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Реферат
Опсоклонус — беспорядочное хаотичное движение глазных яблок, сопровождающееся нарушением фик-
сации взора, осциллопсией и сопряжённым с ней нарушением зрения. Сочетается с миоклонусом конечно-
стей, туловища, изменением походки. Возникает при многих патологических состояниях, наиболее часто 
при онкологических и постинфекционных. Редкость и необычность клинических проявлений опсокло-
нус-миоклонус-синдрома, а также плохая осведомлённость врачей о данной патологии вызывают диагно-
стические трудности и ошибки. Приводим историю заболевания пациента 49 лет, у которого через 3 нед 
после острой кишечной инфекции возникли шаткость при ходьбе, опсоклонус, миоклонии, появились при-
ступы стартл-рефлекса, гиперэкплексии. Проведён анализ ошибок, допущенных при подходе к диагнозу. 
Предложен и обоснован диагноз «Постинфекционный аутоиммунный энцефалит». Паранеопластический 
опсоклонус-миоклонус-синдром исключён проспективным наблюдением за пациентом на протяжении 
6 лет. Отмечена высокая эффективность лечения глюкокортикоидами.
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Abstract
Opsoclonus is irregular chaotic eye movements, accompanied by impaired gaze fixation, oscillopsia and associated 
visual impairment. It is combined with myoclonus of the extremities, trunk, change in gait. It occurs in many 
pathological conditions, most often in oncological and post-infectious diseases. The rarity and uncommonness of the 
clinical manifestations of the opsoclonus-myoclonus syndrome, as well as the poor awareness of doctors about this 
pathology, cause diagnostic difficulties and errors. This report presents the case of a 49-year-old patient, who developed 
unsteadiness when walking, opsoclonus, myoclonus, startle syndrome, exaggerated startle response 3 weeks after 
an acute intestinal infection. The diagnostic errors made were analyzed. The diagnosis “Post-infection autoimmune 
encephalitis” was proposed and substantiated. Paraneoplastic opsoclonus-myoclonus syndrome was excluded 
by prospective observation of the patient for 6 years. High efficiency of glucocorticoid treatment was noted.
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Опсоклонус-миоклонус-синдром (ОМС; си-
нонимы — опсоклонус-миоклонус-атак-
сии синдром, энцефалопатия Кинсбурна 
и др.) — редкое нейроофтальмологическое рас-
стройство. Описан в 1913 г. польским невроло-
гом K. Orzechowski, характеризуется возник-
новением резких, непроизвольных движений 
глазных яблок в различных направлениях, уси-
ливающихся при фиксации взора, слежении, 
конвергенции, сохраняется во время сна и при 
закрытых глазах, сопровождается осциллопси-
ей — иллюзией движения окружающего мира. 
Миоклонические гиперкинезы в конечностях, 
мышцах туловища, мозжечковая атаксия, по-
стуральный тремор, энцефалопатия и поведен-
ческие расстройства при данной патологии — 
достаточно частые явления [1, 2].

ОМС — признанное в мире неврологическое 
проявление онкологических, инфекционных, 
дегенеративных и других заболеваний, токси-
ческих и метаболических расстройств [1–5]. За-
болевание редкое: в самом крупном обзоре с на-
чалом ОМС во взрослом возрасте представлено 
116 наблюдений [3]. Распространённость в по-
пуляции составляет 1 случай на 10 млн жите-
лей у взрослых и в 2 раза больше у детей [2].

Этиология и патогенез ОМС до конца не 
изу чены. Обнаружение нейрональных ядерных 
антител, данные, полученные при исследова-
нии иммунного статуса пациентов с ОМС [2], 
обратимость симптомов, хороший ответ на им-
мунотерапию (иммуноглобулинами, глюкокор-
тикоидами) [1, 3] позволили сделать вывод об 
участии в патогенезе ОМС иммунных механиз-
мов. Полагают, что при любом патологическом 
состоянии, ассоциированном с ОМС, образу-
ются аутоантигены, с последующим развити-
ем однотипной аутоиммунной агрессии против 
определённых структур нервной системы [2].

