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Болезнь двигательного нейрона (БДН) – нейродегене-

ративное заболевание, характеризующееся гибелью цент-

ральных и/или периферических мотонейронов, неуклон-

ным прогрессированием и летальным исходом [1, 2]. 

Согласно классификации F. Norris [3], в 80% случаев

БДН представлена боковым амиотрофическим склерозом

(БАС), в 10% – прогрессирующим бульбарным параличом

(ПБП), в 8% – прогрессирующей мышечной атрофией

(ПМА; изолированное медленно прогрессирующее пораже-

ние периферического мотонейрона), в 2% – первичным бо-

ковым склерозом (изолированное медленно прогрессирую-

щее поражение центрального мотонейрона).

Для диагностики БАС используются клинико-нейро-

физиологические Эль-Эскориальские критерии, пересмот-

ренные в 2015 г. Нейрофизиологические аспекты Эль-Эско-

риальских критериев были детализированы в критериях

Awaji, хотя последние редко используются в клинической

практике [4]. Известно, что БАС не имеет специфических

нейровизуализационных признаков. 

Приводим клиническое наблюдение пациента с соче-

танием БАС и гидромиелии, выявленной при магнитно-ре-

зонасной томографии (МРТ).

Больной Р., 34 лет, болен с ноября 2013 г., когда появи-

лись частые ночные крампи в правой икроножной мышце. 

В январе 2014 г. отметил свисание правой стопы, похудание

правой голени и мышечные подергивания в ней. Тогда же при

осмотре установлено: в нижних конечностях мышечная сила

справа – 5 баллов, кроме мышц-разгибателей стопы, где она

составляла 2–2,5 балла; слева – 5 баллов; повышение колен-

ных рефлексов, гипотрофия мышц правой голени, отсутствие

чувствительных и других нарушений. Слабость в ноге и ее по-

худание медленно прогрессировали до мая 2014 г., после чего

состояние стабилизировалось и новых симптомов не появля-

лось. В марте 2015 г. вновь возникли признаки заболевания.
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При обследовании в правой ноге отмечались выраженная ат-

рофия мышц голени, в большей степени перонеальной группы и

в меньшей – мышц задней группы бедра, степпаж справа,

ахиллов рефлекс отсутствовал, коленный рефлекс высокий. 

В левой ноге патологии не выявлено, кроме оживления колен-

ного рефлекса. К лету 2015 г. появились крампи в левой икро-

ножной мышце, затем – ощущение мышечных подергиваний

по всему телу, болезненные мышечные спазмы в мускулатуре

нижних конечностей, живота и шеи, возникавшие во время

чихания или совершения резких движений. Беспокоило ощуще-

ние неловкости в левой ноге. 

При объективном осмотре: сознание ясное, когнитивные

функции не нарушены. При обследовании черепных нервов па-

тологии (в том числе бульбарно-псевдобульбарных симптомов)

не определяется. В руках – сила нормальная, рефлексы ожив-

ленные. В ногах – диффузная грубая атрофия мышц правой го-

лени и в меньшей степени правого бедра. Мышечная сила в но-

гах: справа проксимально – 4 балла, дистально в мышцах-сги-

бателях стопы – 2 балла, в разгибателях – 0 баллов. При ходь-

бе наблюдается степпаж стопы справа. Слева снижения силы

в ноге не выявлено. Высокие коленные рефлексы – S>D, вызы-

ваются с расширенных зон. Ахиллов рефлекс справа не вызыва-

ется, слева – живой. Симптом Бабин-

ского слева. Наблюдаются единичные

крупные фасцикуляции в конечностях.

Чувствительность не нарушена. Тазо-

вые функции в норме. Координаторные

пробы выполняет удовлетворительно. 

Проведены дополнительные ис-

следования. В 2014 г. при МРТ пояснич-

ного отдела позвоночника выявлены

протрузия диска LIV, срединная грыжа

диска LV, спондилоартроз LV–SI. 

В 2015 г. при МРТ головного мозга пато-

логии не обнаружено; при МРТ грудного

отдела позвоночника – незначительное

расширение канала спинного мозга на

уровне TV–VII. В 2016 г. при МРТ спинно-

го мозга (3Т) определялись остеохонд-

роз, спондилоартроз шейного, грудного,

поясничного отделов, легкие срединные

протрузии дисков СVII–TI, TII–III, TIII–IV,

TVI–VII, TIX–X, выбухающие в позвоночный

канал на 1,5–2 мм, без признаков ком-

прессии спинного мозга и корешков. Ге-

мангиома правых отделов тела TIII раз-

мером 1 см. Легкое неравномерное рас-

ширение центрального канала спинного

мозга на уровне тел TIII–IX до 1–1,5 мм

(см. рисунок, а, б).

