефицит клеток не только структур, обраба-

тывающих информацию, но и ее воспринима-

ющих, в частности сетчатки глаза. 

Исторические аспекты 
исследования сетчатки глаза 

при болезни Паркинсона
Дофаминергические нейроны были выяв-

лены в человеческой сетчатке в 1982 г. [14]. 

Они представляют собой особый подтип ама-

Использование метода 
оптической когерентной томографии 

в диагностике болезни Паркинсона

И.В. Литвиненко, Э.В. Бойко, П.С. Дынин, Д.С. Мальцев

Военно-медицинская академия им. С.М. Кирова (Санкт-Петербург)
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криновых клеток сетчатки (А18) и составляют 

1,5% клеток внутреннего плексиформного 

слоя сетчатки (рис. 1). Несмотря на то что 

количество их невелико, это вполне компен-

сируется их хорошо развитыми нейронными 

связями с другими типами клеток сетчатки. 

А18-амакриновые дофаминергические клетки 

связаны как с биполярными клетками сетчат-

ки, так и с другими типами амакриновых кле-

ток, в частности с А11- и А17-амакриновыми 

клетками. А11-амакриновые клетки, в свою 

очередь, имеют глицинергические синапсы с 

ганглиозными клетками сетчатки, таким 

образом обеспечивая опосредованную связь с 

ними дофаминергических клеток сетчатки. 

Неоднократные экспериментальные исследо-

вания с индукцией искусственного дефицита 

дофамина у млекопитающих показали нали-

чие снижения сигнала от палочек к амакрино-

вым клеткам [13].

J. Nguyen-Legros в своей работе впервые 

исследовал дегенерацию дофаминергических 

клеток в сетчатке глаза у пациентов с БП, вы -

явив уменьшение иммунореактивности тиро-

зин-гидроксилазы в дофаминергических клет-

ках у 5 пациентов [19]. Тирозин-гид роксилаза 

влияет на выработку дофамина в сетчатке, и, 

таким образом, ее показатель является марке-

ром количества дофаминергических клеток в 

сетчатке глаза. В 1990 г. С. Harnois и T. Di Paolo 

провели патоморфологическое исследование, 

в ходе которого было установлено, что у паци-

ентов с БП, не получавших препараты леводо-

пы, перед смертью наблюдался более низкий 

уровень дофамина сетчатки в сравнении с 

пациентами, получившими препарат не менее 

чем за 15 ч до смерти [16]. Впоследствии 

F. Naarendorp et al. в своей работе создали 

искусственный дофаминергический дефицит 

в клетках сетчатки кошки, что привело к изме-

нению электрофизиологических показателей 

при исследовании глаза [18]. При восстановле-

нии нормальных значений дофамина в сетчат-

ке показатели пришли в норму. Доказано, что 

основными функциями дофамина в сетчатке 

глаза являются обновление наружных сегмен-

тов фоторецепторов, адаптация сетчатки в 

темноте и на свету. Импульс от дофаминерги-

ческих клеток достигает ганглиозных клеток 

(D
1
- и D

2
-рецепторы) и впоследствии распро-

страняется на другие амакриновые клетки. 

Наличие дисбаланса в сетчатке между мелато-

нином и дофамином часто становится причи-

ной дегенерации сетчатки, клинически прояв-

ляющейся прежде всего ретинодистрофиче-

ским процессом. Таким образом, дофамин 

играет важную роль в функциональной актив-

ности сети медиаторов сетчатки, действуя на 

уровне как внутренних, так и наружных ее 

слоев. По сути, одной из основных ролей 

дофамина сетчатки является ускорение свето-

вой адаптации, а также скорости передачи 

зрительной информации. Однако на сего-

дняшний день остается не до конца ясным 

механизм формирования нарушений в сетчат-

ке глаза в патогенезе зрительно-простран-

ственных расстройств при БП и участие в нем 

дофамина. В связи с тем, что данная патология 

поражает преимущественно людей старшего 

возраста, необходимо дифференцировать 

Рис. 1. Слои сетчатки. 1 – колбочка, 2 – 

палочка, 3 – горизонтальная клетка, 4 – ама-

криновая клетка, 5 – биполярная клетка, 

6 – ганглиозная клетка, 7 – клетка ретиналь-

ного пигментного эпителия.
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специфические симптомы дегенерации дофа-

минергических клеток сетчатки глаза от есте-

ственных возрастных изменений сетчатки, а 

также определить уровень поражения зритель-

ного пути в целом (сетчатка глаза, латеральные 

коленчатые тела, зрительная кора и т.д.).

Принцип действия 
и возможности оптической 

когерентной томографии 
при болезни Паркинсона

Оптическая когерентная томография (ОКТ) 

является методом неинвазивного исследова-

ния органа зрения с получением изображений 

в поперечном сечении сетчатки глаза (рис. 2). 

Принцип действия ОКТ основан на низко-

когерентной интерферометрии, впервые опи-

санной еще Исааком Ньютоном. Интер фе-

ренция в действии оптического когерентного 

томографа заключается в наличии двух пучков 

света, отражающихся от рефрактерного зерка-

ла и гл�аза пациента, впоследствии сливаю-

щихся в один и проецирующихся на экран 

монитора. В офтальмологии с помощью ОКТ 

возможно верифицировать такие заболева-

ния, как глаукома и катаракта, а также оце-

нить возрастные изменения сетчатки глаза. 

Методика ОКТ позволяет оценить состоя-

ние слоя нервных волокон сетчатки и слоя 

ганглиозных клеток (рис. 3). С учетом этого 

ОКТ нашла применение в диагностике де мие-

линизирующих и нейродегенеративных забо-

леваний, в частности рассеянного склероза и 

болезни Альцгеймера.

На сегодняшний день существует много 

работ по ОКТ-исследованию сетчатки глаза у 

пациентов с БП с использованием данного 

метода [7, 9]. Построение изображения по 

слоям и отображение результатов являются 

удобными для исследователя, поскольку отра-

жают изменения как в цифровом, так и в ви -

зуальном эквиваленте. Важно отметить, что 

большинством исследователей производится 

анализ не только непосредственно морфоло-

гических изменений слоев сетчатки, но и ряда 

клинико-неврологических показателей (ста-

дия заболевания по Хен и Яру, оценка по 

Рис. 3. Слои сетчатки при исследовании на 

аппарате ОКТ (а) и на схеме (б). 1 – слой 

нервных волокон, 2 – внутренний плекси-

формный слой, 3 – наружный плексиформ-

ный слой, 4 – наружная пограничная мемб-

рана, 5 – линия сочленения наружных и 

внутренних сегментов фоторецепторов, 6 – 

комплекс пигментного эпителия–хориока-

пилляров, 7 – слой Саттлера, 8 – слой 

Галлера, 9 – lamina fusca (виртуальное суп ра-

 хориоидальное пространство).

(а)

1

2

3

4

5

6

7

8

9

(б)

Рис. 2. Оптический когерентный томограф 

RTVue-100.
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шкале UPDRS, влияние терапии) для после-

дующей оценки возможной взаимосвязи 

изменений сетчатки с моторными и немотор-

ными проявлениями. Преимуществом метода 

ОКТ при анализе толщины слоя нервных 

волокон является возможность измерения 

данного параметра по окружности и отобра-

жение результатов как в целом, так и в каждой 

зоне вокруг диска зрительного нерва в отдель-

ности: оценка осуществляется в области четы-

рех квадрантов (верхнего и нижнего височ-

ных, верхнего и нижнего назальных), а также 

в секторах, разделенных по принципу 12-ча со-

вого циферблата (рис. 4). 