Доказательством аутоиммунного процес-
са при ОМС служат выявляемый в сыворотке 
крови и спинномозговой жидкости пациентов 
активирующий В-клетки фактор, повышен-
ное содержание цитокинов, ассоциирован-
ных с В-лимфоцитами, а также положительная 
корреляция между уровнями активирующего 
В-клетки фактора в спинномозговой жидкости 
и наличием противовоспалительных грануляр-
ных нейрональных антител [2, 6]. Дегенерации 
нейронов при ОМС не происходит [1, 2], хотя 
и допускают возможность повреждения си-
напсов и гибели небольших, но функциональ-
но значимых популяций клеток, имеющих от-
ношение к синтезу серотонина, что влечёт за 
собой нарушение функционирования головно-
го мозга.

Предполагают, что наиболее вероятный па-
тофизиологический механизм возникновения 
опсоклонус-миоклонуса — расторможённость 
ядер шатра (n. fastigii) мозжечка (не исключе-
но также повреждение афферентных проекций 
на фастигиальные ядра), осуществляющих кон-
троль омнипаузных нейронов, активация кото-
рых останавливает саккадические движения 
глазных яблок [7]. Высказанное предположе-
ние соответствует результатам функциональ-
ной магнитно-резонансной томографии [1] 
и находит подтверждение в гистологических 
находках. При ОМС выявляют изменения кле-
ток Пуркинье, инфильтрацию лимфоцитами, 
глиоз, отёк и демиелинизацию в зоне зубчатых 
ядер мозжечка [6]. Исследование с использова-
нием иммунореактивных меток показало, что 
афферентные проекции на омнипаузные нейро-
ны бывают по преимуществу ГАМК1-, глицин-, 
глутаминергическими, в меньшей степени — 
моноаминергическими [4].

Большинство пациентов с ОМС серонега-
тивны в отношении всех известных нейрональ-
ных антител [1, 2]. Однако отсутствие аутоан-
тител не исключает нейроиммунологических 
расстройств [5].

Клинически важно отличать паранеопласти-
ческие от других форм ОМС, ибо они имеют 
более тяжёлое течение. При отсутствии лечения 
опухоли больные в большинстве своём уми-
рают [2, 3]. Стандартов терапии ОМС в силу 
редкости данной патологии не существует. Ис-
пользуют симптоматическое лечение клоназе-
памом, вальпроевой кислотой, пирацетамом. 
Средствами выбора служат иммуноглобулины, 
глюкокортикоиды и плазмаферез. Терапия мо-
ноклональными антителами (ритуксимабом) 
показала свою эффективность при паранеопла-
стических ОМС [3].

Клиническое наблюдение
Ниже приводим клиническое наблюдение за 
мужчиной 49 лет с ОМС, катамнез истории 
болезни которого мы прослеживали более 
6 лет — срок значительный для исключения па-
ранеопластического процесса [8].

Пациент поступил в неврологическое отде-
ление больницы скорой медицинской помощи 
№2 г. Казани 19 ноября 2014 г. с жалобами на 
нечёткость зрения, усиливающуюся при движе-
ниях, фиксации взора («вижу только силуэты»), 
вздрагивание при резких звуках. В положении 
лёжа при попытке перевернуться на бок возни-
кает неприятное ощущение «резкого сжатия 

1 ГАМК — γ-аминомасляная кислота.



128

Клинические наблюдения Clinical observations

внутри», «всё опускается — как будто едешь 
на американских горках». Были неустойчи-
вость при ходьбе, ощущение «синусоидального 
раскачивания» туловища с распространени-
ем на ноги. При любом движении возникали 
вздрагивание головы «как при работе отбой-
ным молотком» и подёргивания конечностей.

Предшествующим заболеванию событием 
было банкротство организованного и возглав-
ляемого пациентом предприятия (май-июнь 
2014 г.). Потерял в весе 10–13 кг.

15.08.2014, на следующий день после употре-
бления в компании алкоголя (0,3 л водки) воз-
никла тошнота, повысилась температура тела 
до 37,8 °С. Своё состояние связал с отравле-
нием. Однако у остальных участников засто-
лья, которые употребляли то же, подобного не 
было. У некоторых же сельчан в населённом 
пункте, где проживал пациент, в это же время 
регистрировали заболевания со схожими сим-
птомами. Эпидемиологическая обстановка по 
данным санитарно-эпидемиологической служ-
бы в данной местности характеризовалась се-
зонным увеличением заболеваемости острой 
кишечной инфекцией.

