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НЕВРОЛОГІЯ • НА ПІДСТАВІ ДОСВІДУ

Клінічний випадок
З історії хвороби. Хвора К., 54 роки. По�

ступила в неврологічне відділення зі скарга�

ми на слабкість м’язів обличчя, неможли�

вість повністю відкрити очі, утруднення

дихання, хиткість під час ходьби, значну за�

гальну слабкість. 

З анамнезу. Захворіла 3 дні тому, коли

з’явилися виразна загальна слабкість, слаб�

кість повік (до напівптозу) і м’язів обличчя,

помірний головний біль. Розвиток патології

хвора пов’язувала з хронічним стресом.

Сімейний анамнез патологією з подібними

клінічними проявами не обтяжений.        

Попередній діагноз: міастенія, міастеніч�

ний криз.

Неврологічний статус. При первинному

огляді – напівптоз повік, обмеження відве�

день очних яблук, яке супроводжується бо�

лючістю, зіниці симетричні, фотореакція де�

що млява, порушення ковтання та повер�

хневе часте дихання (тахіпное), помірне по�

рушення статики і координації рухів. Сухо�

жилкові рефлекси збережені. Патологічних

рефлексів немає. У зв’язку з погіршенням

стану (зростанням дихальної недостатності,

появою бульбарних розладів) хвору переве�

ли до реанімаційного відділення. Наступно�

го дня призначили штучну вентиляцію ле�

гень (ШВЛ). Через 2 доби хворій провели

трахеостомію. Свідомість увесь час залиша�

лася збереженою. Через 3 дні поряд зі зрос�

таючим птозом повік і слабкістю м’язів об�

личчя з’явилося зниження м’язової сили

спочатку в проксимальних відділах верхніх

кінцівок, яке прогресувало до рівня глибо�

кого парезу, пізніше – у ногах до рівня по�

мірного парезу. Легка дистальна гіперестезія.

Через 5 днів стан хворої залишався важким,

тетрапарез – симетрично низькі сухожилко�

ві рефлекси, м’язова сила в руках до 1�2 ба�

лів, у ногах – до 3�4 балів. Функція дихання

підтримувалася пролонгованою ШВЛ,

з’явилися пролежні в ділянках контакту

шкіри з поверхнею ліжка. Особливості ди�

наміки клінічних проявів патології змусили

запідозрити наявність у хворої гострого де�

мієлінізуючого процесу за низхідним типом,

що викликало необхідність специфічних до�

даткових досліджень – аналізу ліквору в ди�

наміці, електронейроміографії (ЕНМГ),

імунограми. 

Дані додаткових досліджень. Загальноклі�

нічний аналіз крові: еритроцити 4,5×1012/л;

гемоглобін 128 г/л; лейкоцити 9,8×109/л;

ШОЕ – 12 мм/год; аналіз сечі – без особли�

востей. Аналіз ліквору на 4�й день від почат�

ку захворювання – без патології, на 14�й

день від початку захворювання з’явилося

підвищення білка в лікворі (1,1�1,2 г/л) по�

ряд з нормальним цитозом – 4 клітини в

1 мкл (білково�клітинна дисоціація). 

ЕНМГ;обстеження: ознаки вираженої

моторної демієлінізуючої полінейропатії

верхніх і меншою мірою нижніх кінцівок.

Зниження швидкості розповсюдження

збудження по моторних нервах верхніх кін�

цівок до 33,7�39,1 м/с (норма 50�70 м/с) і

нижніх кінцівок до 28,3�35,9 м/с (норма –

більше 40 м/с), зниження функції скорочен�

ня м’язів кисті до 29,3�38,7% норми, м’язів

стоп до 51,5�60,2% норми, часткові блоки

проведення.

У зв’язку з особливостями динаміки за�

хворювання і даних додаткових обстежень

було встановлено клінічний діагноз «гостра

запальна демієлінізуюча полірадикулоней�

ропатія, синдром Міллера�Фішера».

