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ÏÐÅÄÈÑËÎÂÈÅ

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ñòðóêòóðà áîëåçíåé ÷åëîâåêà ñóùåñòâåííî
èçìåíèëàñü. Íå âñòðå÷àþòñÿ îñïà, ÷óìà, «èñïàíêà». Êðàéíå ðåä-
êî â îòäåëüíûõ ñòðàíàõ ïðîèñõîäÿò ìåëêèå âñïûøêè ïîëèîìèå-
ëèòà, õîëåðû, ëåïðû. Ïðàêòè÷åñêè âî âñåõ ñòðàíàõ ëþäè ñòàëè
æèòü äîëüøå, îäíàêî îáùåå êîëè÷åñòâî çàáîëåâàíèé íå óìåíü-
øèëîñü, òàê êàê íà ñìåíó èíôåêöèîííûì çàáîëåâàíèÿì ïðèøëà
ãðóïïà «áîëåçíåé öèâèëèçîâàííîãî îáùåñòâà». Ê íèì îòíîñèòñÿ
òàê íàçûâàåìàÿ òðèàäà ñìåðòè: àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ, àòåðî-
ñêëåðîç è ñàõàðíûé äèàáåò. ×óòü ðåæå âñòðå÷àåòñÿ åùå îäíà àê-
òóàëüíàÿ ñåé÷àñ ãðóïïà çàáîëåâàíèé, êîòîðàÿ âêëþ÷àåò â ñåáÿ
ðàññòðîéñòâà àäàïòàöèè (íåâðîçû), àóòîèììóííûå áîëåçíè, äè-
ñòðîôè÷åñêèå ïîðàæåíèÿ ïîçâîíî÷íèêà è ñóñòàâîâ. Â ýòîì ðÿäó
îñîáîå ìåñòî çàíèìàþò äåãåíåðàòèâíûå çàáîëåâàíèÿ — îòíîñè-
òåëüíî íîâûé êëàññ áîëåçíåé, â îñíîâå ðàçâèòèÿ êîòîðûõ ëåæàò
ìåõàíèçìû êëåòî÷íîãî àïîïòîçà. Ê ñ÷àñòüþ, ðàñïðîñòðàíåí-
íîñòü ïîñëåäíèõ çíà÷èòåëüíî ìåíüøå, íî îò ýòîãî òàêèì ïàöè-
åíòàì è èõ ðîäñòâåííèêàì íå ñòàëî ëåã÷å. Äåãåíåðàòèâíûé ïðî-
öåññ ïîðàæàåò ïðàêòè÷åñêè âñå îðãàíû è ñèñòåìû îðãàíèçìà.
Âîâëå÷åíèå íåðâíîé ñèñòåìû â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ âñòðå-
÷àåòñÿ äîâîëüíî ÷àñòî êàê â âèäå èçîëèðîâàííîãî ïîðàæåíèÿ
(íåéðîäåãåíåðàöèÿ), òàê è â êîìáèíàöèè ñ ðàçëè÷íûìè ïîðàæå-
íèÿìè âíóòðåííèõ îðãàíîâ. Ñïåêòð ïîäîáíûõ êëèíè÷åñêèõ ïðî-
ÿâëåíèé äîâîëüíî øèðîê, ÷òî çíà÷èòåëüíî óñëîæíÿåò èõ äèàãíî-
ñòèêó.

Çíà÷èòåëüíîå óãëóáëåíèå íàøèõ çíàíèé â ïîíèìàíèè ýòèî-
ëîãèè è ïàòîãåíåçà íåéðîäåãåíåðàöèé ïðîèçîøëî çà ïîñëåäíèå
ãîäû áëàãîäàðÿ áóðíîìó ïðîãðåññó â îáëàñòè íåéðîãåíåòèêè,
íåéðîôèçèîëîãèè, íåéðîèììóíîëîãèè. Ñäåëàí ðÿä êðóïíåéøèõ
îòêðûòèé, ñâÿçàííûõ ñî ñòðóêòóðîé è ôóíêöèåé ãîëîâíîãî ìîç-
ãà. Ê íèì îòíîñÿòñÿ èçó÷åíèå ñòðîåíèÿ ðàçëè÷íûõ ðåöåïòîðîâ
â ìîçãå è ðîëè âíóòðèêëåòî÷íûõ ìåññåíäæåðîâ, îòêðûòèå ìåõà-
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íèçìîâ ïåðåäà÷è èìïóëüñà â íåðâíîé ñèñòåìå. Çà ýòè äîñòèæåíèÿ
Àðâèäó Êàðëñîíó (Øâåöèÿ), Ïîëó Ãðèíãàðäó (ÑØÀ) è Ýðèêó
Êàíäåëó (ÑØÀ) áûëà ïðèñóæäåíà Íîáåëåâñêàÿ ïðåìèÿ 2000 ã.
â îáëàñòè ôèçèîëîãèè è ìåäèöèíû. Èìåííî ýòè îòêðûòèÿ, à
òàêæå íàêîïëåííûé êëèíè÷åñêèé îïûò ïîçâîëèëè ïîíÿòü ñëîæ-
íûå è äî êîíöà íå èçó÷åííûå áèîõèìè÷åñêèå ìåõàíèçìû, êîòî-
ðûå óñêîðÿþò ïðîãðàììèðîâàííóþ ñìåðòü íåéðîíîâ. Äîñòèæå-
íèÿ êëèíè÷åñêîé è ýêñïåðèìåíòàëüíîé ìåäèöèíû ïîçâîëèëè
âûäåëèòü íîâûå íîçîëîãè÷åñêèå ôîðìû íåéðîäåãåíåðàöèé, ðàç-
ðàáîòàòü äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè è äîñòèãíóòü îïðåäåëåííîãî
ïðîãðåññà â èõ ëå÷åíèè. Îäíàêî öåëûé ðÿä âîïðîñîâ ïàòîãåíåçà
íåéðîäåãåíåðàöèé îñòàþòñÿ íå ÿñíûìè è, ê ñîæàëåíèþ, ïîêà íå
ðàçðàáîòàíû ýôôåêòèâíûå ìåòîäû èõ ëå÷åíèÿ.

