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Посвящается другу, жене и помощнику — Тамаре Алексеевне Невзоровой
ВВЕДЕНИЕ. НЕВРОПАТОЛОГИЯ КОЛЛАГЕНОЗОВ

Невропатология последних двух десятилетий во многом изменила свой облик. Такие ранее частые заболевания, как нейросифилис и полиомиелит, стали сравнительно редко встречаться в неврологических стационарах; появилась но​вая характеристика пояснично-крестцового корешкового синдрома, где одну из ведущих ролей стал играть межпозвонковый остеохондроз; патология магистральных сосудов головы и шеи является нередко причиной преходящих и стойких нарушений мозгового кровообращения; стереотаксическая методика в нейрохирургии показала, что страдаю​щие паркинсонизмом, по меткому выражению одного боль​ного, «люди замедленного действия», становятся после удачно проведенной операции более подвижными, а боль​ные с торсионной дистонией, с тяжелейшим гиперкинезом, до недавнего времени прогностически безнадежные, выздо​равливают после уничтожения вентро-латерального ядра зрительного бугра. Оказалось, что такие безнадежные за​болевания, как боковой амиотрофический склероз и сирингомиелия, в ряде случаев являются следствием деструктив​ных изменений межпозвонковых дисков, когда образовав​шиеся задние остеофиты вызывают сдавление спинальных сосудов и вторичную ишемизацию серого и белого вещества спинного мозга, а нейрохирургическое вмешательство при​останавливает прогредиентно развертывающийся процесс, а иной раз дает толчок к регрессивному течению заболева​ния. Наконец, ревматические поражения нервной системы, которые всегда были широко распространены, но недооце​нивались, а то и не распознавались, получили свое патоге​нетическое разъяснение. Монографии В.В. Михеева «Мозговой ревматизм» (1949) и «Нейроревматизм» (1960) наряду с большим количеством статей В.В. Михеева, Ф.Я. Ро​зе, В.Н. Миртовской, М.Б. Цукер, Л.С. Гиттика и др. про​будили интерес к больном с подобными заболеваниями, явно продемонстрировав те. изменения сосудов, которые спо​собствуют тромботическим и нетромботическим размягчениям, геморрагиям и различным очаговым поражениям головного мозга.. Ревматические церебральные поражения стали рассматривать не как механические осложнения стенозирующего митрального порока (эмболия в сосуды мозга), а как результат первичного, системного, поэтапно развертывающегося деструктивного процесса в межуточной части соединительной ткани, т. е. как результат коллагенозного процесса.

Исходя из морфологических характеристик, Klemperer и Baehr (1940) объединили ряд заболеваний в группу кол​лагенозов. Несколько позже (в 1952 г.) Erich, отметив повы​шенную продукцию глобулинов, при коллагенозах, счел возможным рассматривать их как дисгаммаглобулинемию, которая и является в конечном итоге причиной повреж​дении всей соединительной ткани. Еще несколькими годами позже Himenez-Diaz (1956) высказал предположение о де​струкции соединительной ткани в результате глубоких из​менений в строении плазмы, которая становится аутотоксичной. Плазматические клетки под влиянием длительной инфекции усиленно продуцируют глобулины и пре​вращают собственную плазму в агрессивный агент против соединительной ткани. Мало того, Glynn и Holborow (1952) установили, что при коллагенозах, в том числе и при ревма​тизме, имеют значение особые. антитела, направленные против элементов ткани самого организма, так называемые аутоантитела. Появление таких антител приводит к тяже​лым изменениям и деструкции клеток и тканей. Все это, как и собственно гематологические изменения, дало основание Darneschek (1956) говорить об аутоагрессии и отнести кол​лагенозы к заболеваниям, при которых аутоагрессия является важным патогенетическим фактором.

В нервной системе соединительнотканные поражения регистрируются в мозговых оболочках и сосудах в виде мукоидного набухания, фибриноидного изменения, гиалиноза (склеротический процесс) и васкулитов, т. е. в виде всей тон суммы прогредиентно нарастающих и распространяю​щихся изменений, которые и характерны для ревматизма, а также для других разновидностей коллагенозов.

Если в отношении таких нозологических форм, как рев​матизм, системная красная волчанка, системная склеродер​мия, ревматоидный артрит и узелковый периартериит, нет разногласия в принадлежности их к коллагенозам, то в от​ношении дерматомиозита единства взглядов нет и на сегод​няшний день. Все авторы приходят к общему мнению, что при дерматомиозите реже и меньше, чем при других фор​мах коллагенозов, страдают внутренние органы; в основном страдает мышечная система и кожа. Значит, казалось бы, скорее можно говорить о системном мышечном дистрофи÷åсêîì ïðîöåññå, î äèñïëàçèè, êàê è предлагают на основа​ний морфологических данных А.И. Струков и А.Г. Бегларян, А.И. Струков и Т.Н. Копьева. Но клиницисты (Е.М. Тареев, А.И. Нестеров, А.В. Змызгова, Я.А. Сигидин, Barker и Victor, Sadner, Walton и Adams и др.) на осно​вании иммунобиологических данных, имеющих место общих реакций организма, наличия переходных форм между дер​матомиозитом и красной волчанкой, успешного лечения кортикостероидными гормонами считают возможным вклю​чать дерматомиозит в число коллагенозов до окончательно​го выяснения этого непростого вопроса.

Мы в свою работу сознательно включили и дерматомио​зит. Во-первых, потому, что при постановке диагноза у по​стели больного и в тех случаях, когда по всем признакам можно думать о коллагенозе, в неврологической клинике без знаний о дерматомиозите не обойтись; во-вторых, и по​тому, что вопрос о дерматомиозите окончательно не раз​решен.

Мы не вправе говорить о «коллагенозе» вообще, а по совокупности соматических и неврологических симптомов должны определить его нозологическую форму. И в этих случаях знакомство с неврологической картиной заболева​ния явится большим подспорьем. Невропатология коллаге​нозов, т. е. клинико-морфологическая их характеристика с позиций невролога, слагается как из общих клинических не​врологических черт, так и из более или менее специфиче​ской картины поражения нервной системы при различных формах коллагенозов. В иных случаях неврологические симптомы настолько значительны, что больные в первую очередь попадают под наблюдение невропатолога и вся клиническая картина при этом ошибочно расценивается как острое сосудистое или инфекционное заболевание. Так мо​жет случиться с церебральными сосудистыми катастрофа​ми при ревматизме, с миелополирадикулитом при системной красной волчанке, с синдромом Рейно при склеродер​мии, с полиневритом при нодозном периартериите, не гово​ря уже о невралгиях при ревматоидном артрите и «миопатии» при дерматомиозите. А если к этому еще добавить группу функциональных расстройств нервной системы с яв​лениями вегетативной дистонии и симптомами поражения гипоталамуса, то станет совершенно ясно, что мы можем говорить о невропатологии коллагенозов или, иными слова​ми, можем выделить коллагенозы как самостоятельную гла​ву в неврологии.

При коллагенозах неврологическая симптоматика столь значительно представлена, иногда определяя собой и все своеобразие данного заболевания, что можно говорить о нервной форме страдания. Подобно тому как были приняты термины «нейросифилис» и «нейробруцеллез», вошло в прак​тику и определение «нейроревматизм». Если в 1960 г. мы писали, что правильнее говорить о волчаночном фиброзно-продуктивном менингите, о волчаночном полиневрите, чем в целом о «мозговой волчанке» (В.В. Михеев, 1960), то те​перь, при накоплении большого фактического материал? мы смело говорим о «нейролюпусе», так как при этой форме коллагеноза поражение нервной системы встречается особенно часто, порой совершенно инвалидизируя больных и являясь непосредственной причиной их смерти. Нейрорев​матизм и нейролюпус—это клинико-морфологические по​нятия, а не диагноз. Последний строится в этих случаях из нозологической формы коллагеноза и той неврологической клиники, которая имеет место. Так, например, это будет красноволчаночный менингомиелит, красноволчаночный эн​цефалит, красноволчаночный радикулоневрит или же менингомиелит, энцефалит, радикулоневрит в картине систем​ной красной волчанки. Такое же синдромологическое, или симптоматическое, определение неврологического участия в клинической картине должно входить в оформление диагно​за и при других коллагенозах.

Раздел I. НЕЙРОРЕВМАТИЗМ

Ревматические поражения нервной системы прочно во​шли в обиход неврологических диагнозов, и, казалось бы, уже не требуется доказательств для их обоснования и при​знания. Однако подобное заключение несколько поспешно и не всегда отвечает действительности.

На пути каждого заболевания, утверждающегося в жиз​ни, значится период становления, завоевания необходимых для существования позиций, нагромождение радостных при​знаний, которые затем, через определенный период, начи​нают меркнуть, а само заболевание становится трафаретно утвержденным, подчас, казалось бы, и досконально изучен​ным, стоящим теперь в большой шеренге других заболева​ний, не будоражащих уже мысль, не толкающих на споры и фантастические построения. Срок триумфального шествия заболевания, когда его начинают находить везде и всюду, различен. Так, «мозговой ревматизм», вошедший в меди​цинскую семью в 1949 г., не потерял еще и по сей день своей животрепещущей силы. Это его чрезмерно увлекающиеся диагносты нередко видят там, где его нет и не было; это он все еще завоевывает место в своем утверждении; это он— многоликий и многоформный — не сходит со страниц жур​налов и изучается подробно и добросовестно многочислен​ными исследователями; это его патогенез все еще является предметом иногда неубедительного спора и непродуманных дискуссий.

Мы не будем поднимать всю проблему в целом, с исто​рией вопроса, ролью нервной системы в патогенезе ревма​тизма, со статистическими данными. Все это отражено в мо​нографии «Нейроревматизм» (1960). Мы ограничимся пе​ресмотром клинических форм нейроревматизма с их диф​ференциальным диагнозом и патоморфологией, попутно от​метив прогноз и лечение при этих формах болезни. Мы в нашей трактовке ревматизма (нейроревматизма) исходим не с позиции Ribaut, который, как и все французские авто​ры, под ревматизмом понимает различные заболевания суставов и даже поражения межпозвонковых хрящей, а при​держиваемся принятой у нас номенклатуры, т. с. того круга поражений, которые входят в понятие болезни Сокольско​го — Буйо.

Глава 1. ОБОСНОВАНИЕ ДИАГНОЗА НЕЙРОРЕВМАТИЗМА

Значительным подспорьем при постановке диагноза рев​матического поражения нервной системы является ревматический анамнез больного, из которого следует, что имели место повторные ревматические атаки, часто возникающие ангины при хроническом тонзиллите, аллергическая реак​тивность и, понятно, объективно демонстративный дефект в виде стенозирующего или комбинированного поражения клапанов левого сердца.

Однако мы знаем немало случаев, где с поражения нерв​ной системы и начинается клиническая летопись больного ревматизмом, у которого норок сердца разовьется спустя какой-то срок, иногда после следующей ревматической ата​ки. С другой стороны, болеющему ревматизмом не заказа​но страдать, помимо ревматизма, и иными болезнями, рав​но как повторные ангины вовсе не обязательно сочетаются с ревматизмом и не всякая ревматическая атака проявляет коварное свое свойство «лизать суставы, но кусать сердце», т. е. не всегда и после перенесенного острого ревматизма формируется порок сердца. И даже при учете определенной зависимости между возрастом больного, длительностью рев​матического процесса, локализацией и характером пораже​ния нервной системы нельзя быть уверенным в точности и справедливости диагноза. Эта зависимость выражается в том, что в детском возрасте при ревматизме преобладают поражения подкорковых узлов с разлитым сосудисто-воспа​лительным процессом в форме хореического или нехореического гиперкинеза; в юношеском возрасте, когда идет вегетативно-эндокринное становление организма, часто наблю​дается поражение гипоталамической области; у лиц же среднего и пожилого возраста при значительной длительности ревматического заболевания преобладает картина рас​сеянного или очагового церебрального. васкулита.

Однако и в юношеском возрасте может наблюдаться гемиплегия или стволовой энцефалит, равно как у ребенка не так уж редко мы встречаемся с преимущественной лока​лизацией процесса в гипоталамусе.

В какой-то степени ускоренная РОЭ, лейкоцитоз крови, затяжной субфебрилитет, могут указывать на активность патологического процесса, но не обязательно ревматическо​го характера.

В настоящее время диагностическим подспорьем в опре​делении активности ревматического процесса вообще явля​ется выявление диспротеинемии, а именно уменьшение ко​личества альбуминов (менее 50%) и нарастание глобулинов со снижением альбумино-глобулинового коэффициента до цифр ниже 1. При этом нарастание 2-глобулиновой фракции происходит в наиболее острой, активной фазе болезни, а глобулиновой—при переходе заболевания в подост​рую, вяло текущую воспалительную фазу. Повышенное ко​личество в сыворотке крови больных ревматизмом мукопротеинов позволяет пользоваться дифениламиновой пробой, а роль стрептококковой инфекции в развитии ревматизма дает возможность использовать стрептококковые антигены— стрептолизин-О, стрептокиназу, гиалуронидазу—для выра​ботки антител к этим антигенным раздражителям — антистрептолизин-О, антистрептокиназу (антифибринолизин) и антистрептогиалуронидазу—АСЛ-О, АСК и АСГ. Так, если у здоровых людей средние величины АСЛ-О, АСК и АСГ равны 160, 225 и 190 ед., то в активной фазе ревматизма они соответствуют, по данным В.Н. Анохина (цит. по А.И. Нестерову), 479, 1165 и 1046 ед., в неактивной фазе ревматизма они в 3—4 раза ниже. Нужно отметить, что в ряде случаев при бесспорно активном ревматическом про​цессе титры стрептококковых антител довольно низкие, что обусловлено, видимо, пониженной выработкой антител.

По данным исследования, проведенным в нашей клини​ке на больных с нейроревматизмом (Е.Т. Юпусова, 1963), «нормальный титр» АСГ не превышает 250—300 ед., АСЛ-О и АСК—200 ед. Содержание антител в крови больных ко​лебалось от 0 до 6000 ед. АСГ, до 5400 ед. АСЛ-0 и до 1000 ед. АСК в 1 мл сыворотки. Титры до 500 ед. можно считать низкими, до 1200 ед. АСЛ-0 и АСК и до 2000 ед. АСГ—средними, а выше—высокими. По нашим данным, для хореи наиболее чувствительными иммунологическими показателями являются АСГ и АСЛ-О, для энцефалитической формы—АСГ, а для сосудистой—АСК. По данным К.Г. Надировой, наиболее чувствительными иммунологиче​скими показателями в этих случаях является АСЛ-О. В на​ших наблюдениях титры иммунологических показателей при наличии, помимо нейроревматизма, еще и висцеральной патологии, были несколько выше. Однако это не абсолют​ное правило, так как наблюдаются случаи, когда при «чи​стом» нейроревматизме титры антител оказываются выше, чем при нейроревматизме с признаками активного висце​рального ревматизма. Изменения со стороны нервной си​стемы могут указывать на текущий процесс в мозге даже при отсутствии убедительных клинических признаков обо​стрения кардиального процесса.

Сопоставление титров антител с неспецифическими по​казателями (температура, лейкоцитоз, РОЭ) не всегда вы​являет отчетливую связь между ними.

При ревматических поражениях нервной системы может помочь исследование белковых фракций сыворотки крови. По данным К.Г. Надировой, у больных с активным ревма​тическим процессом мозга не отмечается изменений в со​держании общего белка, но имеется снижение процентно​го содержания альбуминов в пользу глобулинов. Все фрак​ции этих последних претерпевают изменения, особенно заметные со стороны -фракции и глобулинов. Про​центное содержание -фракции достигает значительных цифр (6,3—11,5%), увеличено и содержание -фракции при обычно нормальной фракции, но заметно увеличенной фракции (от 29,4 до 30,5%).
Наконец, в определении степени активности текущего процесса может помочь состояние неспецифической реак​тивности.

Для оценки неспецифической реактивности у нас в кли​нике определялся (И.Ю. Алимов) уровень пропердина и комплемента сыворотки крови (титр пропердина устанав​ливался методом Пилмера в модификации Л.В. Машкова и 3. М. Михайловой, титр комплемента—методом Файля). При обострении процесса уровень пропердина повышается, а уровень комплемента снижается. Наши данные совпада​ют с исследованиями Л.Г. Финогенова (1965) и свидетель​ствуют, что тяжесть заболевания оказывает прямое влия​ние на показатели неспецифического иммунитета.

Ясно, что параклинические методы исследования служат г. помощь клиническому наблюдению. Это последнее у зна​чительного числа больных выявляет настолько характерные черты процесса, его развития и течения, что дополнитель​ные лабораторные методы чаще служат лишь показателем степени активности, остроты этого процесса.

Наряду с типичными случаями ревматического пораже​ния нервной системы встречаются разнообразные рарите​ты, где определение белковых фракций сыворотки крови и иммунобиологических показателей для утверждения ревма​тического генеза заболевания является прямо необходимым. Мы приведем в дальнейшем несколько таких наблюдений.

После знакомства с рядом клинических форм нейроревматизма станет ясной его диагностика.

Глава 2. КЛИНИЧЕСКИЕ ФОРМЫ НЕЙРОРЕВМАТИЗМА

Предложенная нами классификация ревматических по​ражений нервной системы, основанная на патоморфологи​ческих и клинических данных, выдержала экзамен време​нем и признана большинством невропатологов. В основном патогенетическим субстратом клинических проявлений мозгового ревматизма выступают ревматические васкули​ты^ которые в одних случаях приводят к ограниченному мас​сивному поражению сосудов и тем самым дают клиниче​скую картину, связанную либо с ишемическим тромботиче​ским и нетромботическим размягчением мозга, либо с кро​воизлиянием в вещество мозга и его оболочки; в других случаях выявляется картина.. разлитого воспалительного процесса в виде более или менее остро протекающего ме​нингоэнцефалита или энцефалита.

Мы придерживаемся мнения, что затяжной септический эндокардит не является для больного ревматизмом неожи​данным, хотя может быть и новым заболеванием: для сеп​тического эндокардита уже как бы подготовлена почва. Вот почему мы считаем возможным говорить о ревмосептическом процессе.

При этих условиях классификация будет выглядеть сле​дующим образом.
1. Сосудистая церебральная форма с ревмоваскулитами и очаговыми поражениями нервной ткани, причиной кото​рых могут явиться:

а) тромбоз (и нетромботическое размягчение) в си​стеме сонных артерий;

б) тромбоз в системе вертебральных артерий;

в) субарахноидальное кровоизлияние;

г) кровоизлияние в вещество мозга;

д) эмболия в сосуды головного мозга;

е) преходящие ревматические инсульты.

2. Ревматические менингоэнцефалиты:

а) малая (ревматическая) хорея;

б) нехореические ревматические гиперкинезы;

в) синдром паркинсонизма;

г) гипоталамический синдром;

д) синдромы менингоэнцефалита.

3. Ревмосептические поражения головного мозга (менин​гиты, менингоэнцефалиты и васкулиты с кровоизлиянием).

4. Мозговой ревматизм с эпилептиформными припад​ками.

5. Церебральный ревматический арахноидит с гипертензионным синдромом.

6. Острые и затяжные ревматические психозы.

7. Вегетодистонии и невротические состояния.

8. Ревматические энцефаломиелиты.

9. Ревматический менингомиелит.

10. Спинальный ревматический арахноидит и пахименингит.

11. Ревматические невриты и полирадикулиты.
Стремление некоторых авторов (М.Б. Цукер, А.И. Витинг, М.А. Фокин) отграничить «поражение мозга у ревма​тиков» от «ревматических поражений нервной системы» на том основании, что при тяжелых поражениях сердца с де​компенсацией церебральные нарушения сводятся к явле​ниям аноксии без специфических деструктивных изменений в сосудистых стенках, нам кажется несостоятельным, так как и при «ревматических поражениях нервной системы» фактор кислородного голодания и венозного застоя всегда в какой-то мере имеет место. Иными словами, идет речь не о качественном, а скорее о количественном (переходящем па определенном этапе в качественное) различии.

Неправомерно, по нашему мнению, и выделение в клас​сификации некоторых авторов (Herman, Ф.Я. Розе) поня​тия «ревматическая энцефалопатия». Так, Herman включа​ет сюда почти все клинические формы мозгового ревматиз​ма, а Ф.Я. Розе считает, что энцефалопатия, будучи нередко начальным проявлением мозгового ревматизма, харак​теризуется функционально-динамическими расстройства​ми, нарушениями в эмоциональной сфере, различными пси​хопатологическими синдромами, вегетативной лабильно​стью, преходящей органической патологией нервной систе​мы, т. е. все теми же органическими нарушениями. Как сам автор говорит: «Она как бы повторяет развитие основного заболевания». Мы полагаем, что это понятие ничего не про​ясняет, а усложняет диагностику и вносит путаницу.

1. Сосудистая церебральная форма ревматизма (ишемические и геморрагические инсульты)

При знакомстве с патоморфологией головного мозга в случаях ревматических поражений сердца останавливают на себе внимание изменения сосудов самого различного ка​либра. Это не остро развернувшийся процесс, а медленно развивающиеся дистрофические и склеротические измене​ния типа фиброза и гиалиноза, приводящие к нарушению питания мозговой ткани вплоть до развития нетромботиче​ских размягчении, если в соответствующем участке мозга изменения сосудов приобретут угрожающий характер за счет как количества охваченных поражением мелких сосу​дов, так и степени этих изменений. Изменения в сосудистых стенках могут способствовать и тромбообразованию, столь характерному для ревматического процесса, что может по​влечь за собой размягчение мозга.

Ко всему этому добавляется повышенная проницаемость сосудистых стенок и ревмоваскулиты, т. е. воспалительные изменения в артериях, артериолах, венах и капиллярах при ревматизме. Изменения эти носят более острый характер и особенно рельефно выступают при очередной ревматической атаке, например при возвратном эндокардите. Явления пе​риартериита, а вернее периангиита и эндартериита, что вме​сте входит в понятие васкулита, не достигая, правда, при обычной форме ревматизма значительной степени, содейст​вуют развитию как тромботических, так и нетромботиче​ских изменений мозга.

В случаях церебральных сосудистых нарушений при те​кущем эндокардите мозговые васкулиты, по-видимому, мо​гут играть ведущую роль в церебральной сосудистой ката​строфе, и здесь вполне законно говорить о церебральном ревмоваскулите с очаговым поражением.

Надо отметить, что термин «ревмоваскулит» получил, к сожалению, излишне широкое распространение. Приходи​лось видеть больных с лаконично кратким диагнозом: рев​моваскулит, в который вкладывалось представление о це​ребральном поражении при ревматизме. Не говоря о том, что васкулиты при ревматизме могут наблюдаться в любых органах и тканях, даже термин «церебральный ревмоваску​лит» требует уточнения в смысле локализации процесса.

Неправомерна, но нашему мнению, и тенденция некото​рых авторов говорить о церебральном ревмоваскулите в том плане, как мы говорим о церебральном атероматозе.

Нужно учесть, что основным типом изменения сосудистых стенок при ревматизме является их коллагеновая деструк​ция, тогда как в понятие васкулит вкладывается представ​ление об эндо- и периартериитах, всякий раз говорящих о том, что идет определенный, нередко очаговый, активный процесс. Последний обычно и приводит к сосудистым нару​шениям по типу ишемического и геморрагического инсуль​та, паренхиматозного и субарахноидального кровоизлияния. Но он же лежит и в основе воспалительных процессов типа менингоэнцефалита и рассеянного энцефалита.

А если это так, то совершенно ясно, что эти гистологи​ческие изменения нельзя идентифицировать с сосудистым нарушением. Подобные заключения лишены логики.

Исходя из этих соображений, мы предпочитаем гово​рить о «сосудистой церебральной форме ревматизма с оча​говым поражением», куда войдет и тромбоз определенного сосуда мозга с размягчением, и нетромботический инфаркт мозга, и кровоизлияние в мозг, и тромбоэмболия с более или менее обширным очагом поражения мозговой ткани.

Церебральные сосудистые поражения возможны в бас​сейне любой артерии мозга, но обычно они чаще встречают​ся в зоне ветвей средней мозговой артерии или мозжечко​вых сосудов, отходящих от позвоночной артерии.

Когда под наблюдение врача попадает молодой больной с более или менее остро наступившей гемиплегией без пред​шествовавшей травмы головы или бурно развившейся ин​фекции, то речь идет либо о сифилитическом эндартериите, либо о ревматическом тромбоваскулите в зоне ветвей сред​ней мозговой артерии. Тщательно собранный анамнез, ре​акция Вассермана и определение состояния сердца позво​ляют решить этот вопрос. Сложнее, если больной более по​жилого возраста. У него, помимо перечисленных процес​сов, могут наблюдаться гипертоническая болезнь, артерио​склероз. Но и в таких случаях возможен ревматический со​судистый процесс с очаговым поражением мозговой ткани.

Диагностические трудности, которые могут возникнуть в подобных случаях, мы постараемся разобрать при рассмот​рении отдельных историй болезни.

Наблюдение 1. Больной X., 33 лет, поступил в клиническое отделение больницы «Соколиная гора» 1/1 V 1947 г. с левосторонней гемиплегией.
В 18 лет перенес ревматическое заболевание сердца, в 24 года был оперирован по поводу язвы желудка. Уже 7 лет как отмечает одышку при ходьбе.
Заболел утром 4/1 II на работе: внезапно почувствовал слабость в левой руке и ноге, расстроилась речь. С провожатой дошел до дому, где к вечеру развился полный паралич левых конечностей.
Удалось выяснить, что у больного в течение 2 недель наблюдалась субфебрильная температура неопределенного характера с общим недо​моганием, слабостью и сонливостью.
При осмотре установлено расширение границ сердца влево на 3 см, вправо на 2 см. Пресистолический и систолический шум в третьем — четвертом межреберье слева от грудины. Печень выходит из-под реберной дуги на 3 см. ЭКГ указывает на дистрофические изменения миокар​да. Артериальное давление 90/40 мм рт. ст. Селезенка не пальпирует​ся. Отеков ног нет. Температура за время пребывания в стационаре субфебрильная, в пределах 37,6°. Левосторонняя гемиплегия спастиче​ского типа. Речь ясная. Сонлив и вял.
Диагноз: комбинированный митральный порок ревматической этиологии, возвратный эндокардит, ревмоваскулит (с элементами энце​фалита) с очагом размягчения в районе ветвей правой средней мозго​вой артерии, левосторонняя гемиплегия.
В данном случае диагностика заболевания не представ​ляет трудностей: молодой возраст, рецидив ревмокардита, постепенно нарастающий парез левых конечностей. На ос​новании динамики развития, гемиплегии больше данных о тромбозе, чем об эмболии в мозговые сосуды, хотя и име​ется ревматический порок сердца.

Развитие церебрального ревмоваскулита, сосудистого тромбоза при возвратном эндокардите встречается нередко, почему и была тенденция наличие рецидива ревмокардита считать необходимым условием для диагностирования рев​матического церебрального тромбоваскулита. На самом деле это не обязательное условие, как не обязателен и мо​лодой возраст больного.

Наблюдение 2. Больная С., 30 лет, поступила в клиническое нервное отделение больницы «Соколиная гора» 18/Х 1950 г.
Диагноз: комбинированный митральный порок сердца, ревмо​кардит, церебральный ревмоваскулит, тромбоз мозговых сосудов в зоне левой средней мозговой артерии, правосторонняя гемиплегия с элемен​тами моторной афазии. Порок сердца был впервые установлен в 1945 г. во время заболевания пневмонией.
12/Х вечером, на работе почувствовала общее недомогание, сердце​биение. Температура слегка повышенная. Вскоре заметила, что правые конечности перестали двигаться, одновременно возникли речевые на​рушения. Через 2 дня начала восстанавливаться речь, появились не​значительные движения в правом коленном суставе.
Температура тела в стационаре субфебрильная. Артериальное дав​ление 110/60 мм рт. ст. Реакция Вассермана отрицательная. Моча без отклонении от нормы. РОЭ 14 мм в час, лейкоцитов 8100. Границы сердца увеличены влево и вверх, «кошачье мурлыканье» на верхушке, пульс 76 ударов в минуту, ритмичный. Систолический и пресистоличе​ский шум с усилением I тона на верхушке и с акцентом II тона на легочной артерии. Печень выстоит на 2 пальца из-под края реберной дуги, плотная, болезненная. Зев слегка гиперемирован. На глазном дне небольшое расширение вен. Правосторонний гемипарез с гиперрефлексией и патологическими рефлексами. Несколько затрудненная речь.
Ясная этиология заболевания и сравнительно медленное развитие параличей не вызывают никаких сомнений в ха​рактере патологического процесса. Это — церебральная, сосудистая форма ревматизма, по-видимому, с тромбозом ле​вой средней мозговой артерии.

Подобных историй болезни можно привести много, при​чем возраст больных может быть различным. Недомогание, состояние общего дискомфорта, предшествующие катастро​фе, могут быть выражены резче, а могут и вовсе отсутст​вовать. Но ясно одно, что у больного с латентным ревма​тизмом развернулся сосудистый церебральный процесс по типу ишемического тромботического или нетромботическо​го размягчения, а не по типу эмболии в сосуды мозга при пороке сердца, как это представляли ранее, а некоторые врачи представляют и сейчас. Они не учитывают, что веду​щими сосудистыми нарушениями при мозговом ревматизме являются местные гемодинамические расстройства с тром​бозами, аноксиями, артериальной гипотонией и венозной ги​пертонией, а не эмболии. Они упускают из виду и тот факт, что тромботическое размягчение в головном мозге может развиться до сформировавшегося ревматического порока сердца. В этом отношении приводимое наблюдение явля​ется хорошим тому доказательством.

Наблюдение 3. Больной Б-в, 41 года, консультирован нами в I терапевтическом отделении Института имени Н.В. Склифосовского 1/IX 1958 г.
В феврале 1958 г. при физической работе отметил одышку и огра​ниченное покраснение ладони слева с резкой болезненностью, не поме​шавшей, однако, работать. 20/VII больной чувствовал себя хорошо, но затем внезапно возникла резчайшая слабость правых конечностей и на​рушилась речь. Больной был доставлен в Институт имени Н.В. Склифо​совского, где при осмотре были обнаружены глубокий левосторонний гемипарез с гемигипестезией, пирамидные симптомы слева. Афазия дер​жалась около суток, больной в течение нескольких дней находился в сонливом состоянии. Температура первые дни повышалась до 38°. Вы​слушивался легкий систолический шум на верхушке сердца, которому не придавалось существенного значения. Лишь через 10 дней на фоне снижающейся температуры тела были отмечены признаки организации ревматического порока. Стал ясно выслушиваться пресистолический и систолический шум. Баночная и формоловая пробы указали на наличие ревматизма. РОЭ 23—25 мм в час, в крови лимфоцитоз при нормаль​ном лейкоцитозе. В стационаре в течение 10 дней держалась боль н гиперемия правой ладони, иногда одно-двухдневнын субфебрилитет. При неврологическом осмотре отмечен легкий гемипарез и гемигипестезия слева. Больной свободно ходит и говорит.
Диагноз: ревмокардит, церебральный васкулит с тромбозом в системе правой средней мозговой артерии.
Ввиду наличия отчетливого ревматического процесса и сравнительно бодрого самочувствия больного при развитии заболевания, приведшего его в стационар, нет никаких ос​нований искать какую-то неизвестную нейроинфекцию, а неврологические проявления нужно связывать с процессом, который имеется налицо.

В данном случае симптомы церебрального ревмоваскулита предшествовали кардиальным симптомам, и об этой возможности не следует забывать при определении харак​тера неврологического поражения, особенно если больной сравнительно молодой, а в анамнезе имеются указания на ревматизм.

У данного больного с невыявленным пороком сердца нет никаких оснований думать об эмболии в сосуды голов​ного мозга. Клиническая картина очагового ревмоваскулита на фоне энцефалитических проявлений в данном слу​чае не вызывает сомнений. Интенсивная противоревматиче​ская терапия дала прекрасный результат.

Хотелось бы обратить внимание еще на одну особен​ность течения ревматических церебральных процессов— на их нестойкость и тем самым на их «многоликость». При​мером такого многообразия клинической картины заболе​вания может служить следующее наблюдение.

Наблюдение 4. Больная И., 22 лет, консультирована в тера​певтическом отделении Института имени Н.В. Склнфосовского 30/IX 1953 г.
В детстве болела острым суставным ревматизмом, повторными ан​гинами, малой хореей. В июле 1953 г. после ангины—новая атака рев​мокардита, на ЭКГ—поражение сосудов сердца. Доставлена в хирур​гическое отделение с острыми болями внизу живота, с неподтвердив​шимся диагнозом аппендицита. По-видимому, был абдоминальный синд​ром у больной ревматизмом. Переведена в терапевтическое отделение с диагнозом возвратного эндокардита и митрального стеноза.
22/IX развилась потеря сознания, наступил левосторонний гемипа​рез, который к концу 2-х суток, постепенно нарастая, перешел в геми​плегию. Через 2 дня появились легкие движения в парализованных ко​нечностях. 27/IX отмечалось расстройство глотания: жидкая пища по​падала в нос, а твердую не прожевывала из-за наличия тризма, двое суток не глотала, вводили глюкозу. Субфебрильная температура возрос​ла до 38°. Больная сонлива. На фоне пенициллинотерапии и приема салицилатов температура нормализовалась. Через неделю наладилось и глотание, но появились расстройства речи, произносила лишь отдель​ные слова, не понимала обращенной к ней речи. На глазном дне отме​чались явления неврита зрительных нервов, постепенно прошедшие. РОЭ 45 мм в час, лимфоцитоз при лейкоцитозе 6500. Моча без изменений. Больная говорит чисто, но медленно и короткими фразами, не все​гда понимает обращенную к ней речь и совершенно не может назвать демонстрируемый предмет даже с подсказкой, не может объяснить сло​вами его назначение, хотя жестами показывает. Букв не узнает, эле​ментарный счет выполняет. Таким образом, имеется амнестическая афа​зия с элементами сенсорной и моторной афазии. Черепномозговые нер​вы в норме. Сила в руках и ногах хорошая. Повышение, всех сухожиль​ных рефлексов, легкий клонус стопы слева. Патологических рефлексов нет. Чувствительность без нарушении. Глотание свободно.
Многоочаговая картина церебрального ревмоваскулита с тромбозом правой средней мозговой артерии, который вы​явился в самом начале заболевания, не вызывает сомне​ния. В этом случае нелегко отграничить очаговые сосуди​стые поражения в бассейне средней мозговой артерии от общего энцефалитического фона церебрального процесса. Повышение температуры, высокая РОЭ, сонливое состоя​ние больной — все это подтверждает высказанное мнение, Этот случай в равной мере можно поместить и в раздел ревматических энцефалитов, оттенив очаговые сосудистые поражения в головном мозге. Данный случай, как ясно из разбора предшествовавших наблюдений,—не исключение из общего числа, а скорее правило: наличие энцефалитиче​ского фона при церебральном ревмоваскулите. При этом следует отметить, что в тех случаях, где нет ясного очаго​вого поражения, связанного с определенной зоной крово​снабжения, нелегко бывает отграничить сосудистый процесс от воспалительного.