Після проведеного лікування (плазмафе�

рез, імунотропна, десенсибілізуюча, проти�

вірусна, нейропротекторна терапія, вітаміни

групи В, РР, С тощо) стан хворої покращив�

ся, через 20 діб її перевели на спонтанне ди�

хання. Через 3 тижні у неврологічному відді�

ленні вона проходила комплексне віднов�

лювальне лікування з використанням меди�

каментозної та немедикаментозної терапії

(нейрометаболічна терапія, рефлексотера�

пія, лікувальна фізкультура, масаж тощо).

Обговорення клінічного випадку
Як видно з представленого матеріалу, ос�

таточний діагноз хворої принципово відріз�

нявся від первинного. Ранні клінічні прояви

за етіопатогенезом і патоморфологією були

подібні до інших захворюваннь. Ті, що від�

повідали досить чітко окресленому та спе�

цифічному синдромокомплексу у вигляді

загальної та локальної м’язової слабкості з

напівптозом повік, стали основою для вста�

новлення попереднього клінічного діагнозу.

Як відомо, крім специфічних клінічних про�

явів, велика статистична частота захворю�

вання служить на користь установлення по�

переднього діагнозу. Якщо враховувати час�

тоту патології з такими специфічними клі�

нічними проявами, як загальна та локальна

м’язова слабкість у вигляді опущення повік з

характерним виглядом обличчя, то безумов�

ним претендентом на відповідність клініч�

ним проявам була міастенія. 

Первинний клінічний висновок розціню�

ється як попередній діагноз, через те що

враховуються тільки клінічні прояви пато�

логії, що обгрунтовує подальшу лікарську

тактику. Первинний діагноз, як відомо, по�

требує або підтвердження, або скасування

шляхом проведення подальшого спостере�

ження за динамікою протікання захворю�

вання, дообстеження зі співставленням й

аналізом результатів клінічних, параклініч�

них і лабораторних досліджень. 

Потребував виключення й інший попе�

редній діагноз – істерія, адже патологічний

стан розвинувся на тлі хронічного стресу і

клінічно вперше проявився у колі присутніх,

які мали деяку причетність до стресогенної

ситуації.

Також необхідно було врахувати низку ін�

ших захворювань, які супроводжуються по�

дібними проявами з першочерговим ура�

женням рухової системи (про що йтиметься

далі).  

Синдром Міллера�Фішера
Як було зазначено, синдром Міллера�

Фішера належить до групи гострих запаль�

них демієлінізуючих полінейропатій, які ма�

ють епонімічну (тобто узагальнюючу, збірну)

назву «синдром Гієна�Барре», який за

МКХ�10 має код G61.0, являє собою ура�

ження периферійного відділу нервової сис�

теми аутоімунного походження зі специфіч�

ними проявами у вигляді прогресуючого си�

метричного млявого парезу в м’язах, що ін�

нервуються черепними нервами, та у м’язах

кінцівок, з чутливими та вегетативними по�

рушеннями (нестабільність артеріального

тиску, аритмія, трофічні розлади тощо) або

без них. Об’єктивно проявляється офталь�

моплегією із залученням зовнішніх, рідше

внутрішніх м’язів ока, арефлексії. Ураження

черепної рухової іннервації може призвести

до бульбарних розладів з дисфункцією ков�

тання, фонації та дихання, що становлять

загрозу життю. Особливостями перебігу па�

тології є те, що легкі випадки характеризу�

ються повним або частковим відновленням

функцій протягом декількох тижнів або мі�

сяців. Важкі випадки із залученням у пато�

логічний процес дихальної мускулатури,

бульбарних розладів, що загрожують життю,

потребують прискіпливої уваги й інтенсив�

ного лікування, нерідко в умовах реаніма�

ційних відділень.  На жаль, прогнозувати ха�

рактер подальшого перебігу захворювання

на його початку досить важко. 

Гостра запальна демієлінізуюча поліради�

кулонейропатія (синоніми:  полірадикуло�

неврит гострий первинний ідіопатичний, по�

лінейропатія інфекційна ідіопатична, ради�

кулогангліоніт, синдром Ландрі�Гієна�Бар�

ре, полірадикулонейропатія гостра демієліні�

зуюча Гієна�Барре, синдром Гієна�Барре)

вважається найчастішою гострою поліней�

ропатією. За різними даними, захворюва�

ність становить від 0,6�1,9  до 1,7�3,0 випадка

на 100 тис. населення на рік, за гендерними

ознаками дані також різняться: як приблизна

рівновага між захворюваністю чоловіків і жі�

нок, так і переважання захворюваності чоло�

вічого населення. Є дані, що у літньому віці

захворюваність зростає. Отже, у віці до 15 ро�

ків захворюваність становить 0,8�1,5, 70�79

років – 8,6 випадка на 100 тис. населення. 