Ïðîáëåìà äèàãíîñòèêè è ëå÷åíèÿ íåéðîäåãåíåðàòèâíûõ çà-
áîëåâàíèé äëÿ Ðîññèè è Áåëàðóñè ïðåäñòàâëÿåòñÿ ñâîåâðåìåí-
íîé, òàê êàê áîëüøèíñòâî ïðàêòèêóþùèõ âðà÷åé-íåâðîëîãîâ
èñïûòûâàþò çàòðóäíåíèÿ â èõ ðàñïîçíàâàíèè, îøèáî÷íî òðàê-
òóÿ èõ êàê ïðîÿâëåíèÿ õðîíè÷åñêîé öåðåáðîâàñêóëÿðíîé íåäî-
ñòàòî÷íîñòè (äèñöèðêóëÿòîðíóþ ýíöåôàëîïàòèþ), è, êàê ïðà-
âèëî, îòíîñÿò òàêèõ ïàöèåíòîâ ê êàòåãîðèè áåñïåðñïåêòèâíûõ.
Ìåæäó òåì, äàæå â íàñòîÿùåå âðåìÿ âûÿâëåíèå íåéðîäåãåíåðà-
öèé íà ðàííèõ ýòàïàõ, èñïîëüçîâàíèå ñîâðåìåííûõ ëåêàðñòâåí-
íûõ ñðåäñòâ è íåìåäèêàìåíòîçíûõ ïîäõîäîâ ïîçâîëÿþò âëèÿòü
íà ïðîãíîç òå÷åíèÿ áîëåçíè, ñóùåñòâåííî óëó÷øèòü êà÷åñòâî
æèçíè òàêèõ ïàöèåíòîâ, à ïîðîé äàæå èçìåíèòü èõ ñóäüáó.
Èìåííî ýòè îáñòîÿòåëüñòâà ïðèäàþò äàííîé ïðîáëåìå àêòóàëü-
íîñòü äëÿ ïðàêòèêóþùèõ âðà÷åé ìíîãèõ ñïåöèàëüíîñòåé â ðàç-
ëè÷íûõ ñòðàíàõ.

Ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè èçó÷åíèåì ðàçëè÷íûõ àñïåêòîâ ðàçâè-
òèÿ íåéðîäåãåíåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèé óñïåøíî çàíèìàþòñÿ âî
ìíîãèõ ñòðàíàõ. Â ðîññèéñêîé íåâðîëîãèè, èìåþùåé áîëüøèå
òðàäèöèè â îáëàñòè äèàãíîñòèêè è ëå÷åíèÿ íåéðîäåãåíåðàöèé,
ñôîðìèðîâàíû öåëûå íàó÷íûå øêîëû, ðàçâèâàþùèå äàííîå íà-
ïðàâëåíèå êëèíè÷åñêîé ìåäèöèíû. Èõ âîçãëàâëÿþò àêàäåìèê
Í. Í. ßõíî, ïðîôåññîðà Â. È. Ñêâîðöîâà, È. À. Çàâàëèøèí,
Ñ. Í. Èëëàðèîøêèí è äð. Ýòîé ïðîáëåìå ïîñâÿùåíî áîëüøîå
êîëè÷åñòâî íàó÷íûõ ïóáëèêàöèé, ìåòîäè÷åñêèõ ðåêîìåíäàöèé,
ìîíîãðàôèé è ïðàêòè÷åñêèõ ðóêîâîäñòâ. Îäíàêî â áîëüøèíñòâå
èç íèõ ðàññìàòðèâàþòñÿ ëèøü îòäåëüíûå áîëåçíè, êëèíè÷åñêèå
ñèìïòîìû èëè ñèíäðîìû, íàáëþäàþùèåñÿ â ðàìêàõ íåéðîäåãåíå-
ðàöèé. ×àñòü íóæíûõ äëÿ ïðàêòè÷åñêîãî âðà÷à ñâåäåíèé îïóáëè-
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êîâàíû òîëüêî â ñîâðåìåííîé àíãëîÿçû÷íîé ëèòåðàòóðå, ïîýòîìó
íå âñåãäà ëåãêî äîñòóïíû. Èìåííî ïîýòîìó âîçíèêëà èäåÿ îáîá-
ùèòü â îäíîé êíèãå ñâåäåíèÿ, êàñàþùèåñÿ îñíîâíûõ äåãåíåðà-
òèâíûõ çàáîëåâàíèé, âñòðå÷àþùèõñÿ â íåâðîëîãè÷åñêîé ïðàêòè-
êå, ñ ó÷åòîì ïîñëåäíèõ äîñòèæåíèé ìåäèöèíñêîé íàóêè.