Для установки частоты встречаемости зри-

тельно-пространственных нарушений при БП 

нами обследованы 62 пациента, заболевание у 

которых было диагностировано в соответствии 

со стандартными критериями [15]. Средний 

возраст составил 65,3 ± 5,2 года, стадия заболе-

вания по Хен и Яру – от 2,0 до 3,0. У пациентов 

было проведено исследование сетчатки глаза 

на аппарате ОКТ RTVue-100 с использованием 

протокола GCC (ganglion cell complex), оцени-

вающего общую толщину слоя, толщину верх-

него и нижнего участков слоя ганг лиозных 

клеток, а также протокола RNFL (retinal nerve 

fiber layer), оценивающего толщину слоя нерв-

ных волокон сетчатки. Наряду с GCC RNFL 

относится к наиболее часто используемым 

исследователями протоколам для оценки сет-

чатки глаза у пациентов с БП [8, 11]. 

Зрительно-пространственные нарушения 

были выявлены нами у 47 пациентов из обсле-

дованной группы с БП, что составило 75,8%. 

Наиболее частыми из выявляемых симптомов 

были зрительные иллюзии, установленные у 

17 пациентов (36,2%). Сложные предметные 

зрительные галлюцинации были выявлены у 

11 пациентов (18,1%). Простые зрительные 

галлюцинации, ощущение постороннего в 

глазу, мелькание “мушек” были выявлены у 

9 па циентов (14,7%). При этом у пациентов с 

наличием начальной возрастной катаракты 

зрительные нарушения выявлялись чаще, чем 

в группе без катаракты.

По данным проведенного ОКТ-ис сле до ва-

ния, у 12 пациентов были выявлены измене-

ния в сетчатке глаза, связанные с сопутствую-

щими офтальмологическими заболеваниями. 

Данный факт препятствовал объективной 

оценке изменения толщины слоев сетчатки 

глаза. Вследствие этого данные пациенты 

были исключены из исследования. После дую-

щая оценка проводилась у 50 пациентов с 

установленным диагнозом БП, средний воз-

раст 62,2 ± 4,2 года (контрольная группа 

состояла из 20 пациентов соответствующего 

возраста). Результаты протокола GCC оказа-

лись следующими (рис. 5). Средняя толщина 

Рис. 4. Протокол RNFL для исследования слоя нервных волокон сетчатки в норме (а) и при пато-

логии (б).

(а) (б)
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слоя у пациентов составила 89,68 ± 8,89 нм в 

сравнении со средней толщиной слоя у лиц 

конт рольной группы – 95,62 ± 8,83 нм 

(p < 0,05). При этом достоверно значимое 

истончение определялось по общей толщине 

сетчатки и по результатам измерения ее 

наружного (89,59 ± 9,09 нм у пациентов с БП 

и 95,37 ± 9,35 нм в контроле, p < 0,05) и внут-

реннего участков (89,78 ± 9,33 нм при БП и 

95,91 ± 9,09 нм в контроле, p < 0,05). 

При оценке по протоколу RNFL отмеча-

лась тенденция к истончению общего показа-

теля толщины сетчатки (97,96 ± 17,09 нм у 

пациентов с БП и 104,56 ± 17,09 нм у лиц 

контрольной группы), однако статистически 

различия были менее значимыми (p > 0,05).

Таким образом, по результатам ОКТ в 

обследованной когорте пациентов с БП отме-

чалось достоверно значимое истончение как 

общей толщины слоя ганглионарных волокон 

сетчатки глаза, так и его наружного и внутрен-

него участков. Отмечено также снижение тол-

щины слоя нервных волокон, однако оно 

было менее четким. 

Патогенез зрительно-пространственных 

нарушений при БП остается не до конца изу-

ченным. Несомненным является влияние 

патологии периферических структур на фор-

мирование данного симптомокомплекса. Это 

определяет актуальность исследований, 

направленных на оценку периферической 

части зрительного анализатора, в частности 

сетчатки глаза, с использованием современ-

ных методов исследования (ОКТ). При этом 

необходимо оценивать и изменения структур 

головного мозга с помощью соответствующих 

методик (функциональная МРТ, МРТ-мор фо-

метрия и др.) [6]. Интерпретация результатов 

затрудняется возрастными изменениями 

органа зрения, такими как катаракта различ-

ной степени выраженности, возрастная маку-

лярная дегенерация, ретинопатия при ряде 

заболеваний (диабет, атеросклероз, гиперто-

ническая болезнь) [10, 12]. Когни тив ный 

дефицит и дегенерация центральных структур 

также могут накладывать свой отпечаток на 

развитие тех или иных симптомов, что может 

Рис. 5. Графическое отображение распреде-

ления общих параметров протокола GCC 

(а), параметров верхней (б) и нижней (в) 

геми сферы в рамках протокола GCC.
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снижать достоверность результатов исследо-

вания при оценке дегенеративных процессов 

в сетчатке глаза.
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Рефераты

Ваготомия и риск 
болезни Паркинсона

Болезнь Паркинсона (БП), воз-
можно, вызывается энтеральным 
нейротрофическим патогеном, 
проникающим в мозг по волокнам 
блуждающего нерва; этот процесс 
ориентировочно может занимать 
более 20 лет. Взяв за основу эту 
гипотезу, ученые из Дании поста-
вили своей целью исследовать 
риск развития БП у пациентов, 
подвергшихся ваготомии; рабочая 
гипотеза состояла в том, что ство-
ловая ваготомия обладает протек-
тивными свойствами в отношении 
этого заболевания, тогда как 
суперселективная ваготомия имеет 
минимальный эффект.
Были сформированы когорта из 
всех пациентов в Дании, у которых 
была проведена ваготомия в пери-
од 1977–1995 годов, и сопостави-
мая когорта из общей популяции 
по данным датских регистров. 
Оказалось, что риск развития БП 
снижен у пациентов со стволовой 
ваготомией по сравнению с супер-
селективной (отношение рисков 
(ОР) 0,85; 95% ДИ 0,56–1,27; 
после 20-летнего периода наблю-
дения ОР 0,58; 95% ДИ 0,28–1,20). 
По сравнению с общей популяци-
ей риск БП был также ниже у 
пациентов после стволовой ваго-
томии (ОР 0,85; 95% ДИ 0,63–1,14; 
после 20-летнего периода наблю-
дения ОР 0,53; 95% ДИ 0,28–0,99). 
У пациентов с суперселективной 
ваготомией риск БП был сходен с 
таковым в общей популяции (ОР 
1,09; 95% ДИ 0,84–1,43; после 
20-летнего периода наблюдения 
ОР 1,16; 95% ДИ 0,80–1,70). 
Результаты не изменились при 
учете поправки на курение.
Таким образом, полная стволовая 
ваготомия ассоциирована с пони-
женным риском последующего 

развития БП, а блуждающий нерв 

действительно может быть вовле-

чен в патогенез БП.
Svensson E. et al. Vagotomy 

and subsequent risk of Parkinson’s 
disease // Ann. Neurol. 2015. V. 78. 