Синдром Міллера�Фішера діагностують

у 5% випадків полінейропатій (синдром

Гієна�Барре), тобто близько 0,02�0,08 ви�

падка на 100 тис. населення. Патологія ха�

рактеризується досить високою смертніс�

тю – до 12�18%.

Крім класичного варіанту гострої запаль�

ної демієлінізуючої полінейропатії – син�

дрому Гієна�Барре з висхідним характером

патологічного процесу та зазначеного ати�

пового низхідного варіанта – синдрому

Міллера�Фішера існують ще декілька атипо�

вих варіантів: гостра моторна аксональна

полінейропатія і гостра сенсомоторна аксо�

нальна полінейропатія (загалом становлять

15�20%) та ще  менш поширені: гостра сен�

сорна полінейропатія, гостра краніальна по�

лінейропатія, фаринго�цервіко�брахіальний

варіант тощо. 

Особливістю є те, що атипові варіанти

мають важчий перебіг, ніж класичний. 

Етіологія захворювання до кінця не вивче�

на, залишається загальновизнаним аутоімун�

не походження патології. Інша назва – «пост�

інфекційна полінейропатія» – вказує на

зв’язок з інфекційним агентом. Відзначено,

що у 2/3 хворих за 1�3 тижні мали місце різні

інфекційні захворювання: інфекції верхніх

дихальних шляхів і шлунково�кишкового

тракту, грип, герпетична, цитомегаловірус�

на, ВІЛ� і мікоплазмена інфекція, інфекцій�

ний мононуклеоз, паротит, різні вакцинації,

включно проти сезонного грипу тощо. В етіо�

логії захворювання велике значення мають

також інші стани, що викликають зниження

імунного захисту: стреси, переохолодження,

травми, оперативне втручання, лімфоми, си�

роваткова хвороба, колагенози тощо. Деталь�

ний збір анамнезу в переважній кількості ви�

падків дозволяє виявити декілька етіологіч�

них чинників, що виникають протягом від�

носно короткого періоду і, вірогідно, потен�

ціюють взаємний негативний вплив на захис�

ні механізми організму людини.

Патогенез і патоморфологія. Найбільш

імовірною теорією вважається аутоімунне

походження вибіркової сегментарної деміє�

лінізації у першу чергу передніх корінців

спинного мозку та проксимальних відділів

спинномозкових нервів, сплетінь, нервів

кінцівок і вегетативних вузлів. Крім того,

при патоморфологічному дослідженні спо�

стерігається лімфоцитарна та моноцитарна

інфільтрація мієлінової оболонки та пери�

васкулярної ділянки з дегенерацією аксонів

у важких випадках.  Отже, у патогенезі за�

хворювання беруть участь клітинні та гумо�

ральні імунні механізми. Вважається, що ін�

фекційний чинник є пусковим фактором

аутоімунних реакцій, спрямованих проти

антигенів периферійної нервової тканини

(мієліну, який синтезують леммоцити) з

утворенням антитіл до мієліну (гангліозидів

і гліколіпідів GM1 та GD1b). Існують дані,

що титр антитіл до GM1 і GD1b корелює з

важкістю клінічних проявів. Вірогідно, ма�

ють місце і більш специфічні реакції. Так,

припускається можливість перехресної ре�

акції між ліпополісахаридами Campylobacter

jejuni та гангліозидом GM1. Однак більшість

питань щодо походження антигенів, які

викликають ланцюгові аутоімунні реакції,

залишаються відкритими.

Патологічний процес може розвиватися у

двох варіантах: демієлінізуючому й аксональ�

ному. У першому випадку, характерному для

класичного синдрому Гієна�Барре, страждає

мієлінова оболонка без залучення осьового

циліндра, як правило, більш поширений

зворотній варіант, що супроводжується

розвитком парезів за рахунок зниження

швидкості проведення нервового імпульсу.