Â ýòîì ðóêîâîäñòâå îáîáùåí ñîáñòâåííûé 30-ëåòíèé êëèíè-
÷åñêèé îïûò ïî äèàãíîñòèêå è ëå÷åíèþ ñâûøå 1000 ïàöèåíòîâ ñ
ðàçëè÷íûìè íåéðîäåãåíåðàòèâíûìè çàáîëåâàíèÿìè. Çíà÷èòåëü-
íóþ ïîìîùü â âûïîëíåíèè ýòîé ðàáîòû îêàçàëî èçó÷åíèå ñîâðå-
ìåííûõ ïóáëèêàöèé, ó÷àñòèå â ðàáîòå íàó÷íûõ êîíôåðåíöèé â
Áåëàðóñè, ñòðàíàõ ÑÍÃ è Åâðîïû, â òîì ÷èñëå ó÷åáíûõ êóðñàõ,
êîòîðûå åæåãîäíî ïðîâîäèò Åâðîïåéñêàÿ Ôåäåðàöèÿ íåâðîëîãè-
÷åñêèõ ñîîáùåñòâ (EFNS). Íà ðÿäå ïîñëåäíèõ êîíãðåññîâ, ïðî-
âîäèâøèõñÿ EFNS â Áðþññåëå (2007), Ôëîðåíöèè (2009), Æåíå-
âå (2010), Ñòîêãîëüìå (2012), íàì äîâåëîñü ïðèíèìàòü ó÷àñòèå.

Â ðóêîâîäñòâå ïðåäñòàâëåíû ñâåäåíèÿ ïî 19 îòäåëüíûì íå-
âðîëîãè÷åñêèì ñèíäðîìàì ëèáî áîëåçíÿì, êîòîðûå ïî ìåõàíèç-
ìó ðàçâèòèÿ îòíîñÿòñÿ ê íåéðîäåãåíåðàöèÿì. Îíè ñãðóïïèðîâà-
íû â òðè ãëàâû ïî òîïîãðàôîàíàòîìè÷åñêîìó ïðèçíàêó â çàâèñè-
ìîñòè îò óðîâíÿ ïîðàæåíèÿ öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòåìû.
Ðàññìîòðåíèå êàæäîãî çàáîëåâàíèÿ ïðåäñòàâëåíî ñõåìàòè÷íî ïî
îäíîìó ïðèíöèïó: ýïîíèìè÷åñêèå ñâåäåíèÿ, øèôð ïî ìåæäóíà-
ðîäíîé êëàññèôèêàöèè áîëåçíåé 10-ãî ïåðåñìîòðà, òåðìèíû,
ýïèäåìèîëîãèÿ, ïàòîìîðôîëîãèÿ, ïàòîãåíåç, êëèíè÷åñêàÿ êàð-
òèíà, äèàãíîñòèêà, äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà, ëå÷åíèå è
ïðîãíîç. Áîëüøàÿ ÷àñòü çàáîëåâàíèé èëëþñòðèðîâàíû âûïèñêà-
ìè èç èñòîðèé áîëåçíåé, à òàêæå ìíîãî÷èñëåííûìè ñîáñòâåííû-
ìè ðåçóëüòàòàìè (ôîòîìàòåðèàëàìè, ðåçóëüòàòàìè êîìïüþòåð-
íîé, ìàãíèòíî-ðåçîíàíñíîé òîìîãðàôèè, ýëåêòðîíåéðîìèîãðà-
ôèè, óëüòðàçâóêîâîãî è ïàòîìîðôîëîãè÷åñêîãî) èññëåäîâàíèé.
Êíèãà ñíàáæåíà êðàòêèì ñïèñêîì èñïîëüçîâàííîé ëèòåðàòóðû,
ïðè÷åì ïðåäïî÷òåíèå â íåì îòäàíî îáçîðíûì ïóáëèêàöèÿì,
ñîáñòâåííûì ìàòåðèàëàì èññëåäîâàíèé, ôóíäàìåíòàëüíûì ìî-
íîãðàôèÿì èëè ðóêîâîäñòâàì, îïóáëèêîâàííûì â ðóññêîÿçû÷-
íîé èëè àíãëîÿçû÷íîé ëèòåðàòóðå çà ïîñëåäíèå 5 ëåò. Òàêîé ñèñ-
òåìíûé ïîäõîä ïðèçâàí îáëåã÷èòü äèàãíîñòè÷åñêèé ïîèñê è âû-
áîð ðàöèîíàëüíîãî ëå÷åíèÿ âðà÷ó-êëèíèöèñòó ïðè åãî âñòðå÷å ñ
ïàöèåíòîì, èìåþùèì ïðèçíàêè òîé èëè èíîé íåéðîäåãåíåðà-
öèè. Çàâåðøàåò ìîíîãðàôèþ çàêëþ÷åíèå, â êîòîðîì ñóììèðîâà-
íû îñíîâíûå ïðîáëåìû, ñâÿçàííûå ñ íåñâîåâðåìåííîé äèàãíîñ-
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òèêîé íåéðîäåãåíåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèé â íàñòîÿùåå âðåìÿ è
îáîçíà÷åíû íàèáîëåå ïåðñïåêòèâíûå íàïðàâëåíèÿ èõ ëå÷åíèÿ.

Âûðàæàþ áëàãîäàðíîñòü ñâîèì ó÷èòåëÿì, ìîèì ó÷åíèêàì,
êîëëåãàì ïî êàôåäðå íåâðîëîãèè è íåéðîõèðóðãèè Áåëîðóññêîé
Ìåäèöèíñêîé àêàäåìèè ïîñëåäèïëîìíîãî îáðàçîâàíèÿ, à òàêæå
âðà÷àì 5-é êëèíè÷åñêîé áîëüíèöû ã. Ìèíñêà, êîòîðûå îêàçûâà-
ëè ìíå ïîñòîÿííóþ ïîìîùü â ñáîðå êëèíè÷åñêîãî ìàòåðèàëà è
ïðèíÿëè ó÷àñòèå â ïîäãîòîâêå äàííîé êíèãè.