P. 522–529.

Болезнь Паркинсона 
с нормосмией 

как отдельный 
клинический фенотип

Нарушение обоняния присутству-

ет у большинства пациентов на 

ранней стадии болезни Паркин со-

на (БП) и может на много лет 

предшествовать началу двигатель-

ных симптомов заболевания. Для 

того чтобы уточнить, составляют 

ли пациенты с БП и нормосмией 

отдельный клинический фенотип 

заболевания, отличный от фено-

типа больных БП с гипосмией, в 

Южной Корее было проведено 

соответствующее исследование. 

В него были включены 208 паци-

ентов de novo с БП (средний воз-

раст 65,4 ± 9,7 года, разброс 

38–85 лет, поровну мужчин и жен-

щин), у которых тестировалось 

обоняние и оценивалось связыва-

ние дофаминового транспортера с 

помощью методики DATscan.

Пациенты с нормосмией были 

статистически значимо моложе и 

имели более мягкий двигательный 

дефицит по сравнению с пациен-

тами с гипосмией. Общая линей-

ная модель показала, что нор-

мосмия у пациентов с БП ассоции-

рована с меньшим двигательным 

дефицитом после учета возраста, 

пола, длительности заболевания и 

результатов исследования с помо-

щью DATscan в задних отделах 

скорлупы (р = 0,016). Эквивалент-

ная доза леводопы спустя 2,5 года 

наблюдения имела тенденцию 

быть меньше при нормосмии, чем 
при гипосмии (р = 0,055).
Полученные результаты позволяют 
высказать предположение, что БП 
с нормосмией является отдельным 
клиническим фенотипом с более 
мягким течением заболевания по 
сравнению с БП, ассоциированной 
с гипосмией. Более мягкое течение 
можно объяснить либо меньшей 
вовлеченностью обонятельной 
системы в патологический про-
цесс, либо б�ольшим потенциалом 
к нейрогенезу в этой области.

Lee D.H. et al. Is normosmic Parkinson 
disease a unique clinical phenotype? // 

Neurology. 2015. V. 85. P. 1270–1275.

Эволюция продромальных 
клинических маркеров 

болезни Паркинсона
В численном выражении наиболее 
значимый генетический фактор 
риска развития болезни Пар кин-
сона (БП) – гетерозиготные мута-
ции в гене глюкоцереброзидазы 
GBA (как известно, гомозиготность 
по мутациям в данном гене вызы-
вает лизосомную болезнь Гоше – 
БГш). Для того чтобы оценить эво-
люцию продромальных признаков 
БП, была выбрана ко горта носите-
лей мутаций GBA. Паци енты с БГш 
I типа и гетерозиготные носители 
мутации в гене GBA были вклю-
чены в исследование в 2010 г. 
(отделение лизосомальных бо -
лезней накопления, Королевская 
клиническая больница, Лондон) и 
исследовались дважды: первона-
чально и спустя 2 года. Всего 
рекрутированы 30 пациентов с 
установленным диагнозом БГш, 
28 гетерозиготных носителей 
мутаций в гене GBA и 26 генетиче-
ски неродственных па циентов 
конт рольной группы. Критерии 
исключения: для пациентов с БГш 
и для носителей мутаций GBA – 
диагноз БП или деменции; для 
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контрольной группы – любое нев-
рологическое заболевание.
В работе использовались стандар-
тизированные шкалы для гипо-
смии, нарушений поведения в 
REM-фазе сна, депрессии, вегета-
тивной дисфункции, когнитивных 
функций, а также подшкала III 
унифицированной рейтинговой 
шкалы БП (UPDRS) для оценки 
двигательной симптоматики.
Спустя 2 года балльная оценка 
депрессии была значительно выше 
среди гетерозиготных носителей 
мутаций GBA (исходно 0,65; по -
втор  но 2,88; р = 0,01), тогда как 
нарушения поведения в REM-фа зу 
сна были сильнее у пациентов с 
БГш (исходно 0,93; повторно 2,93; 
р < 0,001) и GBA-гетерозигот (ис-
ходно 0,10; повторно 2,30; 
р < 0,001); по подшкале III UPDRS 
отмечалось нарастание двигатель-
ной симптоматики у пациентов с 
БГш (исходно 4,29; повторно 7,82; 
р < 0,001) и GBA-гетерозигот 
(исход  но 1,97; повторно 4,50; 
р < 0,001). По прошествии 2 лет 
оценка обоняния и когнитивных 
функций была ниже у пациентов с 
БГш и GBA-гетерозигот по сравне-
нию с контрольной группой, ста-
тистически значимо не отличаясь 
от исходных данных. После объ-
единения результатов, полученных 
у пациентов с БГш и GBA-гетеро-
зигот, у этих лиц выявлялось зна-
чимое ухудшение по сравнению с 
исходными данными по опрос-
нику расстройств поведения в 
REM-фа зу сна (исходно 0,51; 
повторно 2,63; р < 0,001), опросни-
ку депрессии Бека (исходно 1,72; 
повторно 4,44; р = 0,002), по 
подшкале II (исходно 0,88; повтор-
но 2,01; р < 0,001) и III UPDRS 
(исходно 3,09; повторно 6,19; р < 
< 0,001). Спустя 2 года при сравне-
нии пациентов с БГш и GBA-гете-
ро зигот с контрольной группой 
выявлены различия в тесте иденти-
фикации запахов Университета 
Пенсильвании, унифицированной 
рейтинговой шкале мультисистем-
ной атрофии, краткой шкале оцен-

ки психического статуса (MMSE), 
Монре аль ской шкале когнитивной 
оценки (MoCA) и по подшкалам II 
и III UPDRS (для всех р < 0,05).
Таким образом, в проведенном 
исследовании в группе носителей 
мутаций в гене GBA наблюдалось 
ухудшение по клиническим мар-
керам БП, что согласуется с пред-
положением о наличии у них про-
дромального периода заболевания. 
Внутри этой группы примерно у 
10% пациентов отмечается особен-
но быстрое прогрессирование 
симптоматики.

Beavan M. et al. Evolution of prodromal 
clinical markers of Parkinson disease 

in a GBA mutation – positive cohort // 
JAMA Neurol. 2015. V. 72. P. 201–208.

Когнитивные функции 
у лиц с “синдромом риска, 

ассоциированного 
с болезнью Паркинсона”

В ходе исследования “синдрома 
риска, ассоциированного с болез-
нью Паркинсона” (Parkinson 
Associated Risk Syndrome, PARS), 
проводимого в США, была выяв-
лена когорта клинически здоровых 
с гипосмией и со сниженным свя-
зыванием дофаминового транс-
портера по данным DATscan, у 
ко то рых предположительно повы-
шен риск развития болезни Пар-
кин сона (БП).
Для описания когнитивного про-
филя этой когорты было выполне-
но подробное нейропсихологиче-
ское обследование 225 пациентов 
старше 50 лет без симптомов БП. 
В батарею нейропсихологических 
тестов вошли шкалы для общей 
оценки когнитивных функций, 
оценки памяти, регуляторных 
функций/оперативной памяти, 
внимания/скорости обработки 
ин формации, зрительно-про-
странст венных способностей и 
речевых навыков. Другие немотор-
ные симптомы (запоры, депрес-
сия, тревога и нарушения поведе-
ния в REM-фазу сна) оценивались 
с помощью опросников.