Демієлінізуючий патологічний процес роз�

вивається у місці з’єднання передніх і задніх

корінців спинного мозку, проте можуть

страждати інші відділи периферійної нерво�

вої системи, передні або задні корінці, що

пояснює різні клінічні варіанти: чисто рухо�

ві або винятково чутливі.  

Аксональний варіант ураження, за якого

під аутоімунну атаку в першу чергу потрап�

ляють антигени аксонів периферійних нер�

вів, зустрічається значно рідше, протікає

суттєво важче від попереднього варіанта.

Для нього характерною є дегенерація осьо�

вих циліндрів аксонів за уоллерівським ти�

пом, тобто дистальніше місця ураження, що

викликає розвиток, як правило, грубого па�

резу або паралічу. Для аксонального варіан�

та характерним є більш важке протікання,

вірогідність зворотного процесу з повним

відновленням незначна. 

Регрес проявів захворювання у більшості

випадків пояснюється  самообмеженням

аутоімунного ураження, зокрема шляхом елі�

мінації аутоантитіл. Це проявляється в тому,

що за наявності загрози життю (порушення

ковтання, дихальна недостатність, паралічі)

адекватна неспецифічна підтримуюча тера�

пія (пролонгована ШВЛ, профілактика ін�

фекційних ускладнень тощо) може сприяти

повному відновленню функцій, проте засто�

сування специфічної терапії викликає

швидший регрес патологічного процесу.

Основними критеріями діагностики гос�

трої запальної демієлінізуючої полірадику�

лонейропатії є специфічна клінічна картина

з гострою або підгострою симетричною

м’язовою слабкістю у певних м’язових гру�

пах з тенденцією до прогресування поряд з

результатами аналізу спинномозкової ріди�

ни у вигляді білково�клітинної дисоціації й

ЕНМГ зі зниженням швидкості та форму�

ванням блоку проведення нервового імпуль�

су по відповідних м’язах.    

Клінічна картина гострої запальної деміє�

лінізуючої полірадикулонейропатії з’явля�

ється через 2�3 тижні після перенесеної ві�

русной інфекції та/або імунізації, часто у

поєднанні зі стресом, перевтомою, переохо�

лодженням тощо, коли переважно раптово

(гостро або підгостро) розвивається слаб�

кість певних груп м’язів. Близько чверті ви�

падків мають більш короткий продромаль�

ний період – до декількох днів або навіть го�

дин. Зокрема для рідкісного клінічного варі�

анта – синдрому Міллера;Фішера – харак�

терним є офтальмопарез, атаксія й ареф�

лексія. Офтальмопарез, який може бути

майже поодиноким клінічним проявом на

ранньому етапі представленої форми захво�

рювання, може привести до встановлення

хибного діагнозу – міастенії. Подальше роз�

гортання клінічної картини, що пов’язане

з прогресуванням захворювання, надає

Гостра запальна демієлінізуюча полірадикулонейропатія:
синдром Міллера�Фішера (випадок з практики)

О.Є. Коваленко

О.Є. Коваленко, д.м.н., професор, Д.С. Маньковський, А.І. Галуша, М.В., Нечкалюк, Т.І. Настоящая,
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специфічності патологічному процесу й ви�

значає подальшу лікарську тактику щодо

додаткової діагностики та вибору лікування.   