Â. Â. Ïîíîìàðåâ. ÍÅÉÐÎÄÅÃÅÍÅÐÀÒÈÂÍÛÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß



ÂÂÅÄÅÍÈÅ

Îáùèé òåðìèí «äåãåíåðàòèâíûé» äëÿ âñåõ ïðåäñòàâëåííûõ â
ýòîé êíèãå áîëåçíåé ïðîèçîøåë îò àíãëèéñêîãî ñëîâà «degene-
ration», ÷òî äîñëîâíî ïåðåâîäèòñÿ êàê äèñòðîôèÿ (âûðîæäåíèå,
ïåðåðîæäåíèå). Ýòî ïîíÿòèå ïðåäïîëàãàåò íåîáðàòèìûå ïàòî-
ëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ â ëþáîé íîðìàëüíî ñôîðìèðîâàííîé â
ïðîöåññå îíòîãåíåçà òêàíè èëè â îðãàíå. Äåãåíåðàòèâíîìó ïðî-
öåññó â îðãàíèçìå ïîäâåðæåíû ëåãêèå, ñåðäöå, ïî÷êè, ïå÷åíü,
æåëåçû âíóòðåííåé ñåêðåöèè, ìûøöû, ñåò÷àòêà ãëàçà è äð.
Íåðâíàÿ ñèñòåìà âîâëåêàåòñÿ â äåãåíåðàòèâíûé ïðîöåññ î÷åíü
÷àñòî, ïðè÷åì ìîæåò ïîðàæàòüñÿ ïðàêòè÷åñêè ëþáàÿ ÷àñòü öå-
ðåáðîñïèíàëüíîé îñè, ÷òî ïîëó÷èëî íàçâàíèå íåéðîäåãåíåðà-
öèè. Ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè èçâåñòíî áîëüøîå êîëè÷åñòâî íåé-
ðîäåãåíåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèé ÷åëîâåêà. Èõ êëèíè÷åñêèå ïðî-
ÿâëåíèÿ è ìîðôîëîãè÷åñêàÿ êàðòèíà èíäèâèäóàëüíû, òàê êàê
îáóñëîâëåíû ïîðàæåíèåì ñåëåêòèâíûõ ïîïóëÿöèé íåéðîíîâ
èëè ôóíêöèîíàëüíûõ ñèñòåì ãîëîâíîãî è (èëè) ñïèííîãî ìîç-
ãà. Íåñìîòðÿ íà âûðàæåííûé ïîëèìîðôèçì âñå íåéðîäåãåíåðà-
öèè îáúåäèíÿþò òðè îáùèõ ïðèçíàêà:

1) íà÷àëî íà ôîíå ïðåäøåñòâóþùåãî íîðìàëüíîãî ôóíêöèî-
íèðîâàíèÿ íåðâíîé ñèñòåìû;

2) îñíîâíîé ìåõàíèçì ñâÿçàí ñ èçìåíåíèåì ñòðóêòóðû âíóò-
ðèêëåòî÷íûõ áåëêîâ ñ èõ ïîñëåäóþùèì íàêîïëåíèåì â
íåéðîíàõ;

3) òå÷åíèå õàðàêòåðèçóåòñÿ íåóêëîííûì ïðîãðåññèðîâàíèåì.

Íàëè÷èå îáùèõ óíèâåðñàëüíûõ ìåõàíèçìîâ ïîâðåæäåíèé
íåéðîíîâ ïðè êàæäîì êîíêðåòíîì íåéðîäåãåíåðàòèâíîì çàáîëå-
âàíèè íå èñêëþ÷àåò èõ èíäèâèäóàëüíûõ îñîáåííîñòåé, êîòîðûå
ðåàëèçóþòñÿ ïîä âîçäåéñòâèåì îïðåäåëåííûõ ïóñêîâûõ ìåõà-
íèçìîâ.