Прошёл обследование по месту жительства: 
фиброгастродуоденоскопия — поверхност-
ный гастробульбит; аланинаминотрансфераза 
17,6 ед. (норма 0–8 ед.), аспартатаминотрансфе-
раза 18,6 ед. (норма 0–8 ед.); в общем анализе 
крови небольшой палочкоядерный сдвиг — 8%, 
лимфоциты 33%.

В связи с возникшими далее ощущениями 
тяжести в области шеи и затылка, появлением 
неустойчивости походки и подъёмом артери-
ального давления до 160/90 мм рт.ст. с подо-
зрением на инсульт был госпитализирован 
в неврологическое отделение госпиталя для ве-
теранов войн г. Казани.

В соматическом статусе патологии не выяв-
лено. Обнаружены неустойчивость в позе Ром-
берга, нистагм, тремор правой руки в пробе 
Мингаццини. По данным магнитно-резонанс-
ной ангиографии головного мозга — сниже-
ние кровотока по обеим задним соединитель-
ным артериям, гипоплазия правой позвоночной 
артерии. Данных за патологические изменения 
в веществе головного мозга не получено. На 
рентгенограммах шейного отдела позвоночни-
ка — дегенеративно-дистрофические измене-
ния в виде снижения высоты межпозвонковых 
дисков, унковертебральный артроз, аномалия 
Киммерле.

Общий анализ крови, мочи, биохимический 
анализ крови без значимых изменений. Коа-
гулограмма: незначительное повышение меж-

дународного нормализованного отношения до 
1,33 (при норме 0,8–1,2), протромбиновый ин-
декс 75% (при норме 80–120%), активирован-
ное частичное тромбопластиновое время 40 с 
(верхняя граница нормы). Исследование на ин-
фекции, вызванные вирусами иммунодефицита 
человека, гепатитов В и С, сифилис — резуль-
таты отрицательны. Электрокардиограмма без 
признаков патологии.

Диагноз: «Синдром позвоночной артерии, 
гипоплазия позвоночной артерии справа. Остео-
хондроз шейного отдела позвоночника СIII–СVI».

Расстройство походки у больного расцене-
но, как «функционально-неврологическое на-
рушение в рамках имеющейся депрессии». 
Консультирован психиатром, выставлен диа-
гноз: «Астено-депрессивное состояние». Назна-
чен амитриптилин (25 мг/сут), на фоне которого 
отмечено ухудшение состояния — усилилась 
атаксия, пациент утратил возможность ходить, 
стал передвигаться только на коляске.

После повторной консультации психиатром 
с диагнозом «Конверсионное расстройство 
с коморбидной депрессией» направлен в днев-
ной стационар психиатрической больницы, где 
с 15.10.2014 по 17.11.2014 проходил обследова-
ние и лечение.

Проведена магнитно-резонансная томогра-
фия головного мозга с контрастированием. 
Выявлена небольших размеров (10×10×11 мм) 
параольфакторная менингиома слева (не заме-
ченная при проведении предыдущей магнит-
но-резонансной томографии); тесная задняя 
черепная ямка с сужением размеров IV желу-
дочка.

Консультирован нейрохирургом. Заклю-
чение: «Асимптомная левосторонняя ольфак-
торная менингиома. В нейрохирургической 
помощи не нуждается».

Консультирован офтальмологом, инфекцио-
нистом: патологии со стороны органов зрения 
не обнаружено, данных за инфекционное забо-
левание нет.

Консультирован психологом: личность па-
циента оценена как сильная, волевая, с доста-
точным интеллектом, сохранной критикой 
к своему состоянию, пассивно-оборонитель-
ной позицией, потребностью к отстаиванию 
собственных установок, практичностью сужде-
ний, рационализмом, тенденцией к системно-
му подходу при решении проблем. Психологом 
зарегистрированы лёгкие когнитивно-мнести-
ческие нарушения на органической базе. Под-
чёркнуто присутствие у пациента выраженной 
астении, которая проявляется быстрой утомля-
емостью во время беседы, требующей отдыха; 
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снижением внимания, невозможностью сосре-
доточиться; необходимостью внешней стиму-
ляции и направляющей помощи.