В результате исследования уста-
новлено, что лица с гипосмией и 
со сниженным связыванием дофа-
минового транспортера (n = 38) 
имели меньший балл при общей 
оценке когнитивных функций, 
памяти, регуляторных функ-
ций/оперативной памяти по срав-
нению с остальными обследован-
ными (n = 187). В отдельных моде-
лях многовариантной логистиче-
ской регрессии гипосмия и 
сниженное связывание дофамино-
вого транспортера были ассоции-
рованы с более низким баллом по 
общей оценке когнитивных функ-
ций (отношение шансов 1,97; 
p = 0,004) и по оценке регулятор-
ных функций/оперативной памя-
ти (отношение шансов 1,84; 
p = 0,004). В то же время сочетание 
гипосмии с нарушениями по 
отдельным когнитивным доменам 
повышало риск нарушенного свя-
зывания дофаминового транспор-
тера по сравнению с гипосмией 
без учета когнитивных доменов, 
при этом наибольшее повышение 
отношения шансов наблюдалось 
при сочетании гипосмии с нару-
шениями регуляторных функ-
ций/оперативной памяти (увели-
чение на 68% – с 4,14 до 6,96).
Таким образом, у лиц с повышен-
ным риском БП наблюдаются 
изменения в общих когнитивных 
способностях и особенно в регуля-
торных функциях/оперативной 
памяти. Сочетание немоторных 
признаков БП, включая когнитив-
ные нарушения, позволяет лучше 
выявлять снижение связывания 
дофаминового транспортера.
Chahine L.M. et al.; PARS Investigators. 

Cognition in individuals at risk for 
Parkinson’s: Parkinson Associated Risk 

Syndrome (PARS) study findings // Mov.
Disord. 2015. doi: 10.1002/mds.26373.

Метилирование гена 
MAPT при болезни 

Паркинсона и витамин Е
Болезнь Паркинсона (БП) являет-
ся нейродегенеративным заболе-
ванием, для которого факторы 
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окружающей среды влияют на 
риск развития болезни, в том 
числе через эпигенетические меха-
низмы. Ген белка тау, ассоцииро-
ванного с микротрубочками 
(МАРТ), определяет предрасполо-
женность к идиопатической БП. 
В связи с этим исследователями из 
Австралии было изучено метили-
рование гена МАРТ при БП.
Уровень метилирования измерял-
ся с помощью пиросеквенирова-
ния ДНК после бисульфитной 
обработки выделенной из лейко-
цитов крови (358 пациентов с БП 
и 1084 лица контрольной группы) 
и из образцов мозга (когорта 1 
состояла из 69 контрольных образ-
цов мозжечка, когорта 2 – из трех 
регионов мозга, полученных от 
28 пациентов с БП и 12 лиц конт-
рольной группы). Моделируемые 
воздействия заключались в транс-
фекции конструкций, содержа-
щих мелитированный люцифераз-
ный промотор, а также в воздей-
ствии экзогенного микронутриен-
та (витамина Е).
Результаты работы показали, что в 
лейкоцитах предикторами мети-
лирования МАРТ являются гено-
тип Н1/Н2 и пол. Гаплотип-
специфичное пиросеквенирова-
ние подтвердило, что гаплотип Н1 
более метилирован в лейкоцитах и 
ткани мозга, чем гаплотип Н2. 
Метилирование обратно коррели-
рует с экспрессией МАРТ в когор-
те 1 образцов мозга и в трансфеци-
рованных клетках. Уровень мети-
лирования различался в трех 
регио нах мозга (в когорте 2, скор-
лупа < мозжечок < передняя пояс-
ная извилина). В образцах БП воз-
раст начала заболевания прямо 
коррелировал с метилированием 
МАРТ в лейкоцитах. Более того, по 
сравнению с контролем у пациен-
тов с БП (когорта 2) отмечалось 
гиперметилирование МАРТ в моз-
жечке и гипометилирование в 
скорлупе. Статус метилирования в 
лейкоцитах прямо коррелировал с 
уровнем витамина Е в крови; 
эффект этот был более выражен у 

носителей гаплотипа Н2, а полу-
ченные связи подтверждены на 
клеточной культуре при воздей-
ствии на нее 100 мкМ витамина Е.
Значимый эффект генотипа, пола 
и области мозга позволяет выска-
зать предположение, что гиперме-
тилирование гена МАРТ обладает 
нейропротективными свойства-
ми, уменьшая экспрессию МАРТ. 
По каз анный эффект витамина Е 
на МАРТ представляет собой при-
мер возможных взаимодействий 
генов и факторов окружающей 
среды.

Coupland K.G. et al. DNA methylation 
of the MAPT gene in Parkinson’s disease 

cohorts and modulation by vitamin E 
in vitro // Mov. Disord. 2015. V. 29. 

P. 1606–1614.

Гиперэхогенность черной 
субстанции связана 
с фенотипическими 

особенностями 
пигментации кожи

В Германии проведено исследова-
ние, направленное на анализ связи 
фенотипических особенностей 
пигментации кожи с болезнью 
Пар кин сона (БП). Поперечное 
обсервационное исследование 
116 клинически здоровых обсле-
дуемых включало проведение 
транскраниальной сонографии 
черной субстанции. Фенотип пиг-
ментации оценивался с помощью 
классификации фототипов кожи 
по Фитцпатрику и по дополни-
тельным 5 характеристикам пиг-
ментации кожи; в подгруппе из 
46 человек исследовался также 
меланиновый индекс с помощью 
фотографического метода.
Б�ольшая площадь гиперэхогенно-
го сигнала от области черной суб-
станции и превышение погранич-
ных значений площади гиперэхо-
генного сигнала ассоциировались 
с более светлым фенотипом кожи. 
Более сильная ассоциация эхоген-
ности черной субстанции была 
зарегистрирована с цветом волос и 
воздействием загара на кожу лица.

Полученные данные свидетель-

ствуют о том, что ультразвуковые 

изменения в черной субстанции, 

характерные для БП, связаны со 

светлым фенотипом, что предпо-

лагает патогенетическую связь 

пигментации кожи (волос) и БП.
Rumpf J.-J. et al. Light pigmentation 

phenotype is correlated with increased 
substantia nigra echogenicity // Mov. 

Disord. 2015. doi: 10.1002/mds.26427.

Новый ретинальный 
биомаркер болезни 

Паркинсона
Оптическая когерентная томогра-

фия на протяжении последних лет 

рассматривается как перспектив-

ная методика с точки зрения иден-

тификации нового ретинального 

биомаркера болезни Паркинсона 

(БП). В работе, проведенной в 

США, была использована матема-

тическая модель, оценивающая 

симметрию, ширину и глубину 

центральной ямки сетчатки.

В исследование включены 72 па-

циента с БП и 24 здоровых добро-

вольца. Макулярные срезы каждо-

го глаза получены с использовани-

ем двух различных оптических 

когерентных томографов: Cirrus и 

RTVue.

Параметры, описывающие гради-

ент ямки, показали наибольшую 

чувствительность при определе-

нии БП на обоих томографах: 

были корректно определены 65% 

пациентов с БП на аппарате Cirrus 

и 57% на RTVue. При БП умень-

шается вертикальный (верх-

ний/нижний) угол наклона, в 

меньшей степени – горизонталь-

ный (на зальный/темпоральный). 