Íåñìîòðÿ íà ðÿä íàó÷íûõ îòêðûòèé, ñäåëàííûõ âî âòîðîé
ïîëîâèíå XX â., ýòèîëîãèÿ è íåêîòîðûå âîïðîñû ïàòîãåíåçà
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âñåõ íåéðîäåãåíåðàöèé îñòàþòñÿ äî êîíöà íå ÿñíûìè. Â íàñòî-
ÿùåå âðåìÿ áîëüøèíñòâî èññëåäîâàòåëåé ïðèäåðæèâàþòñÿ ãëó-
òàìàòåðãè÷åñêîé òåîðèè íåéðîäåãåíåðàòèâíîãî ïðîöåññà, ïðåä-
ëîæåííîé â 90-å ãîäû ïðîøëîãî âåêà. Ñîãëàñíî ýòîé òåîðèè, â
îñíîâå ðàçâèòèÿ âñåõ íåéðîäåãåíåðàöèé ëåæàò âðîæäåííûå è
ïðèîáðåòåííûå õðîìîñîìíûå ìóòàöèè, êîòîðûå ðåàëèçóþòñÿ
ïîä âëèÿíèåì ðàçëè÷íûõ ýêçîãåííûõ è ýíäîãåííûõ ôàêòîðîâ.
Â ðåçóëüòàòå çàïóñêàåòñÿ êàñêàä ïàòîëîãè÷åñêèõ, îòÿãîùàþùèõ
äðóã äðóãà áèîõèìè÷åñêèõ ðåàêöèé, â èòîãå ïðèâîäÿùèõ ê ïðî-
ãðàììèðîâàííîé ãèáåëè íåéðîíîâ ñ èõ ïîñëåäóþùèì ôàãîöè-
òîçîì ìàêðîôàãàìè. Ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè ïîäðîáíî èçó÷åíû
íåñêîëüêî îáùèõ ìåõàíèçìîâ, ñïîñîáñòâóþùèõ êëåòî÷íûì èç-
ìåíåíèÿì, êîòîðûå îêàçûâàþò âëèÿíèå íà ïðîöåññ íåéðîäåãå-
íåðàöèè. Ýòè ìåõàíèçìû âêëþ÷àþò â ñåáÿ ýêñàéòîòîêñè÷íîñòü,
îêñèäàíòíûé ñòðåññ, ìèòîõîíäðèàëüíóþ äèñôóíêöèþ, íàðóøå-
íèå àêñîíàëüíîãî òðàíñïîðòà, àãðåãàöèþ íåéðîôèëàìåíòîâ,
äåôèöèò íåéðîòðîôè÷åñêèõ ôàêòîðîâ è äð.

Îäíèì èç óíèâåðñàëüíûõ ìåõàíèçìîâ áîëüøèíñòâà íåéðîäå-
ãåíåðàöèé ÿâëÿåòñÿ ýêñàéòîòîêñè÷íîñòü. Ýòîò òåðìèí îòðàæàåò
ïîâðåæäåíèå è ïîñëåäóþùóþ ãèáåëü íåéðîíîâ â ðåçóëüòàòå èç-
áûòî÷íîé àêòèâàöèè ïîñòñèíàïòè÷åñêèõ NMDA-ðåöåïòîðîâ
âîçáóæäàþùèõ àìèíîêèñëîò (ãëóòàìàòà, àñïàðòàòà). Â ðåçóëüòàòå
ïîâûøåíèÿ ÷óâñòâèòåëüíîñòè íåéðîíîâ ê ãëóòàìàòó ïðîèñõîäèò
íàðóøåíèå ýíåðãåòè÷åñêîãî ìåòàáîëèçìà êëåòêè, ñíèæåíèå àê-
òèâíîñòè Na+, K+ , ïîääåðæàíèå íîðìàëüíîãî ìåìáðàííîãî ïî-
òåíöèàëà è óâåëè÷åíèå ñîäåðæàíèÿ âíóòðèêëåòî÷íîãî Ñà2+. Â
èòîãå ÷ðåçìåðíûé NMDA-îïîñðåäîâàííûé êàëüöèåâûé ïîòîê
ïðèâîäèò ê ãèáåëè íåéðîíà.

Îêñèäàíòíûé ñòðåññ ñïîñîáñòâóåò ãèáåëè êëåòîê âñëåäñòâèå
àêòèâàöèè ñâîáîäíûõ ðàäèêàëîâ, â òîì ÷èñëå ñóïåðîêñèäíîãî
àíèîíà, ãèäðîêñèëüíîãî ðàäèêàëà, ïåðåêèñè âîäîðîäà è ïåðîê-
ñèíèòðèòà. Âûñîêàÿ êîíöåíòðàöèÿ àêòèâíûõ ôîðì êèñëîðîäà
ïðèâîäèò ê ïîâðåæäåíèþ ìåìáðàííûõ ñòðóêòóð è íàðóøåíèþ
ñòðóêòóðû âíóòðèêëåòî÷íûõ áåëêîâ.

Ìèòîõîíäðèàëüíàÿ äèñôóíêöèÿ ÿâëÿåòñÿ òàêæå àêòèâíûì
çâåíîì íåéðîäåãåíåðàöèè çà ñ÷åò ñíèæåíèÿ ñèíòåçà ÀÒÔ, ïðî-
äóêöèè àêòèâíûõ ôîðì êèñëîðîäà, àêòèâèçàöèè ìåõàíèçìîâ
ïðîãðàììèðîâàííîé ãèáåëè êëåòêè, âêëþ÷àÿ àïîïòîç, àóòîôà-
ãèþ è íåêðîçîïîäîáíûå èçìåíåíèÿ. Â ýêñïåðèìåíòå äîêàçàíà
âîçìîæíîñòü ïðÿìîãî òîêñè÷åñêîãî ýôôåêòà äåôåêòíûõ áåëêîâ
è èõ àíîìàëüíûõ ñêîïëåíèé íà ôóíêöèþ ìèòîõîíäðèé. Ýòè áåë-
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êè ñïîñîáíû îáðàçîâûâàòü êîìïëåêñû ñ ìèòîõîíäðèÿìè, ÷òî íå-
ãàòèâíî äåéñòâóåò íà èõ âíóòðèêëåòî÷íóþ äèíàìèêó. Íàðóøåíèå
òðàíñïîðòà è ðàñïðåäåëåíèå ìèòîõîíäðèé â íåéðîíàõ, â ñâîþ
î÷åðåäü, ïðèâîäèò ê èõ äåôèöèòó â àêñîíàõ, èçìåíåíèÿì ñèíàï-
òè÷åñêîé ïåðåäà÷è è ñíèæåíèþ ïëàñòè÷íîñòè ñèíàïñîâ.