Клиническая картина, которая может встретиться при тромбозах ветвей средней мозговой артерии, будет непол​ной, если не упомянуть о расстройствах схемы тела. Это в некоторых случаях может быть всего лишь сновидное офор​мление соматического дефекта и потока болевых раздражений.

Наблюдение 5. Больная Б., 45 лет, поступила в неврологиче​ское отделение Больницы имени А.А. Остроумова 4/XII 1953 г. с лево​сторонней гемиплегией.
В анамнезе—повторные ангины, порок сердца. С 12/XI стала жа​ловаться на боли в области сердца, лежала дома с явлениями возврат​ного эндокардита. Понемногу начала подниматься с постели, a 26/XI по​степенно стали слабеть левые конечности и пропала речь. Скоро речь восстановилась. Полный левосторонний паралич с гемигипестезией (но без гемианопсии).
В стационаре повторно отмечались сновидения, от которых больная в страхе просыпалась и начинала искать свои руки. Ей снилось, что ее всю разобрали по частям, а лечащий врач собрал все вместе, и ноги и руки стали на своп места и начинали двигаться. По-прежнему у боль​ной были боли в сердце.
Диагноз: возвратный ревмокардит, тромбоз левой средней моз​говой артерии.
В общем клиника тромбоза ветвей средней мозговой ар​терии при церебральном ревмоваскулите еще разнообраз​нее, чем клиника атеросклеротических тромбозов и тромбо​зов при гипертонической болезни. Это разнообразие обус​ловлено различным возрастом больных ревматизмом и раз​личной деятельностью но срокам развертывания процесса — от нескольких минут, т. е. внезапно, до нескольких часов и очень редко более суток. Довольно часто поражение сосудов головного мозга идет в картине возвратного эндокардита, а фон всего заболевания инфекционный. Это не исключа​ет случаев, когда гемиплегия иногда предшествует ясному выявлению эндокардита. Неврологические симптомы в кли​нике тромбоза ветвей средней мозговой артерии не всегда стойки, а в анамнезе у больных значатся кратковременные нарушения мозгового кровообращения.

Это характерно также и в отношении тромбозов других ветвей сонных и вертсбральных артерий. Клиническая кар​тина при закупорке нижней задней мозжечковой артерии с разнообразными вариантами синдрома Валленберга—Захарченко
 подробно изложена в монографии «Нейроревматизм». Остается лишь сказать, что подобные наблюдения встречаются довольно редко, но при сравнительно быстро развившемся расстройстве чувствительности диссоцииро​ванного типа, альтернирующим с мозжечковой атаксией и поражением ядер IX и Х нервов (что и является содержа​нием синдрома Валленберга—Захарченко), всегда следует думать о ревматическом васкулите с тромбозом мозжечко​вых артерий, особенно если речь идет о сравнительно моло​дом больном.

Во всяком случае следует считать устаревшим представ​ление о том, что только мелкие сосуды поражаются при ревматизме. Гистологические исследования, проведенные К.С. Митиным, показали, что в период ревматической ата​ки изменениям подвергаются все слои сосудистых стенок— не только мелких внутриорганных сосудов, ноо и крупных магистральных стволов артерий. Правда, поражение круп​ных стволов основания мозга и артерий конечностей встре​чаются реже и по степени они менее значительны, чем поражение венечных артерий сердца, аорты и почечных арте​рий. Описывают изредка встречающееся ревматическое по​ражение внечерепной части внутренней сонной артерии (М.И. Кончакова, 1963). Во всяком случае поражение не столь уж крупных ветвей основной и вертебральной арте​рий представить себе нетрудно. В стенках крупных артерий ревматический процесс может локализоваться в области vasa vasorum среди пучковой коллагеновой ткани (К.С. Ми-тин, 1966).
Повышенная проницаемость сосудистых стенок при рев​матизме лежит в основе геморрагических инсультов. Суб​арахноидальные кровоизлияния при ревматических пора​жениях головного мозга — не такая уж редкость. Однако сосудистая катастрофа может возникнуть даже в очень молодом возрасте после чрезмерной инсоляции вследствие активации аллергических процессов. Особенно часто субарахноидальные кровоизлияния встречаются при ревмосептическом течении заболевания. При этом легко развиваются геморрагические менингоэнцефалиты, исследованию кото​рых посвятил свой труд Н.В. Маньковский. Последние ха​рактеризуются грубыми распространенными, чаще подоболочечными кровоизлияниями.

Наряду с этим следует отметить, что субарахноидальные геморрагии при мозговом ревматизме могут развиваться подостро и без септической окраски заболевания.

Наблюдение 6. Больная К., 34 лет, поступила в больницу «Со​колиная гора» 28/1 1951 г.
В течение 14 лет страдает пороком сердца; 2 года назад — ревмокар​дит, повторная декомпенсация. 9/1 резкие боли в сердце, левом боку и руке, рвота. Предположение об инфаркте миокарда не подтвердилось. Через 3 дня состояние здоровья больной быстро улучшилось. С 16/1— лихорадочное состояние, температура до 38°. 22/1 чувствовала себя удов​летворительно, но при попытке встать отмечалась резкая головная боль, тошнота, к вечеру речь стала невнятной, путаной. Мать отметила, что больная держит ноги согнутыми, а голову откинутой кзади.
В стационаре первые 3 дня субфебрилитет. РОЭ 43 мм в час, лей​коцитоз 7800. В моче белок 0,03°/оо. Артериальное давление 115/80 мм рт. ст. Спинномозговая жидкость равномерно окрашена кровью. Ком​бинированный митральный порок. Пульс ритмичный, 104 удара в ми​нуту. Недостаточность кровообращения I степени, возвратный эндо​кардит.
Неврологически — явления речевой апраксии при хорошем понима​нии речи. Явные менингеальные симптомы, которые постепенно прохо​дили, стала налаживаться речь. К 10/1 II больная была выписана с диагнозом возвратного ревматического эндокардита, субарахноидаль​ного кровоизлияния.
Наблюдение 7. Больной В., 35 лет, доставлен в больницу «Соко​линая гора» 21/VIII 1950 г.
Дочь больного отметила, что поведение отца стало неадекватным. Вскоре он потерял сознание.
При осмотре в стационаре — бессознательное состояние, двусторон​ний симптом Кернига, температура 38°, пульс 70 ударов в минуту, рит​мичный, артериальное давление 100/70 мм рт. ст. Лейкоцитов 7200; РОЭ 6 мм и час. В дальнейшем лейкоцитов 11000; РОЭ 10 мм в час. Спин​номозговая жидкость ксантохромная, цитоз 4, эритроцитов до 15 в поле зрения, белок 0,6%о. Глазное дно: соски зрительных нервов гиперемированы, вены расширены. Границы сердца расширены, пресистолический шум, акцент I тона, «кошачье мурлыканье» у верхушки сердца. Ревма​тизм в анамнезе.
Зрачки расширены, веки птозированы, расходящееся косоглазие, сим​птом Бабинского с обеих сторон. Левосторонний гемипарез. Дизартрия, затрудненное глотание.
За время пребывания в больнице в течение 2 недель субфебрильная температура. Поверхностное дыхание, очагов перкуторного притупления и хрипов нет. Первое время больной с трудом вступал в контакт. Посте​пенное улучшение. Через 3 месяца выписан домой в удовлетворительном состоянии с диагнозом: порок сердца — митральные стеноз и недоста​точность, ревмокардит, ревматическое поражение сосудов с субарах​ноидальным кровоизлиянием (центральная пневмония?).
Был ли в этих случаях разрыв аневризмы или субарах​ноидальное кровоизлияние было результатом острого диапедезного выхода эритроцитов, как это хорошо представле​но на рис. 25 и 26, сказать трудно. Важно лишь одно: при субарахнодальном кровоизлиянии надлежит подумать о возможном ревматическом (красноволчаночном) его про​исхождении.

Особо затруднительно положение врача, да и патолого​анатома, в отношении патогенетического обоснования диа​гноза в тех случаях субарахноидального кровоизлияния, где у пациента имеется сочетание ревматического порока серд​ца в стадии обострения ревмокардита с гипертонической болезнью.

Наблюдение 8. Больная Р., 54 лет, поступила в нервное отделе​ние Больницы имени А.А. Остроумова 23/XI 1955 г.
Три года назад получила инвалидность II группы по поводу ревма​тизма и гипертонической болезни. В октябре повышалось артериальное давление, было головокружение, рвота. 6/XI, после того как побывала в бане, а затем выпила рюмку ликера, почувствовала внезапно резкую головную боль. Всю ночь была рвота. Не узнавала свою дочь. Наутро пришла в сознание. Отмечена ригидность мышц затылка и двусторонний симптом Кернига, легкая диплопия. Температура не повышалась. Лейко​цитов 7000; РОЭ 30, затем 6 мм в час. В спинномозговой жидкости кровь, белок 1,5‰. В моче следы белка, 30—40 гиалнновых и 2—3 зернистых цилиндра в поле зрения. Артериальное давление 145/90 мм рт. ст. Боль​ная постепенно начала поправляться. Однако 2/1 1956 г. к вечеру почув​ствовала недомогание, вскоре впала в бессознательное состояние и умерла.
Данные аутопсии: ревматический порок сердца с поражени​ем митрального клапана и со свежими бородавками на нем. У полюса височной доли следы субарахноидального кровоизлияния с поверхност​ной кистой. Кровоизлияние на основании мозга в районе ножек. Све​жее обширное кровоизлияние на основании мозга.
Наблюдая такие случаи, можно уверенно сказать, что подобное сочетание весьма неблагоприятно и чаще всего кончается смертью. Это подтверждают исследования С.Г. Грохотовой, об этом же пишет и П.Л. Гинзбург.

Если учесть, что атеросклеротический процесс обычно не сочетается с ревматизмом, то в случаях субарахноидаль​ных кровоизлияний при возвратных эндокардитах у пожи​лых людей, даже при наличии повышенного артериального давления, можно с уверенностью говорить о церебральном ревматическом процессе. Это в равной мере распространя​ется и на случаи субарахноидальных кровоизлияний в их сочетании с паренхиматозными и внутрижелудочковыми геморрагиями.

Наблюдение 9. Больная Ю., 51 года, поступила в терапевти​ческое, а затем нервное отделение больницы «Соколиная гора» 14/IX 1950 г. с диагнозом уремии.
В 1916 г.—брюшной тиф, в 1925 г.—эклампсия, острый нефрит, с 1947 г.— гипертоническая болезнь. С 5/IX 1950 г. резкая головная боль, слабость и недомогание. 10/IX внезапно потеряла сознание на сутки, была рвота. Дома произведена венепункция.
12/IX отмечена нерезкая ригидность мышц затылка и двусторон​ний симптом Кернига. Параличей нет. Больная резко оглушена, часто впадает в бессознательное состояние. Пульс ритмичный, тоны сердца яс​ные. Печень и селезенка не пальпируются, число дыханий 18 в минуту, хрипов нет. Артериальное давление 180/100 мм рг. ст. В крови лейкоци​тов 25500; РОЭ 32 мм в час. При повторном анализе лейкоцитов 15900;
РОЭ 43 мм в час. Остаточный азот крови 28 мг%, холестерин 150 мг%. В моче 0,21‰ белка, лейкоцитов 3—7 в поле зрения, эритроциты еди​ничные, гиалнновых цилиндров 2—3 не во всех полях зрения. На глаз​ном дне явления застоя, свежие кровоизлияния. В спинномозговой жид​кости ксантохромия, белок 0,3‰, цитоз 17/3. Температура тела в пре​делах 38° и выше по вечерам и 35—36° по утрам.
В дальнейшем нарастание тяжести заболевания. 17/IX наступила смерть.
Клинический диагноз: гипертоническая болезнь, субарах​ноидальное кровоизлияние.
Патологоанатомический диагноз: возвратный эндокар​дит с поражением митрального клапана. Стеноз левого атриовентрику​лярного отверстия и недостаточность митрального клапана. Миодегенерация и расширение полостей сердца. Кровоизлияние (небольшое) в бе​лое вещество правой лобной доли и в желудочки мозга. Субарахнои​дальное кровоизлияние на основании мозга. Венозное полнокровие внут​ренних органов.
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Рис. 1. Кровоизлияние в желудочки мозга. Видны большие сгустки крови, занимающие почти вес боковые желудочки.
У данной больной не было менингоэнцефалита, а име​лись массивные субарахноидальные и внутрижелудочковые кровоизлияния (рис. 1), приведшие к смерти. Состояние почек и глазного дна свидетельствовало о злокачественном течении гипертонической болезни, а сочетание последней с пороком сердца утяжелило оба процесса.

Однако неправильно полагать, что кровоизлияние в мозг при ревматизме происходит лишь при сочетании ревмати​ческого эндокардита с гипертонической болезнью. Доказа​тельством тому является следующее наблюдение.

Наблюдение 10. Больная А., 46 лет, поступила в терапевтиче​ское отделение больницы «Соколиная гора» 13/VI 1950 г.
С 1940 г.—митральный порок сердца после перенесенного сустав​ного ревматизма; постоянные боли в области сердца.
В течение последнего месяца эти боли усилились. В день поступле​ния состояние ухудшилось, появилась резкая головная боль. Вскоре по​теряла сознание. Менингеальных явлении пет. Температура тела 38,5— 39,2°. В крови лейкоцитов 12000; РОЭ 57 мм в час. Артериальное дав​ление нормальное. Обе руки, будучи подняты, падают как плети, но правые конечности более ригидны и патологические рефлексы ярче. На 5-е сутки пребывания в стационаре больная умерла.
Клинический диагноз: ревматизм, комбинированный порок митрального клапана, нарушение мозгового кровообращения с очаговым поражением в левом (?) полушарии.
Данные аутопсии: свежие бородавки на склерозированных митральном и аортальных клапанах. Застойная селезенка, мускатная печень, рубцы после инфарктов в почках. Большой очаг кровоизлияния в правой височной доле мозга и под ее оболочками.
Нормальные цифры артериального давления исключают гипертоническую болезнь; причиной массивного кровоизлия​ния могла явиться повышенная проницаемость сосудов, а скорее аневризматическое изменение ревматически пораженных сосудов.

Надо сказать, что диагноз в подобных случаях весьма сложен, так как ревмокардит у лиц среднего и пожилого возраста, не страдающих артериальной гипертонией, часто имеет атипичное течение, чем и объясняется большой про​цент расхождения клинического и анатомического диагно​зов (В.Г. Гладких, 1956). Он обычно протекает латентно, субклинически, причем титры стрептококковых антител повышены здесь зачастую незначительно. Так, средний титр АСЛ-О равен 551, АСГ—620 и АСК— 122 (Р.И. Микунис, 1965). Ко всему этому остается лишь добавить, что ревмо​кардит за последние годы из-за увеличения средней продол​жительности жизни встречается чаще. По данным прозекту​ры I Московского медицинского института (данные Л.Е. Кременецкой, 1965) за 25 лет (1931—1940 и 1946— 1960) на материале 20 129 вскрытии, ревматический порок сердца обнаружен у лиц старше 40 лет в довоенный период в 38% от общего количества случаев с ревматическими по​роками сердца, тогда как в послевоенный период этот про​цент возрос до 51. Этот факт лишний раз должен настора​живать врача в отношении оценки и классификации мозго​вых сосудистых нарушений.

Как редкая находка внутрижелудочковые кровоизлия​ния при ревматизме отмечаются в детском возрасте. О двух таких секционных наблюдениях сообщают М.С. Воронова, Л.Г. Мамыкина и М.М. Шабанова. Один случай описан Стефаном Коларовым, а также А.М. Розенцвайгом. При осложнении ревматического процесса клиникой септическо​го эндокардита, субарахноидальные и диапедезно-паренхиматозные кровоизлияния приобретают большую тяжесть и частоту (рис. 2 и 3). Вокругсосудистая инфильтрация из нейтрофильных лейкоцитов, отек и бурные периартериальные кровоизлияния (рис. 4 и 5) являют собой типичную морфологическую картину в этих наблюдениях.

В тяжелых случаях сердечной декомпенсации или в случаях стенозирующего митрального порока сердца с мерцательной аритмией может возникнуть эмболия в сосуды головного мозга. Нужно, однако, помнить, что из сосуди​стых форм церебральных ревматических поражений эмбо​лия стоит на последнем месте. В то время как тромботи​ческие инсульты, по данным А.М. Розенцвайга (1965), за​нимают 32% из всего числа церебральных сосудистых нарушений при ревматизме, кровоизлияния—12%, эмбо​лии—всего лишь 8%. С этим положением согласны и патологоанатомы (А.И. Струков). Об этом же говорит и верифицированный операцией анамнез. Так, данные Л.О. Бадаляна свидетельствуют о том, что у больных с указанием на эмболию в анамнезе нередко при опера​ции комиссуротомии не обнаруживается тромбоза левого предсердия и его ушка, т. е. нет источника возможной эм​болии.
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Рис. 2. Периартериальная инфильтрация из лейкоци​тов. Периваскулярный отек. Окраска гематоксилин-эозином. Объектив 4.
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Рис. 3. Правая часть рисунка 2, снятая с объективом 8.
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Рис. 4. Извитая гомогенизированная стенка артерио​лы с периартериальным кровоизлиянием. Окраска по ван Гизону. Объектив 4.
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Риг. 5. Верхняя часть рис. 4, снятая с объективом 8.
Автор по этому поводу пишет: «Тщательное изучение анамнеза, динамики развития патологических симптомов в сопоставлении с операционными, а в ряде случаев и секци​онными находками показывает, что широко распространен​ная формула «ревматический порок—эмболия в мозг» за​нимает в развитии мозговых сосудистых катастроф значи​тельно более скромное место, чем это принято считать. В свете этих данных становится очевидной необоснован​ность отказа от операции комиссуротомии при указании га эмболию в анамнезе».

Клиническая картина эмболии обычно проявляется остро, внезапным головокружением, кратковременной потерей сознания, с эпилептиформными судорогами одной половины лица и соответствующих конечностей, с быстрым развитием симптомов очагового поражения головного мозга, обуслов​ленного выключением того или иного сосуда. Таким сосудом нередко является средняя мозговая артерия, и тогда наблю​дается клиническая картина в виде гемиплегии, гемианестезии и гемианопсии, с частым смертельным исходом из-за дальнейшего падения сердечной деятельности.

В отношении сосудистых мозговых нарушений при рев​матизме остается сказать немного. Наряду с тяжелыми церебральными катастрофами не так уж редко встречаются малые инсульты, т. е. преходящие нарушения мозгового кровообращения, преходящая мозговая недостаточность, которая бывает у больных с сердечной слабостью. Прав А. Крейндлер (1959), который считает, что в основе прехо​дящих мозговых расстройств лежат не столько ангиоспазмы сколько ишемизация в районе неполноценного сосуда или группы сосудов с реактивными изменениями ткани вплоть до образования микронекрозов.

Не случайно, что в ряде наших наблюдений на аутопсии обнаруживались следы малых инсультов, перенесенных больными. Правда, Л.И. Гефтеру такое совпадение при​шлось наблюдать не в 100% случаев. Так, из 43 умерших у 7 на секции при микроскопическом исследовании головно​го мозга ничего не удалось найти, в то время как при жизни у них наблюдались инсультоподобные эпизоды с кратковре​менной потерей сознания, быстро проходящие гемиплегии, головокружения. За последние годы хорошо изучена пато​логия магистральных сосудов головы, и не исключена воз​можность, что преходящие гемиплегии при ревматизме в какой-то своей части обусловлены неполноценностью круп​ных сосудистых стволов. В этих случаях коллатеральное кровоснабжение через виллизиев круг предотвращает развитие очага некроза. Возможно, именно в таких случаях Л.И. Гефтер (1958) и не обнаруживал следов малых ин​сультов.

2. Менингоэнцефалитическая форма ревматизма

Свыше 100 лет назад известный русский терапевт А.В. Полунин (1854) отмечал, что при остром ревматизме иногда поражаются внутренние оболочки. При этом обнаруживаются так называемые мозговые припадки в виде головокружения, шума и звона в ушах, потемнения в глазах, бреда, головной боли. Несколько позже Н.А. Виноградов указывал, что острый суставной ревматизм нередко ослож​няется поражением оболочек спинного и головного мозга; он удивлялся, что врачи обращали на это недостаточно внимания, тогда как формы эти встречались часто, и если их вовремя не распознавали и не лечили, то это могло приводить к печальным последствиям.

Не только в досалициловый период, к которому можно отнести работы перечисленных ученых, но и за последние десятилетия время от времени появлялись работы, в кото​рых фиксировалось внимание на воспалении мозговых обо​лочек и вещества мозга (Р.Э. Мазо и М.М. Берковская, 1951; М.А. Ясиповский, 1955; Hausmanowa, Herman, 1958; Goleclzinowska, 1954, и др.). Е.В. Ковалева (1956) сообщи​ла о 12 детях в возрасте 1—12 лет, умерших от ревматизма. У 9 из них была первая атака ревматизма, а у 3 детей заболевание протекало латентно, а затем приняло бурный характер. У всех детей с первых же дней болезни отмеча​лись нарушения со стороны центральной и периферической нервной систем, особенно со стороны вегетативного их отдела. На секции в 9 случаях была картина серозно-продуктивного менингита. Патологоанатомически в мозге отмечались резко выраженный периваскулярный и перицеллюлярный отек и различной степени дистрофия многих нервных клеток.

Хотя мягкие мозговые оболочки в значительной степени участвуют в картине мозгового ревматизма, воспалительный процесс в них, если речь идет не о ревмосептическом разви​тии заболевания, не достигает степени выраженной инфиль​трации, как это мы видим при вирусных, серозных и гной​ных менингитах.

В то время как церебральные сосудистые нарушения с ревмоваскулитами встречаются преимущественно в зрелом возрасте, менингоэнцефалиты различных локализаций чаще наблюдаются у детей и юношей. Наиболее распространен​ной формой ревматического энцефалита в этом возрасте является малая, или ревматическая, хорея.

а) Ревматическая хорея

В настоящее время представление о ревматическом генезе хореи настолько упрочилось, что малая хорея и рев​матизм являются синонимами. Понятно, никто не станет отрицать возможности развития хореических насильствен​ных движений при других инфекциях, различных интоксика​циях и дегенеративных процессах, но это не будет малая хорея Сиденгама. Со всей категоричностью можно отверг​нуть представление о полиэтиологичности малой хореи. Ее надлежит рассматривать как одно из острых проявлений ревматизма, его «абсолютного симптома» в понимании А.А. Киселя.

Малая хорея—самое распространенное, но далеко не единственное, как это нередко думают, проявление нейроревматизма. По наблюдениям Л.С. Гиттика, основанным на наблюдении 271 больного с различными формами ревмати​ческого поражения головного мозга, на хорею приходится 42,2% от общего числа случаев ревматизма с клинически выраженными неврологическими синдромами. Важно отме​тить, что соматические проявления ревматизма, электро​кардиографические и клинико-лабораторные исследования свидетельствуют об относительной доброкачественности ревматического процесса при хорее без обширного пораже​ния внутренних огранов и суставов. Отмечаемые здесь биохимические изменения—диспротеинемия с уменьшением альбумино-глобулинового показателя и увеличением содер​жания - и глобулинов, гиперфибриногенемия, появление в крови С-реактивного белка, увеличение содержания сиаловой кислоты, сдвиги серокоагуляционной ленты Вельтмана—отличаются обычно меньшей яркостью и интенсивностью, хотя, бесспорно, часто помогают в уточнении диагно​за, если клиническая картина гиперкинеза недостаточно убедительна.

Заболевание редко кончается смертью, но оно серьезно, так как может рецидивировать, а в определенном проценте случаев развивается порок сердца вслед за перенесенным эндокардитом. Jones и Bland в течение 8 лет наблюдали 1000 детей, больных ревматизмом. За этот срок от заболе​вания сердца умерло 32%, причем из перенесших приступы ревматизма с хореей—14% детей. По данным Аш, при хорее клапанный порок наблюдается в 13,3% случаев. Про​сматривая катамнез 76 детей, переболевших хореей 1—7лет тому назад, Ж.К. Кожахметова (1962) отметила примерно в одной трети случаев развитие сердечно-сосудистой пато​логии. Даже в случаях «чистой хореи» примерно у половины в ближайшие годы развилось поражение сердца. Л.С. Гиттик (1965) в течение 5 лет проследил 46 переболевших хо​реей и отметил, что при выписке из больницы диагноз по​рока сердца установлен у 12, через год—у 16, через 3 года—у 23 и через 5 лет—у 33 больных.

Малая хорея встречается чаще всего v детей в возрасте 6—15 лет (Г.С. Гиттик, 1965; В. Митков, 1969).
Симптомы болезни развиваются обычно постепенно. Иногда заболевание начинается с гримасничанья, вычурно​сти движений, рассеянности, что малонаблюдательными ро​дителями и учителями в школе может расцениваться как ша​лость со стороны ребенка. В дальнейшем появляется ряд непроизвольных, несоразмерных, некоординированных и порывистых движений при значительном снижении мышеч​ного тонуса. «Пляшут» беспорядочно руки, ноги, мышцы туловища и лица. Стояние и ходьба в тяжелых случаях заболевания невозможны. В подергивании могут принимать участие язык, мышцы гортани и жевательная мускулатура, вследствие чего иногда сильно страдает глотание и речь. В особо тяжелых случаях все тело находится в постоянном сильном беспокойстве. Руки и ноги больной раскидывает в разные стороны, гримасничает, причмокивает губами, высо​вывает язык, вскрикивает; туловище и голова принимают самые причудливые положения. Иногда больного даже сбрасывает с кровати. Не только в тяжелых, но и в легких случаях хореи отмечается изменение психики ребенка: рас​страивается память, рассеивается внимание, развивается пугливость, безразличие, наблюдается беспричинный смех и плач. В случаях резкой невротизации у больных хореей иногда наблюдается психотическая вспышка, обычно с паранойяльно-ипохондрическим симптомокомплексом и галлюцинаторными переживаниями, чаще устрашающего характера.

Приводим одно из таких наблюдений.

Наблюдение 11. Больная К., 16 лет, находилась в клинике I МОЛМИ с 15/I по 20/II 1964 г.
В 10 лет наблюдалась первая кардиальная атака ревматизма после перенесенной ангины. До октября 1963 г. самочувствие хорошее. В сен​тябре изменился почерк, стала утомляться. В конце декабря хореиче​ские движения справа, изменилась речь и походка. Систолический шум, ЭКГ—синусовая аритмия. Артериальное, давление 115/80 мм рт. ст. Влажные кисти и стопы. Заявила, что не может быть в детском отделении, плачет, отказывается от еды. Отмечает, что последнее время что-то с ней происходит и что ее не понимают. Обвиняет мать в своем забо​левании и себя перед матерью, считает, что ее подозревают в притвор​стве. Стоя у доски в школе, чувствовала, что «сзади насмехаются и шепчутся девочки». Состояние, когда холодеют голова, руки и ноги, и ощущение, «будто я на том свете». Постоянное ощущение «непонятости даже в семье, что привело к тому, что меры против болезни были при​няты поздно». Фиксирована на том, что она очень больна. Были состоя​ния, когда ей казалось, что она умерла, а объяснялось это «испугом от похолодания тела». Выражена реакция на болезнь. Истощения при бе​седе нет. Аккуратно одета, причесана, тактична. Титры АСЛ-О— 1: 200, АСГ—1:250,
5/II очень беспокойна, просит простить ее за то, что огорчает вра​ча. Считает, что это состояние временное. 6/II эйфорична, по временам ощущение, будто «ничего не понимает».
Лечили аминазином, андаксином.
20/II состояние стало лучше, психотические явления прошли; эмо​ционально лабильна, выражена сосудисто-вегетативная возбудимость.
Диагноз: ревматическая хорея, невротические реакции.
Таким образом, при малой хорее выявляется диффузное нейродинамическое вовлечение многих структур головного мозга: коры больших полушарий, подкорковых узлов, гипоталамической области, мозжечка.

Но наряду с типичными хореическими гиперкинезами при хорее все чаще наблюдаются и другого типа насильст​венные движения, как и вообще типичные случаи сменяют​ся за последние годы атипичными вариантами малой хореи.

По данным Е.А. Блей (1959), на 120 больных с типично протекающей хореей приходилось 100 больных с атипич​ными формами заболевания.

М.В. Цукер (1947) наблюдала у детей своеобразные гиперкинезы, которые развивались при ревматическом по​ражении подкорковых ядер. Они носили характер дисталь​ного стереотипного тикозного и миоклонического гиперки​неза. В отличие от малой хореи либо совсем не было изме​нении мышечного тонуса, либо имелась легкая дистония. Такие гиперкинезы развиваются постепенно, протекают дли​тельно и часто усиливаются при новом обострении ревмати​ческой болезни. Т.П. Симеон (1952) также выделяет тикоз​ную форму гиперкинеза у детей, больных ревматизмом.

Е.Ф. Кулакова демонстрировала в Ленинградском об​ществе невропатологов и психиатров больную, страдающую ревматическим эндокардитом и «дистальным» стереотип​ным гиперкинезом с хроническим течением, который охва​тывал флексоры пальцев.

Т.Л. Шалагина (1963) сообщила о ряде гиперкинезов нехореического характера у детей, страдающих ревматиз​мом. Это—дистальный, ограниченный сгибателями и раз​гибателями пальцев кистей и стоп и абдукторами стоп; торсионно-дистонический—в ряде мышц голени и стоп; миоклонический — с охватом межреберных, мышц передней и брюшной стенки и диафрагмы, всегда в одной и той же ком​бинации мышц, гиперкинез, сходный по своей формуле с описанной С.Н. Давиденковым ритмической миоклонией, или миоритмией. И, наконец, хореиформный гиперкинез, при котором, в отличие от хореи, судорога характерна локальностью, стереотипностью и длительным течением.

А.П. Куцемилова (1956) также описала разнообразного типа гиперкинезы у ревматиков: тикозно-хореический, ти​козный и миоклонический.

Значительная частота атипично протекающих случаев малой хореи делает оправданной постановку вопроса об эволюции клинической картины хореи (Л.С. Гиттик, 1969). Эта эволюция, возможно, связана с изменением общей и иммунологической реактивности широких масс населения на протяжении последних десятилетий (А.И. Нестеров, 1960; А.Б. Воловик, 1955, и др.).

Однако в отношении атипичных форм гиперкинезов у детей, которые с большой легкостью диагностируются как хореоподобные и тикозные подергивания ревматического генеза, нужно быть крайне осторожным Нам с сотрудни​ками (Л.С. Сосновская и А.Н. Головакина) при обследо​вании 156 детей в возрасте от 6 до 14 лет, находившихся в клинике в течение 1954—1964 гг. и поступивших с диагно​зом ревматической хореи, после детального знакомства с историей заболевания и по результатам биохимических, иммунологических и электроэнцефалографических исследо​ваний удалось установить, что отмеченные гиперкинезы лишь в одной трети всех наблюдений обусловлены ревмати​ческим процессом, а у 98 детей вызваны другими токсикоинфекциями. Приводим наши данные в табл. 1.
Таблица 1 Этиология гиперкинезов у детей

Всего больных
Девочки
Мальчики

Мозговой ревматизм
58
49
9

Тонзиллогенная интоксикация
38
13
25

Заболевание печени
32
11
21

Туберкулезная интоксикация
28
12
16

Итого…
156
85
71

Чаще всего это гиперкинетический синдром мимической мускулатуры с определенной стереотипией—шмыганием носом, вытягиванием губ в стороны, вниз, пожиманием пле​чами, гримасничаньем, мотанием головой и беспокойством в кистях.

Важно отметить, что патогенетическая терапия, почти как правило, была эффективна. В клинике тикозные гипер​кинезы затухали параллельно с соматическим оздоровле​нием ребенка.

Наблюдение 12. Боря М., 8 лет, направлен в апреле 1962 г. в детское отделение клиники нервных болезней I ММИ с диагнозом:
ревматический энцефалит. Поступил с жалобами на насильственные дви​жения в мышцах лица. Раннее развитие правильное. Перенесенные за​болевания: с 3 лет—рецидивирующая пневмония, часто ангины. В трех​летнем возрасте появились гиперкинезы в мышцах лица, которые ис​чезли после общеукрепляющего лечения. В шестилетнем возрасте после обострения ангины они вновь возникли и неоднократно повторялись. Длительное время лечился стационарно и амбулаторно. Неоднократно проводилось противоревматическое лечение, но без эффекта. В связи с очередным обострением заболевания поступил в клинику. При поступлении бледен, глоточные миндалины увеличены, рыхлые. Границы серд​ца в пределах возрастной нормы. На верхушке сердца прослушивается систолический шум, исчезающий в положении стоя. В легких жестковатое дыхание, печень лыходит из-под края реберной дуги на 2 см. В нев​рологическом статусе симптомов очагового неврологического пораже​ния центральной нервной системы не выявлено. Гиперкинезы в мимической мускулатуре локальны и стереотипны: шмыгание носом, вытягива​ние губ в стороны, вниз. Анализ крови и мочи в норме. Титры АСЛ-О и АСГ не повышены.
Диагноз: хронический тонзиллит, астено-невротический синдром; тикообразпый гиперкинез. Сопутствующий диагноз: хроническая пнев​мония.
После проведенного лечения (антибиотики, витамины, УВЧ, кварц на область миндалин.. лечебная гимнастика) мальчик окреп, прибавил в весе, значительно уменьшился гиперкинез. Через месяц после выписки сделана тонзиллэктомия, гиперкинез исчез. При обследовании через два года общее состояние хорошее, гиперкинеза нет.
Наблюдение 13. Сережа К., 8 лет, направлен в сентябре. 1964г. в детское отделение клиники нервных болезней I МОЛМИ с диагно​зом: ревматический энцефалит. Жалобы на насильственные движения в мимической мускулатуре, поднимание плеч, раздражительность, неусид​чивость,, снижение успеваемости в школе. Раннее развитие правильное. Наследственность не отягощена. Тикообразный гиперкинез развился в возрасте 6 лет. Когда мальчик 7 лет пошел в первый класс, он был двигательно неспокойным, невнимательным, быстро уставал, жаловался на головные боли. В это время тикообразный гиперкинез усилился. В связи с этим в течение. 3 месяцев ребенок лечился в больнице по месту жи​тельства. Заболевание расценивалось как ревматический энцефалит. Проведенное противоревматическое лечение эффекта не дало. При по​ступлении мальчик бледен, пониженного питания, кожа сухая, границы сердца в пределах нормы, тоны громкие, нежный систолический шум у верхушки, исчезающий в положении стоя. В легких жестковатое ды​хание. Печень выходит из-под края реберной дуги на 2,5 см, болезненна при пальпации. Неврологический статус: двигательно беспокоен, отвле​каем, гневлив, часто ссорится с детьми в палате. Тикообразный гипер​кинез в мимической мускулатуре и мышцах плечевого пояса. В крови эозинофилия (11%), холестерин — 254 мг%, билирубин — 0,5 мг%. При анализе дуоденального содержимого выявлены лямблии. сплошь покрывающие поле зрения. Титры АСЛ-О— 1: 200, АСГ— 1: 125. ЭКГ-норма.
Диагноз: лямблиозный холецистит, астено-невротический синдром с тикообразным гиперкинезом.
Проведено 2 курса лечения аминохинолом, инъекции витамина B12, тюбажи по Демьянову, липокаин, левомицетин. При повторном дуоде​нальном зондировании лямблии не обнаружены. Мальчик окреп, стал спокойнее, исчез гиперкинез. При обследовании через год общее состоя​ние хорошее, гиперкинеза нет.
Из атипичных форм малой хореи наименее благоприят​ной как в смысле исхода, так и в отношении лечения являет​ся рецидивирующая хорея.