Проведена терапия дулоксетином 60 мг/сут 
(принял за курс лечения 47 таблеток), суль-
пиридом 100 мг, бромдигидрохлорфенилбен-
зодиазепином (феназепамом) 1,0 мл в виде 
ежедневных внутривенных капельных инфу-
зий №14, сделаны 4 инъекции метоклопрамида. 
На фоне терапии больной отметил исчезнове-
ние тошноты, улучшение настроения. Пациент 
стал передвигаться с поддержкой, но после за-
вершения инфузионного лечения сульпиридом 
и феназепамом на 2-й день (через 10 нед от де-
бюта заболевания) у больного появились подёр-
гивания головы, конечностей и глазных яблок, 
нарушающие способность фиксировать взор на 
предметах.

Выписан с диагнозом «Соматизированная 
депрессия».

В связи с сохраняющимися нарушениями 
движений, ограничивающими самообслужива-
ние и передвижение, больной направлен в не-
врологическое отделение больницы скорой ме-
дицинской помощи №2 г. Казани (через 3 мес 
от момента начала болезни). Выявлена следу-
ющая симптоматика: спонтанные быстрые ха-
отичные толчкообразные движения глазных 
яблок при любом направлении взора. Эпизо-
дическая «дрожь» в голосе. Непроизвольные 
движения век и головы, конечностей в виде 
быстрых нерегулярных небольшой амплиту-
ды и малой частоты движений, напоминающих 
неритмичный тремор, продолжительностью 
до нескольких секунд; подёргивание отдель-
ных участков щёк. Провоцируются любой ак-
тивностью пациента, сенсорными стимулами, 
светом и звуком, фиксацией внимания. В верх-
них конечностях они наиболее отчётливо вы-
являются при выполнении целенаправленных 
движений, из-за чего пациент не в состоянии 
пользоваться столовыми приборами. Непроиз-
вольные движения в руках и ногах усиливают-
ся при приближении к цели. При удержании 
позы с вытянутыми перед собой руками появ-
ляются разные по амплитуде и частоте подёр-
гивания в пальцах.

Удар молоточком по надбровной дуге при 
исследовании пальпебральных и нижнечелюст-
ного рефлексов вызывает вздрагивание с втя-
гиванием головы. Это сопровождается напря-
жением мышц шеи и надплечий. Подобная же 
реакция возникает на резкие слуховые стиму-
лы. Внезапный громкий звук вызывает резкое 
вздрагивание всего тела, что иногда сопрово-
ждается падением.

Проприоцептивные рефлексы повыше-
ны, несколько более слева. Брюшные рефлек-
сы быстро истощаются, особенно слева, подо-
швенные отсутствуют; определяется кистевой 
аналог Россолимо, Вендеровича с двух сто-
рон, Якобсона–Ласка слева. Слева — нечёткий 
рефлекс Бабинского. Походка неустойчивая, 
меняющая свою характеристику, без под-
держки или опоры может упасть. В позе Ром-
берга падает, тандемная ходьба невозможна.

Общий анализ крови: лимфоциты 39,8% 
(норма 37%). Биохимические анализы крови, 
общий анализ мочи без патологии. Электро-
кардиограмма без отклонений от нормы. При 
стимуляционной электромиографии не обнару-
жено нарушений проводимости по моторным 
волокнам n. tibialis и n. рeroneus. Полимераз-
ная цепная реакция на цитомегаловирус, вирус 
Эпштейна–Барр, вирусы простого герпеса 1-го, 
2-го и 6-го типов, токсоплазму, возбудители 
Лайм-боррелиоза и хламидиоза отрицательна. 
Отсутствует авидность антигенов перечис-
ленных возбудителей к иммуноглобулину M. 
Обнаружена высокая авидность иммуноглобу-
лина G к антигенам вируса простого герпеса 
(1-го и 2-го типов), цитомегаловируса и вируса 
Эпштейна–Барр.