Íàðóøåíèå àêñîíàëüíîãî òðàíñïîðòà ïðè íåéðîäåãåíåðàöè-
ÿõ ñâÿçàíî ñî ñíèæåíèåì àêòèâíîñòè àíòåðî- è ðåòðîãðàäíîãî
òðàíñïîðòà. Ïåðâè÷íî ñòðàäàåò áûñòðûé àêñîíàëüíûé òðàíñ-
ïîðò, ñâÿçàííûé ñ ìèêðîòðóáî÷êàìè è ñòàáèëèçèðóþùèìè èõ
áåëêàìè, à çàòåì èçìåíÿåòñÿ ìåäëåííûé òðàíñïîðò, ñâÿçàííûé
ñ íåéðîôèëàìåíòàìè.

Äåôèöèò íåéðîòðîôè÷åñêèõ ôàêòîðîâ ó÷àñòâóåò â ìåõàíèçìå
ãèáåëè íåéðîíà çà ñ÷åò èíèöèàöèè àïîïòîçà. Ñóùåñòâóåò êîí-
öåïöèÿ, ñîãëàñíî êîòîðîé ðàçâèòèå íåéðîäåãåíåðàöèé ñâÿçàíî ñ
äåôèöèòîì ñïåöèôè÷åñêîãî ðîñòîâîãî ôàêòîðà, îáóñëîâëåííîãî
ãåíåòè÷åñêè èëè â ðåçóëüòàòå ýêçîãåííîãî âëèÿíèÿ.

Îñíîâíûì ìåõàíèçìîì ðàçâèòèÿ âñåõ íåéðîäåãåíåðàöèé ÿâ-
ëÿåòñÿ íàðóøåíèå ìåòàáîëèçìà è èçìåíåíèå êîíôîðìàöèè êëå-
òî÷íûõ áåëêîâ ñ èõ ïîñëåäóþùèì íàêîïëåíèåì è àãðåãàöèåé â
îïðåäåëåííûõ ãðóïïàõ íåéðîíîâ. Ýòà îñîáåííîñòü ïîçâîëèëà îò-
íåñòè íåéðîäåãåíåðàöèè ê ãðóïïå êîíôîðìàöèîííûõ áîëåçíåé.
Èçâåñòíû äâà îñíîâíûõ áåëêà, èçìåíÿþùèõ ñòðóêòóðó ïðè ýòîì
ïàòîëîãè÷åñêîì ñîñòîÿíèè: a-ñèíóêëåèí è t-ïðîòåèí. Â ñîîò-
âåòñòâèè ñ ýòèì âñå íåéðîäåãåíåðàöèè äåëÿò íà äâà ïîäòèïà:
«ñèíóêëåèíîïàòèè» è «òàóïàòèè». a-Ñèíóêëåèí â íîðìå ïðèñóò-
ñòâóåò â ïðåñèíàïòè÷åñêèõ òåðìèíàëÿõ ãîëîâíîãî ìîçãà. Ïðè
íåéðîäåãåíåðàöèÿõ äàííûé áåëîê íàêàïëèâàåòñÿ è ôîðìèðóåò
âíóòðè ãëèàëüíûõ êëåòîê íèòåâèäíûå ñòðóêòóðû äèàìåòðîì
20–40 íì. t-Ïðîòåèí â íîðìå ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ðàñòâîðèìûé
íèçêîìîëåêóëÿðíûé áåëîê, èãðàþùèé âàæíóþ ðîëü â ïðîöåññå
ðîñòà àêñîíà è åãî ôóíêöèè. Ïðè íåéðîäåãåíåðàöèÿõ îáíàðóæè-
âàþòñÿ åãî ïàòîëîãè÷åñêèå ôîðìû, îáðàçóþùèå íèòè, ïðåîáëà-
äàþùèå â òåëàõ íåéðîíîâ è àêñîíîâ. Ïðè÷èíû àãðåãàöèè äàí-
íûõ áåëêîâ ìîãóò íîñèòü êàê ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííûé
õàðàêòåð, òàê è áûòü ñâÿçàíû ñ êàñêàäîì ïàòîëîãè÷åñêèõ êëåòî÷-
íûõ áèîõèìè÷åñêèõ ïðîöåññîâ: èçáûòî÷íûì ôîñôîðèëèðîâàíè-
åì, ãëèêîçèëèðîâàíèåì, àêòèâèçàöèåé ïåðåêèñíîãî îêèñëåíèÿ
ëèïèäîâ. Êðîìå a-ñèíóêëåèíà è t-ïðîòåèíà, ïðè îòäåëüíûõ
íåéðîäåãåíåðàöèÿõ â ãîëîâíîì ìîçãå ôîðìèðóþòñÿ îòëîæåíèÿ,
ñîñòîÿùèå èç æåëåçà, ìåäè, öèíêà è äðóãèõ ìåòàëëîâ èëè èíûõ
àíîìàëüíûõ áåëêîâ (ãåíòèíãòèí, àòàêñèí è äð.).
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Â ôîðìèðîâàíèè âíóòðèêëåòî÷íûõ âêëþ÷åíèé ïðè íåéðîäå-
ãåíåðàöèÿõ èãðàåò ñóùåñòâåííóþ ðîëü äåôèöèò çàùèòíûõ ôàê-
òîðîâ êëåòêè, ê ÷èñëó êîòîðûõ îòíîñÿò íåäîñòàòî÷íîñòü óáèêâè-
òèí-ïðîòåàñîìíîé ñèñòåìû è îñëàáëåíèå øàïåðîííîé çàùèòû.
Óáèêâèòèí — áåëîê, ñîñòîÿùèé èç 76 àìèíîêèñëîòíûõ îñòàò-
êîâ, îòâåòñòâåííûé çà ðàñòâîðåíèå íåíóæíûõ áåëêîâ öèòîïëàç-
ìû, ýíäîïëàçìàòè÷åñêîãî ðåòèêóëóìà è ÿäåð. Óáèêâèòèðîâàíèå
áåëêîâ ÿâëÿåòñÿ ÀÒÔ-çàâèñèìûì ïðîöåññîì. Íåäîñòàòîê ÀÒÔ,
ñâîáîäíîðàäèêàëüíîå ïîâðåæäåíèå ïðèâîäÿò ê íàðóøåíèþ ñâÿ-
çûâàíèÿ óáèêâèòèíîâ è àíîìàëüíûõ ïåïòèäîâ, êîòîðûå àêêóìó-
ëèðóþòñÿ âíóòðè êëåòêè è ñòàíîâÿòñÿ íåéðîòîêñè÷íûìè. Äðó-
ãèì çàùèòíûì ôàêòîðîì ÿâëÿþòñÿ øàïåðîíû, ïðèçâàííûå ðàñ-
ïîçíàâàòü èçìåíåííûå áåëêè è ïîääåðæèâàòü èõ íîðìàëüíóþ
êîíôîðìàöèîííóþ ñòðóêòóðó. Äåôèöèò øàïåðîíîâ òàêæå ñïî-
ñîáñòâóåò âíóòðèêëåòî÷íîé àãðåãàöèè àíîìàëüíûõ áåëêîâ.