Наблюдение 14. Больная М., 18 лет, поступила в клинику нерв​ных болезней I МОЛМИ 4/XI 1965 г. с диагнозом: церебрально-карди​альная форма ревматизма, недостаточность митрального клапана, малая хорея. Выписана с тем же диагнозом 5/1 1966 г.
С 1962 г. страдает хореей, часто рецидивирующей, так что за эти годы можно говорить о светлых промежутках максимально по 5—6 ме​сяцев. При поступлении грубый хореический гиперкинез, в котором участвуют мышцы лица и конечностей. Ходит свободно. Диффузная мы​шечная гипотония, маятникообразные коленные рефлексы, справа симп​том Гордона II, в позе Ромберга устойчива, речь медленная, чувстви​тельность без нарушений. Общий невротический фон в поведении боль​ной. Глазное дно в норме. Заключение терапевта: ревматизм (неактив​ная фаза), ревматический митрально-аортальный порок сердца без на​рушений кровообращения. Артериальное давление. 145/80 мм рт. ст. В анамнезе частые ангины, перевязка глубоких вен левой ноги. Мен​струальный цикл до сих пор не установился, начавшись с 11 лет. В сыворотке крови общее количество белка 7,3 г%, альбуминов 59,5 г%, глобулинов 40,5%: 1. 5%, 2 6,6%, бета 10.7% и гамма 18,9%. Формоловая проба отрицательная. Белок в моче 0,33 ‰.
Фактически больная не выходит из состояния хореического гипер​кинеза, из-за которого в период обострения процесса значительную часть времени проводит в постели. Медикаментозное лечение эффекта не дает.
Вряд ли в подобных случаях можно думать, что причина беспросветного течения заболевания кроется в самих мыш​цах. Ведь изменения в сосудах мышц и самих мышцах при дерматомиозите и узелковом периартериите не влекут за со​бой их моторного беспокойства. Но все же для уточнения клинической картины, для выяснения системности поражения мы провели гистологическое исследование биопсированного кусочка четырехглавой мышцы бедра. Изменений мышеч​ных волокон не обнаружили, но сосудистые стенки явно давали картину коллагенозной деструкции, причем мукоидное набухание местами вызывало почти закрытие просвета капилляров (рис. 6).
На основании одного наблюдения вряд ли можно делать какие-то выводы, но мы полагаем, что по логике вещей в случаях истинной хореи сосудистые изменения в мышцах должны быть. Если это так, то не может ли подобное иссле​дование способствовать дифференциальному диагнозу в случаях хореических и нехореических гиперкинезов? Есть смысл накапливать материал в этом направлении.

б) Диэнцефальная патология при ревматизме

Вторым по частоте менингоэнцефалитическим проявле​нием ревматизма можно без преувеличения назвать диэн​цефальный, или гипоталамический, синдром
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Рис. 6. Мукоидное набухание и периартериальный отек в капил​лярах мышцы больной М. (малая хорея).
По наблюдениям нашей клиники и по данным Н.И. Гращенкова и А.Д. Соловьевой, примерно треть больных с ди​энцефальным синдромом—это больные ревматизмом. По нашему мнению, для диэнцефальной патологии большого значения не имеет ее этиология, т. е. спичка, разжегшая востер, но, к сожалению, такой спичкой часто оказывается ревматизм. В этом костре сгорает бодрость и разрушается трудовая компенсация больных. Пароксизмально наступаю​щие состояния общего дискомфорта тревожат больных, ли​шают их уверенности в себе. Отсюда ипохондрическая направленность, уход в болезнь, понижение фона наст​роения.

Достаточно сказать, что лабильность сосудистой систе​мы и вегетативная дистония — неотъемлемые признаки рев​матического процесса. Влажные, холодные кисти и стопы, «бросание в жар», зябкость, познабливание, мышечная утомляемость и слабость, сухость слизистых губ и сухость во рту, быстро возникающий стойкий разлитой красный дермографизм, изменение капилляров, артериального и ве​нозного давления, явления никтурии, гипо- и гиперглике​мии — все эти свойственные больным ревматизмом симптомы являются следствием функционального нарушения веге​тативной нервной системы. Эти нарушения в какой-то мере связаны и с изменениями периферических отделов вегета​тивной сети (А.С. Зиновьев), а но мнению В.К. Белецкого и Ю.В. Постнова (1956),—даже с анатомическими изме​нениями в нервном аппарате кожи.
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Рис. 7. Мукоидное набухание и облитерирующие энд​артерииты прекапилляров и периартериальный отек в стенке III желудочка. Окраска гематоксилин-эози​ном. Объектив 4.
Здесь, как показали тщательные исследования, чрезвы​чайно богато представленная в гипоталамической области капиллярная сеть страдает в значительной степени (рис. 7). Поэтому не удивительно, что ревматические заболевания часто сопровождаются теми или другими вегетативно-сосу​дистыми, эндокринными и дистрофическими расстройства​ми. Вместе с тем можно с уверенностью сказать, что при любом, особенно инфекционно-воспалнтельном, аллергическом процессе вегетативная нервная система, как правило, участвует в развитии всей клинической картины. Если про​цесс затяжной, то неминуемо вегетативные приборы вклю​чаются все шире и больше, захватывая в патологический процесс спинальные, стволовые, диэнцефальные и корковые уровни.

Характерное для ревматизма системное и поэтапное раз​витие процесса, в частности поэтапное развитие мозговой патологии, ведет к тому, что одни клинические формы сме​няются другими, сравнительно легкие формы утяжеляются новым обострением ревматизма. Клиническим проявлением поражений гипоталамической области нередко предшест​вуют такие формы, как малая хорея, сосудистая или гипертензионная форма нейроревматизма. Да и сами гипоталамические нарушения могут, как нам удалось показать ре​зультатами обследования 64 больных нашей клиники за!961—1964 гг., усугубляться, обрастать все новыми симпто​мами, переходить в более тяжелые формы заболевания. Так, например, вегетативно-сосудистые кризы со всеми призна​ками возбуждения симпатико-адреналовой системы могут дополняться кризами с остро наступающей мышечной сла​бостью, напоминающей пароксизмы периодической миоплегии, в то время как вегетативно-сосудистые нарушения ото​двигаются на задний план. Скудная картина обменно-гормональных расстройств может через какой-то срок перейти в выраженную нейро-эндокринную форму.

Обычно развитие диэнцефального (гипоталамического) синдрома идет не остро, а медленно нарастает и обрастает постепенно включающимися симптомами.

В тех случаях, когда гипоталамический синдром массив​но представлен и длительно удерживается, речь, по-види​мому, идет о грубых повреждениях в соответствующих обла​стях, что и дает основание некоторым авторам ставить вопрос о диагнозе ревматического диэнцефалита, понятно, только в картине общего церебрального поражения типа энцефалита (А.Р. Рахимджанов, 1964). На этом базируется предложение Л.С. Гиттика о существовании кортико-диэнцефальных синдромов. Это тем более уместно потому, что при диэнцефальной патологии у больных ревматизмом не так уж редко наблюдается истеризация личности, когда осо​бенно развиваются неадекватное поведение больных, эго​центризм, капризность, чрезмерная аффектация, а иногда и манерные припадки.

Нужно заметить, что за последние годы связь эмоций с подкорковыми отделами все больше уточняется. Экспери​ментальные исследования с глубинными электродами по​зволили (Джемс, Олдс) обнаружить «центр удовольствия» и «центр наказания» у подопытных животных в ткани перед​него мозга вблизи гипоталамуса. Вегетативный компонент является составной частью эмоциональных человеческих переживании, а это связано с гипоталамической областью и прилежащими к ней подкорковыми узлами. Ведь почти закономерно каждый случай малой хореи (а это значит поражения подкорковых узлов) протекает с более или ме​нее резкой астенизацией больного, неврастеническими ре​акциями, окрашенными сенситивными переживаниями. Не случайно, что при паркинсонизме вслед за оперативным вмешательством на подкорковых образованиях (зрительном бугре и бледном шаре) вслед за хемопаллидэктомией не так уж редко возникает кратковременно аментивно-делириозный синдром с яркими зрительными и слуховыми галлю​цинациями. Такие случаи наблюдались и среди оперирован​ных стереотаксическим методом больных паркинсонизмом в нейрохирургическом отделении нашей клиники. Не слу​чайно и психомоторное беспокойство у детей, перенесших эпидемический энцефалит, при котором, как известно, в пер​вую очередь поражаются подкорковые узлы и прилежащие к ним отделы. Все это указывает на определенную роль подкорковых узлов, а одновременно и гипоталамических отделов в аффективной жизни человека. Если это так, то становятся понятными наполненные многочисленными вспышками волнения и страха переживания больных рев​матизмом с диэнцефальным синдромом. Охваченные посто​янной тревогой, больные эти долгое время числятся невр​астениками. А так как они весьма сочувствуют себе и тре​буют этого сочувствия от других, чрезмерно самовнушаемы, то тем самым проявляют черты истерического характера.

Нужно иметь в виду, что в некоторых случаях весьма трудно разграничить истерическое поведение таких боль​ных от сложных подкорково-мезэнцефальных гиперкинезов. Примером этих затруднений может служить приводимая ниже история болезни, в которой изложена одна из типич​ных картин ревматического диэнцефального синдрома и ко​торая фигурирует в монографии А.Р. Рахимджанова.

Наблюдение 15. Больная С., 23 лет, поступила в клинику нерв​ных болезней I ММИ 12/III 1962 г. с жалобами на головную боль, колющие боли в области сердца, приступы потери сознания, сопровож​дающиеся судорогами, и на периодические приступы жажды.
В 1949 г. в возрасте 10 лег заболела ревматизмом. Ревматическим пороком сердца страдает с 1955 г. В июне 1959 г. на фоне обострения ревматизма появились головные боли, а в дальнейшем дисменорея. В марте 1961 г. присоединились диэнцефальные вегетативно-сосудистые кризы; некоторые из них сопровождались потерей сознания и судоро​гами. С тех пор отмечала периодическое повышение артериального дав​ления до 180/110—150/100 мм рт. ст.
В марте 1961 г на фоне курса лечения АКТГ у больной появилась жажда. В крови обнаружено повышение содержания сахара до 175 мг%, в моче—до 2%. После непродолжительной инсулинотерапии жажда прекратилась, сахар крови нормализовался. В дальнейшем временами наступала жажда, продолжавшаяся несколько часов, иногда 2—3 дня. В эти периоды наблюдалась небольшая глюкозурия (сахара в моче 1—1,5%). После лечения гликозурия быстро проходила.
При поступлении у больной обнаружена недостаточность митраль​ного клапана сердца без нарушения кровообращения. ЭКГ — интервал PQ—0,12 при частоте сокращений 85 в минуту. Левограмма; небольшие изменения миокарда. Иммунологические пробы: АСЛ-О — 1: 200, АСГ— 1:500. Баночная проба 4,5/4,5 (отрицательная). Лейкоцитов 12000; РОЭ 16 мм в час.
Диагноз: ревматизм (активная фаза), латентное течение.
Неврологический статус: горизонтальный нистагм в обе стороны, легкий правосторонний гемисиндром с гипестезией. Небольшое увеличе​ние щитовидной железы. Основной обмен +11. Исследование функции щитовидной железы радиоактивным йодом нарушений не обнаружило. ЭЭГ от 20/1V в пределах нормы, от 16/IV (на второй день после диэн​цефального приступа)—умеренная дезорганизация электрической ак​тивности мозга. 18/IV произведена инсулиновая проба, которая протека​ла с вагоинсулярной реакцией (снижение артериального давления, голо​вокружение, тошнота).
За время пребывания в клинике у больной наблюдалось 3 типа диэнцефальных пароксизмов.

Первый тип. Приступы полидипсии. На фоне усиления головной боли внезапно наступала неутолимая жажда с периодическими ощущениями прилива жара в груди и лице. Приступ продолжался несколько часов, но не больше 1—2 дней. Во время такого приступа больная выпивала в течение 2—3 часов до 3—6 литров жидкости. В начале заболевания приступы полидипсии были более выражены и продолжительны. При неоднократных исследованиях во время и вне приступа повышения сахара крови не обнару​жили (87—96 мг%). Исследования мочи на сахар также оказались отрицательными.

Второй тип. Приступы характеризовались внезапным развитием общей обездвиженности, судорогой взора квер​ху, сменяющейся беспокойными движениями глазных яблок, с последующим ознобом, сердцебиением, учащенным дыха​нием и потливостью. Приступ протекал при ясном или слегка суженном сознании.

Третий тип. Припадки диэнцефальной эпилепсии с дви​гательным автоматизмом. Задолго до приступа наступало тоскливое настроение, усиление головной боли, а на высоте ее—рвота. Сознание резко сужено, а во время продолжи​тельных припадков наблюдалась полная потеря сознания. На высоте припадка—стереотипные двигательные беспо​койства: пальцы сжимались в кулак с последующим забрасыванием рук на надплечье. Одновременно ноги тонически сгибались в коленных суставах. Приступ сопровождался ритмическим поворотом головы вправо, беспокойным дви​жением глазных яблок. Выражение лица страдальческое. Временами—тонические сокращения мышц, что создавало впечатление легкого опистотонуса. Такой двигательный автоматизм продолжался около 1—2 минут и повторялся с промежутками в 3—5 минут. Продолжительность всего приступа была 20—30 минут, реже дольше. Во время при​ступа верхняя часть туловища и лицо покрывались крас​ными пятнами, больная обильно потела. Артериальное дав​ление падало до 88/55 мм рт. ст. После приступа—продол​жительная жажда.

В начальном периоде одного из таких пароксизмов со​держание сахара повысилось до 124 мг% (при исходном уровне 87 мг%). Гликемическая кривая отличалась некото​рыми чертами, характерными для диабета: значительный подъем уровня сахара и медленное снижение, не доходящее до исходного уровня.

Какой-либо закономерности в течении этих различных диэнцефальных пароксизмов выявить не удалось.

Исследование гормонально-гуморального «профиля» больной, а имен​но изучение функционального состояния системы гипофиз—кора надпо​чечников с нагрузками (инсулин и АКТГ), обнаружило быструю истощаемость наличных резервов. У больной как во время диэнцефальных па​роксизмов, так и при пробе с инсулином наблюдалось преобладание ваго-инсулярных явлений (повышение парасимпатического тонуса). Эти клинические данные, подтверждаются лабораторными данными в виде повышенного содержания ацетилхолина в крови, еще больше нарастаю​щего после введения инсулина, снижения холинэстеразы, общего коли​чества адреналиноподобных веществ и коэффициента специфичности. Белковая фракция сыворотки крови от 18/IV: общий белок—8,8 г%, альбумины—52,5%, глобулины — 47,5%: 1 5,5%, 2 9,5%, бета 12%, гамма 20,5%, коэффициент альбумины/глобулины—1,1. Капиллярно-венозная проницаемость для воды +2,1 мл, белка +7%.
Проводилось лечение аспирином по 1.5 г в день в течение 40 дней, преднизолоном (0.45 г на курс), витамином B12, большими дозами аскор​биновой кислоты с рутином. После применения фенакона частота при​ступов двигательного автоматизма уменьшилась. Был проведен курс рентгенотерапии на диэнцефальную область (300 р на курс). Одновре​менно проводилась усиленная дегидратационпая терапия (сернокислая магнезия и новурит).
9/VI 1962 г. больная выписалась в хорошем состоянии
У данной больной постепенно нарастали вегетативно-сосудистые симптомы, имелся целый ансамбль диэнцефаль​ных признаков поражения, пароксизмзльность их проявле​ния, многообразие судорожных состояний.

Характерной чертой ревматических энцефалитов являет​ся преобладание функциональных нарушений со стороны сердечно-сосудистой системы не только во время диэнце​фального криза, но и во внепристуином периоде.

Таким образом, полиморфность и поэтапность развития мозговой патологии, клинические картины, характерные для ревматизма, и тип течения процесса при ревматическом диэнцефалите обусловливают картину заболевания, отлич​ную от диэнцефальной патологии иной этиологии.

Несмотря на сказанное и в первую очередь на сравни​тельную частоту вовлечения в процесс гипоталамической области при ревматизме, необходимо отметить, что диагноз диэнцефального синдрома и здесь, не говоря уже об этих синдромах другой этиологии, ставится много чаще. чем это имеет место. Быстро преходящие разлитые вегетативные дистонии, функционально включившиеся в процесс на вы​соте его развертывания, не следует именовать диэнцефаль​ной патологией. Подобная «патология» присуща очень мно​гим патологическим процессам в человеческом организме. Лишь устоявшиеся и надолго закрепившиеся гипоталамические нарушения, где многосимптомная патология и пред​ставила собой ядро всего страдания, мы можем именовать диэнцефальным, или гипоталамическим, синдромом.

Говоря об отдельных формах диэнцефальной патологии, можно отметить, что при ревматизме вегетативно-сосуди​стая и нейро-эндокринная формы наблюдаются значительно чаще других форм. Понятно, что все деление на отграничен​ные формы в какой-то мере условно, но во всяком случае вегетативно-сосудистая форма определялась нами там, где вегетативно-висцеральные и вегетативно-сосудистые нару​шения явно преобладали над остальными видами гипоталамических расстройств. Вегетативно-сосудистые синдромы обычно проявляются в форме симпато-адреналовых, вагоинсулярных или смешанных кризов, причем кризы эти на​ступают нередко сериями, следуя за обострениями ревмати​ческого процесса. Их содержание сводится к приступам головной боли, головокружения, «замирания сердца», не​хватки воздуха, общего дрожания, онемения, похолодания рук и ног, витального страха, подъема артериального дав​ления с последующим проливным потом, полиурией и рез​кой мышечной слабостью, астениеи. Длительность кризов от нескольких минут до нескольких часов. Эмоциональная окраска их крайне разнообразна, как разнообразны и до​полнительные симптомы. Еще до начала криза в случаях симпато-адреналового его характера можно отметить у больных повышение симпатической активности, нарастание адреналиноподобных веществ, увеличение неокисленных активных форм адреналина и снижение уровня парасимпатинов—ацетилхолина, гистамина, увеличение активности холинэстеразы. Все это объективизирует характер пар​оксизма. Незадолго до выхода из приступа симпатическая активность крови падает, повышается парасимпатическая активность, увеличивается содержание в крови ацетилхо​лина, гистамина, снижается активность их ингибиторов — холинэстеразы и диаминоксидазы. В случаях ваго-инсулярных кризов все биохимические сдвиги в крови идут в обрат​ном порядке.

Мы не станем подробно разбирать эти пароксизмы и приводить истории болезни, так как это сделано в вышед​ших монографиях Д.Г. Шефера, Н.И. Гращенкова, А.Р. Рахимджанова.

Нейро-эндокриниая форма охватывает собой такие про​явления, как синдром Иценко—Кушннга, несахарный и са​харный диабет, синдром тиреотоксикоза. Характерным и своеобразным является сочетание этих синдромов с элемен​тами органической неврологической симптоматики и с веге​тативно-сосудистыми и астеническими симптомами, стер​тость их с преобладанием нечетких, переходных симптомо​комплексов.

Нервно-мышечная форма протекает в виде пароксизмов по типу периодического паралича и катаплексоподобных состояний. Их отличительной чертой является сочетание с обильными вегетативно-сосудистыми и гормонально-гумо​ральными нарушениями. От истинной пароксизмальной миоплегии приступы периодического паралича ревматического генеза отличаются кратковременностью кризового состоя​ния и легкостью нервно-мышечных нарушений.

Нейро-дистрофическая форма заболевания, наоборот, характеризуется тяжелым течением, наличием грубой ди​энцефальной патологии в виде очагов депигментации, уни​версального облысения, язв желудочно-кишечного тракта.

Своеобразным состоянием, детально еще не обследован​ным, является чувство постоянного ознобления не по типу кризов, отмеченных П.М. Иценко, а постоянного чувства зябкости, что заставляет больных кутаться, повязывать голову платком, прятаться от малейшего сквозняка и дуно​вения ветерка. Больные производят впечатление страдаю​щих тяжелой ипохондрией, ушедших в свои ощущения и оберегающих себя от малейшего дискомфорта.

Современные представления о терморегуляции не помо​гают при рассмотрении вопроса о чувстве ознобления, так как изменения температуры тела не наблюдается, как не наблюдается и расстройства чувствительности. В отноше​нии последнего имеются интересные наблюдения Elsberg, который констатировал температурные проводниковые па​рестезии («симптом зябкости») при высоких шейных лока​лизациях экстрамедуллярной опухоли. Он предполагает, что такого рода ощущения возникают в результате комбинаций нарушения чувствительности с нарушением функции веге​тативных аппаратов собственно продолговатого мозга. К.В. Шиманский подтверждает предположение Elsberg. О чувстве зябкости, сменяемом чувством жара, о своеобраз​ном синдроме зябкости говорит и Д.К. Богородннский, раз​бирая случаи краниоспинальных опухолей. Значит, и здесь предполагается заинтересованность вегетативных образо​ваний. Вот почему не будет странным связывать ощущение ознобления с разлитым вовлечением в процесс вегетативной нервной системы до уровня гипоталамических отделов. На​блюдавшиеся нами случаи с синдромом ознобления касались либо больных ревматизмом, либо больных с хроническим тонзиллитом и особенно с часто рецидивирующими ангина​ми, т. е. больных с «ревматической готовностью».

Наблюдение 16. Больная Б., 29 лет, врач, консультирована нами 23/XI 1963 г. Лечилась в Институте терапии АМН СССР, где был поставлен диагноз диэнцефалита.
В палате, где никому не было холодно, больная лежала под двумя одеялами, малейшее дуновение ветра, легкий сквозняк повер​гали ее в страх; она никак не могла быстро приспособиться к окру​жающей температуре помещения; ложась спать, чувствовала зябкость в ногах, спине, должна была встать и походить для того, чтобы это чувство затихло. Этот синдром ознобления то усиливался, то несколько стихал. Страдает хроническим тонзиллитом.
На ЭЭГ преобладает -ритм 9—8 в секунду до 40—20 мкВ сочетаю​щийся с колебаниями частотой 14—15, иногда 19 в секунду, в лобной области амплитуда до 15 мкВ. Пароксизмы медленных волн во всех от​ведениях. кроме затылочных, 3—4 в секунду, до 35 мкВ. Иногда в темен​ной и лобной областях группы нерегулярных -волн, перемежающихся с -ритмом.
От принимаемого преднизолона лицо у больной стало лунообраз​ным, она прибавила в весе. Наблюдались частые рецидивы болезненного состояния, затяжная—по 3 месяца—субфебрильная температура, при​ступы сердцебиений без органических изменений со стороны сердца.
Наблюдение 17. Больная М., 20 лет, консультирована в октяб​ре 1964 г. С раннего детства страдает ангинами, была под наблюдением ревматолога. Со школьного возраста отмечались мимолетные потери со​знания, за весь период было 4 генерализованных судорожных припад​ка, но без прикуса языка и упускания мочи. Периодически головная боль, сердцебиение; быстро не ходит из-за одышки и сердцебиения. Веки по утрам отечные, иногда бессонница. За несколько дней до мен​струации, в дни ее и несколько дней после нее — головная боль, тош​нота и сильнейший озноб. Носит теплое белье, шерстяное платье, ват​ную безрукавку, две пары чулок, теплые ботинки, голову повязывает теплым платком, и все равно согреться не может, зябнет, всю ее трясет. Иногда зябкость сменяется приливом жара к рукам и ногам. Внутрен​ние органы без патологии.
Несчастье этого рода больных еще и в том, что их, каза​лось бы, необоснованные при соматическом благополучии жалобы заставляют врача усиленно искать ипохондриче​скую настроенность и психическую неуравновешенность, где требуется компетенция психиатра. Укутанные и тепло оде​тые, с замотанной шарфом головой, эти больные при пер​вом знакомстве производят странное впечатление. Однако электроэнцефалографические данные в какой-то мере их реабилитируют. Не только пароксизмальный, но и пролонгированный синдром ознобления—одна из форм дисфунк​ций вегетативной нервной системы.

Описываемый нами синдром—это несколько отличный процесс и иное состояние, чем в случаях, с повышенной чувствительностью, сверхчувствительностью к холоду, о ко​торых сообщают Ю.Ф. Анцыпаловский и А.П. Зинченко При охлаждении наблюдались местные, типа квинковских, отеки кожи, языка, пищевода, обморочные состояния при купании в холодной воде. Патогенез этих явлений усма​тривался одними авторами в аллергических реакциях (М.А. Лясс, Feinberg и Friedlaender, Hoi-ton), другими— в особой гиперчувствительности холодовых рецепторов (Perutz и Brugel, McGovern) или «в поражении сосудистых терморегуляционных рефлексов в связи с поражением подбугровых центров» (Ю.Ф. Анцыпаловский и А.П. Зин​ченко).

в) Синдром повышения внутричерепного давления при ревматизме

Головная боль—одна из наиболее частых жалоб боль​ных ревматизмом. Головные боли возникают либо присту​пообразно при сравнительном благополучии между двумя пароксизмами, либо, что встречается даже чаще, беспокоят постоянно, в течение всего дня, мешая иногда спокойно уснуть. На фоне этих постоянных, разнообразной локализа​ции головных болей возникает приступообразное их усиле​ние, появляется тошнота, а по временам и рвота. Известны случаи, когда головная боль является составным, подчас ведущим проявлением вегетативно-сосудистого пароксизма.

Исследование сосудистой проницаемости в подобных случаях обнаруживает определенные изменения: усиление нарушения капиллярно-перикапиллярного тканевого обме​на, благодаря чему возникают условия, способствующие развитию тканевого отека.

Работами последних лет установлено, что вещества, свя​занные с передачей нервного возбуждения,—такие медиа​торы, как адреналин, ацетилхолин, гистамин, серотонин, активно участвуют в регуляции сосудистой проницаемости. Гистамин, введенный в организм, вызывает повышение про​ницаемости кровеносных капилляров (Faldberg-).
При ревматизме, особенно в периоды обострения про​цесса, отмечается заметное повышение содержания гист​амина в крови. Кроме того, гипергистаминемия может под​держиваться за счет угнетения противогистаминных меха​низмов организма (понижение активности аминоксидазы и гистаминопектического эффекта), что демонстративно показано в работах Е.М. Боевой и Б.И. Каменецкой (J963) в случаях острой мозговой травмы. В этих же работах уста​новлена роль центральной нервной системы в регуляции проницаемости кровеносных сосудов как в отношении кровь—ткань, так и ткань—кровь, т. е. в отношении отри​цательной и положительной проницаемости по В.П. Казначееву.

Однако не одним содержанием гистамина обусловли​вается этот сложный сосудисто-тканевый процесс. Как было показано рядом исследователей (Г.Д. Залесский, Л.И. Не​стеров, В.П. Казначеев, Е.П. Степанян и Г.Е. Перчикова и др.), повышенную капиллярную проницаемость при рев​матизме можно связывать с активизацией тканевой н спе​цифической (стрептококковой) гиалуронидазы. При обост​рении ревматизма активность гиалуронидазы значительно повышается, параллельно стиханию активности процесса наблюдается уменьшение активности этого фермента. Про​дукция и активность ингибитора гиалуронидазы (антигиалуронидазы) находится под контролем нейрогуморальных механизмов. Так, гормоны передней доли гипофиза (АКТГ)

и коры надпочечников тормозят действие гиалуронидазы на капиллярную систему. А если учесть еще роль протеоли​тических ферментов (плазмин), которые способствуют пре​вращению неактивной гиалуронидазы в активное состояние ее как в крови, так и в тканях, то станет ясно, что в капил​лярной проницаемости играют роль нейро-гормонально-гуморальные механизмы. Помня о том, что гипоталамическая область является основным регулятором вегетативно-сосу​дистых рефлексов и что здесь происходит интеграция дея​тельности вегетативной и эндокринной систем, можно пола​гать, что при ревматических поражениях этой области про​исходит значительное нарушение капиллярной проницае​мости. Это доказано А.Р. Рахимджановым в его докторской диссертации.

Мы можем на основании произведенных И.Л. Вайсфельд, Е.М. Боевой, Б.И. Каменецкой, А.Р. Рахимджановым и др. исследований утверждать, что приступы головной боли при вегетативно-сосудистой форме диэнцефальной патологии обусловлены гипертензионным синдромом, свя​занным с нарушением капиллярной проницаемости н вто​ричным отеком ткани мозга. Постоянную головную боль у больных ревматизмом, несмотря на имеющееся в какой-то степени нарушение проницаемости сосудистых стенок даже во внеприступном периоде, вряд ли можно объяснить по​добными механизмами. Важно также отметить, что арте​риальное давление при наличии порока сердца чаще дер​жится на низких цифрах н обычно не бывает источником тяжких головных болей.

Мы полагаем, что причину постоянных головных болей, во всяком случае у части больных ревматизмом, нужно искать в поражении оболочек головного мозга и наруше​нии тем самым циркуляции спинномозговой жидкости. Обо​лочки головного мозга богато снабжены болевыми перифе​рическими рецепторами, они крайне чувствительны, и боль при воспалении мягких мозговых оболочек и при их остром отеке, как известно, весьма значительна (рис. 8 и 9). Так как большую роль в патологии мозговых оболочек играет и отек, то легко можно себе представить нарушение тока ликвора не только за счет измененной проницаемости сосу​дистых стенок, но и существования слипчивого арахноидита.

Подостро текущий церебральный арахноидит с повыше​нием внутричерепного давления вследствие внутренней во​дянки—это наиболее верный в таких случаях диагноз рев​матического процесса. Подобные картины дали основание
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Рис. 8. Утолщение мяг​ких мозговых оболочек, стаз в сосудах, диапедез эритроцитов. Окраска ге​матоксилин-эозином. Объектив 2.
М. Б, Цукер выделить «синдром повышения внутричереп​ного давления при ревматизме». Можно думать, что в воз​никновении гипертензионного синдрома ревматической этио​логии играют роль как поражение артерий и вен вещества и оболочек головного мозга, так и поражение сосудистых сплетений и продуктивные изменения в самих мозговых оболочках. На рис. 10 приведено изображение сосудистого сплетения, где гиалинизированные стенки сосудов лежат в основе расстройства циркуляции спинномозговой жидкости. Результатом этих поражений является недостаточное вса​сывание и нарушение продукции спинномозговой жидкости, т. е. ликвородинамические нарушения различного характе​ра. Повышение ликворного давления идет параллельно с повышением венозного давления, что еще больше усугуб​ляет головную боль.

Такие случаи приведены в диссертациях А.П. Куцемиловой и Т.И. Хаджаевой. О ревматических арахноиди​тах у взрослых пишет Г.Д. Бобровская. Нам удалось наблюдать ряд больных с ревматическими арахноидитами, в том числе с ревматическим оптико-хиазмальным арахно​идитом.

Наблюдение 18. Больная И., 39 лет, консультирована в клини​ческой больнице 27/V 1955 г.
В раннем детстве перенесла корь и натуральную оспу. В 25 лет нормально протекавшая беременность закончилась родами. В 26 лет бронхиальная астма, в 29 лет—первый эпилептический припадок. В дальнейшем припадки повторялись каждый месяц, раз в 2 месяца, а затем еще реже. В 32 года — вторая беременность, которая протекала с неукротимой рвотой, но закончилась нормальными родами. У больной двое детей—7 и 14 лет. В последние годы—частые ангины. В возра​сте 35 лет отмечена первая атака острого полиартрита, в 38 лет—вто​рая сердечно-суставная атака ревматизма. Удалены глоточные минда​лины. С этого же времени усилились начавшиеся год назад головные. боли постоянного характера. По временам они обострялись до резких приступов. Больная жизнерадостна, интеллект сохранен, жалуется на снижение памяти. Легкие менингеальные симптомы, оживление колен​ных рефлексов. Боли во всех суставах. Состояние придаточных поло​стей носа нормальное. Глазное дно без изменений. На рентгеиограмме черепа пальцевые вдавления.
Диагноз: ревматизм, церебральный гипертензиониый синдром.
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Рис. 9. Резкий отек мягких мозговых оболочек, гиа​линоз сосудистых стенок. Окраска гематоксилин-эозином Объектив 2.
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Рис. 10. Гиалннизированные стенки сосудов сосуди​стого сплетения. Окраска гематоксилин-эозином Объектив 4.
Гипертензионный синдром, который развился после ряда ревматических атак, скорее всего является следствием слипчивого арахноидита, особенно если учесть, что другие при​чины постоянных болей исключены. Улучшение состояния больной после дегидратационной и противоревматической терапии подтвердило диагноз.

Нужно отметить, что к диагнозу церебрального арах​ноидита в последнее время стали относиться крайне некри​тично: достаточно больному пожаловаться на упорные го​ловные боли, как диагноз уже готов, причем для этого опре​деления, оказывается, не нужно никаких причин, которые могут вызвать арахноидит, и не нужно никаких дополни​тельных исследований, исключающих это заболевание. Если при диагностике церебрального арахноидита любой другой этиологии нужна осторожность, то это в равной мере отно​сится и к ревматическому церебральному арахноидиту.

3. Неврозоподобные и психотические состояния при ревматизме

При тщательном наблюдении за больными с соматиче​скими формами ревматизма и при неоднократном их обсле​довании удается подметить ряд мелких как неврологиче​ских, так и психических симптомов, нестойко державшихся и иногда сменяющихся другими столь же мало значимыми симптомами. Психические симптомы—это чаще всего нару​шения в области эмоций и восприятии. Неврологические— это повышенная чувствительность к свету и звуку, голово​кружение, головные боли, часто бессонница. В детской практике наблюдаются нехореические гиперкинезы, разбро​санность движений, особенно в руках, излишняя подвиж​ность, реже подергивания в области мимической мускула​туры. На этот микрохореический гиперкинез в свое время обращал внимание Н.Ф. Филатов—единичные слабые не​произвольные сокращения отдельных мышц кистей, пальцев рук и ног, угла рта, легкие гримасы, судорожный короткий вдох. Особенно он отчетлив при снятии ребенком верх​ней одежды. С.Ф. Широков предлагает даже свой «симп​том раздевания».

Не только нарушения в соматической сфере, но, возмож​но, и поражение мелких сосудов головного мозга лежат в основе невротических состояний у больных ревматизмом. Чаще всего у них наблюдаются нервная истощаемость, ла​бильность эмоций, тревожная тоскливость, удрученно-без​надежное настроение, реже эйфория, навязчивые страхи, сноподобные состояния, псевдоистерические симптомы.