Таким образом, оптикокогерент-

но-томографическая модель сим-

метрии, ширины и глубины сет-

чатки может служить диагностиче-

ским инструментом для БП.
Slotnick S. et al. A novel retinal 

biomarker for Parkinson’s disease: 
quantifying the foveal pit with optical 

coherence tomography // Mov. Disord. 
2015. V. 30. P. 1692–1695.
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Метаболизм железа 
и воспаление 

при болезни Паркинсона 
и REM-нарушениях 

поведения
Китайскими учеными были иссле-
дованы потенциальные механиз-
мы, связывающие нарушение 
ме та болизма железа и воспаление 
при болезни Паркинсона (БП) с 
нарушениями поведения в 
REM-фа зу сна (REM-НП).
Всего было обследовано 210 паци-
ентов с БП и 31 человек из конт-
рольной группы. Пациентов с БП 
скринировали на REM-НП с 
помощью специального опросни-
ка (RBD Screening Questionnaire), 
после чего относили либо к группе 
с REM-НП, либо к группе без них. 
Регистрировались также демогра-
фические данные и клинические 
симптомы, оцениваемые с помо-
щью серии шкал. Уровни железа и 
связанных с ним белков, а также 
факторов воспаления исследова-
лись в цереброспинальной жидко-
сти (ЦСЖ) и в сыворотке крови.
Общая частота REM-НП среди 
пациентов с БП составила 31,9%. 
Эта группа отличалась большей 
длительностью заболевания, более 
поздней стадией заболевания, 
большей тяжестью моторных 
симп томов и большей представ-
ленностью немоторной симптома-
тики по сравнению с группой без 
REM-НП. Уровни железа, транс-
феррина, оксида азота и ИЛ-1β в 
ЦСЖ у пациентов с REM-НП 
были значительно выше. Балльная 
оценка по RBD Screening Question-
naire прямо коррелировала с уров-
нями железа, трансферрина, окси-
да азота и ИЛ-1β в общей группе 
БП, при этом уровень железа 
прямо коррелировал с уровнем 
оксида азота и ИЛ-1β. В сыворотке 
крови уровень трансферрина был 
значительно снижен в группе с 
возможным диагнозом REM-НП. 
Уровень простагландина Е

2
 был 

повышен при REM-НП и корре-
лировал с баллом по RBD Screening 
Question naire в общей группе БП.

Таким образом, REM-НП распро-
странены среди пациентов с БП и 
ассоциированы с более тяжелой 
моторной и немоторной симптома-
тикой. Избыточный уровень желе-
за в мозге связан с его нарушенным 
метаболизмом в центральной и 
периферической системах, а также 
ассоциирован с REM-НП через 
воспалительные процессы.

Hu Y. et al. Investigation on abnormal 
iron metabolism and related 

inflammation in Parkinson disease 
patients with probable RBD // PLoS 

One. 2015. V. 10. P. e0138997.

Подагра не уменьшает 
риск болезни Паркинсона

Мочевая кислота – потенциаль-
ный системный антиоксидант; 
также известно, что гиперурике-
мия связана с низким риском 
болезни Паркинсона (БП). Однако 
связь БП с подагрой, основным 
осложнением гиперурикемии, 
остается невыясненной.
Двумя независимыми исследовате-
лями был проведен поиск по базам 
MEDLINE и EMBASE сочетания 
терминов “подагра” и “БП” (в 
работах до апреля 2015 г.). Кри те-
рии включения были следующими: 
1) когортные исследования или 
исследования случай–контроль, в 
которых оценивался риск БП 
среди пациентов с подагрой; 
2) указаны отношения шансов, 
относительный риск или стандар-
тизированный коэффициент забо-
леваемости; 3) обследуемые без 
подагры и обследуемые с БП были 
взяты в качестве контроля в 
когортном исследовании и в иссле-
довании случай–контроль соот-
ветственно. Статистический ана-
лиз проводился с помощью про-
граммы RevMan 5.3 с применением 
обобщенного метода обратной 
дисперсии ДерСимониан и Лайд, 
Q-теста Кокрана и I2 статистики.
Три исследования случай–конт-
роль и два когортных исследова-
ния сочтены подходящими под 
критерии включения. Обобщенное 
отношение риска БП у пациентов 
с подагрой составило 0,93 (95% ДИ 

0,79–1,09) при высокой ста-
тистической гетерогенности с 
I2 = 87%. Таким образом, получен-
ные ре зультаты в настоящее время 
не находят обратной корреляции 
на личия подагры с риском разви-
тия БП.
Ungprasert P. et al. Gout is not associated 

with a lower risk of Parkinson’s disease: 
 a systematic review and meta-analysis // 
Parkinsonism Relat. Disord. 2015. V. 21. 

P. 1238–1242.

Синуклеин слизистой 
кишечника неспецифичен 
для болезни Паркинсона

В Канаде было проведено исследо-
вание по оценке диагностических 
возможностей определения белка 
α-синуклеина в биоптате слизи-
стой толстого кишечника при 
болезни Паркинсона (БП). Для 
такой оценки использовался 
блот-анализ парафиновых образ-
цов тканей (PET-блот), при кото-
ром происходит деградация фи -
зиологически неагрегированного 
α-синуклеина с помощью протеи-
назы К, что способствует чувстви-
тельной и селективной детекции 
оставшихся патологических про-
теиновых агрегатов. α-синуклеин 
определялся такой методикой в 
биопсийном материале от 15 паци-
ентов на начальной стадии БП 
(<3 лет), от 7 пациентов с поздней 
стадией БП (>5 лет) и от 11 паци-
ентов без БП. α-синуклеин и фос-
форилированный α-синуклеин 
(Ser129p-α-Syn) исследовались с 
помощью РЕТ-блота и традицион-
ной иммуногистохимии.
Агрегаты α-синуклеина и 
Ser129p-α-Syn обнаруживались у 
12 из 15 пациентов с начальной 
БП, у всех 7 пациентов с разверну-
той БП и у всех 11 пациентов 
конт рольной группы. Таким обра-
зом, присутствие агрегированного 
ги пер фосфорилированного α-си-
нуклеина у лиц с БП и без нее, 
установленное с использованием 
такого чувствительного и специ-
фичного метода, как РЕТ-блот, 
показывает, что накопление α-си-
нуклеина в толстом кишечнике не 
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является практическим маркером 
БП. Значение детекции α-синук-
леина в толстом кишечнике в 
качестве биомаркера в сочетании с 
другими биомаркерами остается 
неопределенным.

Visanji N.P. et al. Colonic mucosal 
α-synuclein lacks specificity 

as a biomarker for Parkinson disease // 
Neurology. 2015. V. 84. P. 609–616.

Мультисистемную 
атрофию вызывает 

α-синуклеиновый прион
Прионы – это белки, принимаю-
щие альтернативную конформа-
цию и способные к самораспро-
странению. Так, прион PrSc вызы-
вает редкое заболевание – болезнь 
Крейтцфельдта–Якоба. Группой 
исследователей из США во главе с 
S.B. Prusiner, открывшим прионы, 
были продемонстрированы дока-
зательства того, что мультисистем-
ная атрофия (МСА) вызывается 
другим человеческим прионом, 
представленным α-синуклеином.
МСА – прогрессирующее заболе-
вание, характеризующееся вегета-
тивной недостаточностью и неред-
ко паркинсонизмом; невропатоло-
гическим признаком МСА являют-
ся глиальные цито плаз матические 
включения из филаментов α-си-
нук леина. Для того чтобы устано-
вить, образует ли α-синуклеин 
прионные формы, были исследова-
ны гомогенаты из образцов мозга 
14 пациентов с МСА. Была произ-
ведена трансмиссия этих гомогена-
тов культивированным человече-
ским эмбриональным почечным 
клеткам (линия HEK), которые 
экспрессируют полный мутантный 
человеческий α-синук леин, свя-
занный с желтым флуоресцентным 
белком (α-syn140*A53T-YFP), а 
также линии мышей TgM83+/–, 
эксп рессирующей мутантный 
α-си нук леин (А53Т). У мышей 
TgM83+/–, являющихся гетерозиго-
тами по мутантному трансгену, 
заболевание спонтанно не развива-
ется; в отличие от них у мышей 
TgM83+/+, являющихся гомозиго-