Инструментальные исследования внутрен-
них органов (лёгких, органов брюшной по-
лости, щитовидной и предстательной желёз) 
онкологической патологии не выявило. Анти-
тела Hu, Yo-1, CV2, PNMa2, Ri и AMPH отри-
цательны.

Таким образом, представлена история болез-
ни пациента, заболевание которого развилось 
после приёма алкогольных напитков и было 
расценено им самим как результат отравления. 
Протекало с однократным повышением тем-
пературы тела, тошнотой, общей слабостью. 
Проведённое обследование выявило повыше-
ние показателей аспартатаминотрансферазы, 
аланинаминотрансферазы, поверхностный га-
стробульбит по результатам фиброгастродуо-
деноскопии.

В последующие дни продолжал чувство-
вать себя нездоровым, приблизительно через 
20 дней после описанного у больного появились 
признаки поражения нервной системы — не-
устойчивость при ходьбе, психоэмоциональные 
нарушения. К 25-му дню от начала заболева-
ния «стал плохо видеть», передвигаться с по-
сторонней помощью. Высказано предположе-
ние о нарушении мозгового кровообращения, 
которое не было подтверждено. Зафиксирован-
ное нарушение походки объяснено «функцио-
нально-невротическими нарушениями в рамках 
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депрессии». Курс терапии в условиях специа-
лизированного психиатрического стационара, 
где он находился с диагнозом «Соматизирован-
ная депрессия», был неэффективен, заболева-
ние продолжало прогрессировать.

Особенности нарушений движений глаз 
у пациента позволили отнести их к опсо-
клонусу («танцующим глазам»), жалобу на 
нечёткость зрения — объяснить осциллопсией, 
связанной с нестабильностью изображений на 
сетчатке и отсутствием фиксации на ней чётко-
го образа.

Насильственные движения в мышцах лица, 
конечностях в нашем наблюдении по условиям 
возникновения принадлежали к кинетической 
(возникали во время активного движения), ак-
ционной (при выполнении конкретного дей-
ствия) и рефлекторной (провоцировались ка-
ким-либо воздействием) формам миоклоний. 
Миоклонус был позитивным, сопряжённым 
с активным сокращением мышц, и негатив-
ным, ассоциированным с внезапным и резким 
прерыванием двигательного сокращения, обу-
словленным кратковременным выключени-
ем мышечного тонуса в определённой группе 
мышц [9, 10]. Проявлялся шаткой неустойчи-
вой изменчивой походкой с падениями, невоз-
можностью передвижения в течение коротко-
го времени.

Анатомическую основу миоклонического 
гиперкинеза у больного составляло пораже-
ние кортикальных и субкортикальных струк-
тур головного мозга. Наличие кортикальных 
мио клоний у пациента подтверждает охват 
ими мышц лица, дистальных отделов рук; ин-
дуцирование спонтанных миоклоний действи-
ем или стимулами, присутствие негативного 
миоклонуса. В пользу субкортикального (ство-
лового) миоклонуса свидетельствуют вовлече-
ние проксимальных отделов конечностей и ак-
сиальной мускулатуры (ощущение больным 
«синусоидального» движения тела и конечно-
стей), дрожание голоса, сокращение диафраг-
мы (ощущение перемещения «на американских 
горках»); наличие стартл-рефлекса — вздраги-
вания с участием мышц «мантийной зоны» (го-
ловы, лица, верхнего плечевого пояса) в ответ 
на резкие слуховые, сенсорные стимулы; ги-
перэкплексии (генерализация стартл-рефлек-
са) — падение, спровоцированное «громким 
чихом», и др.

Заинтересованность кортикальных обла-
стей головного мозга у пациента доказывает-
ся данными психологического обследования, 
выявившего когнитивно-мнестические нару-
шения, поведенческие отклонения; субкорти-

кальных областей — наличием опсоклонуса, 
стартл-рефлекса, гиперэкплексии. Перечислен-
ное демонстрирует мультифокальное пораже-
ние головного мозга.