Раздражительная слабость, истощаемость, астенизация могут быть отмечены у большинства больных ревматизмом, особенно рецидивирующим. Больные быстро устают при физической и умственной работе, подолгу не могут сосре​доточиться на одном предмете, внимание их рассеивается, они легко теряют уравновешенность, аффективно несдер​жанны, нетерпеливы, эмоционально лабильны. Нередко дре​мотное состояние днем чередуется с ночной бессонницей. Эти типичные неврастенические черты поведения появляют​ся у лиц, до заболевания ревматизмом никогда не болевших неврастенией и достаточно стеничных в жизни и на работе. Неврастенические симптомы могут быть выражены в период очередной ревматической атаки, однако часто ревматиче​ская астенизация остается на более или менее длительный срок, в особо неблагоприятных случаях—до новой атаки. Больные молодого возраста по выздоровлении скорее, чем лица более зрелого возраста, избавляются от астенизации, но зато у них значительно быстрее, чем у взрослых, возни​кают неврастенические состояния. Иногда наблюдаются истерогенные реакции с плачем и криком, подкатыванием клубка к горлу, психогенные сумеречные состояния, пуэрилизм, аффективные разряды с жестикуляциями и т.п.

Е.К. Скворцова у тяжелобольных ревматизмом наблю​дала эпизодически возникающие в течение нескольких дней н недель эйфорические состояния с многоречивостью, по​движностью, непризнанием своей болезни на фоне крайней истощаемости, отвлекаемости, невыносливости к звуковым и световым раздраженням.

Все эти психотические состояния проявляются по типу экзогенных реакций на ряд неблагоприятных моментов: здесь и неполноценность сердца, этого крайне значимого органа, и продолжительность заболевания, и угроза инва​лидизации, семейного неблагополучия. Здесь сказываются и сосудистые церебральные изменения, и явления интокси​кации при сопряженных страданиях печени, и мозговая гипоксия при сердечной декомпенсации. Подобные патоге​нетические обоснования неврозоподобных состояний и пси​хических нарушений отмечают многие авторы (В. Митков, Е.К. Скворцова, А.С. Чистович, Heindrich и Ott и др.).

Следует также помнить, что невротические состояния больных, равно как и различные неврозы органов, обус​ловлены вовлечением вегетативной нервной системы, ко​торая подвергается при ревматизме значительным измене​ниям.

За последние годы накопился материал и по пораже​ниям психики у болеющих ревматизмом. Острые ревмати​ческие психозы могут наблюдаться в картине ревматиче​ского менингоэнцефалита, бурно протекающей хореи или атаки ревмокардита и полиартрита и протекают в виде сновидной спутанности (онейроида), реже делирия с оглушенностью. Описаны и шизофреноподобные процессы при рев​матизме, которые отличаются от шизофрении выраженным расстройством сознания и эмоциональной лабильностью, что достаточно освещено нами в книге «Нейроревматизм». Психические изменения у больных ревматизмом сочетаются также с вегетативными нарушениями при диэнцефальной патологии. Мы уже говорили о связи этих и близко к ним прилежащих отделов с эмоциональной сферой больных с развитием истеризации личности в некоторых случаях. По данным Т.А. Невзоровой, психопатологические наруше​ния при поражениях диэнцефальной области отличаются крайним полиморфизмом.

Среди разнообразных клинических проявлений отме​чаются расстройства восприятии, онейроидные нарушения сознания, симптомы дереализации, деперсонализации, ипо​хондрические, преимущественно сенестопатические, наруше​ния, бред и бредоподобные фантазии, аффективные симпто​мы разнообразного оттенка. Все эти психические наруше​ния имеют тенденцию к пароксизмальному проявлению, комплексному сочетанию тех или других симптомов, к их стабилизации в одних и к нарастанию и усложнению в дру​гих случаях, и, наконец, они не идут сами по себе, а всегда в каком-то соотношении с нейро-вегетативно-эндокринной симптоматикой данного конкретного наблюдения.

Пароксизмально проявляющийся аффективный синдром относится к наиболее ранним и постоянным расстройствам психической деятельности при диэнцефальной патологии. Это чувство беспокойства, немотивированной тоски, безот​четного страха смерти, неожиданно возникающей апатии, значительно реже дисфории. Ипохондрической настроенно​сти с мучительными сенестопатиями иногда сопутствуют параноидные переживания. Аффективные расстройства яв​ляются фоном, на котором и развивается психотическое состояние.

Наблюдение 19. Больной Р., 32 лет, архитектор, 11 лет назад перенес ревматический полиартрит и вскоре хорею. Год назад после не​резкого ознобления появились головные боли, ночные пароксизмы внтального страха, сопровождающиеся болевыми ощущениями в сердце и серд​цебиением. Вслед за ослаблением указанных приступов периодически от​мечалось состояние расслабленности, во время которого не мог двигать​ся, постоянно лежал в постели. На этом фоне появлялись те же ощуще​ния сердцебиения, страх смерти, но в более слабой степени. По временам возникали приступы жажды, голода, повышалась температура тела и ар​териальное давление (до 140/90 мм рт. ст.). Стал испытывать массу свое​образных ощущений в различных частях тела: уверял, что все тело стало дряблым, внутренние органы опустились, во время акта жевания «слюнномозговая жидкость» от копчика «плывет» под кожу в мозг. В голове чувствует переливание этой жидкости, во рту — се неприятный вкус. С наличием этой жидкости в мозге больной и связывает головные боли. Настроение крайне неустойчивое: на фоне подавленности отмечаются взрывы раздражительности, ярости, сменяющиеся полной апатией. Еже​дневно ждет смерти, пишет завещания. Стал неряшлив, не моется, не бреется по нескольку недель. Ищет помощи у врача, просит спасти его и в то же время уверяет, что он уже погиб, и вот-вот должен умереть от истощения.
Диагноз: ревматизм, ипохондрическое состояние.
Не всегда легко подобные случаи отграничить от шизо​френии, хотя здесь нет столь характерного для шизофрении расщепления личности и дискордантных расстройств.

Еще труднее отдифференцировать не кратковременные периодические аффективные расстройства, так часто наблю​даемые при диэнцефальном синдроме, а периодические аффективные расстройства, которые тянутся по нескольку месяцев, сопровождаясь головными болями, разнообраз​ными сенестопатиями и пароксизмами вегетативно-сосуди​стых нарушений. Как это отмечал в свое время В.П. Про​топопов, маниакально-депрессивный психоз идет на фоне сниженной соматовегетатнвной деятельности. Но вместе с тем отграничение возможно. «Оно должно идти по линии тщательного анализа соматических н психопатологических нарушений, изучения динамики состояния в процессе его развития» (В. 11. Протопопов). Неврологические симптомы указывают на органический процесс в диэнцефальных от​делах.

4. Нейроревматические раритеты

Заболевания, идущие с многоочаговым поражением нервной системы, с рассеянной симптоматикой, редко когда укладываются в строго ограниченную, четко обрисованную клиническую картину. Диагностика особенно сложна, если речь идет о ревматической этиологии процесса, так как до сих пор наряду, правда, с наблюдающейся у некоторых авторов неоправданной тенденцией чрезмерно легко при​влекать ревматизм в качестве виновника данного нервного заболевания имеется необоснованное желание вполне закон​ную ревматическую этиологию подменять какой-либо «не​определенной нейроинфекцией». В уточнении диагностики, понятно, помогают не только заключения терапевта, но и положительные, характерные для активного процесса имму​нологические исследования, а также эффект от противорев​матического лечения.

Рассеянные энцефаломиелиты—сравнительно редкая клиническая форма ревматического поражения нервной си​стемы. Без всякого к тому основания отмечается тенденция уподобить ее, породнить с рассеянным склерозом (Д.Т. Куимов, Ш.А. Аскаров). Спора нет, общие черты есть: аллер​гический патогенез заболевания, рецидивирующее течение, связанное с экзацербациями процесса, молодой возраст больных, многоочаговость поражения. Однако содержание процесса в обоих случаях различное: в одном—гибель мие​линовых оболочек и нервных волокон преимущественно в спинном мозге с разрастанием глиозной ткани, в другом— деструктивные изменения в сосудистых стенках, очажки воспаления и некроза преимущественно в сером веществе головного и реже спинного мозга с вовлечением подкорко​вых узлов, диэнцефальной области, коры и ретикулярной формации.

Эта распространенность поражения при ревматических энцефаломиелитах, очевидно, и лежит в основе тех клини​ческих картин, которые мы решили причислить к раритетам. Приведем ряд примеров.

Наблюдение 20. Больная М., 17 лет, находилась в нервной кли​нике I ММИ с 14 сентября по 30 ноября 1965 г. Диагноз: ревматический энцефаломиелит.
В возрасге 10 лет перенесла малую хорею, в этом же году произ​ведена тонзиллэктомия, до этого частые ангины и артральгии. До 1963 г. чувствовала себя удовлетворительно. С апреля 1963 г. отмечала нарастающую слабость в ногах, а затем и в руках, спотыкалась и падала при ходьбе. Через 3 месяца появилось двоение в глазах. В июле 1964 г. госпитализирована в нервное отделение Больницы имени С.П. Боткина, где на основании избирательной слабости в проксимальных отделах рук и ног, выраженной утиной походки, мышечной гипотонии, арефлексии и диплопии с учетом ревматизма в анамнезе был поставлен диагноз рев​матического энцефаломиелита с синдромом миопатии. Получала проти​воревматическое лечение и выписалась с улучшением здоровья: сила в руках и ногах наросла, двоение почти прекратилось. В 1965 г. амбулаторно проведено 2 курса противоревматической терапии. 14 сентября 1965 г. поступила в клинику с диагнозом рассеянного склероза.
В неврологическом статусе: выраженная утиная походка, слабость в проксимальных отделах рук без ограничения объема движений, грубое снижение силы в проксимальных отделах ног—с трудом отрывает ноги от постели, поднимая их только на 30—40 см. Заметно затруднение при переходе из горизонтального положения в вертикальное. Все сухожиль​ные рефлексы, за исключением рефлекса с левой двуглавой мышцы, ко​торый выпал, повышены, патологических и брюшных рефлексов нет, мы​шечная гипотония. Координация движений не нарушена, все виды чув​ствительности в норме. Болезненности нервных стволов нет. Мышечных атрофий нет. Тазовые органы в норме. Четкий мелкоразмашистый нистагм. Черепномозговые нервы без нарушений, глазное дно в норме.
Полосы растяжения (багровые) на коже живота. Питание несколько избыточное. Жалоб со стороны сердца нет. По заключению терапевта, в области верхушки сердца выслушивается систолический шум, акцент I тона и акцент II тона на легочной артерии. Пульс 84 удара в минуту, артериальное давление 110/70 мм рт. ст. Пробы на активность ревма​тического процесса оказались отрицательными. Температура тела в нор​ме. Клинический анализ крови без изменений. РОЭ 5 мм в час. Реакция Вассермана в крови отрицательная. Спинномозговая жидкость вытекала под повышенным давлением, цитоз 1, белок 0,09‰. Электрофоретическое исследование белков сыворотки крови: общее количество 8,2 г%, альбумины 54,2%, глобулины — 45,8%: 1 6,9%, 2 9,2%, бета 11,1%, гамма 18,1%. В моче креатин—0, креатинин—0,86 г. По данным электромиографии, указания на поражение клеток передних рогов спинного мозга нет. На ЭЭГ имеются указания на патологические изменения в стволо​вых отделах мозга. Гистологические данные при исследовании биопсированной мышцы левого бедра: в ткани мышцы дистрофические измене​ния в виде неравномерности контуров, метахромазии, местами исчезно​вение продольной и поперечной исчерченности. Небольшая пролифера​ция ядер сарколеммы. Стенки сосудов утолщены, наружная оболочка рззволокнена, местами гомогенизирована. Эндотелий набухший, места​ми пролиферирует и суживает просвет сосудов.
Больная выписалась с незначительным улучшением.
Итак, что же у больной? Миопатия с прогредиентным улучшением? Но таковые не известны. Полнрадикулоневритическая форма Гийена — Барре? Но нет расстройств чув​ствительности, остроты развития, ликворных изменений, хо​рошего регресса симптомов; как объяснить бывшую дипло​пию и отмечаемый нистагм? Нейровирусная инфекция с явлениями энцефаломиелополирадикулоневрита? Но что за инфекция и где радикулярные боли и изменения в спин​номозговой жидкости? II, пожалуй, самым верным диагно​зом остается ревматический энцефаломиелит с миопатическим синдромом. Малая хорея 7 лет назад, повторные анги​ны, артральгии, ревматический порок сердца, медленное поступательное развитие заболевания, успех от антиревма​тического лечения и данные исследования биопсированной мышцы больше всего говорят о ревматическом генезе этой своеобразной клинической формы, если не о диссеминиро​ванной красной волчанке, которая тоже могла пройти от гормональной терапии.

Наблюдение 21. Больной С., 32 лет, поступил в клиническое нервное отделение Больницы имени А.А. Остроумова 30/XI 1957 г. с жалобами на периодические судороги конечностей и туловища, насту​пающие после «неподготовленного» быстрого движения. Считает себя больным с 15-летнего возраста, когда подобные судороги стали появ​ляться в тот момент, когда больной начинал бежать. Судороги были редкими — 1—2 раза в месяц, затем стали учащаться, повторялись еже​дневно до 20 раз в день и чаще. В таком состоянии больной поступил в отделение.
До 8-месячного возраста отмечались припадки с потерей сознания (спазмофилия). В дальнейшем подобных припадков не было. Перенес корь, скарлатину, легкую травму головы. Часто болел ангинами. В семье никто припадками не страдал. Родители, младшие брат и сестра здо​ровы.
У больного обнаружено незначительное смещение левой границы сердца влево, систолический шум на верхушке, акцент II тона на легоч​ной артерии. Заключение терапевта: ревматическая инфекция, недоста​точность митрального клапана, хронический тонзиллит. В легких и же​лудочно-кишечном тракте нарушений нет.
Со стороны нервной системы отмечена легкая сглаженность носогубной складки справа, незначительное повышение мышечного тонуса в правой ноге при некотором снижении коленных и ахилловых рефлексов. При осмотре больного в любое время дня можно было отметить крат​ковременные тонические сокращения отдельных мышц рук, ног, спины, груди. Сам больной не замечал этих сокращений.
Выраженная потливость, похолодание пальцев ног. Вегетативной асимметрии не обнаружено. В крови стойкая эозинофилия до 9%. Со стороны мочи изменений нет. Спинномозговая жидкость нормальная. Глазное дно и рентгенограммы черепа в норме. На ЭКГ выявлены из​менения миокарда желудочков с замедлением внутрижелудочковой проводимости. ЭЭГ показала наличие диффузных изменений, преиму​щественно ирритативного характера.
Мы наблюдали у больного 3 типа приступе». Первый тип—тони​ческие судороги правой половины лица, вследствие чего оно перекаши​валось вправо; тонические сокращения мышц правой кисти: пальцы вы​тягивались, затем медленно сгибались и разгибались, совершая атетоидные движения. Обычно судороги, начинаясь с кисти, распространя​лись на предплечье, плечо и правую половину лица. Второй тип при​ступов — одновременное появление тонических судорог правой ноги,
руки и правой половины лица. Третий тип—массивный гиперкинез, охватывавший одновременно мышцы лица, туловища и конечностей; при этом голова несколько раз откидывалась назад, туловище выгибалось вперед, лицо перекашивалось вправо, ноги приводились к животу, руки обычно вытягивались, а затем совершали движения по типу атетоидиых. Во время таких судорог больной часто падал, лицо его краснело, появ​лялась тахикардия, затем обильный пот, но ни при каких приступах он не терял сознания.
Судороги появлялись, когда больной быстро совершал активное движение, например вскакивал с кровати, пытался быстро открыть дверь. Обычно судороги были очень кратковременными, не дольше ми​нуты. Частота их колебалась от 15 до 20 в день и более, причем присту​пы всех типов случались примерно с одинаковой частотой. Заметно было их учащение в дни, сопряженные с волнениями, переживаниями, напри​мер в дни посещений.
С первых же месяцев заболевания больной научился предотвращать приступы и приостанавливать их. Возможно, поэтому мать больного, не​смотря на трехлетнюю давность заболевания, ни разу не видела при​ступов; не замечали их также до последних месяцев и на работе боль​ного. Чтобы предотвратить приступ, больной должен был подготовить свои движения, не совершать их внезапно. Если же приступ уже на​чался, больной старался совершить энергичное движение мышцами, не вовлеченными в судороги: упирался ногами в стену, рукой крепко сжи​мал спинку кровати. Он рассказывал, что на работе во время начавше​гося приступа бросался к турнику, стоявшему поблизости, и начинал подтягиваться. Но и эти действия не всегда ему помогали, тем более что вообще он не мог их совершать при массивных общих судорогах.
Характер гиперкинеза, его связь с неожиданным актив​ным движением, умение предотвратить судороги, а также наличие постоянных тонических сокращений мышц—все это вполне соответствует картине интенционной судороги, семейной формы заболевания, впервые в 1913 г. описанной Рюльфом. В последующих работах ряда авторов (С.Н. Давиденков, Е.Ф. Кулькова, И.Д. Сапир, Р.К. Ирхо, А.X. Лившиц) эта судорога увязывалась с травмами го​ловы или инфекциями, с перенесенным энцефалитом или менингоэнцефалитом, совсем утеряв свой признак семей​ного страдания.

У нашего больного интенционную судорогу типа Рюльфа можно вернее и яснее всего объяснить наличием ревматиче​ского процесса с хроническим тонзиллитом, с частыми по​вторными ангинами и ревматическим эндомиокардитом. Снижение коленных и ахилловых рефлексов позволяет го​ворить в данном случае не об энцефалите, а скорее о ревма​тическом энцефаломиелите.

Проведенное лечение пенициллином, пирамидоном, бутадионом, препаратами брома и пролонгированным медика​ментозным сном дало хороший эффект: у больного впервые за последний год исчезли приступы общих судорог 3-го типа, особенно его беспокоившие, а число приступов 1-го и 2-го типа сократилось до 1—3 раз в день (вместо 17—25 при поступлении). Успешный результат противоревматического лечения подкрепляет справедливость нашего диагноза.

Это наблюдение, описанное бывшим нашим сотрудником И.X. Зарецкой, также может быть бесспорно отнесено к редким клиническим формам заболевания.

И, наконец, случай, описанный в сборнике клиники Н.А. Ильиной и О.Ф. Счастневой.

Наблюдение 22. Больная П., 38 лет, поступила в клинику нерв​ных болезней 10 мая, выписана 1 июня 1962 г. Диагноз: ревматиче​ский энцефалит с преимущественной локализацией в мезэнцефально-диэнцефальной области.
В 16 лет перенесла малярию, в 23 года отравление люминалом, в возрасте 29 лет—суставной ревматизм с последующим пороком сердца.
Заболела в начале октября 1957 г., когда без катаральных явлений отмечалась субфебрильная температура 37,4—37,6°, державшаяся в те​чение 10 дней, после чего вскоре появилась головная боль, необыкно​венная слабость, полная утрата аппетита. В первых числах ноября на фоне общей астении неоднократная рвота, а затем остро развилось со​стояние психомоторного возбуждения, резкое ухудшение зрения, грубое нарушение походки с пошатыванием в стороны, изменилась речь. Одно​временно появилась непреодолимая сонливость днем и бессонница ночью.
При обследовании в клинике у больной выявлено грубое наруше​ние конвергенции и аккомодации, легкий птоз. Отмечалось резкое нару​шение координации в виде статической атаксии, нарушена походка по типу «пьяной», дизартрия. Больная на фоне постоянной сонливости пе​риодически становилась болтливой, легко возбудимой. Отмечалось сла​бодушие, причем слезы быстро переходили в смех.
За 10—12 дней все явления постепенно сгладились, и больная могла в течение нескольких месяцев работать.
В феврале 1958 г. состояние вновь резко ухудшилось: усилилась головная боль, ухудшилось зрение, появилась сонливость днем, плохой ночной сон, периодически появлялось резкое возбуждение в виде болт​ливости, назойливости, отсутствовала критика своего состояния. Отме​чалось навязчивое стремление двигаться, делиться своими ощущениями, историей заболевания.
Обращал на себя внимание вид больной: лицо несколько одутло​вато с темными кругами под глазами, губы распухшие, сухие, язык су​хой с толстым коричневым налетом. Голос хриплый. Речь смазанная, некоординированная, «заплетающаяся». Походка неустойчивая, с резки​ми бросками из стороны в сторону. Одевается неряшливо, волосы не причесывает. Чрезвычайно навязчива, говорлива, эйфорична. Общий вид больной настолько напоминал вид пьяной, что она неоднократно кон​сультирована психиатром для решения вопроса о возможности экзоген​ной интоксикации.
В неврологическом статусе к глазодвигательным расстройствам в виде нарушения конвергенции и двустороннего полуптоза присоедини​лись концентрическое сужение полей зрения с элементами левосторон​ней гемианопсии, левосторонняя гемигипестезия с гиперпатией и нару​шением динамической координации движений, угнетение сухожильных рефлексов, легкий менингеальный синдром.
После противовоспалительной терапии состояние вновь значительно улучшилось, однако остались быстрая утомляемость, периодические го​ловные боли.
При последующих обострениях, возникавших регулярно осенью и весной, постепенно усугублялись локальные неврологические симпто​мы — парез правого лицевого нерва по центральному типу, слабость в правой руке, левосторонняя гемианестезия с грубой гиперпатией таламического характера, жажда, частое мочеиспускание, иногда с упусканием мочи, вкусовые извращения (непереносимость кислого), а перио​дами анорексия, повышенная саливация. Появилась склонность к под​кожным геморрагиям. В остальном отмечалась стереотипная картина своеобразного «опьянения» с выраженными вегетативными расстройст​вами. Вне состояний обострения полного восстановления уже не отме​чалось—постепенно снижалась память- больная почти полиостью утра​тила профессиональные знания, совершенно не может усваивать новое. Нарушен ритм сна. Начало и конец обострений стали менее острыми, но сами экзацербации—значительно более растянутыми. В период при​ступов всегда отмечалась аменорея.
Каждый раз обострению предшествовали артральгии, сопровождав​шиеся повышением лейкоцитоза до 12000—14000.
При дополнительном обследовании изменений на глазном дне не обнаружено. На рентгенограмме отмечались усиленный сосудистый ри​сунок и умеренно выраженные пальцевые вдавления. Реакция Вассермана отрицательная. Люмбальный ликвор без патологии. На ЭЭГ—из​менения, указывающие на заинтересованность передних отделов ствола головного мозга. Содержание 17-кетостероидов в пределах 10,7—25 мг/24 часа, 17-оксикортикостероидов 11,1—2,6 мг/24 часа, кортикостерона 1,3—27,7 мг/24 часа. При введении 10 ЕД АКТГ (проба Торна) через полчаса появились сильнейшие боли в кишечнике, учащенный стул, одышка, повышенная потливость, ослабление пульса, падение артериаль​ного давления со 100/60 до 70/30 мм рт. ст. Количество эозинофилов снизилось с 616 до 56.
Иммунобиологические реакции: АСГ— 1: 6000, АСК— 1: 400.
Больная выписалась со значительным улучшением после проведен​ной терапии пенициллином, бутадионом и кортизоном.
Бесспорно, мы имеем дело с рассеянным процессом: гла​зодвигательные нарушения говорят о заинтересованности среднего мозга, гемианопсия и гемианестезия—зрительного бугра, нарушение сна, анорексия и булимия, дисменорея, склонность к кровоточивости—гипоталамической области, своеобразный синдром «опьянения» с инкоординацией и эйфорической болтливостью, по-видимому, говорит о нару​шении лобно-мозжечковых связей. Тот факт, что заболева​ние протекает с обострениями в осенне-весеннее время, со​провождаясь артральгиями, что у больной имеются ревма​тический порок сердца и высокие титры иммунобиологических реакций на ревматизм и что противоревматическое лечение дало хорошие результаты, убеждает, что это рас​сеянный энцефалит ревматического генеза.

Сообщая о наблюдавшихся нами нейроревматическнх раритетах, мы в то же время хотим напомнить, что диагноз ревматического поражения нервной системы должен быть обоснован и что необычная клиническая картина заболева​ния —это еще не нейроревматизм.

Глава 3. ЦЕРЕБРАЛЬНЫЕ ОСЛОЖНЕНИЯ ПРИ КОМИССУРОТОМИИ

Последнее десятилетие для ревматологов ознаменова​лось бурным развитием операций на клапанах при ревмати​ческих пороках сердца, причем операции эти проводились и на закрытом, и на открытом сердце с подключением искус​ственного кровообращения и значительной гипотермией. При этом преходящие или более значительные церебраль​ные осложнения встречаются сравнительно редко. Так, по данным Института сердечно-сосудистой хирургии АМН СССР, из 4000 больных, оперированных по поводу порока сердца, у 204 наблюдались осложнения в виде расстройст​ва мозгового кровообращения, что составляет 5%, причем половина (112 больных) были с приобретенными пороками сердца. Из этих 112 больных оперировано закрытым мето​дом, без выключения сердца из кровообращения, 105 чело​век, Наиболее грозным осложнением хирургического лече​ния митрального стеноза являются эмболии в сосуды го​ловного мозга, которые, по данным Л.О. Бадаляна, встречаются в 1,86% всех комиссуротомий. Патогенез этих эмболий сложен: мерцательная аритмия, тромбоз левого предсердия и его ушка, кальциноз створок митрального клапана или комиссур, сочетающийся иногда с тромбо​зом, отрыв бородавок с пораженного эндокарда (единичные случаи). Чаще всего эмболии возникают во время внутри​сердечного этапа операции, реже в раннем и позднем после​операционном периоде. В возникновении послеоперационных эмболий ведущая роль принадлежит свежим тромбам, образовавшимся в полостях сердца после операции (Л.О. Бадалян). Их возникновению содействуют сгущение крови при изменении ее коагуляционных свойств, вазомо​торные нарушения с замедлением кровотока и явлениями застоя.

Клиника мозговых эмболий разнообразна, так как обу​словлена не только локализацией эмбола, но и рефлекторно отраженными расстройствами кровообращения в мозге: периартериальнымн мелкими геморрагиями, отеком мозга, стазами и сопутствующими им гипоксиями. Интересно отме​тить, что вопреки укоренившемуся мнению о более частом заносе эмбола в левое полушарие на большом материале установлено, что правое и левое полушария поражаются в равной степени и одинаково часто. Кровоизлияния в мозг при операциях на сердце закрытыми методами встречают​ся весьма редко. Наоборот, расстройства мозгового крово​обращения при операции на открытом сердце в условиях искусственного кровообращения в сочетании с умеренной гипотермней реже выражаются в эмболиях (здесь связанных с заносом воздуха и кислорода в сосуды мозга) и чаще в кровоизлияниях в мозг и в подоболочечные пространства. Этому содействуют нарушения свертывающей системы крови, изменения проницаемости сосудов, гемодинамические расстройства и в первую очередь гипертензия в артериаль​ном русле и системе верхней полой вены. Большое значение для церебральных расстройств имеют также явления гип​оксии, особенно при большой длительности перфузии. При гипоксии мы встречаемся чаще с общемозговыми симпто​мами, чем с очаговыми.

Общемозговые симптомы гипоксического генеза лежат и в основе неврозоподобных расстройств и психотических состояний у больных, подвергавшихся операции комиссуро​томий. В.В. Ковалев выделяет 3 основных периода после​операционного развития нервно-психических изменений: астено-адинамический (первые 2—3 суток), неврозоподобный (от 3—6-го до 12-го дня после операции) и период обратного развития неврозоподобных состояний (от 1 до 3 месяцев и дольше). В обратном развитии этих состояний большую роль играет успешный исход операции. В благо​приятных случаях неврастеноподобные состояния претерпе​вают полное обратное развитие в течение 1—2 лет после операции. Истероформные расстройства более стойки. Сенестопатически-ипохондрические состояния существенно не меняются или приобретают характер ипохондрического развития (В.В. Ковалев).

Наличие психоорганического синдрома до операции являлось препятствием для положительной послеоперацион​ной динамики нервно-психического состояния. Мало того, в некоторых случаях операция еще больше выявляла ннтеллектуально-мнестическую недостаточность и общее сниже​ние адаптации личности больного.

По данным Иститута сердечно-сосудистой хирургии АМН СССР, психотические состояния после комиссуротомин па закрытом сердце составляют 3,6% от общего числа опера​ций (цит. по В.В. Ковалеву). Эти данные совпадают с данными Т.А. Невзоровой, В.М. Дегтяревой и Р.Н. Лебе​девой.

Из послеоперационных психозов чаще всего отмечаются кратковременные абортивные психотические состояния (продолжающиеся от нескольких часов до недели) в виде тревожно-депрессивных переживаний с приступами страха смерти и уверенности в неотвратимой катастрофе, с ипо​хондрическими идеями гротескного и нелепого характера, иногда вплоть до отрывочных слуховых иллюзий и галлю​цинаций устрашающего характера. Некоторые больные проявляют стремление к самоубийству, что одновременно с редко встречающимся делириозным, делириозно-аментивным и делириозно-онейроидным психозом требует перевода больного в психиатрическую больницу. В послеоперацион​ном периоде еще реже наблюдается выраженный психоз с пролонгированным течением (до 3—4 месяцев) по типу депрессивно-параноидного состояния, обычно на фоне ясно​го сознания.

Вряд ли все психотические послеоперационные состояния можно объяснить возникающей при неблагоприятных усло​виях гипоксией. Возможно, в патогенезе выраженных после​операционных психозов основная роль принадлежит реактивации ревматического процесса. Тяжелое общее состояние больных до операции является фактором, способствующим развитию психоза после операции на сердце. Отсюда сле​дует, что профилактика послеоперационных нервно-психи​ческих нарушений заключается в общесоматическом укреплении, проведении противоревматического лечения. применении оксигенотерапии и назначении транквилизато​ров и снотворных препаратов.

Приводим случай сложных диффузных и локальных це​ребральных осложнений при комиссуротомии.

Наблюдение 23. Больной F. 26 лет, поступил в клинку 10/XI1 1965 г.
В семилетнем возрасте страдал ревматическим полиартритом. пере​нес неоднократные атаки. В 11 лет установлен порок сердца. В связи с развитием признаков декомпенсации сердечной деятельности 1/11 1965 г. в госпитальной хирургической клинике была произведена мит​ральная комиссуротомия на закрытом сердце. В момент операции у больного наступило состояние дезориентированностн, которое объясня​лось возникшей слепотой. Кроме того, обнаружили паралич рук я ног
Первые несколько дней больной не узнавал голоса своих близких и знакомых. Движения в левой руке появились через несколько дней, а дви​жения в остальных конечностях восстанавливались в течение нескольких месяцев. Долгое время наблюдался насильственный смех. Глотание и речь не нарушались. Через 3 месяца появилось светоощущение.
При поступлении спастически-атактическая походка, патологиче​ские рефлексы и клонусы стоп, ярче выраженные справа. Объем дви​жений во всех конечностях достаточный, сила снижена в мышцах ле​вого бедра и правой голени. Грубая атаксия в ногах и менее резкая в руках. Гипестезия на левой ноге с уровня паховой складки, на левой половине грудной клетки и левой половине лица. Зрительная агнозия при сниженной остроте зрения. Глазное дно: соски зрительных нервов розовые, справа границы соска четкие, слева—легкая смазанность в верхненосовой части, сосуды сетчатки нормального калибра.
Осмотр терапевта: цианоза, одышки, отеков нет. Границы сердца в пределах нормы, тоны ясные, ритмичные, на верхушке выслушивается грубый систолический шум. Пульс 76 ударов в минуту, удовлетворитель​ного наполнения. Артериальное давление 130/80 мм рт. ст. Легкие, пе​чень, селезенка в пределах нормы.
Заключение: по-видимому, во время операции имело место острое нарушение мозгового кровообращения с тромбоэмболией базилярной ар​терии, которая привела к зрительной агнозии, с явлениями разлитой ги​поксии и развитием очажков нетромботического размягчения.
Можно было бы привести большое количество примеров очаговых и диффузных поражений головного мозга, развив​шихся при операции комиссуротомии или спустя какой-то срок после нее, но все эти примеры вряд ли решат вопрос о генезе наблюдаемых осложнений.

Глава 4. ПАТОМОРФОЛОГИЯ НЕЙРОРЕВМАТИЗМА

Церебральная патоморфология может быть констатиро​вана в тех случаях, когда клинически невропатолог либо ничего не отметил, либо вся клиническая картина сводилась к симптомам утомляемости, повышенной раздражительно​сти, рассеянности, что бывает свойственно любому хрониче​скому инфекционному процессу. Иными словами, патомор​фология, а вернее гистопатология ревматических изменений в головном мозге развивается раньше их клинического проявления. По-видимому, характерная для коллагенозного процесса сосудистая патология должна стать достаточно массивной для того, чтобы клинически проявиться.

Об этих характерных изменениях еще до введения поня​тия «коллагеновые болезни» говорил В.Т. Талалаев (1932), полагая, что в основе поражения соединительной ткани сосудистых стенок лежит накопление мукоидной субстанции. В дальнейшем его данные о том, что фибриноидному некрозу предшествует и сопутствует накопление мукоидной субстанции в соединительной ткани, были подтверждены многими авторами.

Наличие мукоидной субстанции выявляется положитель​ной реакцией метахромазии в межуточной ткани при окра​ске толуидиновым синим или тионином, что обусловлено химическим составом мукоидной субстанции. В ее состав входят высокомолекулярные эфиры (моноэфиры) серной кислоты, к которым относится гепарин. Мукопротеины обра​зуют группу сложных белковых веществ, состоящих из соединений белка с углеводным компонентом, и содержат гиалуроновую кислоту. Как выяснилось в последние годы, проницаемость сосудов и тканей обусловлена наличием в них высокомолекулярных эфиров серной кислоты, в частно​сти гиалуроновой кислоты и ее соотношением с гиалуронидазой.

Что же касается самой коллагенизации, или, как пра​вильнее называть, проколлагенизации, то это оказался процесс неоднотипный. По данным А.М. Зайдес, А.А. Тустановского и Г.В. Орловской, применивших гистохимический метод в исследовании тканей, коллаген состоит из проколлагена и колластромина. Коллагеновые же волокна состоят из фибрилл коллагена и расположенного между ними мукоида. Проколлагенизация заключается в осажде​нии проколлагена на колластромине, причем может про​изойти как разрушение, так и неполноценная доставка проколлагена, слияние и деструкция колластромина. В части случаев процесс заканчивается рубцеванием с пол​ной проколлагенизацией, в других Проколлагенизация не завершается и образуются очаги слияния колластромина с деформацией его структуры (гиалиноз). Фибриноидное изменение соединительной ткани состоит из двух процессов:

экссудации компонентов плазмы и биохимических изменений в самом коллагене. Начальным обнаружением фибриноид​ного изменения соединительной ткани и будет появление мукоида. Затем происходит распад коллагена на компоненты и освобождение мукополисахаридов. Избыточное накопле​ние мукополисахаридов, активно участвующих в процессах метаболизма (А.А. Соловьев, А.А. Тустановский, К.С. Ми-тин), явно указывает на нарушение обменных процессов. Изменение физико-химического состава крови при ревма​тизме, а именно увеличение в ней количества гиалуронидазы, может вести к нарушению молекулярной структуры мукополисахаридов в смысле их деполимеризации. Следст​вием этого является повышенная проницаемость, гидрата​ция ткани.