тами, наблюдается развитие невро-
логической симптоматики.
По результатам работы оказалось, 
что у мышей TgM83+/– при введе-
нии гомогенатов мозга от пациен-
тов с МСА во всех 14 случаях про-
исходило распространение нейро-
дегенеративного процесса после 
инкубационного периода в 
~120 дней, сопровождающееся 
аккумуляцией α-синуклеина в 
телах нервных клеток и аксонах. 
В культуре клеток гомогенаты 
также вызывали агрегацию 
α-syn140*A53T-YFP. Ни один из 
6 гомогенатов мозга от пациентов 
с болезнью Паркинсона, ни конт-
рольный гомогенат не вызывали 
подобных изменений.
Таким образом, было показано, 
что МСА вызывается уникальной 
формой α-синуклеинового приона, 
отличного от прионоподобного 
белка, вызывающего болезнь 
Паркинсона и спонтанную нейро-
дегенерацию у мышей линии 
TgM83+/+. Знаменательно, что 
α-синуклеин – новый идентифи-
цированный человеческий прион, 
открытый спустя полвека после 
доказательства трансмиссивности 
болезни Крейтцфельдта–Якоба.

Prusiner S.B. et al. 
Evidence for α-synuclein prions 
causing multiple system atrophy 
in humans with parkinsonism // 

Proc. Natl. Acad. Sci. U.S.A. 2015. 
V. 112. P. E5308–E5317.

Эссенциальный и возраст-
ассоциированный тремор: 

различия центрального 
контроля

Для эссенциального тремора (ЭТ) 
характерно бимодальное распре-
деление возраста начала заболева-
ния с пиками в подростковом и 
пожилом возрасте. В исследова-
нии, проведенном в Германии, 
тремор, развивающийся в пожи-
лом возрасте, был назван воз-
раст-ассоциированным тремором. 
Последний, как считается, сопро-
вождается более ранним старени-
ем и повышенной смертностью. 
Исследователи предположили, что 

в основе развития этих двух форм 
тремора могут лежать различные 
треморогенные нейронные сети, 
которые можно зарегистрировать с 
помощью многоканальной ЭЭГ.
Для проверки этой гипотезы были 
обследованы 20 пациентов с ЭТ, 
разделенные на две группы, а также 
10 сопоставимых по возрасту и 
полу пациентов с возраст-ассоции-
рованным тремором. Иссле дование 
проводилось с помощью оценки 
спектра когерентности максималь-
но когерентных ЭЭГ-элек т родов во 
время удерживания рук, хвататель-
ного движения и при медленных 
движениях руками.
Максимальная когерентность 
была значительно больше у лиц с 
ранним началом ЭТ по сравнению 
с возраст-ассоциированным тре-
мором во всех трех задачах. При 
сравнении двух групп спектраль-
ная мощность в частотном диапа-
зоне 2–40 Гц, частота спектраль-
ного пика и отношение сигнала к 
шуму не различались, однако 
электромиографическая амплиту-
да была статистически значимо 
больше при ЭТ с ранним началом. 
При анализе источников тремора 
ЭТ характеризовался хорошо 
известной нейронной сетью – 
“кора–ствол–мозжечок–тала-
мус–кора”, тогда как возраст-ас-
социированный тремор – только 
сетью “кора–таламус”. Взаимо-
связи между источниками были 
преимущественно двусторонними, 
за исключением односторонних 
связей для мозжечка и ствола при 
ЭТ и для таламуса при возраст-ас-
социированном треморе. Вторая 
группа ЭТ была сходна по элект-
ромиографической амплитуде с 
первой группой ЭТ.
Таким образом, в работе показано 
отличие центральных осциллятор-
ных сетей, лежащих в основе ЭТ и 
возраст-ассоциированного тремо-
ра, что предполагает патофизиоло-
гические различия этих двух форм 
дрожательного гиперкинеза.

Muthuraman M. et al. Essential 
and aging-related tremor: differences 

of central control // Mov. Disord. 2015. 
V. 30. P. 1673–1680.



№ 3 • 2015 27

ЖИЗНЬ И СУДЬБА

Попытка найти следы тех 

или иных неврологических 

заболеваний в истории и 

искусстве не нова. Внимание 

врачей и историков всегда 

привлекали эксцентричные и 

неоднозначные личности, 

так как анализ их жизни, 

творчества и состояния здо-

ровья открывал возможности 

для объяснения загадок их 

поведения.

Дистония как один из наи-

более частых вариантов дви-

гательных расстройств не 

является исключением. Так, 

проецирование дистониче-

ского синдрома на героев 

работ нидерландского худож-

ника Питера Брейгеля 

Старшего стало почти хрес-

томатийным. То же касается 

и знаменитого бюста, изо-

бражающего Александра 

Ма кедонского. Работы Кази-

ми ра Малевича, основопо-

ложника супрематизма, став-

шего одним из магистраль-

ных явлений русского аван-

гарда, нередко выделяются 

асимметрично изображенны-

ми плечами у людских фигур. 

В связи с этим для обозначе-

ния дистонического подъема 

плеча рядом авторов был 

даже предложен термин 

“плечо Малевича” [1]. 

Еще одним примером тес-

ного переплетения болезни и 

творчества (в самых разных 

пониманиях этой фразы) 

служит жизнь художника 

Эгона Шиле.

Эгон Шиле (Egon Schiele) 

наряду с Оскаром Кокошкой 

является одним из выдаю-

щихся представителей авст-

рий ского экспрессионизма 

начала ХХ века. Работы Шиле 

украшают собрания по всему 

миру. Большая коллекция 

собрана в Музее Леопольда в 

Вене. Обещавшая покорение 

новых высот карьера Шиле 

была прервана в 28 лет его 

внезапной смертью от панде-

мии “испанки”. За десяток 

лет, отданных творчеству, он 

успел создать 245 картин и 

около 2000 рисунков (в том 

числе акварели) [2]. На мно-

гих его портретах людские 

фигуры изображены искрив-

ленными, в причудливых 

позах, напоминая больных 

дистонией. Принимая также 

во внимание фотографию 

1910 г., на которой Эгон 

Шиле сидит с выраженно 

наклоненной вправо голо-

вой, возникает вопрос, не 

страдал ли сам художник 

спас тической кривошеей – 

вариантом дистонии [3]. 

Убеди тельных биографиче-

ских дан ных или свиде-

тельств современников 

ху дож ника относительно 

этого предположения нет. 

Монумен таль ные изображе-

ния дистоничных тел и 

искрив ленные позы самого 

Шиле на фотографиях обыч-

но расцениваются как прояв-

ление экспрессионистского 

“языка тела” [2]. Одна ко есть 

интересные факты, свиде-

тельствующие, что если 

худож ник сам и не страдал 

дистонией, то явно был впе-

чатлен фотографиями невро-

логических двигательных 

нарушений (например, при 

истерии или дис тонии), 

публиковавшимися в то 

время в журнале “Icono gra-

phie Photo graphique de la 

Salpétrière”, а затем в “Nou-

velle Iconographie de la Salpét-

rière: Clinique des Maladies du 

Systeme Nerveux”. С фотогра-

фиями искривленных и дис-

то ничных тел, распростра-

Дистоничное искусство Эгона Шиле

Ю.А. Селивёрстов 

ФГБНУ “Научный центр неврологии” (Москва)

Казимир Малевич. “Торс”. 