Ãåíåòè÷åñêèå ìóòàöèè èìåþò ìåñòî ïðè âñåõ ôîðìàõ íåéðî-
äåãåíåðàöèé. Êàê ïðàâèëî, îíè èìåþò ìíîæåñòâåííûé õàðàêòåð
è ëîêàëèçîâàíû íà ðàçëè÷íûõ õðîìîñîìàõ. Ìåõàíèçìû ðàçâèòèÿ
íåéðîäåãåíåðàòèâíûõ áîëåçíåé, ñâÿçàííûå ñ ìóòàöèÿìè ãåíîâ,
ñëîæíû è äî êîíöà íå èçó÷åíû, ðàçëè÷íû ïðè îòäåëüíûõ áîëåç-
íÿõ. Òèïû ãåíåòè÷åñêèõ íàñëåäîâàíèé ïðè íåéðîäåãåíåðàöèÿõ
ðàçëè÷àþòñÿ è âêëþ÷àþò â ñåáÿ àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûé, àóòî-
ñîìíî-ðåöåññèâíûé è Õ-ñâÿçàííûé òèïû. Îòäåëüíûå íîçîëîãè-
÷åñêèå ôîðìû íåéðîäåãåíåðàöèé èìåþò ðàçëè÷íóþ ïåíåòðàíò-
íîñòü, âûðàæåííûé ìåæñåìåéíûé è âíóòðèñåìåéíûé ïîëèìîð-
ôèçì.

Ïðè íåéðîäåãåíåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèÿõ â áîëüøåé ñòåïåíè
ñòðàäàþò íåéðîíû è ãëèàëüíûå êëåòêè êîðû, áàçàëüíûõ ãàíãëèåâ
è ñòâîëîâûõ ñòðóêòóð, âûðàáàòûâàþùèå àöåòèëõîëèí, äîôàìèí,
ñåðîòîíèí è äðóãèå ìåäèàòîðû. Íåäîñòàòî÷íîñòü îòäåëüíûõ íåé-
ðîìåäèàòîðîâ îò÷àñòè îïðåäåëÿåò êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó íåêîòî-
ðûõ çàáîëåâàíèé. Âñå íåéðîäåãåíåðàöèè íà÷èíàþòñÿ ìåäëåííî,
ïîñòåïåííî, áåç ÿâíûõ ïðåäøåñòâóþùèõ ñîáûòèé. Ñëåäóåò ó÷è-
òûâàòü òîò ôàêò, ÷òî ïîÿâëåíèå êëèíè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ ëþáîé
íåéðîäåãåíåðàöèè óêàçûâàåò íà òî, ÷òî óæå äîñòèãíóòà êðèòè÷å-
ñêàÿ ìàññà ïîòåðè íåéðîíîâ, îòâå÷àþùèõ çà ôóíêöèþ òîé èëè
èíîé ñèñòåìû. Â ñâÿçè ñ ýòèì îñòðî ñòîèò ïðîáëåìà äèàãíîñòèêè
ýòèõ ïàòîëîãè÷åñêèõ ñîñòîÿíèé íà äîêëèíè÷åñêîé ñòàäèè. Íåâðî-
ëîãè÷åñêèå íàðóøåíèÿ ïðè âñåõ íåéðîäåãåíåðàöèÿõ îòëè÷àþòñÿ
÷ðåçâû÷àéíûì ðàçíîîáðàçèåì ñèìïòîìîâ ïîðàæåíèÿ ÖÍÑ, ÏÍÑ,
èíîãäà â ñî÷åòàíèè ñ ðàçëè÷íûìè ïîðàæåíèÿìè âíóòðåííèõ îðãà-
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íîâ, êðîâè, êîñòíî-ñóñòàâíîé ñèñòåìû. Ýòè ñèìïòîìû êîìáèíè-
ðóþòñÿ â ñàìûõ íåîáû÷íûõ ñî÷åòàíèÿõ, ðàçâèâàþòñÿ ñ ðàçëè÷íîé
ñêîðîñòüþ è ïîñëåäîâàòåëüíîñòüþ äàæå ó ÷ëåíîâ îäíîé ñåìüè.
Âàæíîé îñîáåííîñòüþ íåéðîäåãåíåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèé ÿâëÿåò-
ñÿ òîò ôàêò, ÷òî áîëüøèíñòâî îòäåëüíûõ íîçîëîãè÷åñêèõ ôîðì
èìåþò ñâîé êîä â ÌÊÁ-10, ÷òî îáëåã÷àåò èõ ó÷åò è ïîçâîëÿåò
ñðàâíèâàòü ðåçóëüòàòû ýïèäåìèîëîãè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé â ðàç-
ëè÷íûõ ñòðàíàõ è ðåãèîíàõ ìèðà.