В марте 2015 г. выполнена

игольчатая электромиография (ЭМГ),

выявлены признаки денервации и реин-

нервации во всех исследованных мыш-

цах (передняя большеберцовая мышца

с обеих сторон, латеральная головка

четырехглавой мышцы бедра справа,

правой икроножной мышцы, общий

разгибатель пальцев справа, дельто-

видная мышца справа), кроме круго-

вой мышцы рта. При электронейро-

миографии обнаружены признаки поражения аксонов мо-

торных волокон правого малоберцового и большеберцового

нервов. Вовлечения в патологический процесс сенсорных во-

локон исследованных нервов не отмечено. 

При повторной ЭМГ (2016 г.) наблюдалась отрицатель-

ная динамика в виде нарастания признаков денервации в правой

икроножной и передней большеберцовой мышцах, в меньшей

степени выраженная в левой передней большеберцовой мышце. 

В 2015 г. в связи с подозрением на мультифокальную мо-

торную невропатию (ММН) с блоками проведения выполнено

определение антител к ганглиозидам IgG + IgM (GM1, GM2),

повышения титра антител не выявлено.

В общих клинических анализах крови, мочи, биохимиче-

ских анализах крови, коагулограмме, при УЗИ щитовидной

железы и органов брюшной полости патологических изменений

не обнаружено.

Обсуждение. У нашего пациента главным неврологиче-

ским синдромом, с которого дебютировало заболевание и

который длительно оставался ведущим, являлась атрофия

правой ноги – патология, требующая дифференциации с

широким кругом заболеваний. При дифференциальной ди-

агностике атрофии и/или слабости в одной конечности важ-

К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я

МРТ (3Т) позвоночника в сагиттальной проекции (а) и грудного отдела позвоночни-

ка в аксиальной проекции (б) больного Р., 34 лет. а – остеохондроз, спондилоартроз

шейного, грудного, поясничного отделов, легкие срединные протрузии дисков СVII–TI,

TII–III, TIII–IV, TVI–VII, TIX–X, выбухающие в позвоночный канал на 1,5–2 мм, без признаков

компрессии спинного мозга и корешков. Гемангиома правых отделов тела TIII разме-

ром 1 см. Легкое неравномерное расширение центрального канала спинного мозга на

уровне тел TIII–IX до 1–1,5 мм. Срединные грыжи дисков LIII–IV, LIV–V, LV–SI, выбухаю-

щие в позвоночный канал на 5 мм, без признаков компрессии спинного мозга и кореш-

ков; б – легкое неравномерное расширение центрального канала спинного мозга на

уровне тел TIII–IX до 1,5 мм

а

б
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но учитывать прежде всего наличие или отсутствие пира-

мидной симптоматики [5]. Поскольку пирамидная симпто-

матика у больного на начальных этапах отсутствовала, диф-

ференциальную диагностику проводили с такими заболева-

ниями, как мономелическая амиотрофия (ММА) нижней

конечности, спинальная мышечная атрофия, ПМА. Диагноз

ММА мог быть правомочен, учитывая развитие прогресси-

рующей атрофии конечности в молодом возрасте (не являю-

щейся следствием полиомиелита или травм) в сочетании с

крампи и фасцикуляциями (наблюдаются в 20–30% случаев

ММА) [5], а также отсутствие чувствительных и бульбарных

расстройств и признаков атрофии спинного мозга и стеноза

позвоночного канала, выявляемых при МРТ. 

Прогрессирующие изолированные двигательные рас-

стройства с симптомами амиотрофии конечности позволя-

ли предполагать также наличие спинальной мышечной ат-

рофии взрослых IV типа (вариант Арана–Дюшенна). Одна-

ко для варианта Арана–Дюшенна характерны симметрич-

ность мышечной слабости и амиотрофий, а также снижение

либо отсутствие сухожильных рефлексов. 

Дифференциальная диагностика с ММН с блоками

проведения, помимо клинических данных, основывалась на

отсутствие таких важных ее признаков, как наличие блока

проведения по моторным волокнам (не менее 30%) и повы-

шение титра антител к ганглиозидам GM1 [6].  