Но не только это составляет основу гистологических изменений в ткани мозга. Происходит также набухание и увеличение массы коллагеновых волокон, пролиферация клеток эндотелия, сужение просвета сосудов, возникают гемодинамические расстройства с их морфологическим вы​ражением в виде периваскулярного отека, диапедезных кровоизлияний, снижения тонуса сосудистой стенки.

Переходя конкретно к гистологической характеристике ревматических мозговых поражений, нужно сказать, что останавливает на себе внимание изменение в мягких мозго​вых оболочках. В различных их отделах наблюдаются пол​нокровие, утолщение, отек, множественные мелкие крово​излияния и нерезкая инфильтрация лимфоцитами и плазматическими клетками как самих оболочек, так и сосу​дов, проникающих в вещество мозга (см. рис. 8 и 9). Молекулярный слой коры и субэпендимарный слой желу​дочков мозга имеют сетчатую структуру. В петлях этой сети много сосудов с измененными стенками и периваскулярным отеком. Как в мягких мозговых оболочках, так и во всех отделах вещества головного и спинного мозга многие мелкие артерии и вены довольно сильно изменены. Трудно себе представить, чтобы сосудистая сеть была поражена целиком. Действительно, в самых тяжелых случаях наряду с резко измененными стенками сосудов видны вполне сохранные сосуды. Очевидно, имеет место избирательное поражение стенки сосуда по длиннику, т. е. на разных его участках.

Количество поврежденных сосудов бывает различным, чо нередко в поле зрения попадает сразу ряд измененных капилляров или прекапилляров в их поперечном разрезе, как это видно на рис. 7. Стенки сосудов набухшие, гомоге​низированные (рис. 11), местами с переходом в гиалиноз (рис. 12, 13). Встречаются и ангионекрозы. Обнаруживается неравномерная извитость сосудистых стенок в результате потери тонуса вен и мелких артерий. В мелких венах и прекапиллярах отмечается разволокнение аргирофильных волокон и местами их утолщение. Изучая состояние аргиро​фильной мембраны сосудистых стенок при ревматизме и других коллагенозах, мы могли наблюдать различные этапы изменений (В.В. Михеев и Л.М. Духовникова, 1960). На ранней стадии процесса, когда появляется периваску​лярный отек, среди ровной мелкосетчатой структуры видны отдельные неравномерно расширенные петли. В дальнейшем аргирофильные волокна становятся толще, как бы склеи​ваясь, а петли сетчатой мембраны делаются неровными. Стенка сосуда образует складки (рис. 14). Постепенно исчезает тонкопетлистая сеть, аргирофильные волокна коллагенизируются и переходят в плотную гомогенную массу, в которой трудно уже различить отдельные волокна (рис.15).
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Рис. 11. Мукоидное на​бухание и гомогенизация стенки артериолы в под​корковых узлах. Окраска по ван Гизону. Объек​тив 4.
Следует отметить, что на серии препаратов из гипоталамической области отчетливо видна гиперплазия капилляров в боковых стенках и на дне третьего желудочка. Аргирофильная волокнистость, разрастаясь, образует капиллярофиброз (рис. 16).
Постепенно гомогенизируясь, аргирофильные волокна распадаются на фрагменты и глыбки и, наконец, исчезают (рис. 17).
Таким образом, изменение аргирофильных волокон при коллагенозах происходит в определенной последовательно​сти, поэтапно и параллельно с другими изменениями сосу​дистых стенок.

На фоне резко выраженной дезорганизации сосудистых стенок с нарушением гемодинамики имеются также и воспа​лительные изменения различной интенсивности в форме эндартериитов и периартериитов, чаще в мелких сосудах, с соответствующими изменениями ткани мозга. При эндартериите возможны изменения лишь в одной части сосуда — отмечается пролиферация эндотелия с его выбуханием в просвет сосуда по типу эндотелиальной подушечки (рис. 18) или почти через весь поперечник артерии. Наблюдается и образование выростов в просвет сосуда за счет пролифери​рующего эндотелия до полного их слияния (рис. 19).
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Рис. 12. Гиалиноз стенки мелкой артерии в подкор​ковых узлах. Периваскулярный отек. Окраска по Маллори. Объектив 2.
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Рнб. 13, Гиалиноз н резкая извитость прекапилляров в спинном мозге. Окраска по Маллори. Объектнв х4
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Рис. 14. Спинной мозг. Периваскулярный отек. Утол​щение волокон и неравномерность петель аргирофильной мембраны. Импрегнация серебром по Снесареву. Большое увеличение.
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Рис. 15. Кора мозга. Резкое расширение периваску​лярных пространств. Гомогенизация и утолщение аргирофильных волокон в стенке сосуда. Импрегнация серебром по Снесареву. Объектив 8.
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Рис. 16. Дно III желудочка мозга. Капиллярофиброз. Импрегнация серебром по Снесареву. Объектив 8.
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Рис. 17. Мягкая мозговая оболочка. Исчезновение аргирофильных волокон в участке некроза сосудистой стенки. Импрегнация серебром по Снесареву. Объек​тив 8.
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Рис. 18. Выбухание и пролиферация эндотелия на ограниченном уча​стке сосуда, «Эндотелиальная подушечка». Окраска по ван Гизону. Объектив 8.
[image: image20.png]



Рис. 19. Выбухание и пролиферация эндотелия сосуда в виде двух соединившихся мысов. Окраска по ван Гизону. Фотообъек​тив.
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Рис. 20. Микроглиальный узелок у сосуда в хвоста​том ядре. Окраска гематоксилин-эозином. Объ​ектив 8.
Местами встречаются ганглиозные клетки коры мозга в различных стадиях тяжелого страдания. Много клеток с отечной протоплазмой и набухшими отростками: клеточное тело разрыхлено, вокруг ядра расположены мелкие, различ​ной величины просветы, сливающиеся вместе, в результате чего образуется светлая кайма, отграничивающая ядро от протоплазмы, тип сотовидной структуры протоплазмы. Попадаются и сморщенные темные ганглиозные клетки и клетки со светлой, гомогенной протоплазмой и с перифери​чески расположенным ядром. Встречаются микроучастки клеточного запустения как в области коры мозга, так и в области коры мозжечка.

Со стороны глиозных элементов наблюдается местами диффузная продуктивная реакция: гиперплазия астроцитарной глии, особенно выраженная вблизи сосудов. Глиозные элементы в мозге скапливаются в узелки (рис. 20), которые в виде, правда, очень редко встречающихся образований могут обнаруживаться как в коре, так и в подкорке. Эта острая форма глиозной реакции значительно ярче выражена в ревмосептических случаях. Но и в несептических случаях ее надлежит относить к числу изменений, характерных для мозгового ревматизма. Эти микроглиальные узелки распо​лагаются как вокруг капилляров, так и свободно в сером мозговом веществе.

Таким образом, если мы вкратце суммируем изменения в головном и спинном мозге при мозговом ревматизме, то увидим, что эти изменения являются результатом дальней​шего нарастания сосудистых и оболочечных поражений, которые мы отмечали у больных с митральными пороками сердца без клинических неврологических симптомов.

Однако при мозговом ревматизме можно отметить еще одну характерную сосудистую патологию, которая была незначительно представлена при митральных пороках: это более или менее выраженные эндартерииты, которые мы находили преимущественно в мелких артериях. Они, без сомнения, могут содействовать тромбообразованию и гемо​динамическим расстройствам в мозговой ткани, чему спо​собствуют, понятно, и все остальные изменения в сосуди​стых стенках: мукоидное их набухание, гомогенизация, гиалиноз и частичный некроз. Разобранные нами аллерги​ческие и метаболические изменения в сосудистых стенках, эндартерииты и периартериальные реакции в виде перива​скулярного отека, диапедезных геморрагий и лимфоидной инфильтрации дают картину ревматического васкулита, или, иначе, ревмоваскулита—довольно распространенного изменения при мозговом ревматизме.

Является ли все перечисленное специфическими морфо​логическими изменениями, свойственными только ревматиз​му? Конечно, нет. А при каких заболеваниях вообще, за исключением очерченных единичных форм, имеются строго специфические изменения? Да и необходимы ли именно специфические изменения для объяснения наблюдаемых клинических картин? Можно сказать, что при ревматизме имеются анатомические изменения в сосудах и ткани мозга, в иных случаях не такие уж незначительные. Они вполне достаточны, чтобы объяснить многообразие клинических форм нейроревматизма.

Глава 5. ЛЕЧЕНИЕ БОЛЬНЫХ С РАЗЛИЧНЫМИ ФОРМАМИ НЕЙРОРЕВМАТИЗМА

Основное, непреложное правило в отношении терапии ревматических поражений нервной системы состоит в том, что лечение это должно проводиться наряду с лечением самого ревматического заболевания — ревматического эн​докардита, подчас идущего со значительными дисциркуля​торными расстройствами: новой вспышки полиартрита, полисерозитов и миальгий.

Надо помнить, что если мукоидное набухание соединительной ткани, по-видимому, процесс обратимый, то гиали​ноз и фибриноидный некроз относятся к далеко зашедшим деструктивным процессам, поэтому лечение нужно начи​нать возможно раньше.

Сложным является вопрос, что надлежит предприни​мать при внезапно развившейся гемиплегии, которая мо​жет наступить в результате тромбоэмболического процес​са, вследствие кровоизлияния или гемодинамических нару​шений в ткани мозга?

Если в первом случае целесообразно прибегнуть к дикумарину или пелентану, то во втором он противопока​зан, а в третьем мало обоснован. Протромбиновый индекс крови может содействовать ответу на этот сложный во​прос. В свежих случаях тромбоэмболии мы успешно при​меняем пелентан под контролем протромбинового времени наряду с такими противоревматическими средствами, как пирамидон или бутадион. Особенно хорош в этих случаях аспирин, обладающий, как известно, антикоагулирующим свойством. При гемодинамических нарушениях, которые протекают обычно с явлениями мозговой гипоксии, целе​сообразно применение сосудорасширяющих препаратов — папаверина с дибазолом и особенно но-шпа. При кровоиз​лиянии в целях дегидратации делают внутривенное влива​ние эуфиллина в 40% растворе глюкозы и внутримышеч​ное вливание 30 мл 25% раствора сернокислой магнезии (если нет резкого снижения артериального давления). Для предупреждения развития пневмонии надо проводить пени​циллинотерапию.

Для получения удлиненного сна у детей применяют бромурал, бромистый натрий, люминал и мединал. Удли​ненный сон вызывали даже небольшие дозы люминала: по 0,03—0,04 г у детей в возрасте 7—10 лет, по 0,04— 0.05 г—в 10—13 лет и по 0.06—0,07 г—в 13—16 лет. Люминал применяется 2 раза в сутки (утром и перед обе​дом) в течение 2 недель. Длительность лечения медикамен​тозным сном равна 14—20 дням.

Наилучший результат получается при сочетании меди​каментозного сна с назначением противоревматических и общеукрепляющих средств, к которым относятся пирами​дон, салицилаты, хлористый кальций, витамины, глюкоза, теплые ванны. По данным Е.И. Минаковой, в тех случаях хореи, когда больные крайне беспокойны, возбуждены, многоречивы, почти совершенно не спят, начало терапии сном следует отложить до тех пор, пока другими терапев​тическими средствами не удастся снять возбуждение. В та​ких случаях, помимо создания полного покоя, надо сразу начинать противоревматическое лечение и давать броми​стый натрий в небольших концентрациях (0.5—1%), со​четая его на ночь с небольшой дозой барбамила (0,025).
Полный покой и строгий постельный режим необходи​мы всем больным малой хореей. Ввиду того что постоян​ный гиперкинез ослабляет ребенка, необходимо следить за его питанием. Рекомендуется высококалорийная пища: сливки, молоко, сахар, яичные желтки, мед, различные витамины.

Особенности нейродинамических нарушений при малой хорее дают основание для применения нейролептиков фенотиазинового ряда (аминазин, пропазин, днпразин) и препаратов раувольфии (резерпин, серпазил, гендон). Нейролептики вызывают седативный эффект—нейроплегический и ганглиоблокирующий, уменьшая двигательное беспокойство, снижая корковую возбудимость, нормали​зуют вегетативные функции, усиливают действие снотвор​ных и болеутоляющих средств, а через десенсибилизирую​щее антигистаминное их влияние уменьшают реакцию организма на гистамин, снижают проницаемость капилля​ров и отек тканей (Л.С. Гиттик). Разностороннее дейст​вие нейролептиков обязано отчасти тому, что они особо влияют на ретикулярную формацию ствола, через которую интегрируются афферентные и эфферентные импульсы. Однако не следует забывать о побочных действиях нейролептиков. Так, при выраженных сердечно-сосудистых рас​стройствах с аминазином нужно быть осторожным. Суточ​ную дозу аминазина 0,025—0,1 г вводят внутримышечно в два приема в течение 6—14 дней, до снятия гиперки​незов.

В детской практике во избежание побочного действия аминазина мы рекомендуем назначать его одновременно с димедролом (от 0,005 до 0,015 г). Успешно снимает пси​хическое возбуждение уже на 4—5-й день приема добавле​ние к терапии пирамидоном витамина B6 (пиридоксина) но 50 мг в сутки (Г. гизов и М. Иванова). Резерпин успешно применяется в случаях затяжных и рецидивирующих форм хореи по 0,05—0,1 мг 2—3 раза в день на протяжении 4— 8 недель, а при надобности в виде повторного курса после 2—3-недельного перерыва. При упорной бессоннице от пре​парата лучше воздержаться.

В детской, практике применять кортикостероидную те​рапию нужно с большой осторожностью даже в тех слу​чаях, когда пиразолоновая терапия (пирамидон, бутозолидин, бутадион) и салицилаты не оказывают никакого дей​ствия. Суточная доза преднизолона или преднизона — 0,01 г детям в возрасте от 2 до 4 лет, 0,015 г — в 5—7 лет, 0,02 г — в 8—14 лет внутримышечно за 3—4 приема на протяжении 10—14 дней. АКТГ из расчета по 15—60 ед. (в зависимости от возраста) внутримышечно за 2— 4 приема в день на протяжении 14—18 дней. Hausmanowa предлагает на протяжении 18 дней проводить лечение с помощью АКТГ по следующей схеме: 7 дней по 120 ед. в сутки, 2 дня — по 75 ед., 2 дня — по 60 ед., 2 дня — по 45 ед., 3 дня—по 30 ед. и 2 дня—по 15 ед., всего на курс 1320 ед. АКТГ. По мнению автора, применять АКТГ целесообразно, так как он ослабляет воспалительную реак​цию, которая является для организма не только охрани​тельным механизмом, но в какой-то мере и патологиче​ским фактором. Гормоны снижают гиперергическое состоя​ние организма и тем самым являются противовоспали​тельным и противоаллергическим средством.

Гипертензиоиный синдром при ревматизме снимается комплексной терапией: антирсвматическим лечением с повторными люмбальными пункциями, внутримышечным введением 25% раствора сернокислой магнезии по 5—10 мл, меркузала пли новурита по 1 мл через 2 дня на 3-й, всего 6—12 внутримышечных инъекций (доза для взрослого).
При лечении больных с ревматическим поражением гипоталамической области приходится применять комп​лексную терапию — медикаментозную противоревматиче​скую в сочетании с гормональными препаратами, витами​нами и физиотерапевтическими методами.

Из кортикостероидных препаратов в подавляющем большинстве случаев целесообразно применять преднизон или преднизолон по 15 мг в день, на курс 0,3—0,4 г пре​парата. Во избежание подавления функции надпочечников к концу курса лечения стоит присоединить в течение 2—3 дней инъекции АКТГ по 20—40 ед. в сутки, хотя опа​сения о снижении роли надпочечников обычно напрасны.

Ввиду того что в активной фазе ревматической диэнце​фальной патологии выявляется недостаточность симпато-адреналовой системы.

А.Р. Рахимджанов в комплексе с другими методами лечения назначил аскорбиновую кислоту с рутином в боль​ших дозах с неизменным успехом в отношении улучшения у больных функции симпато-адреналовой системы. Больные в сутки получали по 6 стандартных таблеток, каждая из которых содержит 0,25 г аскорбиновой кислоты и 0,02 г рутина, курс в течение 15—25 дней.

В тех случаях, когда выявлялись признаки поражения и периферических вегетативных образований, в частности шейных симпатических узлов или солнечного сплетения, мы с успехом применяли местную ионогальванизацию с новокаином, а внутрь триоксазин, пахикарпин и аминазин в минимальных дозах по Т.А. Невзоровой (миллилитровую ампулу с 25 мг аминазина разводят в 4 мл физиоло​гического раствора и 1 мл раствора, т. е. 0,005 г аминази​на, вводят внутримышечно). В большинстве случаев при лечении этими препаратами ганглионарно-вегетативные боли снимались, наблюдалось улучшение общего состоя​ния больных, урежение диэнцефальных кризов, урегулиро​вание эмоционально-психических расстройств (В.В. Ми​хеев, П.В. Демидова).

Наряду с этиологической и патогенетической терапией не нужно забывать в отдельных случаях и симптомати​ческое лечение. Следует помнить и о курортном лечении больных с ревматизмом нервной системы.

Хороший эффект был получен и при лечении на Южном берегу Крыма больных, у которых наряду с ревматическим пороком сердца отмечались неврастенические состояния и явления диэнцефальной дисфункции. А.В. Клименко уста​новила, что в дополнение к курортному лечению примене​ние салицилового воротника особенно целесообразно в борьбе с хронически текущим ревматическим диэнцефалитом, т. е. гипоталамическим синдромом.

Раздел II. НЕЙРОЛЮПУС

Глава 1. ОБЩИЕ ЗАМЕЧАНИЯ К ДИАГНОЗУ СИСТЕМНОЙ КРАСНОЙ ВОЛЧАНКИ

Большой полиморфизм клинической картины системной красной волчанки при наличии не только острого, но и подострого, хронического течения ее и на сегодняшний день ставит эту болезнь в ряды трудных по диагностике. Волчаночные клетки, этот убедительный лабораторно-диагностический признак, отсутствуют примерно в 20% бес​спорных случаев системной красной волчанки, выявляясь сплошь и рядом лишь в отдельные периоды болезни, и то при повторных исследованиях. Наиболее характерные на​чальные признаки заболевания — боли в суставах, лихора​дочное состояние и кожные эритемы — раньше всего адре​суют больного к ревматологам, а подчас мимолетность явлений перикардита и плеврита или незначительная их. выраженность не приковывают к себе внимания врачей. При сравнительно благополучном состоянии внутренних органов остается непонятной ускоренная РОЭ (30—60 мм в час). Если. заболевание связано с большой инсоляцией, гриппом или ангиной, начинают думать об аллергической реакции при латентном ревматизме. Весьма нередко боль​ной долгое время лечится по поводу неясного генеза пнев​монии, плеврита, нефрита, болезни крови, дерматита.

Все сказанное находит свое подтверждение в проведен​ном В.А. Насоновой и Л.И. Несговоровой анализе ре​зультатов обследования 52 больных системной красной волчанкой, поступивших под их наблюдение в 1959— 1960 гг. Женщин было 48, мужчин — 4, преимущественно в возрасте от 17 до 35 лет. Продолжительность болезни— от 3 месяцев до 19 лет. Оказалось, что правильный диа​гноз на предыдущих этапах был установлен в первые 3 ме​сяца болезни только у 9 человек, через полгода — также у 9, через 1 год—у 6, у многих через 2—9 лет, а у 3 боль​ных—лишь через 12—13 лет от начала болезни. Еще знаменательнее, что диагноз у одного и того же больного за время течения болезни неоднократно менялся. Из 52 боль​ных у 33 диагноз был поставлен дерматологом, хотя боль​ные до этого находились под наблюдением терапевта. Си​стемная красная волчанка была заподозрена лишь у 19 больных. По справедливому мнению авторов, «эти дан​ные показывают, что пока ранняя постановка диагноза терапевтами при системной красной волчанке низка; по-видимому, это обстоятельство объясняется как недоста​точным знанием клинической картины болезни, вариантов ее течения и ее начальных проявлений, так и отсутствием настороженности в отношении этого заболевания, которое принято считать очень редким».

К сожалению, оно не столь уж редкое, как это было принято считать несколько лет назад, но по течению стало менее злокачественным в связи с лучшим его распознава​нием и лечением на ранних стадиях развития и за счет, как допускает Е.М. Тареев, некоторого самопроизволь​ного изменения болезни. Чаще всего сейчас — встречается подострое течение системной красной волчанки.

Тщательное знакомство с неврологическим статусом больных показало, что нервная система в той или иной форме, в том или другом ее отделе поражается чуть ли ни в каждом случае системной красной волчанки. Это дало нам право говорить о нейролюпусе, подобно тому как мы говорим о нейролюесе, нейробруцеллезе и нейроревматизме, всякий раз не забывая, что нервная система пора​жается не изолированно, а в картине общего заболевания.

Без преувеличения можно сказать, что нервная систе​ма при системной красной волчанке втягивается в процесс чаще и больше, чем при других коллагеновых заболева​ниях. Об этом же говорит и 3. Л. Маленко в своей кан​дидатской диссертации (1969) на основании 90 случаев, им тщательно изученных. Вот почему невропатологам не​обходимо быть знакомыми с системной красной волчан​кой—заболеванием, которое не так легко диагностиро​вать. Это тем более необходимо, так как известны случаи, когда манифестация заболевания начиналась с поражения нервной системы, и, значит, невропатолог определял ха​рактер процесса и ставил диагноз. Лихорадочно-суставно-мозговой вариант начала заболевания встречается даже чаще, чем лихорадочно-суставно-почечный и лихорадочно-легочный.

Не излагая в деталях общей клинической картины системной красной волчанки, мы напомним лишь опорные пункты для постановки диагноза этого заболевания, при​веденные в монографии А.И. Нестерова: 1) преимущест​венное развитие болезни у женщин, 2) повышенная чувст​вительность к ультрафиолетовым лучам, 3) лихорадка не​определенного, неправильного типа, 4) сильное похудание без определенной причины, 5) миальгии и артральгии, 6) эритематозные сыпи, особенно на лице, 7) язвенно-эрозивные и некротические поражения слизистых оболо​чек, 8) увеличение лимфатических узлов, 9) склонность к экссудативным реакциям серозных оболочек, 10) гепа​толиенальный синдром, 11) поражения почек, 12) пораже​ния других внутренних органов, выраженные клинически менее резко, 13) тенденция к панцитопении, 14) гипергам​маглобулинемия в сочетании с гиперпротеинемией, 15) ча​стые реакции непереносимости гемотрансфузии и ряда лекарственных средств (препараты золота, гидразинфталазин, пенициллин и стрептомицин, сульфаниламиды и др.); в более редких случаях после приема именно этих медикаментов развиваются первые симптомы системной красной волчанки, 16) обнаружение в миелограммах и периферической крови клеток Харгрейвса (гематоксилиновых телец красной волчанки) и розеткообразных скопле​ний лейкоцитов вокруг них.

Мы к этой исчерпывающей характеристике добавим еще: 17) высокая РОЭ и 18) разнообразные поражения центральной и периферической нервной системы.

Глава 2. НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ СИМПТОМЫ И СИНДРОМЫ В КЛИНИКЕ СИСТЕМНОЙ КРАСНОЙ ВОЛЧАНКИ

Е.М. Тареев при классической прогрессирующей «идио​патической» (в противоположность обратимой лекарствен​ной и вакцинной) системной красной волчанке считает целесообразным выделять два этапа в развитии болезни: первый—предсимптомный (до генерализации болезни), или волчанку с изолированным поражением одного органа (куда можно отнести и дискоидную красную волчанку), и второй — собственно системную красную волчанку. По особенностям клиники он выделяет варианты болезни в виде: а) чисто висцеральной формы, б) эндокардитической формы (синдром, или болезнь Либмана—Сакса), в) суставной формы и г) почечной, анемической, нервно-психической и др. Мы, описывая это заболевание для невропатологов, считаем более правильным не столько фиксировать внимание на особом нервно-психическом ва​рианте, сколько выделить факт чрезвычайно частого пора​жения нервной системы — центральной и пери4) ерической— при всех формах системной красной волчанки.

1. Спинальные и церебральные поражения

Caposy еще в 1872 г. отмечал у наблюдаемых им боль​ных функциональные нарушения в виде нарушения сна, психических расстройств, а также тяжелые органические синдромы, имевшие своей основой острую гидроцефалию, атрофию коркового вещества мозга и отек мозговых обо​лочек. И.В. Давыдовский и С.С. Вайль симметричные высыпания на коже лица при красной волчанке пытались объяснить изменениями в нервных клетках гассеровых узлов. Т.А. Невзорова и О.М. Виноградова, Dubois, Daly, Russel, Haserick, Lucker, Heptinstall, Sowry, Lowman, Braunsteiner, Erbsloh, Piemme и др. при системной крас​ной волчанке указывали и на разрозненные симптомы в виде гиперрефлексии, рефлекса Бабинского и на выражен​ные пирамидные, бульбарные, менингеальные синдромы. При этом наблюдаются головные боли и тяжесть в голове, головокружения, нарушение сна, раздражительность, по​давленное настроение, слезливость, общая адинамия, об​мороки, снижение памяти, интеллекта, бредовые состояния, галлюцинации, психотические вспышки, эпилептические припадки, онемение конечностей, кожная гиперестезия, тремор рук и языка, болезненность нервных стволов, сни​жение и повышение сухожильных рефлексов, острая задержка мочи, эпилептиформные, церебеллярные, меньероподобные, диэнцефальные синдромы, явления миопатии, миастении и пр.

В этих многочисленных наблюдениях интересно и то, что неврологические симптомы иной раз были ведущими во всей картине заболевания, во всяком случае до поры, пока не выявлялись ясные симптомы красной волчанки. Такие случаи особенно интересны невропатологам, и мы их выделили особо. Чаще всего поражение нервной систе​мы с объективно выявляемыми симптомами встречается на втором, третьем году заболевания.

Как редкое, но характерное поражение при системной красной волчанке описывается миелит (Grander, Harvey). Вряд ли можно согласиться с этим утверждением, так как то или иное участие спинного мозга в картине волчаноч​ного заболевания не только характерно, но и часто встре​чается. Миелит, энцефаломиелит, миелорадикулит, миелорадикулоневрит, полиомиелорадикулит — это, можно ска​зать, основные формы поражения нервной системы при системной красной волчанке. Критерием волчаночного, а не ревматического процесса является поражение спинного мозга, так как оно очень часто встречается при волчанке и крайне редко при ревматизме.

Диффузность волчаночного процесса обусловливает со​бой тот факт, что избирательное поражение одного только спинного мозга действительно встречается редко: патологический процесс в орбиту своего действия, помимо спин​ного мозга, вовлекает головной мозг и периферические нервы.

Наблюдение 24. Больная Л., 31 года, находилась под наблюде​нием в Институте ревматизма в 1959 г.
На основании кожных розеол, высокой РОЭ, ремиттирующего тече​ния с подъемами температуры и поражения внутренних органов был установлен диагноз системной красной волчанки. За время пребывания в институте больная неоднократно консультирована невропатологом.
Больна с 1956 г. За 9 месяцев до появления неврологических сим​птомов родила двух близнецов, один ребенок вскоре умер, другой жив, но очень слабый. В октябре 1958 г. появилась слабость в ногах, быстро прогрессирующая. Одновременно резкое ухудшение общего состояния и обильное «высыпание» на коже груди и конечностей. В январе 1959 г. больная уже не могла свободно ходить. При осмотре отмечено, что спу​скает ноги с кровати с помощью рук, походка паретическая. Надкост​ничные и коленные рефлексы повышены. Ахилловы рефлексы оживлены. Двусторонний симптом Бабинского. Реакция зрачков на свет вяловатая. Анизокория D>S. Болезненность нервных стволов к давлению, двусто​ронний симптом Ласега. Незначительная гипестезия на бедрах и голе​нях и гиперестезия на стопах. Мочеиспускание затруднено, временами задержка мочи. Реакция Вассермана в крови отрицательная.
Диагноз: системная красная волчанка с преимущественным по​ражением нервной системы по типу менингомиелорадикулита.
При осмотре через месяц отмечено некоторое улучшение общего состояния. Однако вскоре это улучшение сменилось беспокойным состоя​нием: больная галлюцинировала, ссорилась с окружающими, плакала. Охотно вступает в разговор, по существу отвечает на вопросы, пере​плетая, однако, реальное с фантазией. Не поддается убеждению, эйфорична.
В дальнейшем появились отеки по всему телу, паралич ног, патоло​гические рефлексы с обеих сторон. Чувствительность на ногах резко снижена. Задержка мочи. В декабре 1959 г. обнаружены геморрагиче​ский цистит и обширные пролежни.
Анализ крови 9/Х 1959 г.: л. 2400, э. 2%, ю. 1%, п. 31%, с. 36%, лимф. 25%, мон. 5%; РОЭ 66 мм в час. Анализ мочи: удельный вес 1012, белок 1,65%, лейкоциты и эритроциты покрывают все поле зрения, Формоловая проба резко положительная. После курса лечения гемор​рагический цистит закончился. При обследовании обнаружены беспре​рывные ритмичные судорожные подергивания в ногах. 25/III 1960 г. пе​реведена в нервное отделение Больницы имени А.А. Остроумова. Общее состояние тяжелое. Сознание сохранено. Настроение подавленное. Судо​рожные подергивания в ногах продолжаются. Нижний парапарез. За​держка мочи сменяется недержанием. Задержка стула. Анализ крови:
эр. 2420000, цветной показатель 0,81, л. 5100, м. 1%, ю. 2%, п. 16%, с. 67%, лимф. 14%, мон. 2%. Анизоцитоз ++; РОЭ 63 мм в час. Ана​лиз мочи: белок 0,6°/оо, лейкоциты покрывают все поле зрения, эритро​циты 2—3 в поле зрения. Заключение окулиста: глазное дно без изме​нений. Артериальное давление 110/70 мм рт. ст.
В ночь на 12/IV состояние больной резко ухудшилось. Сознание спутано. Дыхание поверхностное. Тоны сердца глухие. Пульс 120 уда​ров в минуту с выпадениями. 13/IV больная умерла.
Клинический диагноз: системная красная волчанка с пре​имущественным поражением нервной системы.
На секции обнаружено следующее: системная красная волчанка с поражением кожи груди и разгибательных поверхностей рук и ног. Хро​нический базальный лептоменингит. Массивное субарахноидальное кро​воизлияние преимущественно в области правого полушария головного мозга. Множественные бляшковидные утолщения мозговой оболочки и набухание ткани спинного мозга. Атрофия и склероз щитовидной желе​зы. Умеренная атрофия надпочечников. Диффузная жировая дистрофия миокарда и печени. Дистрофия почек. Гиперплазия селезенки. Право​сторонняя сливная бронхопневмония. Острый гнойно-геморрагический цистит.
Макроскопически в головном мозге обширное субарахноидальное кровоизлияние. На разрезах мозга заметно расширение третьего желу​дочка. В стенках его и стволе мозга петехиальные геморрагии.
Таким образом, у больной поэтапно вслед за спинным мозгом были поражены периферические нервы и оболочка головного мозга, что закончилось субарахноидальным кро​воизлиянием.

Поступательное течение процесса, миграция симптомов, диффузность поражений препятствуют выработке твердой классификации неврологических картин при системной красной волчанке, особенно если разобрать остро текущие случаи и случаи с массивной симптоматикой. Можно гово​рить о преимущественном поражении одних или других отделов нервной системы.

Наблюдение 25. Больная Г., 38 лет, поступила в отделение по​граничных форм Института ревматизма АМН СССР 23/IX 1963 г. с жа​лобами на боли в плечевых, голеностопных, коленных суставах, боли в грудной клетке, одышку, общую слабость, ощущение сухости в горле, боли в области сердца.
В феврале 1962 г. после обострения хронического тонзиллита появи​лись боли и отечность коленных, голеностопных и лучезапястных суставов, температура тела держалась на высоких цифрах, Лечилась по по​воду ревматизма сначала амбулаторно, а затем в стационаре. РОЭ до​ходила до 50 мм в час. 2/VII 1962 г. больной была сделана тонзиллэк​томия, после чего температура снизилась до субфебрильных цифр, но РОЭ продолжала оставаться высокой (до 60 мм в час), оставалась ско​ванность в суставах. Больная похудела, начались обильное выпадение волос, сердцебиение, боли в области сердца. В течение последующих 5 месяцев при постоянном приеме преднизолона состояние ее оставалось относительно удовлетворительным, хотя РОЭ продолжала удерживать​ся на высоких цифрах.
С мая 1963 г. заболевание вновь обострилось, и больная с подозре​нием на системную красную волчанку была госпитализирована в Ин​ститут ревматизма.
Из анамнеза известно, что в детстве перенесла корь, скарлатину, грипп, частые ангины.
При объективном осмотре — общее состояние средней тяжести, по​ложение активное.
Кожа на лице сухая несколько уплотнена, шелушится; на руках и ногах—бледно-цианотичного оттенка, мягкая. Выраженное облысение. Небольшое увеличение подмышечных лимфатических узлов с обеих сто​рон. Атрофия мышц предплечий, бедер. Суставы внешне не изменены, движения в полном объеме.
Границы относительной сердечной тупости в пределах нормы, тоны приглушены, тахикардия. Пульс 100 ударов в минуту. Артериальное давление 100 мм рт. ст.
В легких: экскурсия грудной клетки ограничена, перкуторно сзади по лопаточной линии с обеих сторон от IV—V ребра укорочение звука. переходящее книзу в тупость. Дыхание резко ослаблено. Язык влаж​ный, со сглаженными сосочками.
Печень и селезенка не пальпируются, симптом Пастернацкого отри​цателен.
При поступлении симптомов органического поражения нервной си​стемы не отмечено.
30/Х 1963 г. во время повторного осмотра невропатологом жалова​лась на появившиеся в последние дни упорные головные боли, была вяла, заторможена.
При объективном исследовании отмечался легкий симптом Кернига с обеих сторон. Зрачки правильной формы, равномерные, с живой ре​акцией на свет и при конвергенции. Движение правого глазного яблока кнаружи несколько ограничено. Корнеальные рефлексы живые. Чувствительность на лице не расстроена. Рот открывает не полностью. Цен​тральный парез правого лицевого нерва. При глотании поперхивается, жидкая пища попадает в нос. Глоточный рефлекс отсутствует с обеих сторон, небная занавеска снижена справа. Язык при высовывании от​клоняется влево, атрофий и фибриллярных подергиваний в нем нет. Мышечная сила несколько снижена в ногах, в них немного повышен тонус. Сухожильные рефлексы справа оживлены, в ноге больше, чем в руке. Брюшные рефлексы отсутствуют.
При анализе крови, произведенном в это время, обнаружено нара​стание РОЭ до 56 мм в час, в моче стали появляться следы белка.
25/XI 1963 г. с утра чувствовала себя хорошо, стояла у окна, от​крывала фор! очку; возвращаясь к кровати, вдруг ощутила головокру​жение. потеряла сознание, упала. Очнулась через несколько минут в постели, куда ее перенесли. По словам больных и персонала, судорог, прикусывания языка и недержания мочи не было.
При объективном осмотре отмечен горизонтальный нистагм вправо он был крупноразмашистым и быстро истощался, наблюдались также и единичные вертикальные толчки с ротаторным оттенком. Глоточный рефлекс и рефлекс с мягкого неба по-прежнему отсутствовали, речь ста​ла монотонной, голос глухим. Заметно повысился тонус в правой руке, он принял характер экстрапирамидного. Справа появился адиадохокинез. Снизилась сила в правой руке. Отчетливой разницы в сухожильных рефлексах отметить не удалось. Появилась болезненность нервных ство​лов в области голеней и нерезко выраженный симптом Ласега с обе​их сторон. В дистальных отделах рук стала определяться гиперестезия. Из менингеальных симптомов отмечалась ригидность затылочных мышц.
В течение последующих двух недель состояние больной улучши​лось, исчезли менингеальные явления, уменьшился нистагм, он принял мелкоразмашистый характер. Перестал определяться экстрапирамидный тонус в правых конечностях. Появились патологические знаки Жуков​ского и Россолимо, ладонно-подбородочный рефлекс с обеих сторон, Глоточный рефлекс оставался утраченным, остались также поперхивания при еде и глухость голоса.
Анализ крови от 23/IX 1963 г.: Hb 10,2 г%, л. 4400; РОЭ 41 мм в час; от 27/IX 1963 г.: Hb 11,2 г%, л. 3100; РОЭ 56 мм в час.
Волчаночные клетки в крови единичные. Остаточный азот — 25,2 мг%. Белковая формула сыворотки крови: общий белок 8,8 г%; альбуми​ны 31,8%, 1, 2, ( и глобулины — соответственно 7,8, 13,9, 13,4, 33,1%. Анализ мочи от 24/IX 1963 г.: удельный вес 1016, белка и сахара нет; от 27/Х 1963 г.: удельный вес 1022, следы белка.
Рентгеноскопия грудной клетки: подвижность диафрагмы ограни​чена, синусы не раскрываются из-за наличия в плевральной полости жидкости, больше слева. Кроме того, под самым куполом диафрагмы определяются плевральные наложения и плевроперикардиальные спайки в области передней стенки левого желудочка. Сердце, расположенное горизонтально, несколько увеличено за счет левого желудочка.
Диагноз: системная красная волчанка острого течения с преиму​щественным поражением серозных оболочек (массивные плевральные наложения, экссудат), суставов (артрит), нервной системы (волчаноч​ный энцефаломиелополиневрит с преимущественным поражением ствола головного мозга и подкорковых образований).
Таким образом, у больной с острым течением систем​ной красной волчанки во время очередного обострения в стационаре появились симптомы, указывающие на пора​жения нервной системы.