На відміну від синдрому Міллера�Фішера

при класичному варіанті гострої запальної

демієлінізуючої полірадикулонейропатії –

синдрому Гієна�Барре – патологічний про�

цес починається з дистальних відділів ниж�

ніх кінцівок у вигляді парестезій і прогресує

у вигляді зростаючої висхідної м’язової

слабкості зі значним зниженням, навіть до

повного випадіння, сухожилкових рефлек�

сів. Прогресування патологічного процесу у

цьому випадку призводить до млявого тетра�

парезу за висхідним характером розвитку,

що спочатку може проявлятися труднощами

під час підйому по сходах або вставання зі

стільця, у подальшому м’язова слабкість по�

ширюється на м’язи рук, тулуба, шиї, крані�

альну мускулатуру. Прогресування синдро�

му Міллера�Фішера може призвести до мля�

вого тетрапарезу за низхідним типом, тобто

від краніальних м’язів процес поступово

прогресує донизу. Життєво небезпечною

загрозою в обох випадках є бульбарні розла�

ди (двобічний парез м’язів ротоглотки) і па�

раліч дихальних м’язів. Слід зазначити, що

термін прогресування до симптомів, що за�

грожують життю, може тривати від декіль�

кох днів до декількох годин, що потребує

прискіпливого лікарського спостереження

та негайного лікувального втручання. 

Окрім зазначених рухових порушень, мо�

жуть спостерігатися незначні, рідше помірні

розлади чутливості у вигляді парестезій, гі�

поалгезій або гіпералгезій у дистальних від�

ділах кінцівок, за типом «панчох і рукави�

чок», і на обличчі, іноді можуть спостеріга�

тися легкі порушення глибокої чутливості та

болі в спині, м’язах плечового і тазового по�

ясу,  корінцевий синдром. Міалгії зазвичай

регресують спонтанно через тиждень, але

іноді можуть зберігатися після регресу пара�

лічів.

Вегетативні розлади в гострому періоді

виникають майже в кожному другому ви�

падку захворювання у вигляді коливань ар�

теріального тиску (підвищення або знижен�

ня),  ортостатичної гіпотензії, розладів сер�

цевого ритму (тахі�, брадіаритмії, суправен�

трикулярні або вентрикулярні аритмії), по�

рушень потовиділення, парезу кишечнику,

затримки сечі, трофічних розладів тощо. Ве�

гетативні порушення нерідко можуть бути

причиною смерті внаслідок зупинки серця.

Поряд з оцінкою клінічних проявів пато�

логії верифікацію діагнозу визначають до�

даткові лабораторні та параклінічні обсте�

ження – лабораторне дослідження ліквору,

визначення аутоантитіл плазми крові, елек�

троміографія.

Особливістю змін складу ліквору, що з’яв�

ляються після першого тижня від початку

захворювання і зростають на 4�6�му тижнях,

є білково�клітинна дисоціація – підвищен�

ня вмісту білка за наявності нормального

або дещо підвищеного цитозу (не більше 30

клітин в 1 мкл). Високий рівень білка може

супроводжуватися застійними сосками зо�

рових нервів. Більш високий цитоз у лікворі

слід розцінювати як ознаку іншого захворю�

вання.

Визначення аутоантитіл плазми крові

проводиться у діагностично складних ви�

падках, зокрема при аксональних уражен�

нях. Слід зауважити, що відсутність аутоан�

титіл в плазмі крові не відкидає наявність

зазначеного захворювання, адже антитіла до

гліколіпідів (гангліозідів) GM1 та GQ1b ви�

значаються у плазмі крові в гострій стадії па�

тологічного процесу лише у 60�70% хворих.

Зокрема, антитіла до гангліозиду GQ1b ха�

рактерні для хворих із синдромом Міллера�

Фішера або Гієна�Барре з офтальмоплегією,

а антитіла GM1 характерні для класичного

варіанта гострої запальної демієлінізуючої

полінейропатії та моторної аксональної ней�

ропатії, нерідко пов’язаної з попередньою

кишечною інфекцією. 

Суттєве діагностичне значення при пато�

логії, що розглядається, має ЕНМГ, яка доз�

воляє визначити периферійний характер па�

тологічного процесу поряд з диференціацією

демієлінізуючого й аксонального варіантів

захворювання. За даними ЕНМГ при деміє�

лінізуючому варіанті захворювання спостері�

гається зниження амплітуди М�відповіді на

тлі ознак демієлінізації нервових волокон,

яка проявляється уповільненням проведен�

ня імпульсів по рухових волокнах понад 10%

від нормальної швидкості, подовженням

дистальної латенції, частковими блоками

проведення. Для аксонального варіанта

притаманне зниження амплітуди М�відпові�

ді на тлі нормальної швидкості проведення

по рухових волокнах за нормальної величи�

ни дистальної латенції та F�відповіді.