Óñëîâíî âñå íåéðîäåãåíåðàöèè ìîæíî êëàññèôèöèðîâàòü ïî
àíàòîìî-òîïîãðàôè÷åñêîìó ïðèçíàêó â çàâèñèìîñòè îò óðîâíÿ
ïîðàæåíèÿ íåðâíîé ñèñòåìû:

1) çàáîëåâàíèÿ ñ ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì êîðû ãî-
ëîâíîãî ìîçãà, êîòîðûå ðàçäåëÿþò íà äâå ïîäãðóïïû —
ðàñïðîñòðàíåííûå è ôîêàëüíûå íåéðîäåãåíåðàöèè;

2) çàáîëåâàíèÿ ñ ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì áàçàëüíûõ
ãàíãëèåâ, êîòîðûå òàêæå ðàçäåëÿþò íà äâå ïîäãðóïïû —
ñïîðàäè÷åñêèå è èððèòàòèâíûå;

3) çàáîëåâàíèÿ ñ ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì ìîçæå÷êà,
ñòâîëà è ñïèííîãî ìîçãà.

Ïîäðîáíîå îïèñàíèå îñîáåííîñòåé ïàòîãåíåçà, êëèíè÷åñêîé
êàðòèíû è ëå÷åíèÿ îñíîâíûõ çàáîëåâàíèé, âõîäÿùèõ â êàæäóþ
ãðóïïó, ïðèâåäåíî â ñîîòâåòñòâóþùèõ ãëàâàõ ìîíîãðàôèè. Ìû
îòäàåì ñåáå îò÷åò, ÷òî ïîäîáíàÿ ñèñòåìàòèçàöèÿ íåéðîäåãåíå-
ðàöèé íå ñîâåðøåííà, ïîòîìó ÷òî ÷àñòü òàêèõ áîëåçíåé ëèáî èç-
íà÷àëüíî èìååò ñìåøàííûå ïðèçíàêè íåñêîëüêèõ ãðóïï, èëè
ïðèîáðåòàåò èõ â ïðîöåññå ïðîãðåññèðîâàíèÿ. Ñîçíàòåëüíî â
ïðåäñòàâëåííîé ðàáîòå íå àíàëèçèðóþòñÿ íåéðîäåãåíåðàöèè,
ñâÿçàííûå ñ ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì ïåðèôåðè÷åñêèõ
íåðâîâ è ìûøö.
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Ðèñ. 2. Ìèêðîñêîïèÿ
êîðû ãîëîâíîãî
ìîçãà ïðè ÁÀ
(îêðàñêà ñåðåáðîì):
ñåíèëüíûå áëÿøêè
ñ âîëîêíèñòûìè
âêëþ÷åíèÿìè âíóòðè,
ñîñòîÿùèìè
èç b-àìèëîèäà

Ðèñ. 3. Ìèêðîñêîïèÿ
ïåíåòðèðóþùåé
àðòåðèè ïðè ÁÀ

(îêðàñêà êîíãî

êðàñíûì):

êîíöåíòðè÷åñêîå

îòëîæåíèå
b-àìèëîèäà âíóòðè
ñîñóäà, ñóæàþùåå

ïðîñâåò

Ðèñ. 4. Ìèêðîñêîïèÿ
êîðû ãîëîâíîãî ìîçãà
ïðè ÁÀ: âûðàæåííàÿ
ãèáåëü íåéðîíîâ.
Â öèòîïëàçìå
îñòàâøèõñÿ íåéðîíîâ
âèçóàëèçèðóþòñÿ
íåéðîôèáðèëëÿðíûå
âêëþ÷åíèÿ,
ñîñòîÿùèå èç
ãèïåðôîñôîðèëèðî-
âàííîãî t-ïðîòåèíà



Ðèñ. 26. Êîëüöà Êàéçåðà–Ôëåéøåðà ó ïàöèåíòà Ñ., 18 ëåò,
ñ äèàãíîçîì «ÃÖÄ, àêèíåòèêî-ðèãèäíàÿ ôîðìà»

à                                                             á

Ðèñ. 28. Ðàäèîèçîòîïíàÿ ñöèíòèãðàôèÿ ñ òåõíåöèåì ïðè ÃÖÄ:

à — ïå÷åíü óâåëè÷åíà, êîíòóðû åå ÷åòêèå, íàêîïëåíèå ïðåïàðàòà

óìåðåííîå, ðàñïðåäåëåíèå äèôôóçíî íåðàâíîìåðíîå;

á — ñåëåçåíêà óâåëè÷åíà, íàêàïëèâàåò 88,4% èçîòîïà
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