Возникшая упорная головная боль и присоединившиеся бульбарные явления (поперхивания при глотании, дисфония, отсутствие глоточного рефлекса, опущение справа небной занавески) в сочетании с пирамидной недостаточ​ностью позволили думать о вовлечении в патологический процесс стволовых образований головного мозга. Этот процесс, несмотря на массивную кортикостероидную тера​пию, нарастал. Спустя месяц больная на короткое время потеряла сознание, при этом бульбарные явления у нее стали более выраженными. К ним присоединились симпто​мы, указывающие на заинтересованность и подкорковых образований (повышение тонуса в правых конечностях по экстрапирамидному типу, амимия, брадикинезия). В тече​ние последующих 2—3 недель под влиянием стероидной терапии состояние больной улучшилось, симптомы органи​ческого поражения головного мозга почти полностью рег​рессировали.

Данное наблюдение — пример остро текущего, диффуз​ного поражения нервной системы (типа энцефаломиелополиневрита) с локализацией вначале в области ствола мозга, распространившегося затем на подкорковые образо​вания и угасшего под влиянием кортикостероидной те​рапии.

Интересно отметить, что, вопреки сложившемуся мне​нию, подкорковые образования мозга также захватываются в процесс при остро развертывающейся системной красной волчанке. Ниже приведены две истории болезни, весьма интересные и поучительные для суждения о массивности и распространенности волчаночного процесса, который не без основания по своему сокрушительному развитию при​равнивается к септическому заболеванию (И.В. Давы​довский) и именуется эритематозным хрониосепсисом (Я.Л. Рапопорт).

Наблюдение 26. Больная Ш„ 24 лет, поступила в клинику нерв​ных болезней I ММИ 14/Х 1963 г. с жалобами на головные боли, боли в суставах, насильственные движения в руках, ногах, языке.
С мая 1962 г. впервые стала жаловаться на головные боли, боли в области сердца, одышку, боли в правом локтевом суставе, снижение па​мяти. В августе того же года во время диспансерного осмотра у боль​ной обнаружили повышение артериального давления до 200/120 мм рт. ст., увеличение печени. Она срочно была госпитализирована. В стацио​наре обнаружились расширение сердца влево, грубый систолический шум на верхушке, акцент II тона над аортой, увеличение печени, уско​рение РОЭ до 50 мм в час, протеинурия (3,3%), микрогематурия, цилиндрурия, дистрофические изменения на ЭКГ. В крови — клетки крас​кой волчанки. После массивного курса гипотензивной и гормональной терапии состояние больной несколько улучшилось и ее выписали. В фев​рале 1963 г. вновь появились головные боли, повысилось артериальное давление, наросла мышечная слабость. Больная резко похудела, появились эритематозные высыпания на коже предплечий. В стационаре, куда она была вновь госпитализирована, развился эпилептический припадок, после которого появилась спутанность сознания, непроизвольное мочеис​пускание. Эти явления держались около 10 дней. С этого времени у больной отмечалось резкое снижение памяти, затруднение речи, сла​бость в руках, неопрятность.
С сентября 1963 г. присоединились насильственные движения в ру​ках и ногах. Была госпитализирована в терапевтическую клинику, откуда переведена в клинику нервных болезней 1 МОЛМИ с подозрением на синдром гепато-церебральной дистрофии.
При поступлении общее состояние больной средней тяжести, поло​жение активное. Кожные покровы бледные, на коже голеней, бедер, предплечий — многочисленные кровоподтеки. Мышцы плечевого пояса, предплечий, кистей рук несколько атрофичны, болезненны при пальпации. Суставы внешне не изменены, болезненны при движении.
Границы сердца расширены влево. Систолический шум на верхушке, акцент II тона на аорте. Артериальное давление 185/120, 170/90 мм рт. ст.
В легких дыхание везикулярное, перкуторный звук легочный. Язык влажный, не обложен. Печень и селезенка не пальпируются.
При неврологическом осмотре отмечено следующее: резкая головная боль. Ригидность затылочных мышц и симптом Кернига с обеих сто​рон. Зрачки равномерные, реакция их на свет и при конвергенции жи​вая. Корнеальные рефлексы сохранены; чувствительность на лице не рас​строена. Грубая сглаженность левой носогубной складки. Отклонение языка влево. Крупноразмашистый нистагм в обе стороны. Лицо амимично, голова обычно в положении разгибания с некоторым поворотом в левую сторону. Движения глазных яблок совершает крайне медленно.
Верхние конечности занимают у больной следующее положение: при​ведены в плечевых суставах, согнуты в локтевых, пальцы правой кисти согнуты, большой палец прижат к другим.
Объем произвольных движений ограничен, особенно слева. Толчко​образно поднимает руки вверх. Тонус в конечностях меняющийся: гипо​тония мышц чередуется с гипертонией. При быстрых пассивных движе​ниях сопротивление мышц растягиванию значительней, чем при медлен​ных. В лучезапястных суставах «симптом зубчатого колеса», более вы​раженный слева и при быстрых пассивных движениях. Сила в руках снижена, особенно в пальцах левой руки. Ноги приведены друг к дру​гу. Поднимание ног сопровождается разгибанием и веерообразным рас​хождением пальцев. Движения выполняются медленно. В руках и ту​ловище—гиперкинез типа хореоатетоза.
Сухожильные рефлексы на руках повышены, S>D, коленные и ахилловы спастически повышены с расширенной рефлексогенной зоной. Кло​нус стоп. Сгибательные патологические знаки. Чувствительность иссле​довать не представилось возможным вследствие тяжести состояния. Речь дизартрична.
Несмотря на массивную стероидную терапию, состояние больной стало прогрессивно ухудшаться.
В поведении ее стала наблюдаться конфликтность в отношении с больными и персоналом, грубость, обидчивость, агрессивность, больная отказывалась принимать пищу, лекарства, пыталась драться с персона​лом, громко кричала, была дезориентирована в окружающем, не узна​вала лечащего врача.
В дальнейшем в моче стал неуклонно нарастать белок, увеличивал​ся остаточный азот, ускорилась РОЭ. 10/1 1964 г. при явлениях падения сердечной деятельности и длительной остановки дыхания больная умерла.
Анализ крови: эр. 4330000, Hb 11,6 г%, л. 7800; РОЭ 56 мм в час; К 21,6 мг%, Са 8,6 мг%, холестерин 266 мг%, остаточный азот 46,5 мг%. Белковый состав сыворотки крови: альбумины — 40,9; глобулины — 59,1%, 1, 2, ( и глобулины— соответственно 9,1, 11,8, 16,4, 21,8°/'о.
Анализ мочи: белок 6,6—9,9%. Эпителий плоский в значительном количестве, лейкоциты 30—40 в поле зрения.
Диагноз: системная красная волчанка острого течения с пораже​нием сердца, почек, суставов, кожи, нервной системы (волчаночный ме​нингоэнцефалит с преимущественным поражением подкорковых образо​ваний, синдром гепато-церебральной дистрофии).
Патологоанатомический диагноз: массивный бородав​чатый эндокардит двустворчатого клапана (эндокардит Либмана—Сак​са) и передних полулунных клапанов аорты; гипертрофия левого желу​дочка сердца; волчаночный нефрит со сморщиванием почек; множествен​ные очаги серого размягчения в лобной доле правого полушария голов​ного мозга; резкий отек оболочек и вещества мозга; умеренная лимф​аденопатия и подострая гиперплазия селезенки; резко выраженная ди​строфия печени; эрозивный цистит. Правосторонняя бронхопневмония, отек легких. Дистрофия внутренних органов и застойное полнокровие
В данном наблюдении необычным является начало за​болевания, проявившееся прежде всего почечным синдро​мом с повышением артериального давления. Эта необыч​ность клинической картины заболевания заставила диффе​ренцировать здесь системную красную волчанку с узелко​вым периартериитом, для которого начало заболевания с почечного синдрома является более характерным. Однако наличие кожной эритемы и определение волчаночных клеток в крови на одном из этапов исследования склонили диагноз в пользу системной красной волчанки.

Несмотря на то что клиническая картина заболевания проявлялась поражением многих органов и систем, симп​томы нарушения нервной системы занимали в ней ведущее место. Вначале у больной возник эпилептический припа​док, а через несколько месяцев, на высоте процесса, неврологические расстройства проявились в виде гиперки​нетического синдрома, напоминающего таковой при гепато-церебральной дистрофии. Он заключался в прогрессирую​щей экстрапирамидной ригидности, сочетающейся с бедностью и замедленностью движений, амимией, дизар​трией. Наряду с этим у больной отмечался грубый гиперкинетический синдром в виде размашистого дрожа​ния в руках, распространявшегося на голову и туловище. Это дрожание затихало в покое и усиливалось при дви​жениях. У больной имелись также симптомы поражения мозжечка и пирамидной системы: нистагм, двустороннее спастическое повышение сухожильных рефлексов и пато​логические знаки с обеих сторон.

Оценивая течение заболевания и имевшиеся в клиниче​ской картине неврологические нарушения, можно думать, что в данном случае у больной с острым течением систем​ной красной волчанки имелось диффузное поражение го​ловного мозга с преимущественной локализацией в области подкорковых образований, проявлявшееся в виде синдрома гепато-церебральной дистрофии.

Наблюдение 27. Больная Л., 19 лет, консультирована нами в отделении пограничных форм Института ревматизма АМН СССР, куда она поступила 6/IV 1964 г. с жалобами на резкую общую слабость, боли в суставах, ощущение сухости в горле, затруднение дыхания, геморра​гические высыпания на коже.
Впервые боли в суставах появились в июне 1963 г. после перенесен​ной ангины. Боли в плечевых, лучезапястных, локтевых суставах беспо​коили около недели, а затем на некоторое время исчезли, после переох​лаждения появились снова, сопровождаясь повышением температуры и ускорением РОЭ до 30 мм в час. В стационаре, где больная лечилась по поводу ревматизма, состояние ее несколько улучшилось, она была вы​писана. Однако после очередного охлаждения температура повысилась до 39°, вновь появились боли в суставах, на лице и груди возникла яр​кая эритема в виде «бабочки». После диагностирования у больной си​стемной красной волчанки она неоднократно в течение последующего года лечилась стационарно в больницах Киева. В течение этого времени отмечались периодически волнообразные повышения температуры, рез​кие артральгии с обездвиженностью. В крови определялись клетки крас​ной волчанки. РОЭ ускорялась до 50 мм в час. С начала марта 1964 г., несмотря на то что больная находилась все время на поддерживающей дозе кортикостероидов, у нее началось ухудшение. Появились боли при глотании, развился язвенный стоматит, температура повысилась до 40°, на коже рук, шеи, груди возникли геморрагические высыпания. В тяже​лом состоянии больная была направлена в Москву, в Институт ревма​тизма. Из анамнеза известно, что в детстве очень часто болела ангина​ми и по этому поводу ей в 10-летнем возрасте была сделана тонзиллэк​томия.
При поступлении больная в тяжелом состоянии, положение пассив​ное. Кожа бледная, сухая, шелушащаяся, обширные кровоподтеки на руках в области инъекций, фурункулы в области правого предплечья, пролежни на ягодице. Губы сухие, покрытые кровянистыми корочками, открывание рта затруднено, на кончике языка и на нижней его поверх​ности — язвочки. Мышцы развиты средне, тонус их резко снижен. Су​ставы внешне не изменены, легкая сгибательная контрактура в правом локтевом и коленном суставах. Самостоятельно не встает из-за резкой общей слабости.
Сердечно-сосудистая система: границы относительной сердечной ту​пости в пределах нормы. Тахикардия. Легкий систолический шум на вер​хушке. Пульс 130 ударов в минуту, артериальное давление 90/40 мм рт. ст.
Органы дыхания: кашель с трудно отделяемой мокротой, вдох со​провождается свистящим звуком. Дыхание жестковатое, хрипов не про​слушивается.
Органы пищеварения: жалобы на затруднение при открывании рта и при глотании. На слизистой рта — множественные геморрагии и изъ​язвления. Печень и селезенка не пальпируются. Мочеиспускание не на​рушено, симптом Пастернацкого отрицателен.
При поступлении больная была осмотрена невропатологом, не обна​ружившим у нее признаков поражения нервной системы. 17/IV 1964 г., через 11 дней после поступления, состояние больной резко ухудшилось: наросли явления язвенного стоматита, геморрагического ларингита. РОЭ ускорилась до 68 мм и час, в моче белок. При повторном осмотре невро​патолога больная была возбуждена, хотя сознание оставалось ясным и она вступала в контакт.
При объективном исследовании на первый план выступали выра​женные гиперкинезы хореического типа. Они заключались в быстрых, разбросанных движениях мышц рук, ног, туловища, языка, глазных яб​лок. Движения были стремительны, беспорядочны и аритмичны. Из-за насильственных сокращений речевой мускулатуры речь больной стала неясной, смазанной: одни слоги произносила громко, другие — неслышно. Жаловалась на резкую головную боль, от которой временами кричала. Определялась ригидность затылочных мышц и двусторонний симптом Кернига. Зрачки широкие, равномерные, реакция на свет и при конвер​генции оставалась сохранной. Взор не фиксировала из-за постоянного подергивания глазных яблок. Корнеальные рефлексы отсутствовали, чув​ствительность на лице сохранялась. Слева определялся центральный па​рез лицевого нерва- Глотание и фонация затруднены, что было связано с язвенным поражением слизистой глотки и гортани. Мышечную силу проверить не удалось из-за тяжести состояния. Тонус в руках и ногах меняющийся. Сухожильные рефлексы слева отчетливо преобладали. С обеих сторон вызывались патологические знаки Бабинского и Россолимо.
Анализ крови: Hb 5,6 г%, эр. 2140000, л. 4200; РОЭ 68 мм в час, тромбоциты единичные.
Белковая формула сыворотки крови: общий белок—6,44 г%, альбу​мины—37,7%, 1, 2, бета и глобулины соответственно 10,5, 13,3, 11,8 и 26,7%. Фибриноген 0,55%.
Анализ мочи: удельный вес 1018, белок 0,29%о, эпителий плоский в значительном количестве, цилиндры в значительном количестве, лейко​циты 25—30 в поле зрения.
Состояние больной прогрессивно ухудшалось: при явлениях нара​стающей общей слабости, затруднения дыхания и сердечной слабости она умерла через 3 недели после госпитализации.
Диагноз: системная красная волчанка острого течения с преиму​щественным поражением системы крови (аутоиммунная тромболейкоэритропения, нарушение свертываемости). Волчаночный менингоэнцефалит с преимущественным поражением подкорковых образований. Хореиформный синдром. Поражение мышцы сердца, почек, печени. Язвенный стоматит, геморрагический ларинготрахеобронхит, перифокальная пнев​мония. Фурункулез.
Патологоанатомический диагноз: системная красная волчанка. Бородавчатый эндокардит митрального, аортального и три​куспидального клапанов, бородавчатые наложения на пристеночном эндокарде. Очаговые кровоизлияния под эндокард левого предсердия. Язвенный стоматит, язвы на слизистой языка, пищевода; перихондрит верхних колец трахеи и хрящей гортани с образованием свищевого хода, соединенного с пищеводом. Катаральный бронхит, пневмония. Волча​ночный нефрит, гиперплазия селезенки с периваскулярным синдромом. Умеренная наружная водянка мозга, полнокровие мягких мозговых обо​лочек мозга, множественные васкулиты в области подкорки, небольшой участок размягчения в области зрительного бугра. Абсцесс в области правой ягодицы с распространением на бедро, множественные фурун​кулы.
Таким образом, у больной, страдавшей системной крас​ной волчанкой острого течения с поражением крови, сердца, почек, легких, печени, в терминальной стадии заболевания развился тяжелый хореиформный синдром, сочетающийся с менингеальными явлениями и поражением пирамидной системы. В данном случае клиническая картина заболева​ния позволила думать, что процесс обусловлен диффузным поражением оболочек и вещества мозга с преимуществен​ной локализацией в подкорковых образованиях.

Можно полагать, что и корковые очаги поражения, и поражение мозговых оболочек с картиной серозного леп​томенингита должны иметь место в разбираемых нами ва​риантах системной красной волчанки.

Наблюдение 28. Больная Б., 28 лет, консультирована 21/IX 1961 г.
Заболела 8 лет назад, причем первое время заболевание расцени​вали как ревматизм и ревматический эндокардит. В 1955 г.—роды со значительными отеками ног и лица, с болями в мелких суставах. В по​следующие годы по временам лихорадка, сердцебиение, боли в суста​вах, принимала салицилаты и АКТГ. До января 1961 г. относительно удовлетворительное состояние. В январе — медицинский аборт, лихора​дочное состояние, в мае — перегревание на солнце с последующим тяже​лым состоянием. За короткий срок потеряла 10 кг, в Институте терапии поставлен диагноз диссеминированной красной волчанки: РОЭ 25 мм в час, эритема, клетки волчанки, выпадение волос, температура до 39°.
В октябре 1961 г. на протяжении двух дней, начавшись с рук и по​степенно нарастая, развился правосторонний глубокий гемипарез с рас​стройством речи. В статусе: правосторонний гемипарез, высокие колен​ные рефлексы, клонус стопы справа и справа патологические рефлексы, правосторонняя гемигипальгезия. Элементы моторной афазии.
Неврологический диагноз: волчаночный энцефалит с оча​гом васкулита в левой лобной области, правосторонний гемипарез с мо​торной афазией.
В дальнейшем — катастрофическое ухудшение общего состояния и смерть в январе 1962 г. При гистологическом исследовании диагноз под​твердился.
Наблюдение 29. Больная О., 29 лет, консультирована 26/1 1960 г.
В ноябре 1958 г. на лице появились эритема типа «бабочки», боли и припухлость суставов, боли в мышцах, потеря в весе. Неоднократно поступала в Институт ревматизма, заболевание протекало со значитель​ными ремиссиями. При последнем поступлении в декабре 1959 г. у боль​ной пальпировались подмышечные и паховые лимфатические узлы, от​мечалась болезненность при давлении на нервные стволы конечностей, парестезии в кистях и стопах. РОЭ 54 мм в час, в моче белок 1,65%о, эритроцитов 6—8 в поле зрения. Белки крови: общий 7,6 г%, альбуми​ны—40,7%, глобулины: 1 5,2, 2 15,8; бета 9,6; гамма 28,7%.
Несмотря на энергичное лечение, периодически лихорадит, темпера​тура тела до 39°. Боли в конечностях и суставах, неоднократные крово​течения из носа. 21/1 привита оспа, 23/1 больная говорлива, возбуждена, отвечает невпопад, сонлива, пошатывание при ходьбе, временами бредо​вое состояние. Сделана клизма с хлоралгидратом. Не спит, двигатель​ное беспокойство, смазанная речь. 25/1 — коматозное состояние. Пульс слабого наполнения, 140 ударов в минуту, артериальное давление 100/60 мм рт. ст. Ригидность мышц затылка, симптом Кернига, конеч​ности приведены, сухожильные рефлексы живые, патологических нет. В спинномозговой жидкости, вытекавшей под высоким давлением, бе​лок 2,65%о, реакция Панди 4+, цитоз 5 в 1 мм3 (лимфоциты). В лик​воре от 2/11 белок 1,5‰, цитоз 5, реакция Панди 4+, сахар 64 мг%, хлориды 702 мг%; ликвор стерилен. 26/1 больная в сознании, затормо​жена; сделав движение, застывает в нем. Напряжение мышц затылка и симптом Кернига. При разгибании рук, которые она держит согнуты​ми, выявляются отведения головы кзади и возникает головная боль. Хриплый, с носовым оттенком голос, коленные рефлексы оживлены, симп​том Оппенгейма прямой и перекрестный слева. Мочевой пузырь пере​полнен, произведена катетеризация. Непрерывная икота; рвоты и тош​ноты нет. Параличей нет. Постепенное улучшение состояния; 2/1 II вновь резкое ухудшение, двигательное беспокойство, клокочущее дыхание и смерть при падении сердечной деятельности.
Клинический диагноз: системная красная волчанка в ста​дии обострения с преимущественным поражением нервной системы, по​чек, суставов, желудочно-кишечного тракта, кожи, мочевыводящих пу​тей, сердца, нарушением трофики. Волчаночный серозный менингит.
Анатомический диагноз: системная красная волчанка, сле​ды эритемы на коже лица, волчаночный гломерулонефрит, точечные кро​воизлияния в слизистые оболочки пищевода, желудка, тонкого и тол​стого кишечника. Серозный лептоменингит, водянка головного мозга. Двусторонняя очаговая бронхопневмония. Геморрагический цистопиелит. Дистрофия паренхиматозных органов. Анасарка.
Без сомнения, приведенная здесь часть наших наблюдений не исчерпывает всей разнообразной клинической картины церебральных и спинальных поражений при си​стемной красной волчанке. Скажем только, что все эти синдромы могут быть представлены значительно мягче при подостром и хроническом характере течения заболевания, поэтапно развиваясь, особенно нарастая в периоды экзацербаций и обострений процесса.

2. Невриты и полирадикулоневриты

Что касается поражения периферической нервной си​стемы при системной красной волчанке, то не все авторы едины в своих суждениях. Так, И. Гаусманова и Е. Гер​ман приходят к выводу о чрезвычайно редком поражении периферических нервов и межпозвонковых ганглиев. Е.М. Тареев также считает, что выраженный неврит здесь в отличие от узелкового периартериита представляет со​бой казуистику.

Впервые описание периферических расстройств при си​стемной красной волчанке было сделано Sedwick von Hagen в 1948 г. В 1952 г. Claser приводит в своей работе описание 5 случаев волчанки с выраженным поражением периферической нервной системы у всех больных.

В этом же году Heptinstall и Sowry описали случай системной красной волчанки с вялым дистальным тетра​парезом и расстройством чувствительности по полиневритическому типу, с повышением белка в спинномозговой жидкости. При микроскопическом исследовании перифери​ческих нервов обнаружены изменения артерий, питающих нервы, дезорганизация в периневрии и вторичные деструк​тивные изменения самих нервных волокон.

Авторы считают, что неврит был связан с ишемиче​скими изменениями в нервах, вызванных васкулитами a. nervorum.
В 1956 г. Bailey, Saure, dark описали 3 случая пора​жения периферической нервной системы при системной красной волчанке, из которых один протекал по типу поли​неврита Гийена—Барре.

В этом же году Bailey и dark опубликовали резуль​таты наблюдений 28 больных системной красной вол​чанкой.

Т.А. Козлова в своей диссертационной работе, посвя​щенной изучению поражений периферической нервной системы при ревматизме и системной красной волчанке, утверждает, что среди неврологических расстройств при системной красной волчанке поражения периферической нервной системы занимают значительное место.

Согласно наблюдениям автора, поражения перифериче​ской нервной системы при волчанке носят генерализован​ный характер и отличаются большой выраженностью и стойкостью неврологических симптомов. По ее мнению, здесь преобладают чувствительные расстройства с незна​чительными и быстро проходящими двигательными нару​шениями. Автор приходит к выводу, что наличие значи​тельных изменений сосудистого тонуса у больных систем​ной красной волчанкой наряду со структурными измене​ниями сосудов (васкулиты) является одним из факторов, лежащих в основе развития поражений периферической нервной системы.

Мы на основании анализа большого количества боль​ных, которые были под нашим наблюдением (свыше 100), вполне солидарны с Т.А. Козловой: частота поражений периферической нервной системы при системной красной волчанке далеко выходит за пределы казуистики.

Степень этих поражений различна, нередко они входят в картину диффузного распространения патологического процесса по нервной системе. При этом, насколько нам удалось подметить, они имеют некоторые своеобразные черты.

Это прежде всего отсутствие выраженных двигатель​ных нарушений, если одновременно не поражаются клет​ки передних рогов спинного мозга. Двигательные расстрой​ства у наших больных, как правило, выражались в небольшой мышечной слабости в дистальных отделах конечностей, сами больные жаловались на повышенную утомляемость в ногах при ходьбе, в руках — при переносе даже небольших тяжестей. Ни в одном случае нам не встретились выраженные вялые парезы. Мышечные атро​фии были также незначительны и, возможно, имели реф​лекторное происхождение вследствие наблюдаемых почти у всех больных артральгии и артритов. В основном они сводились к атрофиям мелких мышц костей, стоп, иногда мышц голеней. Чаще же атрофичными оказывались мыш​цы тенара и гипотенара, вследствие чего кисть принимала уплощенный вид.

В клинической картине у всех больных на первый план выступали чувствительные расстройства в конечностях. Они заключались в неприятных ощущениях покалывания, жжения, ползания мурашек.

При объективном исследовании определялось преобла​дание нарушения поверхностных видов чувствительности: болевой, температурной. Нарушение глубокого мышечного чувства встретилось нам только у 5 больных и то очень неотчетливое. Вследствие отсутствия расстройств глубокой чувствительности, не отмечалось расстройств координации движений, только у одной больной с нарушением мышечно-суставного чувства была неустойчивость в позе Ромберга. Болевой синдром у подавляющего большинства больных выражен умеренно, хотя симптомы натяжения нервных стволов и корешков отмечались почти у всех больных. У 8 больных была болезненность при пальпации паравертебральных точек и по ходу нервных стволов.

Следует отметить, что расстройства периферической нервной системы, как правило, имели симметричный ха​рактер.

У одной больной с длительным (17 лет) течением си​стемной красной волчанки в течение нескольких лет на​блюдалась невралгия тройничного нерва. Болевой синдром при этом был выражен нерезко, отмечалось отсутствие корнеального рефлекса и снижение всех видов чувстви​тельности на половине лица. У двух больных возникнове​ние синдрома полирадикулоневрита совпало с обострением процесса.

Наблюдение 30. Больная В., 15 лет, консультирована нами в отделении пограничных форм Института ревматизма АМН СССР, куда она поступила 6/IX 1963 г. с жалобами на общую слабость, боли в су​ставах и сердце, одышку после незначительного физического напряже​ния, обильное выпадение волос, периодическое повышение температуры до 39—40°, слабость в руках и ногах, расстройство чувствительности в них.
Первые признаки заболевания появились в ноябре 1961 г., когда от​метила боли и припухлость коленных, локтевых и мелких суставов ки​стей, а над пораженными суставами высыпания в виде эритемы. Боль​ную лечили по поводу капилляротоксикоза, но состояние ее не улучша​лось. В июле 1962 г. поднялась высокая температура (до 40°), на лице появилась эритема, локализующаяся на коже щек, подбородка, крыльев носа.
В августе 1962 г. консультирована в Москве в Больнице имени А.А. Остроумова, где у нее была диагностирована системная красная волчанка. Курс лечения преднизолоном улучшил состояние, однако в декабре 1963 г. вновь повысилась температура, выступила эритема на коже лица и верхней части туловища, припухли суставы, появились боли в области сердца, одышка, в моче был обнаружен белок; РОЭ по​высилась до 60 мм в час, стала отмечаться утомляемость при ходьбе, слабость в кистях рук.
При поступлении в Институт ревматизма общее состояние удовлет​ворительное. На коже лица, шеи и верхней половины грудной клетки — гиперпигментация, след после высыпаний. В суставах — легкая припух​лость, ограничение движений в правом локтевом суставе, болезненность при движениях во всех суставах.
Сердечно-сосудистая система: жалобы на боли в сердце, одышку после небольшого физического напряжения. Границы сердца в пределах нормы, тоны несколько приглушены, на легочной артерии акцент II тона, небольшой систолический шум на верхушке. Пульс 110 ударов в мину​ту, артериальное давление 115/60 мм рт. ст.
Органы дыхания: жалобы на одышку. Перкуторно — легочный звук, аускультативно—дыхание везикулярное, справа, сзади и в нижних от​делах единичные сухие хрипы.
Жалобы на боли в пояснице. Симптом Пастернацкого положителен с обеих сторон. При осмотре невропатологом общемозговых и менин​геальных явлений и каких-либо нарушений со стороны черепномозговых нервов отмечено не было. Объем активных движений несколько ограни​чен в дистальных отделах рук и ног, в этих же отделах снижена мышеч​ная сила. Тонус во всех конечностях низкий. Отмечалась «разболтан​ность» в суставах. Значительная атрофия мышц предплечий, голеней и мелких мышц и кистей и стоп. Особенно выраженные атрофии в мыш​цах тенара и гипотенара. Сухожильные рефлексы с верхних конечно​стей низкие, коленные и ахилловы не вызывались. Отчетливая гипесте​зия по полиневритическому типу на руках — в виде «высоких перчаток», па ногах—«высоких носков». Глубокая чувствительность при этом оста​валась сохранной. Нарушения координации движений у больной не отмечалось. Болезненность но ходу нервных стволов, симптомы натяже​ния положительны.
Анализ крови: Hb 9,7 г%, эр. 3280000; РОЭ 5 мм в час. Волча​ночные клетки в крови в значительном количестве.
Белковая формула сыворотки крови: общий белок—8,17 г%, аль​бумины — 31,6%, -глобулины—6,7%, К—16,6; Са—8,2; ДФА — 0,410, формоловая проба ++.
Анализ мочи: удельный вес 1023, белок 0,99‰, лейкоциты 30—40 в поле зрения, эритроциты выщелоченные, 10—15 в поле зрения.
Рентгеноскопия грудной клетки: легочные поля прозрачны, корни нормальны. Сердце широко лежит на диафрагме. Отмечается увеличе​ние левого желудочка. Аорта нормальная, пульсация обычная. Глазное дно в норме.
Диагноз: системная красная волчанка подострого течения с пре​имущественным поражением кожи, суставов, системы крови, трофиче​скими нарушениями. Волчаночный полирадикулоневрит.
Таким образом, у больной с подострым течением си​стемной красной волчанки с высокими показателями ак​тивности процесса во время одного из обострений посте​пенно развились симптомы поражения корешков и пери​ферических нервов. Этот синдром не сопровождался боля​ми и выраженными двигательными расстройствами, а за​ключался в симметричных расстройствах преимущественно поверхностных видов чувствительности.

В другом нашем наблюдении процесс охватывал не только периферические нервы, но и группу каудальных нервов ствола, что влекло за собой появление бульбарных симптомов.

Не случайно приведенная нами история болезни при​надлежит девочке 15 лет, у которой к тому же первые признаки заболевания появились в 13-летнем возрасте. Системная красная волчанка в детском возрасте протекает бурно и проявляется преимущественно поражением цент​ральной и вегетативной нервной системы с трофическими расстройствами (В.Н. Миртовская, Л.А. Исаева).

Не следует забывать о диффузности поражения голов​ного и спинного мозга при системной красной волчанке также н в детской практике.

3. Церебральные сосудистые катастрофы при системной красной волчанке

Острые нарушения мозгового
кровообращения при си​стемной красной волчанке, чаще в виде геморрагического инсульта, встречаются в любом возрасте, даже у детей. Иногда это финальный инсульт, как, например, субарахноидальное кровоизлияние в наблюдении 24, иногда ин​сульт предшествует заболеванию, как это было в наблю​дении, приводимом ниже.