Вместе с тем появление у пациента в последующем

новых проявлений – поражения центрального мотонейрона

в виде пирамидной симптоматики в конечностях, патологи-

ческого симптома Бабинского слева и ЭМГ-признаков хро-

нического медленно прогрессирующего поражения мото-

нейронов поясничного и шейного утолщения (за пределами

атрофированной конечности) – опровергало первоначаль-

ные диагнозы и позволяло с наибольшей вероятностью

предполагать наличие болезни мотонейрона (БАС).

На сегодняшний день «золотым стандартом» диагно-

стики БАС остаются пересмотренные Эль-Эскориальские

критерии (2015). 

Симптомы, необходимые для установления диагноза БАС:

• поражение центрального (по клиническим данным)

и периферического (по клиническим и электрофизиологи-

ческим данным) мотонейронов;

• прогрессирование заболевания при условии исклю-

чения всех других возможных причин патологии по резуль-

татам ЭМГ и нейровизуализационных исследований. 

Диагноз БАС устанавливается с различной степенью

достоверности, что определяется числом вовлеченных в па-

тологический процесс отделов ЦНС по данным клиниче-

ского обследования и ЭМГ [7, 8].

Диагностические критерии и категории БАС, соглас-

но Эль-Эскориальским критериям 1994 г. с учетом пересмо-

тра в 2015 г., приведены в таблице.

ЭМГ-признаки, необходимые для подтверждения БАС: 

• невропатические признаки в виде потенциалов дви-

гательных единиц увеличенной амплитуды и длительности,

полифазных потенциалов; 

• признаки острой и хронической денервации (спон-

танная активность мышечных волокон – потенциалы фи-

брилляций, положительные острые волны); потенциалы

фибрилляций – характерный симптом БАС, однако их

распространенность может варьировать, отсутствие этих

потенциалов ставит диагноз БАС под сомнение, но не ис-

ключает его [7].

К настоящему времени описаны как типичный,

«классический» БАС, так и атипичные его формы: ПБП,

синдром «свисающих» рук (Flail arm syndrome, вариант

Вюльпиана–Бернгардта), синдром «свисающих» ног (Flail

leg syndrome), ПМА и первичный латеральный склероз [8].

Трудности диагностики БАС заключаются в наличии

атипичных форм, при которых достаточно долго как в на-

шем случае, патологический процесс может ограничиваться

лишь одной частью тела (например, конечностью) [2]. Ло-

кальные клинические проявления при БАС представлены в

виде слабости в одной конечности (до 60%), бульбарной ди-

сфункции, проявляющейся дизартрией (30%). На началь-

ные проявления в виде фронтотемпоральной деменции или

дыхательной недостаточности приходится по 5% наблюде-

ний [4]. Показано, что двигательные нарушения при БАС в

98% случаев начинаются в одной части тела [9]. У 29% паци-

ентов начальные симптомы поражения конечности появля-

лись именно в нижней конечности. 

Клинический опыт свидетельствует о том, что у неко-

торых пациентов поражение может существовать изолиро-

ванно в одном спинальном отделе в течение многих лет. 

И хотя столь медленное прогрессирование описано лишь в

небольшом количестве наблюдений, очевидно, что такой

вариант поражения протекает не так быстро, как классиче-

ский БАС, и выживаемость у этих пациентов выше [10].

У нашего пациента до развития пирамидной симпто-

матики клиническая картина была схожа с таковой ПМА.

На сегодняшний день ПМА относят к одной из форм БАС,

К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я

Таблица 1. Д и а г н о с т и ч е с к и е  к р и т е р и и  и  к а т е г о р и и  Б А С

Диагностические критерии                            Требования

Признаки поражения ПМН и ЦМН в трех отделах ЦНС из четырех возможных (ствол головно-
го мозга, шейный, грудной и поясничный отделы спинного мозга)

Признаки поражения ПМН и ЦМН в двух отделах – некоторые признаки поражения ЦМН ро-
стральнее (выше) признаков поражения ПМН

Признаки поражения ПМН и ЦМН в одном отделе ЦНС (или только признаки поражения
ЦМН в одном отделе) и лабораторно подтвержденные ЭМГ-признаки хронической и острой де-
нервации в двух и более мышцах в двух и более конечностях 

Признаки поражения ПМН и ЦМН в одном отделе ЦНС или признаки поражения ЦМН в двух
и более отделах ЦНС

Клинически достоверный БАС

Клинически вероятный БАС

Клинически вероятный, 
лабораторно подтвержденный БАС

Возможный БАС

Примечание. ПМН – периферический мотонейрон; ЦМН – центральный мотонейрон.
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хотя не все специалисты поддерживают такое мнение.