Дебют заболевания с повышения темпера-
туры тела, случаи заболевания со схожей кли-
нической картиной среди жителей поселения, 
где проживал больной, сезонное увеличение за-
болеваемости острой кишечной инфекцией по 
данным санэпиднадзора, высокая авидность 
иммуноглобулина G к ряду антигенов герпес-
вирусов позволяют предположить, что пациент 
перенёс инфекционное заболевание.

Вирус-индуцированный и иммуноопосредо-
ванный генез повреждения структур головного 
мозга у больного, опосредованный цитокина-
ми, маловероятен. Этому противоречат разви-
тие клинической картины заболевания через 
некоторый промежуток времени после пере-
несённой инфекции и отчётливый эффект от 
применения глюкокортикоидов. Последнее по-
зволяет предполагать аутоиммунную природу 
заболевания.

Наше предположение совпадает с данными 
литературы, где подчёркнута типичность раз-
вития опсоклонуса в течение 1-го месяца после 
инфекционного продромального периода, что 
соответствует срокам выработки антител по-
сле антигенной стимуляции [2, 3, 5]. Сообщают, 
что вирусное или другое заболевание может 
вызвать экспрессию нейрональных антигенов 
с развитием к ним аутоиммунного ответа, ко-
торый распространяется на мозг. При ОМС 
зафиксированы аутоантитела против белков 
нейрофиламентов, к рецепторам нейромедиа-
торов; идентифицированы и охарактеризованы 
антитела к поверхностному антигену нейронов 
мозжечка/ствола, связывающиеся с несинапти-
ческими поверхностными точками на дендри-
тах нейронов [6].

На основании проведённого анализа и от-
сутствия выделенного инфекционного возбу-
дителя был сформулирован диагноз: «Пост-
инфекционный аутоиммунный энцефалит 
с ОМС, генерализованными акциозными, реф-
лекторными, кинезиогенными миоклониями; 
стартл-рефлексом, гиперэкплексией, значитель-
но ограничивающими жизнедеятельность боль-
ного (требует посторонней помощи); лёгкими 
когнитивно-мнестическими нарушениями, не-
грубо выраженной двусторонней пирамидной 
симптоматикой».

Больному был назначен курс терапии пред-
низолоном с хорошим эффектом от его при-
ёма — через 2 мес после выписки пациент 
приступил к работе.
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Заключение
В течение длительного времени в диагнозе па-
циента присутствовала формулировка «де-
прессивное состояние». Безусловно, оценка 
состояния больного как депрессивное имело ос-
нование — больной находился в стрессовой си-
туации. Однако уже на первых этапах в данную 
трактовку не «укладывались» признаки пора-
жения головного мозга. Именно недоучёт этих 
признаков и привёл к диагностической ошибке.

Против лекарственного ОМС свидетельство-
вало появление признаков поражения нервной 
системы до назначения антидепрессантов и се-
дативных препаратов, а также положительный 
эффект от их приёма. Некоторое уменьшение 
проявлений ОМС у больного, по всей видимо-
сти, связано с назначением больному бромди-
гидрохлорфенилбензодиазепина (феназепама), 
способного усиливать ингибирующее действие 
ГАМК [11] на передачу нервных импульсов ом-
нипаузального ядра.

Онкологический поиск у больного патоло-
гии не обнаружил. Известно, что ОМС может 
быть первым проявлением опухоли и возник-
нуть задолго до клиническим проявлений 
злокачественного новообразования. Для ис-
ключения такового необходимо наблюдение за 
пациентом не менее 3 лет с повторением онко-
логического поиска с инструментальными и ла-
бораторными исследованиями [8].

Проспективное наблюдение за пациентом на 
протяжении более 6 лет с проведением онколо-
гического поиска не выявило каких-либо зна-
чимых отклонений в его состоянии здоровья. 
Пациент в настоящее время занимает руководя-
щую должность, ведёт активный образ жизни.

ОМС — «трудный диагноз», его постановка 
нередко требует участия многих специалистов. 
Это становится особенно актуальным в связи 
с тем, что описанная симптоматика может воз-
никать при многих патологических состояни-
ях, а трудность её интерпретации затягивает 
постановку диагноза и ухудшает прогноз. Хо-
чется думать, что знакомство с данной работой 
будет полезно целому ряду специалистов.
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