Принципи лікування та профілактики 
Лікування гострої запальної демієлінізую�

чої полірадикулонейропатії в гострій фазі

має передбачати проведення невідкладних

заходів у реанімаційному відділенні у зв’язку

з непередбачуваністю подальшого перебігу

захворювання, яке може проявитися деком�

пенсацією з розвитком дихальної недостат�

ності, порушеннями серцевого ритму. Ос�

новними принципами лікувального підходу

є неспецифічна підтримуюча терапія поряд

зі специфічною терапією плазмаферезом і

пульс�терапією імуноглобуліном класу G

(0,4 г/кг на добу протягом 5 діб). Курс плаз�

маферезу рекомендують в обсязі обміну

плазми об’ємом 250 мл/кг протягом 4�5 про�

цедур). Кортикостероїди останнім часом не

використовують через доведену їх неефек�

тивність. Важкі випадки лікують у відділен�

нях реанімації й інтенсивної терапії (РІТ), де

є можливість проведення ШВЛ. Лікування в

умовах РІТ супроводжується моніторингом

життєвої ємності легень, серцевого ритму,

артеріального тиску, електролітів і газів кро�

ві, оцінюється стан бульбарної інервації, па�

тологія якої супроводжується порушенням

ковтання, дихання, осиплістю голосу. Буль�

барний синдром потребує введення назогас�

трального зонда, а у випадку розвитку ди�

хальної недостатності з життєвою ємністю

легень нижче 12�15 мл/кг – інтубації трахеї.

Якщо спонтанне дихання не відновлюється,

проводять трахеостомію. 

Неспецифічна підтримуюча терапія вклю�

чає протизапальну, антиоксидантну, ноо�

тропну терапію, вітаміни групи В, С, РР, Е.

Специфічні методи профілактики відсут�

ні. Не втрачають своєї актуальності загаль�

ноприйняті методи профілактики захворю�

вань, які спрямовані на підтримання захис�

них сил організму: фізична культура, загар�

тування, раціональне харчування, запобі�

гання шкідливим звичкам, перевтомі та пе�

реохолодженню тощо. Хворим, які пере�

несли таке захворювання, рекомендується

запобігати вакцинаціям протягом року від

початку захворювання, оскільки вони мо�

жуть викликати рецидив патологічного

процесу. Якщо є відповідні обґрунтування

щодо необхідності подальшої імунізації, то

її проводять пізніше цього терміну. У випад�

ку припущення причинно�наслідкового

зв’язку між вакцинацією та появою запаль�

ного полірадикулоневриту, тобто появи за�

хворювання протягом 6 міс після будь�якої

вакцинації, є сенс рекомендувати пацієнту

утриматися від цієї вакцинації у майбут�

ньому. 

Слід завжди брати до уваги той факт, що

до несприятливих прогностичних факторів

перебігу і наслідків захворювання належать:

швидке прогресування хвороби на її початку

з розвитком дихальної недостатності, що

потребувала ШВЛ, супутні захворювання,

похилий вік. 

Диференційна діагностика
Як було зазначено на початку статті, гос�

тра запальна демієлінізуюча полірадикуло�

нейропатія має симптоматику, особливо на

початку свого розвитку,  подібну до клініч�

них проявів багатьох інших патологічних

станів. Оптимізація адекватної тактики ве�

дення хворого потребує прискіпливої дифе�

ренційної діагностики з досить великим пе�

реліком гострих полінейропатій, виклика�

них інфекційними ураженнями (ботулізм,

дифтерійна полінейропатія, гострий поліо�

мієліт), інтоксикаціями, які призводять до

порушень нервово�м’язової передачі, зокре�

ма внаслідок прийому лікарських засобів –

препаратів золота, піридоксину в дозі понад

2 г на добу, ізоніазиду, метронідазолу, гідра�

лазину, дисульфіраму, глютетиміду, феніто�

їну, нітрофурантоїну, дапсону, при алкоголь�

ній інтоксикації, при отруєннях важкими

металами (свинець, миш’як) та промисло�

вими речовинами (трихлоретилен, акрила�

мід, фосфорорганічні сполуки, дисульфід

вуглецю, рапсове масло), стовбурові ура�

ження (стовбуровий енцефаліт, стовбуро�

вий інсульт, пухлини), ураження спинного

мозку (гострий мієліт, спинальний інсульт,

судинна мієлопатія, пухлини спинного моз�

ку й спинномозкового каналу),  аутоімунних

захворюваннях (поліоміозит, дерматоміозит,

міастенія), при психічних (істерія) та обмін�

них розладах (дефіцит вітаміну В12 або фолі�

євої кислоти).