Крайне медленное развитие заболевания (иногда в течение

20 лет), отсутствие пирамидных симптомов и бульбарных

расстройств отличают его от БАС. В репрезентативном ис-

следовании показано, что для ПМА характерны более позд-

нее начало и благоприятное течение по сравнению с БАС, и

это поддерживает гипотезу о нозологической самостоятель-

ности данной формы БДН. Но в патоморфологических,

нейровизуализационных и электрофизиологических иссле-

дованиях, несмотря на очевидное преимущественное пора-

жение сегментарных мотонейронов, в значительной части

случаев ПМА выявлено вовлечение в нейродегенеративный

процесс пирамидных путей и моторной коры, что подтвер-

ждается и другими работами [11, 12].

Как известно, БАС не имеет характерных проявлений

при МРТ. В более ранних сообщениях предполагалось, что

структурные изменения при БАС могут быть выявлены при

МРТ в виде гиперинтенсивного сигнала в кортикоспиналь-

ных трактах на Т2-взвешенных изображениях. Однако та-

кие признаки имеются и у здоровых людей [13]. По данным

недавних МРТ-исследований, у некоторых пациентов с

БАС обнаружен гипоинтенсивный сигнал в моторной коре

на Т2-взвешенных изображениях [14]. Также выявлена па-

тология белого вещества в кортико-спинальном тракте и

мозолистом теле, что тесно связано с клиническими при-

знаками поражения верхнего мотонейрона. Локализован-

ные аномалии серого вещества, проявляющиеся бульбар-

ной дисфункцией, найдены в топографически соответству-

ющей области левой моторной коры, а также в области Бро-

ка и ее гомологах, отвечающих за плавность речи. Длитель-

ный анализ показал прогрессирующие и широко распро-

страненные изменения в сером веществе, в том числе в ба-

зальных ганглиях [15]. 

Сложность диагностики у нашего пациента обуслов-

лена наличием нехарактерного для БАС расширения цент-

рального канала спинного мозга на уровне тел TIII–IX по дан-

ным МРТ. В литературе имеются лишь единичные клиниче-

ские описания больных БАС с синдромом «свисающих

рук», у которых определяются линейный, интрамедуллярно

расположенный, гиперинтенсивный сигнал в шейном отде-

ле спинного мозга, указывающий на атрофию и глиоз кле-

ток передних рогов спинного мозга, и МРТ-признак в виде

«глаза совы» на поперечном срезе [16].

Можно было бы предположить, что обнаруженные из-

менения в спинном мозге в нашем наблюдении проявляют-

ся описанными клиническими расстройствами. Однако при

ЭМГ была обнаружена патология и за пределами МРТ-ве-

рифицированных пораженных сегментов спинного мозга.

Кроме того, полученные нами ранее данные свидетельству-

ют о том, что наличие на аксиальном срезе подобной цент-

рально расположенной округлой полости малого диаметра

(гидромиелии), не увеличивающейся в размерах, не сопро-

вождается неврологическими расстройствами с двигатель-

ными нарушениями. При этом гидромиелия у нашего паци-

ента не может обусловить столь выраженную и прогресси-

рующую симптоматику в виде грубого пареза и атрофии

нижней конечности [17, 18].

Таким образом, совокупность клинических признаков

поражения центрального мотонейрона в виде пирамидной

симптоматики в конечностях и периферического мотоней-

рона в виде асимметричного пареза, атрофии и снижения

ахиллова рефлекса в правой нижней конечности, крампи и

фасцикуляций; ЭМГ-признаков хронического медленно

прогрессирующего поражения мотонейронов поясничного

и шейного утолщения; симптоматики, выходящей за преде-

лы иннервации уровня TIII–IX, с расширением центрального

канала спинного мозга позволяют диагностировать в соот-

ветствии с Эль-Эскориальскими критериями клинически

вероятный БАС у больного с сопутствующей гидромиелией

без клинических проявлений.
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