Около 1932 г.
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нившимися далеко за преде-

лы медицинского сообще-

ства, были, безусловно, 

знакомы и представители 

интеллигенции Вены, где 

тогда господствовало учение 

Зигмунда Фрейда о психо-

анализе, что вполне могло 

найти свое отражение и в 

работах Шиле [4].

Биографическая 
справка

Эгон Лео Адольф Шиле 

родился 12 июня 1890 г. в 

австрийском городе Тульне-

на-Дунае. В Тульне же он 

поступил в начальную школу, 

выйдя из которой перешел в 

среднюю школу Кремса, а 

затем – Клостернойбурга, где 

преподаватель Штраух раз-

глядел его талант и стал раз-

вивать в ребенке склонность 

к изобразительным искусст-

вам. Когда Шиле исполни-

лось 15 лет, его отец умер от 

сифилиса; будущий худож-

ник был отдан на попечи-

тельство своему дяде по мате-

ринской линии, которому 

крайне не нравилось отсут-

ствие у Шиле интереса к ака-

демическим наукам. В 1906 г. 

будущий художник поступил 

в Венскую школу искусств и 

ремесел, в которой в свое 

время учился Густав Климт. 

По настоянию нескольких 

преподавателей на первом 

году обучения в возрасте 

16 лет Шиле был направлен 

на обучение в более традици-

онную Венскую академию 

изобразительного искусства. 

Густав Климт, бывший 

наставником многих моло-

дых художников, обратил 

особое внимание на одарен-

ного Шиле и стал оказывать 

ему помощь, покупая работы 

молодого художника и обме-

нивая их на свои, а также 

Эгон Шиле. “Отшельники”. 1912 г. Слитые в единое целое 

фигуры – Шиле и его учитель Климт.

Эгон Шиле. “Густав Климт 

в голубом халате”. 1910 г.

Эгон Шиле. Фото Антона 

Йозефа Трчка. 1914 г.
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организуя встречи с потенци-

альными покупателями. Уже 

в 1908 г. в Клостернойбурге 

состоялась первая выставка 

Шиле. После двух лет учебы в 

Венской академии, недоволь-

ный консервативным подхо-

дом к образовательному про-

цессу, он прервал обучение. 

Вместе со своими студенче-

скими друзьями-единомыш-

ленниками он основал вен-

скую “Группу нового искус-

ства” (“Neukunstgruppe”). 

В 1909 г. Шиле достиг первого 

успеха, выставив свои работы 

в Художественной галерее 

Вены. Там же он познакомил-

ся с работами других худож-

ников, в частности Эдварда 

Мунка и Винсента Ван Гога. 

Свободный от академических 

ограничений, Шиле стал 

открывать для себя не только 

человеческие формы, но и 

человеческую сексуальность. 

В то время многие находили 

его откровенные работы раз-

дражающими, однако благо-

даря Климту и Кокошке, а 

также критику-искусствоведу 

Артуру Рёсслеру Шиле при-

обрел широкую известность, 

в том числе среди крупных 

коллекционеров предметов 

искусства.

В 1911 г. Эгон Шиле позна-

комился с 17-летней Валь-

бур гой (Валли) Нойциль, 

которая вскоре переехала к 

нему и позировала художни-

ку для многих его работ. Из -

вест но, что ранее Валли пози-

ровала Густаву Климту и 

могла быть одной из его 

любовниц. Шиле и Валли 

хотели сбежать из “вызывав-

шего клауст рофобию венско-

го общества” и переехали в 

небольшой городок Крумау 

(ныне Чески-Крумлов), отку-

да родом была мать Эгона. 

Несмотря на связь художника 

с этим городом, вскоре после 

переезда Шиле и Валли были 

вынуждены покинуть его под 

напором недовольных мест-

ных жителей, крайне не одоб-

рявших образ жизни молодой 

пары и то, что Шиле нанимал 

девочек в качестве моделей 

для своих работ. Вместе с 

Валли в поисках вдохновения 

и дешевой аренды для мастер-

ской он переехал в Ной-

ленгбах, город в 35 км к запа-

ду от Вены. Худо жест венная 

студия Шиле, как и в Вене, 

стала собирать делин к-

вентных детей города, что 

вызывало большую непри-

Эгон Шиле. “Валли Нойциль в черных чулках”. 1912 г. 

Эгон Шиле. “Смерть и девушка”. 1912 г. На картине изобра-

жены Эгон и Валли.
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язнь горожан, и в апреле 

1912 г. художник был аресто-

ван за совращение несовер-

шеннолетней девочки. В его 

мастерской полиция конфис-

ковала более сотни изображе-

ний, расцененных как порно-

графические. Шиле был 

помещен под арест до суда. 

На судебном процессе судья 

отклонил обвинения в совра-

щении, признал вину лишь в 

демонстрации эротических 

изображений в до ступ ном 

для детей месте и сжег один 

из откровенных рисунков 

художника в пламени свечи. 

Следствием было учтено, что 

в ожидании суда Шиле про-

вел под арестом 21 день, и в 

конце концов художник был 

приговорен еще к 3 дням 

тюрьмы. За время нахожде-

ния под стражей Шиле успел 

написать 12 работ, отражаю-

щих нелегкое бремя пребыва-

ния в темнице.

В 1912 г. Шиле вернулся в 

Вену и благодаря поддержке 

Густава Климта сумел вос-

становить свою репутацию. 

В 1913 г. в Мюнхене прошла 

первая личная выставка работ 

Шиле, а в 1914 г. в Париже – 

вторая. В 1915 г. художник 

женился на Эдит Хармс, 

после чего Валли Нойциль 

навсегда ушла из его жизни. 

Спустя три дня после свадьбы 

художника призвали в армию. 

Начальство очень ценило 

творчество художника; он 

никогда не участвовал в воен-

ных действиях, благодаря 

чему смог продолжить заня-

тия живописью и рисунком, 

выполняя по службе лишь 

легкие поручения. После 

смерти Густава Климта в 

1918 г. Эгон Шиле подхватил 

знамя венского экспрессио-

низма. Однако последний год 

Первой мировой войны стал 

последним и для художни-

ка – пандемия “испанки”, 

унесшая жизни 20 млн. чело-

век по всей Европе, добра-

лась и до Вены. В конце 

октяб ря 1918 г. жена Шиле, 

находясь на 6-м месяце бере-

менности, скончалась от 

гриппа, а три дня спус тя, 

31 октября, не стало и самого 

художника. За эти три дня 

Эгон Шиле сделал несколько 

набросков Эдит – это были 

его последние работы [2].

Дистоническая поза 
как стилистический 

элемент 
экспрессионизма
Чаще всего в работах 

Шиле он сам выступает в 

качестве мужской модели. 

Художник старается не при-

влечь внимание к внешним 

физическим формам, а про-

никнуть во внутренние пере-

живания человека. С этой 

целью Шиле использует при-

чудливые позы и искривле-

ния тела, чтобы ярче пере-

дать выражение лица челове-

ка и его физическую экспрес-

сию. Эти же приемы он 

использует и в фотографии, 

принимая на снимках не -

обычные позы. Например, на 

фотографии 1910 г., где 

художник запечатлен вместе 

со своим другом Антоном 

Пешкой, Шиле позирует с 

наклоненной вбок головой, 

что отчетливо напоминает 

спастическую кривошею. 