Як було зазначено, ураження декількох

периферійних нервів може бути проявом ве�

ликого спектра захворювань. Для оптиміза�

ції диференційної діагностики у першу чер�

гу рекомендується з’ясувати такі основні пи�

тання (M. Victor, A.H. Ropper, 2006): чи є

захворювання полінейропатією, радикуло�

патією, полірадикулопатією, чи це прояв

випадкового ураження декількох нервів

(множинна мононейропатія)? Який перебіг

захворювання: гострий чи хронічний? Чим

зумовлена симптоматика – переважно демі�

єлінізацією чи аксональною дегенерацією?

У диференційній діагностиці  полінейро�

патій і мононейропатій значну роль відіграє

етіопатогенетичний чинник: полінейропатії

мають запальне, аутоімунне, метаболічне,

токсичне, аліментарне або спадково�дегене�

ративне походження, а мононейропатії пе�

реважно викликає судинний фактор – сис�

темний васкуліт, артеріїт.

Оцінка характеру перебігу нейропатії доз�

воляє ще більш тонко ранжирувати за етіо�

логією великий обсяг клінічно подібних па�

тологій. Гострий розвиток полінейропатій

(2�3 доби), як правило, зумовлений запаль�

ним процесом (синдроми Гієна�Барре, Міл�

лера�Фішера), васкулітом, зрідка – інтокси�

кацією. Запальний характер, а також нео�

пластичне, токсичне й аліментарне поход�

ження мають полінейропатії, що розвива�

ються протягом декількох тижнів. Тривалий

розвиток (від декількох тижнів до декількох

років) переважно мають паранеопластичні

та дисметаболічні процеси. Якщо розвиток

триває більше 5�10 років, то слід думати про

спадкове дегенеративне або метаболічне

походження захворювання.

Велике значення у диференційній діа�

гностиці відіграє електроміографія. Якщо

демієлінізуючий процес є електроміографічно

підтвердженим (тобто  присутнє зниження

амплітуди М�відповіді на тлі уповільнення

швидкості проведення по рухових волокнах

понад 10% від норми, подовження дисталь�

ної латенції, часткові блоки проведення), то

слід пам’ятати, що демієлінізуючих полі�

нейропатій існує небагато: серед них перш

за все гостра запальна демієлінізуюча полі�

радикулонейропатія (синдром Гієна�Барре)

з його атиповими формами (зокрема, син�

дромом Міллера�Фішера) та хронічна за�

пальна демієлінізуюча полірадикулонейро�

патія, підгрупа деяких спадкових полінейро�

патій. У цих випадках оцінка характеру пе�

ребігу за часовими показниками, як було

зазначено, дозволяє досить швидко визна�

чити діагноз.  

Проведення диференційної діагностики з

інтоксикаційними полінейропатіями різно�

го ґенезу у першу чергу передбачає виявлен�

ня зв’язку з можливим етіологічним чинни�

ком в анамнезі, наявності відповідних мож�

ливих змін у крові, відсутність висхідного

або низхідного характеру процесу та змін у

лікворі.