Наблюдение 31. Больная Б., 14 лет, поступила в отделение пограничных форм Института ревматизма АМН СССР 8/VIII 1963 г. с жалобами на высокую лихорадку, боли в суставах, яркую эритему на лице.
В марте после перенесенного гриппа долго держался субфебрили​тет, в середине апреля появились боли в суставах кистей и стоп, при​пухлость в них, изменения со стороны сердца, РОЭ ускорилась до 54 мм в час. Больной был поставлен диагноз ревматизма. Проводилось ком​плексное гормонально-медикаментозное лечение. Отмена преднизолона резко ухудшила состояние, температура повысилась до 40°, на коже щек появилась яркая малиново-багрового цвета «бабочка». При госпитали​зации была диагностирована системная красная волчанка. При поступле​нии состояние девочки средней тяжести, положение активное, питание пониженное. На коже живота, конечностей разлитая гиперемия. Яркая багрово-синюшная эритема на лице в виде «бабочки». Участки гиперке​ратоза на коже локтей.
Мышцы развиты слабо, тонус их сохранен, атрофий нет.
Сердечно-сосудистая система в норме. Границы относительной сер​дечной тупости в пределах нормы. Тоны сердца несколько приглушены, систолический шум на верхушке, акцент II тона на легочной артерии. Артериальное давление 105/55 мм рт. ст.
Границы легких в пределах нормы, дыхание везикулярное, перку​торный звук ясный, хрипов нет. Живот мягкий, при пальпации безбо​лезненный. Печень и селезенка не увеличены. Симптом Пастернацкого отрицательный.
При первичном осмотре 13/VIII 1963 г. больная жалоб не предъяв​ляла, симптомов органического поражения центральной и перифериче​ской нервной системы не отмечено.
В дальнейшем, несмотря на проводимое гормональное лечение, со​стояние девочки продолжало ухудшаться. Температура держалась на уровне 39,8—39,5°, на теле стала появляться геморрагическая сыпь, к 25/VIII она стала генерализованной. 28/VIII 1963 г., войдя в палату, больная сказала: «Мне плохо»—и упала, потеряв сознание. Лицо ста​ло багрово-синюшного цвета, дыхание сделалось прерывистым, изо рта показалась пена. Судорог не было, но были какие-то подергивания рук и ног. Такое состояние длилось около 10 минут, затем больная пришла в сознание, но обнаружилась моторная и частично сенсорная афазия.
При объективном осмотре: лицо гиперемировано, с яркой «бабоч​кой». Менингеальных явлений нет. Артериальное давление 100/50 мм рт. ст. Пульс 120 ударов в минуту, температура 39;2°.
На вопросы не отвечает, но пытается произносить отдельные слова. Задания выполняет не всегда сразу, но понимает их. Зрачки равномер​ные, с живой реакцией на свет и при конвергенции. Движения глазных яблок не ограничены. Корнеальные рефлексы вызываются с обеих сто​рон. Чувствительность на лице не расстроена. Грубая сглаженность пра​вой носогубной складки, легкое отклонение кончика языка вправо. Мы​шечный тонус в конечностях низкий. Сила отчетливо снижена в правой руке, больше в дистальном ее отделе, и менее отчетливо — в правой ноге. Сухожильные рефлексы угнетены. Справа вызывается клонус сто​ны. Патологических знаков нет. Чувствительные расстройства проверни, не представляется возможным из-за речевых расстройств.
В дальнейшем состояние девочки стало постепенно улучшаться: к 10/IX полностью исчезла сыпь, а к середине сентября—«бабочка». Температура стала стойко нормальной. В течение последующего месяц;! исчезли афатические расстройства, но умеренный правосторонний геми​парез сохранился.
28/Х 1963 г. при очередном осмотре у больной отмечалось следую​щее: общее состояние удовлетворительное. Сознание ясное, ориентиров​ка полная. Речевых расстройств нет. Из общемозговых явлений—нерез​кая головная боль по утрам, без тошноты. Менингеальных явлений нет. Немного не доводит глазные яблоки кнаружи. Мелкоразмашистый го​ризонтальный нистагм в обе стороны. Легкая гипестезия с гиперпатичским оттенком на правой половине лица, переходящая на правую по​ловину туловища, больше выраженная в ноге. Нерезкая асимметрия; пца с контрактурой мышц. Умеренное снижение мышечной силы в пра​вых конечностях, больше в дистальных отделах. В правой ноге отчет​ливо повышен мышечный тонус. Сухожильные рефлексы справа преоб​ладают. Справа вызываются патологические рефлексы Бабинского, Оппенгейма, Россолимо, слева —Жуковского и Россолимо.
Координационные пробы правыми конечностями выполняет не со​всем уверенно.
Анализ крови: Hb 11,2 г%, эр. 390000, л. 5600; РОЭ 39 мм в час. В крови обнаружены клетки красной волчанки.
Анализ мочи: удельный вес 1021, белка и сахара нет.
Рентгеноскопия грудной клетки: легочные поля прозрачны, сердце расширено горизонтально.
Консультация окулиста 9/VII1 1963 г.: сосок зрительного нерва розовый со слегка стушеванной границей на левом глазу. Артерии несколь​ко узковаты, извиты, вены нормального калибра.
При осмотре 10/Х 1963 г.: соски зрительных нервов стали с более четкими границами. Калибр сосудов не изменен.
Диагноз: системная красная волчанка острого течения, активная фаза с ярко выраженной волчаночной эритемой, полилимфаденией, аргральгиями и тяжелым васкулитом с поражением сосудов мозга и кожи. трофическими нарушениями. Нарушение мозгового кровообращения в бассейне левой средней мозговой артерии.
Острое возникновение неврологических симптомов с потерей сознания, грубая их очаговость, укладывающаяся в бассейн определенной артерии, относительный регресс их позволяли думать об остро развившемся нарушении мозгового кровообращения по типу кровоизлияния. По это​му же типу развернулся мозговой инсульт у другой больной.

Наблюдение 32. Больная С., 27 лет, поступила в отделение по​граничных форм Института ревматизма АМН СССР 18/XII 1963 г. с жалобами на быструю утомляемость, боли в области сердца, сердцебиение при небольшой физической нагрузке, одышку, боли в правом коленном суставе, мелких суставах кистей, слабость в правых конечностях, за​труднение речи, эритематозные высыпания на лице, повышение темпе​ратуры.
С середины мая 1963 г. после перенесенного гриппа стали болеть суставы, появились колющие боли в области сердца, одышка, сердцебие​ние. После инъекций пенициллина на коже лица и кистей появились эри​тематозные высыпания. РОЭ повысилась до 60 мм в час, в моче найден белок. На 10-й день пребывания в стационаре внезапно потеряла созна​ние. Со слов матери, больная в течение 3 дней находилась в тяжелом состоянии, со спутанным сознанием. Позже у нее выявились правосторонннй гемипарез и элементы моторной афазии. Постепенно слабость в правых конечностях уменьшилась.
Выписавшись из стационара, больная перестала регулярно прини​мать кортикостероидные препараты, и у нее наступило новое обострение: в моче увеличилось количество белка, стала терять в весе, ухудши​лась речь; РОЭ ускорилась до 64 мм в час. Артериальное давление 130/95 мм рт. ст. Вновь была госпитализирована.
Анализ крови: Hb 12 г%, эр. 3750000, л. 7800; РОЭ 32 мм в час. Белковая формула сыворотки крози: общин белок—7,63, альбумины-19%, глобулины—81%. Волчаночные клетки в крови обнаружены и большом количестве. Холестерин—418 мг %, ДФА—0,260, фибрино​ген—0,7%, формоловая проба ++++.
Анализ мочи: удельный вес 1011, белок 0,231%, сахара нет, — эпителий в небольшом количестве, лейкоциты 1—2—3 в поле зрения.
Рентгеноскопия грудной клетки: оба купола диафрагмы на уровне X ребра. Подвижность их ограничена. Синусы почти не расправляются. Над левым куполом диафрагмы — плевральные наложения. Легочные ноля прозрачны. Сердце широко прижато к диафрагме, умеренно уве​личен левый желудочек. Пульсация мягкая и частая.
Диагноз: острая системная красная волчанка с преимущественным поражением кожи, сердца, почек, серозных оболочек. Туберкулез легких. Остаточные явления нарушения мозгового кровообращения и бассейне левой средней мозговой артерии с умеренным правосторонним гемипарезом и элементами моторной афазии.
Мы вправе были бы ожидать в этих наблюдениях с предполагаемым мозговым кровоизлиянием солидного из​менения почек, вторичного повышения артериального дав​ления и разрыва неполноценного сосуда, поврежденного коллагенозным процессом. Однако в обоих рассмотренных случаях артериальное давление не на высоких цифрах, а анализ мочи относительно благополучный. Тяжесть всей катастрофы и длительность бессознательного состояния все же дают право говорить о кровоизлияниях в мозг.

Не только кровоизлияния, но и очаги остро развиваю​щегося тромботического размягчения имеют место при системной красной волчанке. Одно из таких наблюдении описали В.К. Каменецкий и И.М. Тонконогий. У боль​ного, наблюдаемого ими с 12-летнего возраста, в возрасте 23 лет инсультообразно развился правосторонний гемипа​рез с моторной афазией. Преходящие нарушения движе​ний в правой руке и ноге до инсульта и кратковременность потери сознания при инсульте позволили предположить нарушение мозгового кровообращения по типу размягче​ния, что было подтверждено данными пневмоэнцефалографии, выявившими атрофию мозгового вещества в левой лобно-теменной области.

Не совсем обычно наблюдение Meagher, McCory и Rossel на операции.

Авторы обнаружили опухоль мозга у 24-летней боль​ной, у которой за 4 года до этого в результате мигрирую​щей артральгии, анорексии и данных исследования биоп​сии была диагностирована системная красная волчанка.

Заболевание началось с лихорадки и появления эритематозной сыпи на лице в форме «бабочки». На 5-й день возникла головная боль в пра​вой височной области, тошнота, рвота. Больная стала сонлива. В тече​ние суток развился глубокий левосторонний гемипарез. Днем позже по​явились джексоновские припадки, начинающиеся с левой руки и ноги. На глазном дне обнаружены признаки застоя. При правосторонней каротидной ангиографии выявлен объемный процесс в зоне распределения дистальных ветвей средней мозговой артерии. При лобно-височной кра​ниотомии обнаружена полнокровная височная доля со значительным отеком и участками размягчения. Передняя половина правой височной доли была резецирована. Микроскопическое исследование обнаружило в мозговой ткани LE-клетки, активный ангиит с лейкоцитарной инфиль​трацией и фибриноидной деструкцией сосудистой стенки. После опера​ции левосторонний гемипарез и поражение глазодвигательного нерва исчезли в течение 5 дней.
При системной красной волчанке воспалительные изме​нения в сосудах значительно большей степени, чем при рев​матизме. Сочный, набухший, с клеточной пролиферацией эндотелий закрывает просвет мелких сосудов мозга, что может быть в основе ишемических размягчении.

Повышенная проницаемость. сосудов, по-видимому, осо​бенно часто отмечаемая при активизации волчаночного процесса, лежит в основе инсультообразно развивающихся церебральных геморрагий. Сравнительно молодые пациенты. у которых вскоре после летней инсоляции возникает субарахноидальное кровоизлияние, в равной мере подозри​тельны на аневризму мозгового сосуда и на системную красную волчанку.

4. Неврологическая манифестация в клинике системной красной волчанки

Помимо неврологической полисиндромности, в клинике системной красной волчанки имеет место и неврологическая манифестация. Обоснование этому понятию дает не столь уж редкий факт начала этого грозного заболевания с неврологических симптомов. Симптомы эти могут проявить​ся как эпизод за несколько месяцев и лет до развертывания полной картины системной красной волчанки, они могут зазвучать и обратить на себя внимание, стоя как бы у поро​га всего заболевания, которое, не будь неврологической вспышки, еще какое-то время протекало торпидно, никем не распознаваемое. О подобной возможности надлежит знать и помнить невропатологам.

О таких случаях пишет Haserick, обнаружив у 11 боль​ных эпилептические припадки, циклотимию, неврозы в виде преддверия системной красной волчанки. Такие случаи при​водит Е.М. Тареев: миелит за 3 года до распознанной крас​ной волчанки, хорея за 10 лет до генерализации процесса, арахноидит, за 3 года предшествовавший клинической кар​тине системной красной волчанки. Siekert описал как ран​ний признак болезни симптомы, напоминающие рассеянный склероз, которые сочетались с артритом и лейкопенией.

Sutnik за 2 года до утверждения диагноза красной волчанки отмечал у больной головную боль, птоз, диплопию. тошноту, анорексию, субфебрилитет и увеличение селезенки, что все вместе расценивалось как миастения. О манифеста​ции красной волчанки неврологическими симптомами гово​рят Denkey, Rose, Bas, Etal, Aita.
Из 43 разобранных В.А. Насоновой и М.И. Кончаковой больных у 7 системная красная волчанка начиналась г неврологических симптомов. Приводим один из этих случаев.

Наблюдение 33. Больная 3., 23 лет, в 1955 г. за 2 года до по​явления у нее эритематозных высыпаний на лице и субфебрилитета перенесла на фоне высокой температуры неопределенной этиологии ме​нингит. После специального лечения приступила к работе. Через год по​сле появления эритемы на лице, в 1958 г., отметила боли в суставах и мышцах. РОЭ до 68 мм в час, в моче небольшое количество белка. 8 1959 г.— слабость в ногах с последующим расстройством походки к нарушением мочеиспускания.
Объективно при поступлении в 1960 г. в Институт ревматизма АМН СССР: эритема на лице и предплечьях, болезненность при движениях в коленном и локтевых суставах, умеренная миокардиодистрофия. Нерв​ная система: черепномозговые нервы в норме, нижний парапарез с по​вышением коленных рефлексов, клонусом стоп и патологическими симп​томами. Гипестезия на ногах по корешково-проводниковому типу. Не​держание мочи. Несколько позже появился птоз века справа, болезнен​ность нервных стволов на руках и голенях, расстройство чувствительно​сти по дистальному типу. После лечения преднизолоном по 25 мг н день, витаминами группы В и ЛФК отмечено постепенное улучшение — парез стал меньше, улучшилась походка, стихли боли в конечностях.
При повторном поступлении в институт через 3 года (10/IX 1963 г.) наблюдались сплошная эритема лица с корочками, эритема и пузыри на спине и груди, спастический нижний парапарез, гипестезия в области нижних поясничных и сакральных корешков, симптом Ласега с обеих сторон и императивные позывы к мочеиспусканию. В крови обнаруже​ны в небольшом количестве LE-клетки; РОЭ 20 мм в час.
Этиология менингита, возникшего за 2 года до выявле​ния системной красной волчанки, может вызвать сомнения. Однако вся дальнейшая картина заболевания с преимуще​ственными поражениями нервной системы позволяет предположить у больной волчаночный серозный лептоменингит с выраженным отеком мозговых оболочек.

Может показаться неубедительным и другой случай, когда у больной примерно за год до установленного волчаночного процесса возникли эпилептические припадки, кото​рые вообще не так уж редки в клинике системной красной волчанки.

Наблюдение 34. Больная 3., 27 лет, поступила в клинику 10/IX 1963 г. с жалобами на лихорадку, общую слабость, красные зудящие высыпания на коже лица — и верхней части туловища, боли и слабость в конечностях, императивные позывы на мочеиспускание, судорожные при​падки с потерей сознания.
В 1956 г. на фоне общего благополучия у больной появились голов​ные боли, которые нарастали в своей интенсивности. В начале января 1957 г. после очередного приступа головной боли на улице развился тяжелый судорожный припадок с потерей сознания. Через несколько дней припадок повторился. Он произошел ночью и заключался в интен​сивных клонических и тонических судорогах с последующей болью в мышцах и общей разбитостью.
Больная была госпитализирована в больницу Красноярска, где она проживала, и вскоре выписана оттуда с диагнозом церебрального арах​ноидита. В 1957 г. у больной диагностирована системная красная вол​чанка.
В 1959 г. во время обострения процесса, когда больная находилась снова на стационарном лечении, у нее в течение нескольких дней раз вился птоз правого века, а затем появилась слабость в ногах; перестала передвигаться самостоятельно. В это же время нарушилась функция та​зовых органов. Под влиянием кортикостероидной терапии в течение месяца состояние улучшилось, слабость в ногах осталась, но больная смогла ходить.
В 1959 г. во время очередного пребывания в стационаре у больно» возникла серия эпилептических припадков—эпилептический статус. При поступлении на коже лица, шеи, верхней части груди и спины— эритематозные высыпания с гнойными корочками по типу экссудативного нейродермита. Пальпируются мелкие подмышечные и паховые лимфатические узлы. Ограничение движений в суставах, болезненность при дви​жениях в них.
Отмечалась также приглушенность тонов сердца, легкий систолИческий шум па верхушке. Артериальное давление 120/80 мм рт. ст.
В легких везикулярное дыхание, хрипов нет. Органы пищеварения без патологии.
Данные неврологического исследования: общемозговых и менинге​альных симптомов нет. Синдром Горнера справа. Движения глазных яб​лок несколько ограничены в стороны, больше влево. Центральный парез левого лицевого нерва. Ограничение объема активных движении в верх​них и нижних конечностях, больше в ногах. Мышечная сила снижена больше в ногах и правой руке, тонус в руках обычный, в ногах повы​шен. Сухожильные рефлексы на руках оживлены, клонус коленных ча​шечек и стоп. Двусторонние патологические рефлексы Бабинского. Оппенгейма, Россолимо, Жуковского. Брюшные рефлексы отсутствуют. Гипестезия всех видов чувствительности по проводниковому типу с уровня С3 сегмента с обеих сторон. Походка спастико-паретическая. Ре​чевых расстройств в момент осмотра не было, но в анамнезе имеются указания на преходящую моторную афазию во время очередного обо​стрения процесса в 1960 г.
Анализ крови: Hb 13,2 г%, эр. 4500000, л. 7800; РОЭ 20 мм в час, ДФА 0,285, фибриноген 0,55%, холестерин 334 мг%.
Белковая формула сыворотки крови: общий белок 87, альбуми​ны 48,4%, глобулины: 1 6,6, 2 13,4, бета 11,6, гамма 20%.
Анализ мочи: удельный вес 1010, белок 0,099%о. На ЭКГ умеренно выраженные изменения миокарда. На томограмме выявляется плевроперикардиальная спайка в области левого желудочка.
Диагноз: системная красная волчанка подострого течения с пре​имущественным поражением кожи, суставов, легких, серозных оболочек (плевроперикардиальные спайки), сердца, почек, трофическими наруше​ниями. Красноволчаночный энцефаломиелит, эпилептиформные при​падки.
Более демонстративными и убедительными являются случаи, когда поражение нервной системы было началом острой вспышки заболевания и невропатологи первые ста​вили диагноз системной красной волчанки. Таким представ​ляется нам случай, уже описанный нами и О.А. Хондкарьяном.

Наблюдение 35. Больной Ж., 22 лет, консультирован 27/Х 1959 г. и 5/III 1960 г. Атлетического сложения, в феврале 1959 г. стал отмечать утомляемость, общую слабость, а в мае начала неметь правая рука, а затем левая нога. Вскоре слабость охватила все конечности, с чем поступил в полиомиелитное отделение Красносоветской больницы, где, однако, усомнились в правильности диагноза. Между тем явления пареза нарастали: развилась тетраплегия, паралич межреберных мышц, относительная задержка мочи. Была произведена трахеотомия, подклю​чен аппарат искусственного дыхания. РОЭ до 70 мм в час, темпе​ратурная реакция, изменения в моче: белок 0,6‰, зернистые и гиалиновые цилиндры, 60 лейкоцитов в поле зрения, клетки эпителия. Крас​нота у мочки уха и по краю щеки. Значительное выпадение волос. Вя​лая тетраплегия продолжала держаться, расстройств чувствительности не было. В крови обнаружены клетки волчанки. В июле выписан со значительным улучшением.
Самочувствие удовлетворительное. Лунообразное лицо, ожирение. На лице дерматит. Сила в конечностях удовлетворительная. Сухожиль​ные рефлексы крайне вялы, коленные не вызываются. Расстройств чув​ствительности нет, двусторонний нерезкий симптом Ласега. При подъ​еме по лестнице одышка, мочеиспускание в норме.
Неврологический диагноз: волчаночный миелорадикулоневрит. Смерть наступила 14/VI 1960 г.
Анатомический диагноз: системная красная волчанка, ост​рый нефрит на фоне липоидного нефроза, резкий склероз стенок венеч​ных сосудов с тромбозом передней нисходящей ветви левой веночной артерии. Миофиброз, умеренный склероз митрального клапана, гипертро​фия мышцы сердца, тусклое ее набухание с расширением полостей серд​ца. Гиперплазия лимфатических узлов, подострая гиперплазия пульпы селезенки. Эрозии желудка, кровоизлияния в поджелудочную железу. Отек головного мозга и легких. Атрофия коры надпочечников. Микро​скопически повсюду огромные эндартерииты и васкулиты с большой ин​фильтрацией форменными элементами.
Подобные наблюдения должны мобилизовать внимание невропатологов. Достаточно сказать о молодых девушках с затяжной повышенной температурой, которых адресуют к невропатологам с диэнцефальным синдромом, не придавая внимания жалобам больных на артральгии, повышен​ную вялость, психическую неустойчивость, умственную утомляемость и разнообразные эпилептиформные состоя​ния, аллергические реакции. Тщательное обследование по​чек, общий анализ крови и РОЭ иногда сразу разрешают сложный вопрос.

Распознавание болезни может еще усложняться и тем, что такие настораживающие внимание врача симптомы, как артральгии и полисерозиты, могут несколько затухать н нивелироваться при развитии поражений нервной системы, на что обращала внимание и В.А. Насонова.

Г.А. Главинская вообще готова некоторые явления у сольных системной красной волчанкой объяснить патологи​ей диэнцефальной области.

На основании клинического обследования 223 волчаночных больных она смогла отметить у подавляющего большин​ства психическую вялость, адинамичность, сочетающуюся с прогрессирующим похуданием и кожной гиперпигментацпей. Это повлекло за собой исследование функции коры надпочечников, которая оказалась у всех больных нару​шенной.

У большинства больных выявились гиперфункция щито​видной железы, нарушение углеводного обмена, повышение тканевой проницаемости и нарушение терморегуляции и чрезвычайно характерные для диэнцефальной патологии вегетативные асимметрии. В приступах головной боли, в бурной перистальтике кишечника, снижении аппетита и нарушении сна у этих больных автор также считает повин​ным подбугорье. Такая множественность поражения заставляет, по ее мнению, думать не о первичном поражении всех перечисленных органов и систем, а о вторичном характере их, обусловленном расстройством нейрогенных регуляторных механизмов. Последние могут быть вызваны пора​жением подкорковых, преимущественно диэнцефальных, структур.

Мы полагаем, что в решении этого сложного вопроса но следует забывать о системности поражения при коллагено​зах, равно как и о том, что соединительная ткань и поража​емые сосуды имеются во всех перечисленных автором орга​нах и структурах. Это не исключает возможного нарушения регуляции гипоталамической области, которая весьма бога​то снабжена сосудами, стенки которых подвергаются солидной деструкции при коллагенозах.

Начальными признаками системной красной волчанки Г.И. Штейман считает функциональные нарушения нервной системы в сочетании с артральгиями и анемией. Эти функ​циональные нарушения, на которых фиксируют внимание К.С. Сулейманов, Т.А. Невзорова, Б.М. Прозоровский к С.С. Мартьянова, заключаются в головных болях, ощуще​нии тяжести в голове, периодических головокружениях, нарушении сна и общей адинамии.

Вряд ли эти симптомы в какой-то мере могут направить мысль именно на поиски волчанки. В равной мере психиче​ские расстройства, отмечаемые у больных системной крас​ной волчанкой, не способствуют диагностике, а лишь демонстрируют значительные сосудистые поражения в го​ловном мозге.

Об этом говорят и исследования Т.А. Невзоровой и О.М. Виноградовой, которые особое значение придают нарушению функции запоминания при системной красной волчанке. Относительная частота нарушений функции запо​минания, эпизодичность их дают возможность оценить их как один из симптомов нарушения высшей нервной деятель​ности, стоящих в связи с основным заболеванием.

По наблюдениям авторов, под влиянием кортикостеро​идной терапии память полностью восстанавливается одно​временно с исчезновением других симптомов болезни.

Однако у больных с тяжелыми формами системной красной волчанки, наклонностью к частым рецидивам, расстройство памяти носит более стойкий характер, сочета​ясь со снижением основных интеллектуальных функций: нарушением суждений, критики, переоценкой своих возмож​ностей.

Не следует также забывать, что психотические расстрой​ства у больных системной красной волчанкой могут быть следствием лечения кортикостероидными препаратами (Т.А. Невзорова, O'Connor и Musher). Сопоставляя харак​тер психических сдвигов у больных в течении заболевания системной красной волчанкой без применения кортикостеро​идов и непосредственно после их применения, большинство авторов приходят к выводу о том, что некоторые психиче​ские состояния и в том, и в другом случае качественно очень близки.

Нередко трудно ответить на вопрос, является ли в дан​ном случае нарушение высшей нервной деятельности ре​зультатом основного болезненного процесса или воздействия стероидной терапии (Т.А. Невзорова). Однако в последнее время все увереннее устанавливается волчаночная природа этих нарушений и правильно назначенная кортикостероид​ная терапия облегчает неврологическую и психическую симптоматику.

Глава 3. ПАТОМОРФОЛОГИЯ НЕЙРОЛЮПУСА

1. Гистопатология и гистохимия нервной системы при системной красной волчанке

Хотя в настоящее время еще нет законченной схемы патогенетического механизма коллагенозов, однако некоторые звенья патологического процесса представляются доста​точно ясными в связи с применением цитохимических, гистохимических и цитогистоэнзиматических методов иссле​дования.

В группе коллагенозов системная красная волчанка за​нимает особое место по своим клиническим и анатомиче​ским проявлениям.

Как показали исследования Baehr, Klemperer, Pollack, Baegenstoss, Teilum, Poulsen, А.И. Струкова и др., при системной красной волчанке наряду с кожными изменения​ми наблюдается поражение всех внутренних органов, се​розных и слизистых оболочек с преимущественной локали​зацией патологического процесса в соединительной ткани и сосудах, с развитием в них воспалительных и дистрофи​ческих изменений.

Важнейшим изменением соединительной ткани, поддер​живающим непрерывность болезни, является дезорганнзапня основного межуточного вещества и коллагенового комплекса, вплоть до фибриноидного некроза.

Фибриноид при этом заболевании по своему химическо​му составу значительно отличается от фибриноидных ве​ществ, образующихся при других коллагенозах. При си​стемной красной волчанке в образовании фибриноидного вещества большое участие принимает деполимеризованная дезоксирибонуклеиновая кислота (ДНК). Наблюдается нарушение обмена ДНК, выражающееся в постепенном обеднении ядерных структур ее с выхождением зерен хро​матина вначале перинуклеарно, а потом перицеллюлярно с наводнением этим химически активным веществом всех тканей организма (Н.Н. Грицман, В.А. Насонова и Н.Н. Грицман; Н.Н. Грнцман и А.А. Рогов).

Нарушение обмена ДНК имеет решающее значение в патогенезе и дезорганизации коллагеновых структур.

Известно, что между коллагеном и ДНК имеется тес-ил я взаимосвязь, свободная ДНК легко входит в контакт с проколлагеном, создается комплекс ДНК—проколлаген, вследствие чего проколлаген становится податливым влия​нию протеолитических ферментов и наступает разрушение коллагенового комплекса. Вначале отмечается мукоидное набухание межуточного основного вещества, а затем фибриноидное набухание и фибриноидный некроз коллагено​вых волокон.

Однако в отличие от ревматизма, при котором образу​ются обширные поля мукоидного набухания, при системной красной волчанка не происходит значительного накопления кислых мукополисахаридов. Разрушение коллагенового комплекса наступает быстро, н вне зависимости от давно​сти процесса обнаруживаются в основном фибриноидно-некротические поля.

В ответ на денатурирование белков фибриноидного ве​щества по всей соединительной ткани наблюдается выра​женная макрофагально-плазматическая реакция. К макро​фагам присоединяются плазматические клетки и нейтро​фильные лейкоциты, встречаются также лимфоциты и ги​стиоциты. Такой клеточный состав, преимущественно макрофагально-плазматического характера, является специ​фическим для воспалительного инфильтрата при системной красной волчанке. Местные тканевые элементы пролиферируют, но не созревают. Нормальный ход волокнообразовательного процесса нарушен, имеющиеся коллагеновые во​локна, особенно в рыхлой соединительной ткани, расплавляются, а образования новых волокон не происходит, так как элементы фибропластического ряда остаются индиф​ферентными.

А.Г. Бегларян отмечает, что фибриноидный некроз об​наруживается обычно в волокнистой соединительной ткани, тогда как в рыхлой соединительной ткани наступает лишь расплавление коллагена с образованием обширных гомо​генных белковых полей, в основном содержащих нейтральные мукополисахариды с примесью ДНК.

В соединительнотканной строме всех органов, в коже мышечной, соединительной ткани, в мягких тканях суставов наблюдаются однотипные сосудисто-мезенхимальные изменения воспалительно-дистрофического характера. В стенках сосудов острые изменения протекают в основном по типу гиперергического васкулита.

Специфичностью этих изменений, как отмечает А.И. Струков, является сочетание старых и свежих процессов, а также наслоение свежих процессов на старые. Это яв​ляется морфологической основой непрерывности клиниче​ского течения не только системной красной волчанки, но и всех коллагенозов.

Процессы, лежащие в основе неврологических расстройств, при системной красной волчанке носят примерно гот же характер, что и при других коллагенозах.

Исходя из того, что в ходе инфекционно-аллергического процесса организм реагирует как единое целое, патогенез неврологических нарушений при всех коллагенозах должен рассматриваться в свете тех патогенетических механизмов, которые лежат в основе развития коллагенозов вообще, т. е. речь здесь может идти о системной прогрессирующей дез​организации соединительной ткани.

Оболочки головного и спинного мозга и богатая сосудистая сеть мозга—вот основной объект поражения при системной красной волчанке.

Микроскопически нами исследованы различные отделы коры головного мозга, подкорка, гипоталамическая область, мозжечок, ствол мозга, различные отделы спинного мозга, отдельные периферические нервы. Проведены различные гистологические и гистохимические окраски: по ван Гизону, Нисслю, Маллори, Снесареву на аргирофильные волокна, гемагоксилин-эозином, фукселином на эластические волокна. Шпильмейера на проводники, Гейденгайна с азаном на фибрин, для выявления тканевых белков, Вейгерта на фи​брин. ШИК-реакция для выявления нейтральных мукополисахаридов, толуидиновым синим кислых мукополисахари​дов и лидазой для разграничения веществ внутри группы кислых мукополисахаридов за счет тестикулярной гиалуронидазы, содержащейся в этом фармакологическом пре​парате.

Исследование нуклеопротеидов производилось главным образом в клеточных элементах стенок сосудов. РНК вы​являлась по методу Браше пиронином и метилгрюном. ДНК—по методу Фельгена с докраской световым зеленым.

При гистохимическом анализе коллагеновых волокон мы исходили из представления о коллагене как о двухфаз​ной системе, в которой столь типичные для коллагена свой​ства обусловлены проколлагеном и не присущи колластромину (А.А. Тустановский, А.А. Зайдес и др., К.С. Митин).

При патологических состояниях соединительной ткани внутренние связи в коллагеновом комплексе ослабевают и проколлаген может смещаться. Эти свойства патологически измененного дезорганизованного коллагенового комплекса положены в основу гистохимического анализа коллагена; при помощи специфической окраски пикрофуксином (по ван Гизону). Значительное ослабление, пожелтение или полное исчезновение красной окраски пикрофуксином патологиче​ски измененного коллагена рассматривается как проявле​ние дезорганизации коллагенового комплекса.

На первых этапах мозговых поражений наблюдается отек мягких мозговых оболочек, который ничем не отличается от такового при ревматизме (см. рис. 9).
Однако в дальнейшем идет разрастание аргирофильных волокон как в сосудах, так и в ткани мягкой оболочки с ее утолщением (рис. 21), которое может приобретать в некоторых случаях характер фиброза в результате хронически текущего продуктивно-деструктивного процесса (рис. 22).
Такие же изменения можно наблюдать в субпиальном слое коры и в мягких оболочках спинного мозга. При окрас​ке пикрофуксином здесь отмечается, помимо нормального красного их окрашивания, местами розовое и желтоватое, т. е. метахромазия, что свидетельствует о наличии в ткани основных мукополисахаридов и изменений коллагеновых структур (рис. 23).
В случаях серозного волчаночного лептоменингита отек мозговых оболочек может приобретать гигантские размеры и с образованием микрокист в субарахноидальном про​странстве (рис. 24) (спинномозговая жидкость в подобных случаях при люмбальной пункции бьет фонтаном).
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Рис. 21. Утолщение мягких мозговых оболочек го​ловного мозга. Много утолщенных аргирофильных волокон в сосудах и ткани мягких оболочек. Окраска на аргирофильные волокна. Объектив 4.
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Рис. 22. Фиброз и утолщение мягких мозговых обо​лочек головного мозга. Окраска по ван Гизону. Объ​ектив 4.
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Рис. 23. Оболочки спинного мозга с гомогенизацией и метахромазией. Их утолщение. Окраска по ван Гизоиу.
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Рис. 24. Наблюдение 29. Резкий отек мягких мозговых оболочек с образованием микрокист. Окраска гематоксилин-эозином.
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Рис. 25. Неравномерное набухание стенки мелкой артерии. Периваскулярный отек. Диапедез эритроцитов. Окраска по ван Гизоиу. Объектив 4.
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Рис. 26. Диапедез эритроцитов. В стенке сосуда слева много кровяных элементов, проникающих в периваскулярное пространство (часть сосуда, изо​браженного на рис. 25. снята с объективом 8).
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Рис. 27. Наблюдение 26. Сосуд с мукоидным набуханием и сосуд с инфильтратом вокруг. Волчаночный васкулит. Окраска по ван Гизону.
В случаях субарахноидального кровоизлияния отмечает​ся скопление эритроцитов, в основе чего, возможно, лежит если не во всех, то в части случаев повышенная проницае​мость сосудистых стенок.

Наглядным примером диапедезного выхода эритроцитов может служить микрофотограмма на рис. 25 и 26.
Изменения в стенках сосудов оболочек, сосудистых спле​тений и сосудах вещества мозга развиваются поэтапно. Вначале появляется очаговое мукоидное набухание и разволокнение наружного слоя сосудистой стенки, переходящее в дальнейшем на всю стенку сосуда (рис. 27).
В основе мукоидного изменения соединительной ткани лежит накопление основных и кислых мукополисахаридов, что выявляется ШИК-реакцией и реакцией с толуидиновым синим. Мукоидное вещество прокрашивается в более или менее интенсивный красный цвет (рис. 28 и 29). Отложение фибрина, однако, не встречается как правило, но во многих артериях, где морфологически определялись признаки мукоидных и фибриноидных изменений, методом Гейденгайна довольно часто выявляется пропитывание сосудистых сте​нок белками плазмы, что на микрофотограммах получает свое отображение в переходе синего окрашивания соедини​тельной ткани в лиловый или даже в красный цвет то отдельными участками, то по окружности всего сосуда (рис. 30). Эластические волокна в этих сосудах выглядят разволокненными, иногда склеивающимися в конгломераты (рис. 31). В петлях разволокненных стенок в редких слу​чаях постепенно формируются аневризмы, как это было отмечено В.В. Михеевым и Л.М. Духовниковой (рис.32).
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Рис. 28. Накопление нейтральных мукополисахаридов в со​судистой стенке. При ШИК-реакции соединительная ткань прокрашивается в красный цвет.
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Рис. 29. Диффузное накопление кислых мукополисахаридов в стенке сосуда коры мозга. Реакция на толуидиновый синий.
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Рис. 30. Пропитывание стенки сосуда спинного мозга белка​ми плазмы. Окраска по Гейденгайну.
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Рис 34. Наблюдение 26. Сосуд с некротизированной стенкой в картине фибриноидного некроза. Вокруг—сосудистая ин​фильтрация. Область скорлупы. Окраска по ван Гизону.
В дальнейшем стенки сосудов в подобных случаях гомо​генизируются, но и среди гомогенной ткани выделяются раз​личной величины и формы вакуоли. В прекапиллярах стенки имеют однослойную сотовидную структуру с неравномер​ными ячейками, в которых иногда видны кровяные элементы. Вокруг сосудов нередко образуются кольцевые гемор​рагии. Здесь также могут иметь место диапедезные экстра​вазаты (рис. 33). Мелкие вакуоли можно наблюдать и в стенках вен.