Этот снимок явился причи-

ной предположений, что 

Эгон Шиле страдал церви-

кальной дистонией, однако 

это не подтверждается свиде-

тельствами современников 

художника.

Если рассмотреть порт-

реты Шиле, видно, что за -

частую изображение модели 

Эгон Шиле. Афиша вы -

ставки с автопортретом в 

образе святого Себасть я на. 

1914 г.

Эгон Шиле. “Мать и двое 

детей”. 1917 г.
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прерывается тотчас выше 

лба – изображенный человек, 

с одной стороны, словно 

общается со зрителем при 

помощи выразительного 

взгляда, а с дру гой – преры-

вает этот бессловесный кон-

такт гримасой или необыч-

ным жестом. В какой-то сте-

пени интерпретация работ 

Шиле может укладываться в 

концепцию Фрейда о конвер-

сионном расстройстве, кото-

рую австрийский невролог и 

психоаналитик развил во 

время своего пребывания в 

Париже в 1885 г. в результате 

общения со знаменитым 

французским неврологом 

Шарко [1]. Фрейд расценивал 

причудливые позы и движе-

ния при истерии как выраже-

ние внут реннего психическо-

го конф ликта человека, 

направленного наружу. С тра-

диционной точки зрения, 

Шиле использует вырази-

тельность (экспрессивность) 

человеческого тела, уделяя 

внимание жестам и искрив-

ленным позам. Даже на своей 

последней фотографии Шиле 

предстает на смертном одре в 

необычной позе – с поверну-

той головой и согнутыми 

вокруг нее руками.

Неврологические 
расстройства 
как источник 

вдохновения Шиле
Предположение, что при-

чудливые, скрученные позы 

на портретах Шиле являются 

средством выражения пере-

живаний и эмоций художни-

ка в стиле экспрессионизма, 

не должно затмевать другую 

точку зрения, согласно кото-

рой при интерпретации твор-

чества автора необходимо 

учитывать культурный кон-

текст и атмосферу Вены нача-

ла ХХ века. Не исключено, 

что Шиле обратился к такому 

специфическому жанру и 

способу изображения людей 

намеренно, проницательно 

угадывая современные ему 

тенденции и спрос общества. 

По мнению G. Blackshaw, 

художник чувствовал, чт �о 

именно в его время может 

хорошо продаваться и прино-

сить прибыль в искусстве. 

Источником для новых идей 

послужили широко распро-

страненные в то время невро-

логические журналы, выхо-

Эгон Шиле на смертном одре. Фото Марты Файн. 1918 г.

Эгон Шиле (слева) и Антон Пешка. Фото Эрвина Осена. 

1910 г.
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дившие в Париже и содержав-

шие фотографии паци ентов 

с разнообразными забо ле-

ваниями, в том числе дви-

гательными расстройствами 

[4]. Попу ляр ность упомя-

нутого выше журнала 

“Iconographie Photographique 

de la Salpétrière” подтвержда-

ется тем, что он под различ-

ными названиями успешно 

издавался с 1888 по 1918 г. 

С темы истерических рас-

стройств журнал переклю-

чился на более неврологиче-

ские по своей природе забо-

левания, которые первона-

чально привлекали не такой 

большой интерес, как вычур-

ные истерические приступы, 

нередко имевшие эротиче-

ский подтекст. Шиле почерп-

нул из этих журналов новый 

“язык тела”, который по 

своей феноменологии был 

созвучен господствовавшему 

в те годы модернизму и позво-

лил подчеркнуть “страдание” 

и “гениальность” художника. 

Культивирование наставни-

ками и покровителями подоб-

ного подхода среди молодых 

художников – новой крови 

искусства – находит свое 

отражение в схожих мотивах 

творчества, например, Шиле, 

Оскара Ко кошки и Макса 

Оппен геймера.

Примечателен и тот факт, 

что друг Шиле доктор Эрвин 

фон Графф в 1910 г. разрешил 

художнику рисовать с натуры 

своих пациентов в универси-

тетской клинике. Именно там 

хранилось полное собрание 

“Nouvelle Iconographie de la 

Salpétrière”, к которому 

художник имел доступ. В этом 

же году Шиле пришел к свое-

му образу “больного тела” [4].

Подводя итог, отметим, 

что личная судьба художника 

и его творчество тесно пере-

плетаются с тенденциями в 

искусстве и социуме – одно 

влияет на другое, и наоборот. 

Какова была истинная при-

чина причудливых форм в 

жизни и работах Эгона Шиле, 

вряд ли удастся понять навер-

няка. Возможно, в том числе 

и эта загадка поддерживает 

неугасающий интерес к твор-

честву австрийского экспрес-

сиониста.
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Неврология XXI века: диагностические, лечебные 
и исследовательские технологии: 
Руководство для врачей (в 3-х томах)

Под редакцией М.А. Пирадова, С.Н. Иллариошкина, 
М.М. Танашян

 Трехтомное руководство, подготовленное коллективом Научного 
центра неврологии к 70-летнему юбилею учреждения, представ-
ляет читателю современный уровень нейротехнологий в клиниче-
ской практике и в фундаментальных исследованиях. Бурное раз-
витие высоких технологий является характерной чертой медици-
ны и биологии в XXI столетии, а изучение структурно-функцио-

нальной организации мозга во всем мире признается сегодня одним из наиболее значимых 
научных приоритетов, имеющим глобальное значение для общества. Руководство восполняет 
большой пробел, существующий в отечественной литературе по данному направлению.

Первый  том посвящен современным высокоинформативным диагностическим технологиям, 
применяемым в неврологической клинике. Подробно рассматриваются динамично развиваю-
щиеся технологии ней ровизуализации и ней росонографии, современные методы клинической  
ней рофизиологии, морфологической  и молекулярно-генетической  диагностики заболеваний  
нервной  системы, методы исследования системы крови. Впервые в обобщенном виде дается 
понятие о биомаркерах в неврологии. 

Во втором томе представлены современные высокотехнологичные и наиболее доказательные 
методы лечения заболеваний нервной системы. Подробно рассмотрены вопросы тромболизи-
са, нейромодуляции, малоинвазивной хирургии поражений центральной нервной системы и 
сосудов мозга, технологии нейрореанимации и восстановительной неврологии, методы тера-
певтического лекарственного мониторинга и кардионеврологической помощи. 

Третий  том посвящен современным технологиям нейронаук, применяемым в фундаментальных 
и экспериментальных исследованиях. Представлены достижения экспериментальной  ней роци-
тологии, функциональной синаптологии, ней рокибернетики, оптогенетики, современные воз-
можности моделирования заболеваний  нервной  системы, гематоэнцефалического барьера и 
нейронных сетей, возможности гистологических, ультраструктурных и морфохимических иссле-
дований  мозга.

Объем издания: I том – 488 стр., II том – 416 cтр., III том – 376 стр.

Издание предназначено для неврологов, нейрохирургов, реабилитологов, нейрофизиологов, 
врачей других специальностей, а также широкого круга ученых, работающих в области экспе-
риментальных нейронаук. Руководство может быть рекомендовано как учебное пособие для 
студентов, ординаторов, аспирантов и слушателей курсов дополнительного профессиональ-
ного образования. 