Диференційна діагностика з міастенією

на початку патологічного процесу у хворої

була досить складною для лікаря. Міастенія

– це аутоімунне захворювання, в основі па�

тогенезу якого лежать явища аутоагресії,

спрямованої на холінорецептори постсинап�

тичної мембрани. Специфічна для міастенії

клінічна картина у вигляді птозу повік, ви�

разної загальної м’язової слабкості, бульбар�

них розладів і сумнівних реакцій на прозери�

нову та калімінову проби схиляли лікаря до

встановлення первинного діагнозу «міасте�

нія». Тактика ведення хворої відповідала її

стану, була неспецифічною, за винятком

проведення зазначених проб, які спочатку

давали дуже сумнівний ефект, а надалі були

негативними. Прискіпливе спостереження

за хворою дозволило виявити наступну

появу зниження сухожилкових рефлексів,

які порушилися  спочатку у верхніх кінців�

ках, згодом – у нижніх. З’явилася  дистальна

гіперестезія кінцівок, трофічні розлади шкі�

ри. Поява додаткових клініко�неврологіч�

них симптомів змусила запідозрити гостру

запальну демієлінізуючу полінейропатію

(синдром Міллера�Фішера), що підтвердили

результати аналізу ліквору (білково�клітинна

дисоціація) після проведеної у подальшому

люмбальної пункції, результати ЕНМГ й

імунологічного дослідження.      

На початку захворювання клінічні прояви

у пацієнтки були подібними до міастенії. Як

свідчать останні дані, діагноз міастенії вери�

фікують за наявності специфічних клінічних

проявів, позитивного прозеринового фар�

макологічного тесту, даних ЕНМГ, імуноло�

гічних критеріїв (титри антитіл до ацетилхо�

лінових рецепторів й антитіл до м’язів). Діа�

гноз вважається сумнівним за наявності тіль�

ки одного з чотирьох діагностичних критері�

їв, наприклад клінічної картини хвороби, ві�

рогідним – при двох (клініка та фармаколо�

гічний тест) і безсумнівним – при всіх чоти�

рьох критеріях (специфічна клініка, пози�

тивний фармакологічний тест і дані електро�

фізіологічного й імунологічного досліджен�

ня)  (Б.М. Гехт,  А.Г. Санадзе, 2008).

Як зазначалося раніше, патологічні сим�

птоми у хворої у вигляді раптової появи за�

гальної та локальної слабкості із птозом по�

вік, порушень дихання й атаксії з’явилися на

тлі хронічного стресу і вперше клінічно про�

явилися у колі присутніх, причетних до

стресогенної ситуації.  Цей факт примусив

запідозрити прояв істерії у цієї хворої. Однак

можливий попередній діагноз істерії не під�

твердився через відсутність об’єктивної нев�

рологічної симптоматики у вигляді пору�

шень рефлекторної, рухової, вестибуло�

координаторної системи, а також за даними

додаткових досліджень.

Диференційна діагностика зі стовбуро�

вим енцефалітом у першу чергу базувалася

на оцінці важкості перебігу (енцефаліт має

важчий перебіг з порушенням свідомості),

відсутності симптомів ураження централь�

ного рухового нейрона, що проявлялися від�

сутністю провідникових розладів з підви�

щенням сухожилкових і наявністю патоло�

гічних рефлексів, відповідними показника�

ми ЕНМГ тощо.

Тільки комплексний  підхід до оцінки

стану хворої дозволив установити діагноз

синдрому Міллера�Фішера – атипового ва�

ріанта гострої запальної демієлінізуючої по�

лірадикулонейропатії, синдрому Гієна�Бар�

ре, при якому двобічна зовнішня або тоталь�

на офтальмоплегія через парез окорухових

м’язів поєднується з бульбарними розлада�

ми, млявим дистальним тетрапарезом, мо�

зочковою та моторною атаксією.

З катамнезу. Хвора повторно поступила у

перше неврологічне відділення Київської об�

ласної клінічної лікарні через місяць після

виписки зі стаціонару після попереднього лі�

кування і майже через 2,5 місяця від початку

захворювання для відновлювальної комплек�

сної терапії. У цілому почуває себе задовільно.

Турбує невелика загальна слабкість. Об’єктив�

но в неврологічному статусі: черепна іннерва�

ція – без патології, деяке симетричне знижен�

ня сухожилкових рефлексів, м’язова сила до�

статня. У позі Ромберга незначне похитуван�

ня, пальце�носова проба – невпевненість з

обох боків. Хвора отримала комплексне від�

новлювальне лікування з включенням меди�

каментозної та немедикаментозної терапії, у

задовільному стані та з відповідними реко�

мендаціями лікаря виписана під нагляд нев�

ролога за місцем проживання.
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