Следующим этапом развития патологического деструк​тивного процесса является либо фибриноидный некроз, либо уплотнение ткани, заканчивающееся ее гиалинозом или склерозом. При фибриноидном некрозе соединительная ткань, метахроматически окрашивающаяся пикрофуксином в розовый, оранжевый цвет, в участке некроза, приобре​тая разрыхленную структуру, прокрашивается в серо-оран​жевый, зеленоватый цвет (рис. 34). В этих участках сосу​дистая стенка теряет свою структуру, превращаясь в глыбчатую массу, а эластический каркас подвергается в них полному растворению. При гиалинозе разбухшая утолщен​ная стенка прокрашивается пикрофуксином в интенсивно красный цвет (рис. 35). Вокруг сосудов отмечаются пери​васкулярные инфильтраты, которые вообще при красной волчанке выражены значительно резче, чем при ревматиз​ме, и особенно в тех случаях, когда кортикостероидные пре​параты не применялись в большом количестве. Сосуды оде​ты как бы инфильтративной муфтой, причем таких сосудов множество. Это создает картину острейшего процесса (рис. 36). Инфильтраты бывают значительно выражены и вокруг сосудов с фибриноидным некрозом стенок, самым тяжелым этапом в поражении соединительной ткани. Не​кроз отмечается чаще в стенках мелких и средних артерий, но встречаются артериолы и капилляры с некротическим процессом в стенках. Эластические волокна в сосудах при окраске фуксином выглядят измененными: они в большин​стве теряют свое «зубчатое» строение, истончаются и в некоторых случаях прерываются, так что иногда можно отметить лишь отдельные волоконца и вкрапления. В неко​торых сосудах эластические волокна склеиваются, образуя грубые конгломераты. Потеря тонуса отмечается в подав​ляющем большинстве сосудов.
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Рис. 31. Склеивающиеся в конгломераты эластические волокна в сосуде оболочки спинного мозга. Окраска на эластику.
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рис. 32. Образование вакуолей-аневризм в стенке сосуда. Окраска по Нисслю.
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Рис. 33, Наблюдение 26. Периваскулярное кровоизлияние в подкорке. Окраска по Гейденгайну.
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Рис. 35. Сосуд с гиалинизированной стенкой. Окраска по ван Гизону.
При исследовании аргирофильных волокон в стенках со​судов в начальных стадиях патологического процесса мож​но отметить среди нередко утолщенных аргирофильных во​локон круглые и овальные полости (рис. 37). В дальнейшем отдельные аргирофильные волокна, соединяясь, образуют неравномерные утолщения, а постепенно коллагенизируясь—и тяжи причудливой формы, которые затем распада​ются на фрагменты и глыбки (рис. 38). Среди резко утол​щенных и коллагенизированных аргирофильных волокон выступают мелкие аневризмы. Значительно реже отмечает​ся истончение аргирофильных волокон и дальнейший рас​пад их на мелкие зерна.

Каких-либо закономерностей в распределении РНК и ДНК в клеточных структурах и межуточном веществе со​судистых стенок мы не отмечали.

Кроме отмеченных сосудистых изменений, характерных для коллагенозов вообще, были обнаружены и изменения, типичные для системной красной волчанки: побледнение ядер клеток эндотелия сосудов при окрашивании по Фельгену, выход ядерного вещества в цитоплазму и окружаю​щую ткань, явления кариорексиса, аутофазии. Вокруг сосу​дов в большом количестве встречались плазматические клетки.

Большое место в патоморфологии нейролюпуса занимают поражения внутреннего слоя сосудистой стенки. Набух​ший, сочный эндотелий с плотно и многослойно расположен​ными клетками местами образует значительные скопления, которые создают целые эндотелиальные подушки и сужива​ют сосудистый просвет (рис. 39). Местами между мышеч​ным и эндотелиальным слоем имеется зона рыхло располо​женных коллагеновых волокон. Увеличение количества эндотелиальных клеток в единичных сосудах приводит к об​разованию двух просветов в сосудах или даже полностью закрывает сосудистый просвет. В последних случаях ядра эн​дотелия сморщиваются, становятся пикнотичными и распа​даются; сосудистый просвет оказывается заполненным во​локонцами розового цвета (при окраске по ван Гизону). Разрастается и субэндотелиальный слой, клетками которого может быть закрыт просвет сосуда (рис. 40). Сочетание деструктивного процесса в сосудистой стенке с периартериальной инфильтрацией и эндартериитом дает типичную кар​тину волчаночного васкулита (см. рис. 27).
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Рис. 36. Наблюдение 24. Муфтообразная инфильтрация сосудов лимфоидными и плазматическими клетками. Окраска гематоксилин-эозином.
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Рис. 37. Слияние и утолщение аргирофильных волокон. В стенках сосудов—различной величины и формы полости-аневризмы. Ок​раска на аргирофильные волокна по Снесареву.
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Рис. 38. Коллагенизация аргирофильных волокон. Распад их на фрагменты. Мелкие аневризмы вдоль стенки сосуда. Окраска на аргирофильные волокна по Снесареву. Большое увеличение.
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Рис. 39. Пролиферация сочного эндотелия в сосуде варолиева моста. Накопление основных мукополисахаридов во вну​треннем слое стенки. ШИК-реакция.
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Рис. 40. Волчаночный васкулит с полным за​крытием просвета сосуда в результате разрастания субэндотелиального слоя и инфильтрация в стенке я вокруг сосуда. Окраска по ван Гизону.
Сужение просвета вплоть до полной облитерации (рис. 41) приводит к образованию обширных участков раз​мягчения мозговой ткани.

В коре и подкорковых образованиях головного мозга в некоторых случаях выявляются множественные очаги раз​мягчения мозгового вещества, которые имеют неправиль​ную форму и различные размеры—от небольших участков, видимых под микроскопом, до полей площадью до 1 см2. В этих очагах видны распад элементов нервной ткани, скоп​ление зернистых шаров, нагруженных липидами, формиру​ющиеся коллагеновые рубцы и массивные пролиферации вокруг них глиозных клеток (микроглии и астроглии). По​всеместно встречается периваскулярный и перицеллюлярный отек.

Нервная ткань, как правило, поражается вторично, в ос​новном за счет явлений кислородного голодания, вызванно​го глубокими и распространенными сосудистыми наруше​ниями. В прилежащих к очагам некроза участках мозговой ткани наблюдается пролиферация олигодендроглии и астроглни с наличием гигантских астроцитов. Встречается ка-риолиз, цитолиз и скопление глиальных клеток-сателлитов возле измененных нервных клеток. На препаратах, окрашен​ных по Шпильмейеру, в области размягчения мозгового ве​щества видны очаги побледнения миелиновых волокон.

Такие же начальные стадии ишемического поражения нервных клеток и картины их полной гибели описывают Н.Н. Покровская и П.М. Савенков, Л.А. Данилова. Г». Г. и И.Н. Смирновы.

В тех случаях, когда патологический процесс в сосудах сосредоточен в спинном мозге, такие же клеточные измене​ния отмечаются в сером веществе передних и задних рогов.

В мозжечке Г.Г. Смирнова и И.Н. Смирнова отмечали наряду с отеком и полнокровием некоторых извилин обед​нение клетками ганглиозного слоя, набухание и гибель от​дельных клеток Пуркинье.

При синдроме гепато-церебральной дистрофии (наблю​дение 26) во многих извилинах мозжечка отмечалось пол​ное исчезновение почти всех клеток Пуркинье (рис. 42) и значительное уменьшение количества клеток-зерен, что со​здавало впечатление «плешей» и приводило к сокращению диаметра извилин (рис. 43). Такие выпадения клеток Пур​кинье и клеток-зерен имели гнездный характер. В большин​стве же сохранившихся клеток Пуркинье было выражено набухание клеточных тел, встречался кариолиз. В так назы​ваемых плешах можно было наблюдать увеличение количе​ства капилляров, гиалиноз сосудистых стенок, пролифера​цию олнгоглиальных клеток и появления в этих участках тонких коллагеновых волоконец.

В этом же наблюдении, помимо проводниковой дегене​рации в боковых столбах спинного мозга, была краевая демиелинизация, по-видимому, сосудисто-ишемического про​исхождения (рис. 44).
Многие авторы давно считали весьма характерными для системной красной волчанки изменения в нервных клет​ках гассеровых узлов, межпозвонковых ганглиев и шейных симпатических узлов, с чем П.В. Давыдовский еще в 1929 г. связывал симметрично расположенные высыпания на коже. С.С. Вайль отмечает, что течение острой формы системной красной волчанки с симметричным расположением кожных поражений не может проходить без участия центральной нервной системы. А.А. Данилова также обращает внимание на изменения в гассеровых узлах, которые выражаются явлениями дегенерации нервных клеток с вакуолизацией их протоплазмы, лизисом и пикнозом ядер, очаговым обызве​ствлением нервных волокон. В шейных симпатических ганг​лиях, кроме разрастания соединительной ткани и значитель​ного размножения сателлитов, имело место значительное изменение нервных клеток, из которых только некоторые имели обычный вид. С.С. Вайль описывает клетки, имею​щие вид крючков неправильных очертаний с удлиненными в несколько раз ядрами. Очертания многих клеток изъедены, выражено набухание ядер и накопление в протоплазме мно​гих клеток липофусцина.
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Рис. 41. Наблюдение 26. Облитерированный сосуд в коре голов​ного мозга. Окраска по ван Гизону.
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Рис. 42. Наблюдение 26. Выпадите клеток-зерен и клеток Пур​кинье в мозжечке в виде очагов. Окраска по ван Гизону. Объ​ектив 4.
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Рис. 43. Участок рис. 42. Объектив 8.
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Рис. 44. Наблюдение 26. Краевая демиелинизация в спинном мозге, дегене​рация проводников в бо​ковых и задних столбах. Окраска по Шпильмейеру.
Однако описанные дистрофические изменения касаются не только нервных клеток. В патологический процесс вов​лекаются и нервные волокна, в которых обнаруживается демиелинизация с рассасыванием продуктов жирового распа​да миелина зернистыми шарами, образованием вакуолей. При сохранности осевых цилиндров отмечается их набуха​ние и слабая импрегнация серебром. Периферическая нерв​ная система при системной красной волчанке вовлекается в патологический процесс значительно чаще, чем при ревма​тизме. В основе этого процесса лежит поражение прежде всего соединительной ткани оболочек и сосудов, питающих нервы (v. nervorum).
При гистологическом исследовании периферических нер​вов больных с волчаночными невритами A. Bailey, Saure, Cdark, Г.Г. Смирнова и И.Н. Смирнова выявляли очаговую и реже диффузную дегенерацию аксонов с явлениями фраг​ментации и уменьшением количества миелина, утолщением эндоневрия, значительным поражением сосудов эпиневрия.

Следует помнить, что коллагенозные изменения в нерв​ной системе—это только составная часть тех значительных коллагеновых поражений, которые наблюдаются в ряде внутренних органов и тканей при этом системном заболе​вании.

2. Сочетание системной красной волчанки с туберкулезным менингитом

Туберкулезная этиология красной волчанки (lupus erythematodes), выдвинутая французскими дерматологами в конце прошлого века, в настоящее время мало кем поддер​живается, так как прямых доказательств этого предположе​ния нет.

По данным Л.Н. Машкиллейсона, только 17,7% боль​ных из 429 случаев красной волчанки реагировали положительно на сильные разведения туберкулина, и лишь у 1% больных одновременно имелись проявления истинно тубер​кулезных заболеваний; туберкулез легких, лимфатических желез, костей или кожи в анамнезе был отмечен у 9% боль​ных. Все же как предрасполагающий фактор туберкулез не может не учитываться при развитии как дискоидной формы, так и системной красной волчанки, особенно если учесть наблюдения Е.М. Тареева о том, что дискоидная форма красной волчанки не так уж редко переходит в системную красную волчанку.

Все это заставляет пристальнее изучить те случаи, когда туберкулез сочетается с системной красной волчанкой. Осо​бенно интересно это сочетание при поражении нервной си​стемы, так как здесь одно заболевание перекрывает другое, что обычно и ведет к диагностической неточности.

Приведем пример.

Наблюдение 36. Больная Л., 30 лет, наблюдалась в отделении пограничных форм Института ревматизма АМН СССР. Первые прояв​ления заболевания были отмечены в апреле 1961 г., когда возникли боли в суставах и появилось выпадение волос; РОЭ в этот период достигала 60 мм в час.
Поставлен диагноз инфектартрита и назначено соответствующее ле​чение резохином и преднизолоном. Состояние несколько улучшилось.
В феврале 1962 г. после переохлаждения и медицинского аборта на​купило резкое обострение заболевания с высокой лихорадкой, болями в суставах, потерей в весе. К этим явлениям присоединились двусторон​ний плеврит и перикардит, в моче был обнаружен белок.
В крови найдены в большом количестве клетки красной волчанки После диагностирования системной красной волчанки больная лечилась стационарно в отделении пограничных форм Института ревматизма. Со​стояние было тяжелым из-за периодической лихорадки, полиартрита, волчаночной нефропатии с симптомами почечной недостаточности. РОЭ 65 мм в час. Лечение преднизолоном и дексаметазоном привело к улуч​шению состояния, и в последующие два года больная получала лишь поддерживающие дозы гормонов.
13/VIII 1963 г. также после переохлаждения появились периодиче​ская лихорадка, боли в левом тазобедренном суставе, наблюдалась по​теря в весе. В течение месяца находилась в отделении пограничных форм и получала лечение антибиотиками. Через 2 недели после выписки со​стояние резко ухудшилось, появились приступы высокой температуры с ознобом и потом, головные боли с тошнотой и рвотой. РОЭ ускорилась до 32 мм в час. в моче определялось 3‰ белка, появились тазовые рас​стройства: 27/XII больная вновь госпитализирована. При поступлении в клинической картине на первый план выступали явления менингоэнцефаломиелита, который был расценен как волчаночный.
В последующие дни явления менингоэнцефалита нарастали, присое​динился геморрагический цистит, и 6/1 1964 г. больная умерла.
Клинический диагноз: системная красная волчанка подост​рого течения с преимущественным поражением нервной системы; вол​чаночный менингоэнцефаломиелит, осложненный вторичной инфекцией, с тазовыми расстройствами — нарушение мочеиспускания с развитием в дальнейшем геморрагического цистита; раздражение брюшины в связи с парезом кишечника и возможным кровоизлиянием в серозные оболоч​ки; недостаточность митрального клапана после перенесенного волча​ночного эндокардита, диффузный нефрит, геморрагический диатез, гной​ный периодонтит, тяжелая аллергическая реакция на пенициллин.
Патологоанатомический диагноз: хронический гематогенно-диссеминированный туберкулез легких с рубцами и инкапсули​рованными казеозными очагами в верхушках и равномерные высыпания милиарных и субмилиарных бугорков по остальным отделам обоих лег​ких. Заживший первичный туберкулезный аффект верхнего отдела ниж​ней доли левого легкого. Туберкулез правого придатка матки с участ​ком творожистого распада. Очаговый туберкулез почек. Высыпания еди​ничных мнлиарных бугорков в печени. Туберкулезные язвы тонкого ки​шечника. Туберкулезный лептоменингит с очагами белого размягчения в мозге.
Данные гистологического и гистохимического исследования

Головной мозг. Мягкая мозговая оболочка утолще​на. содержит неизмененные клетки крови: эритроциты, лейко​циты и очень умеренное количество эпителиоидных клеток. сосуды коры и оболочки головного мозга полнокровны, включая и капиллярную сеть. Умеренно выражен перивас​кулярный и перицеллюлярный отек. Отмечается выход не​измененных эритроцитов из просвета вен. В большинстве сосудов —пролиферация и набухание эндотелия со значитель​ным сужением или полным закрытием сосудистого просвета. У поверхности коры в пространстве Вирхова—Робена мож​но видеть группы эпителиоидных клеток. Стенки сосудов вещества мозга местами разрыхлены, теряют структуру, имеют буроватый оттенок при окраске по ван Гизону. Азаном большинство сосудов вещества мозга окрашивается в синий цвет. Эластические волокна в значительной степени истончены, фрагментированы. Реакция на фибрин отрица​тельная. ШИК-реакция умеренно положительная в отдель​ных участках внутреннего слоя сосудистой стенки.

В сосудах стенки желудочка наблюдается отек, полно​кровие, пролиферация и набухание эндотелия, местами про​свет сосудов сужен. Отмечаются мелкоточечные кровоизли​яния. При окраске пикрофуксином стенки сосудов имеют розово-желтоватый тон, азаном по Гейденгайну красятся в синий цвет. ШИК-реакция положительна в сосудах всех ка​либров. Эластический каркас в основном сохранился, боль​ше всего пострадали эластические волокна в сосудах мелко​го и среднего калибра.

В сосудах подкорковых образований отмечаются сущест​венное набухание, сочность эндотелиальных клеток, проли​ферация их, разрыхленность сосудистых стенок в отдельных участках, мелкоточечные кровоизлияния, периваскулярный и перицеллюлярный отек. При окраске пикрофуксином и азаном стенки артерий в большинстве случаев не меняют своей обычной окраски. В крупных артериях выявляется эластический каркас, местами сохранивший свою структу​ру, и лишь в отдельных участках имеется разволокнение и фрагментация волокон. В мелких артериях эластические во​локна встречаются очень редко, в виде отдельных фрагмен​тов. ШИК-реакцня в отдельных сосудах слабо положи​тельна.

В стволе и мозжечке также отмечаются полнокровие сосудов, периваскулярный отек, набухание и пролиферация эндотелия, мелкоточечные кровоизлияния. В большинстве сосудов ШИК-реакция положительная, преимущественно во внутреннем слое, эластический каркас сохранен, местами, отмечается только разволокнение эластических структур..

Спинной мозг. Мягкая мозговая оболочка утолще​на в несколько раз. Непосредственно к веществу мозга прилежат грубые коллагеновые волокна, кнаружи от которых располагаются волокна более рыхлого строения. Между ними густо расположены форменные клетки крови и значи​тельное количество лимфоидных клеток. В ряде мест лим​фоидные клетки образуют большие скопления и, как прави​ло, группируются возле участков, состоящих из эпителиоид​ных клеток. Эти клеточные скопления окутывают распола​гающиеся здесь сосуды. Волокнистые структуры стенок вен разрыхлены и пропитаны лимфоидными клетками столь гу​сто, что образуют картину васкулита. Артерии оболочек рез​ко изменены: стенки их разволокнены, местами совершен​но потеряли свою структуру и часто представляют гомоген​ную массу. Стенки таких сосудов окрашиваются пикрофук​сином в зеленовато-желтый, а местами в желто-бурый цвет (рис. 45).
При окраске гематоксилин-эозином во многих артериях выявляется яркая эозинофилия таких участков. Азаном по Гейденгайну стенки этих артерий окрашиваются в ярко-красный цвет, главным образом внутренний их слой (рис. 46), но в некоторых сосудах красное окрашивание распростра​няется и на всю стенку (рис. 47). ШИК-реакция в таких сосудах умеренно положительная, причем в одном и том же сосуде происходит неравномерное пропитывание сосудистой стенки нейтральными мукополисахаридами (рис. 48). Эла​стический каркас в данных сосудах местами сохранен, но в сосудах, где патологические изменения выражены в наи​большей степени, эластические волокна истончены, растя​нуты и потеряли свое волокнистое строение; часть волокон фрагментирована. В некоторых участках сосудистых стенок крупных артерий отмечено отложение фибрина, носящее очаговый характер. Клинический и анатомический анализ в данном наблюдении представляет большие трудности и значительный интерес.

У больной имелось два тяжелых заболевания. Из анам​неза известно, что в детстве она перенесла туберкулезную интоксикацию. Кроме того, в течение ряда лет страдала си​стемной красной волчанкой с характерными для данного процесса клиническими и лабораторными показателями, в связи с чем длительно и систематически лечилась кортико​стероидами.

В последние дни жизни у больной наблюдался резко вы​раженный менингеальный синдром, неправильно истолко​ванный клиницистами как «волчаночный менингоэнцефа​лит», в то время как при вскрытии был установлен в основ​ном гематогенно-диссеминированный туберкулезный про​цесс во внутренних органах. Наиболее выраженные изме​нения, характерные для хронического гематогенно-диссеминированного туберкулеза, обнаружены в легких. В левом легком отмечен первичный туберкулезный комплекс. Внелегочный туберкулезный очаг с обширным участком творожи​стого распада обнаружен в правом придатке. Помимо лег​ких и яичника, туберкулезные изменения выявлены в поч​ках, печени, кишечнике, нервной системе (туберкулезный лептоменингит). Наряду с этим наблюдались изменения, характерные для системной красной волчанки: в почках— липоидный нефрит, в сердце—выраженное утолщение при​стеночного эндокарда.

При микроскопическом исследовании также на первый план выступали изменения, связанные с туберкулезной ин​фекцией. Отмечалась диссеминация органов туберкулезны​ми бугорками: легких, печени, селезенки, сердца.

Кроме того, обнаружен ряд признаков, характеризую​щих системную красную волчанку. Об этом свидетельствуют процессы дезорганизации соединительной ткани, обна​руженные во многих органах (сердце, легких, твердой моз​говой оболочке), явления ядерной патологии и в соединительнотканных элементах сердца, мышечных волокон мио​карда, в лимфатических узлах, мягких мозговых оболоч​ках; явления аутофагии в селезенке и лимфатических узлах. В почках—фибриноидные изменения в клубочках, утолще​ние петель клубочков, периваскулярный склероз в селе​зенке.

В веществе головного и спинного мозга изменения в со​судах проявлялись в виде мукоидного набухания с накоп​лением мукополисахаридов. Существенных изменений кол​лагеновых и эластических структур отмечено не было. В мяг​кой мозговой оболочке головного и спинного мозга обнару​жены признаки глубокой дезорганизации всех компонен​тов сосудистой стенки, особенно ярко выраженные в круп​ных артериях.

Можно предположить, что у больной, перенесшей в дет​стве туберкулезную инфекцию с последующим распростра​нением процесса па правый придаток матки, развился хро​нический гематогенно-диссеминированный туберкулез, к ко​торому присоединилось заболевание системной красной вол​чанкой. Усиленная кортикостероидная терапия волчанки привела к снижению защитных сил организма и к прогрес​сивной диссеминации туберкулеза, что и явилось непосред​ственной причиной смерти больной.

Глава 4. ЛЕЧЕНИЕ ПРИ НЕЙРОЛЮПУСЕ

С того времени, как терапия кортикостероидными гор​монами была подключена к борьбе с системной красной вол​чанкой, а затем стала ведущим методом лечения, эта форма коллагенозов перестала быть безнадежной и угрожающе смертельной.

Лечение при нейролюпусе такое же, как и вообще при системной красной волчанке. Мы остановимся лишь на не​которых сторонах вопроса.

Если в активной фазе системной красной волчанки в ус​ловиях стационара преднизолон назначают в среднем по.30—40 мг в сутки с последующим уменьшением дозы до 10—15 мг, то в случаях выраженного церебрального васку​лита дозу препарата увеличивают до 60—80 мг в сутки. Длительность приема стероидов устанавливается индивидуально в зависимости от переносимости и эффективности ле​чения, но не менее 1—2 месяцев.
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Рис. 45. Метахромазия в фибриноидно измененной сосуди​стой стенке. Окраска по ван Гизону.
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Рис. 46. Пропитывание участка сосудистой стенки белками плазмы. Окраска по Гейденгайну.
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Рис. 47. Пропитывание тканевыми белками всей сосудистой стенки. Окраска по Гейденгайну.
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Рис. 48. Очаговое накопление нейтральных мукополисахаридов в стенке сосуда. ШИК-реакция.
Подавление общего волчаночного процесса является пер​вейшей задачей, так как неврологические очаговые симпто​мы не всегда бывают полностью обратимыми. Если эти сим​птомы обусловлены отеком мозговой ткани, воспалитель​ным инфильтративным процессом, периваскулярными изме​нениями, т. е. легко подвижными и обратимыми явлениями, лечение преднизолоном, триамцинолоном, дексаметазоном, кортизоном может содействовать скорой ликвидации невро​логических симптомов. Однако если в результате закупорки сосудистого просвета наступило ишемическое размягчение, вряд ли можно рассчитывать на успех в лечении. Субарах​ноидальное или паренхиматозное кровоизлияние часто за​вершается катастрофически.

При остром развитии неврологических симптомов суточ​ная доза преднизолона может быть доведена до 300 мг, а в первые несколько дней суточную дозу кортизона можно уве​личить до 2000 и даже 4000 мг в день. Эти мощные дозы пе​реносятся относительно благополучно, видимо, потому, что в тяжелом состоянии усвояемость препарата снижена.

При лечении высокими дозами кортикостероидов нуж​но особо тщательно соблюдать постельный режим и придер​живаться диеты, бедной солью и богатой калием и белками.

В случаях серозного менингита или аллергического оте​ка оболочек, когда спинномозговая жидкость вытекает при люмбальной пункции струёй, показаны, помимо выведения 20—30 мл ликвора, внутримышечные инъекции 5—10 мл 25% раствора сернокислой магнезии или 1 мл новурита. Для поддержания витаминного баланса организма следует назначать комплекс витаминов группы В.

В случаях замены преднизолона триамцинолоном нуж​но помнить, что при длительном приеме этого препарата может развиться мышечная слабость типа миастении.

Психические нарушения, которые отмечались при прие​ме больших доз кортизона, с переходом на предннзолон встречаются сравнительно редко.

Массивные дозы аспирина могут за счет своих антикоа​гулянтных свойств помочь в случаях ишемического тромбо​тического инсульта.

К ультрафиолетовому облучению и диатермии, радоновым ваннам прибегать не следует. При поражениях перифе​рической нервной системы можно проводить массаж, лечеб​ную физкультуру.

Раздел III. НЕВРОЛОГИЯ РЕВМАТОИДНОГО АРТРИТА

Глава 1. ПОРАЖЕНИЕ ПЕРИФЕРИЧЕСКОЙ И ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ ПРИ РЕВМАТОИДНОМ АРТРИТЕ

Как и при всех других формах коллагенозов, для этого заболевания нет возрастных ограничений. У детей ревмато​идный артрит, так же как и у взрослых, чаще начинается постепенно и сопровождается невысокой температурой, при​чем длительность лихорадки иногда затягивается па меся​цы. Наиболее ярким признаком болезни является пораже​ние суставов и увеличение лимфатических узлов. Наблюда​ется бледность лица, кожа у длительно болеющих становит​ся сухой, шелушится, приобретает коричнево-желтоватый оттенок, местами появляется пигментация. В остром перио​де отмечаются нестойкие сыпи типа крапивницы, петехий, коревой и скарлатиноподобной пурпуры. В области пора​женных суставов развивается мышечная атрофия. появля​ется сгибательная контрактура. Заметны нарушения со стороны нервной системы: раздражительность, переходящая в церебрастенический синдром, расстройство сна, аппетита. Повышаются сухожильные и защитные рефлексы, наруша​ются функции вегетативной нервной системы, о чем свиде​тельствуют потливость, тахикардия, аритмия, вазомоторная лабильность. Сравнительно редко очаговое поражение спин​ного или головного мозга. Иногда может наблюдаться ог​раничение движений шеи за счет артрита шейных позвонков.

Таким образом, помимо болезни Гризеля, т. е. воспале​ния связочного аппарата в атланто-эпистрофейном сочлене​нии, помимо туберкулезного поражения зуба эпистрофея, и ревматоидный артрит может быть причиной кривошеи у ребенка.

По данным Ribaut, подвывих в атланто-затылочном со​членении всегда связан с ревматоидным артритом в атланто-эпистрофейном отделе.

В большинстве случаев это всего лишь рентгенологиче​ская находка. Кривошея в таком случае не обязательна, и не более чем у 15—20% больных этот вывих проявляется неврологическими симптомами.

Симметричные, хронически текущие нарушения со сто​роны суставов не могли не привлечь к себе внимания невро​патологов и терапевтов, которые с полным основанием стре​мились найти объяснение этой патологии в нервнотрофических нарушениях (А.А. Корнилов, Л.А. Даршкевич, П.А. Вельяминов, А.Е. Кульков и 3. Е. Быховский и др.). И не случайно авторы, исследовавшие нервную систему у больных ревматоидным артритом, на первое место ставят поражение вегетативной нервной системы (Н.Ф. Бакута, Е.И. Розенблит, Г.Е. Илютович, М.Г. Астапенко).

Наши личные наблюдения большого количества больных ревматоидным артритом как с экссудативным, так и с про​лиферативным процессом в суставах показали, что ведущим неврологическим проявлением при этом заболевании явля​ется вегетативная дисфункция, по-видимому, преимущест​венно связанная с поражением симпатических периферических нервных аппаратов (М.Г. Астапенко, В.В. Михеев).

Типичны для больного ревматоидным артритом резкая потливость кистей и стоп, гиперестезии дистальных отделов конечностей, похолодание их, зябкость или ощущение жара в них, иногда побледнение пальцев или только кончиков их по типу болезни Рейно. Примерно в половине всех случаев отмечается повышение сухожильных рефлексов. Много реже встречаются больные, у которых имеется снижение рефлек​сов, анизорефлексия. Часто наблюдаемая болезненность нервных стволов при давлении на них в сочетании с повы​шением или понижением сухожильных и надкостничных рефлексов говорит скорее о локализации процесса в пери​ферических нервных стволах. В некоторых случаях можно говорить о расторможении сегментарно-рефлекторного ап​парата за счет спинальных изменений.

Сочетание суставных изменений, характерных для рев​матоидного артрита, с прогрессирующей атрофией мышц, кожи, трофическими изменениями ногтей, гипертрихозом, чрезмерной потливостью, парестезиями в руках и ногах, на​рушением суточного ритма температуры и водного баланса, чрезмерной раздражительностью, головными болями и об​щей астенией дают право выделять суставно-нервную фор​му неспецифического инфекционного полиартрита (А.И. Не​стеров и Я.А. Сигидин). Надо, однако, отметить, что боль​шинство больных ревматоидным артритом, несмотря на резкие деформации суставов и боли, могут быть отнесены к группе стеннчных людей, у которых редко появляются неврозы.

Е.И. Розенблит и Н.Ф. Бакута почти у всех наблюдае​мых ими больных инфектартритом отмечали плохое на​строение, вялость, повышенную реактивность, склонность к слезам, снижение волевых побуждений, сужение круга интересов, памяти и умственной трудоспособности.

Приходится удивляться, как больной со столь обезобра​женным скелетом работает и находит в себе бодрость и стремление к действию. Правильно подмечено А.И. Несте​ровым и Я.А. Сигидиным, что инфектартритом чаще забо​левают люди с активным интеллектом.

Значит, не случайны и выводы Rothermich, Philips, Abels о том, что среди психически больных, обследованных ими в большом количестве, болеющих инфектартритом значи​тельно меньше, чем среди людей с нормальной психикой.

При ревматоидном артрите могут наблюдаться и тяже​лые органические поражения нервной системы.

Так, из 50 больных, обследованных Е.П. Розенблит, в 3 случаях были достоверные данные за поражение спинно​го мозга, а в 4 — головного мозга.

Ribaut отмечал спинальные эпидуриты с компрессион​ными явлениями и ярко выраженные ревматоидные поли​невриты. Эти больные—с диффузным по распространению ревматоидным артритом и полиневритом, полностью обездвиженные, с развивающимися анкилозами и болевым син​дромом — производят тяжкое впечатление. К счастью, по​добные сочетания редки, и среди наших наблюдений было только 2 таких больных.

При исследовании клеточного состава спинномозговой жидкости и содержания в ней белка, по данным Н.Ф. Ба​кута, отклонений от нормы не выявляется. Содержание хлоридов у большинства больных ниже физиологической нормы (700—750 мг%) и колеблется в пределах от 632 до 690 мг%, что объясняется наличием воспалительного про​цесса в центральной нервной системе.

В случаях явного энцефалита было выпадение золота и в первых пробирках ряда (как, например, 2345432100).
Как мы уже говорили, наличие выраженных неврологи​ческих симптомов дает право выделить самостоятельную суставно-нервную форму ннфектартрита; Правда, учиты​вая тот факт, что вегетативная нервная система, почти как правило, страдает во всех случаях ннфектартрита, выделе​ние суставно-нервной формы условно и, по-видимому, сюда

надлежит причислять лишь те случаи, когда неврологиче​ская клиника представлена в виде полиневритов, менинго​энцефалитов и менингомиелитов.

По такому же принципу выделяют суставно-сердечную, суставно-почечную, суставно-легочную и чисто суставную форму инфектартритов. К последней форме относится и анкилозирующий спондилоартрит, или болезнь Бехтерева.

В борьбе с образованием контрактур у больных инфект​артритом важен режим подвижности. Наряду с обезболи​вающими десенсибилизирующими средствами, такими, как аспирин, пирамидон, анальгин особенно эффективна дли​тельная хризотерапия, т. е. лечение солями золота (санокризин, ауротиоглюкоза, кризанол), и резохино-гормональная (антималярийная) терапия.

Однако резохин противопоказан при поражениях нерв​ной системы. Именно в таких случаях особо показаны фи​зические методы лечения, широко используемые при инфект-артрите; радоновые и сероводородные ванны, аппликации парафина, озокерита, ЛФК, массаж.

Глава 2. БОЛЕЗНЬ БЕХТЕРЕВА — ОСОБАЯ ФОРМА РЕВМАТОИДНОГО АРТРИТА

Как самостоятельная нозологическая единица анкилози​рующий спондилартрит описан В.М. Бехтеревым в 1892 г. под названием «одеревенелость позвоночника с искривле​нием его, как особая форма заболевания».

И сейчас, по мнению большинства зарубежных авторов, эта болезнь представляет самостоятельную нозологическую единицу. Однако сочетание поражения позвоночника с ха​рактерными для ревматоидного артрита признаками анки​лозирующего артрита крупных суставов дает основание не отграничивать болезнь Бехтерева от инфектартрита, хотя типичная для него реакция Ваалера—Розе, как правило, отрицательна при бехтеревской болезни.

Сущность этой реакции заключается в склеивании сен​сибилизированных бараньих эритроцитов при добавлении к ним сыворотки больного инфектартритом. Происходит это вследствие того, что ревматоидный фактор, который содер​жится в сыворотке, взаимодействует с глобулинами, адсорбированными эритроцитами барана. Можно вместо эритроцитов барана использовать частицы латекса, «нагру​женные» человеческим глобулином. Отсутствие ревмато​идного фактора в крови при болезни Бехтерева, по-види​мому, объясняется иммунобиологическими особенностями тканей позвоночника. Увеличение фракций -глобулинов и глобулинов, характерное для инфектартрита (М.Г. Аста​пенко, А.В. Змызгова, М.Н. Приваленко), как правило, имеется и при болезни Бехтерева.

Так как начинающаяся исподволь болезнь обычно со​провождается сначала легкими, а затем все усиливающи​мися болями в грудном, шейном и поясничном отделах поз​воночника с иррадиацией в руки и ноги и первое время рас​ценивается как пояснично-крестцовый или шейно-грудной корешковый синдром, эти больные до сих пор являются па​циентами невропатолога. Боли и ограничение движения неуклонно прогрессируют, развивается сутулость за счет на​растающего кифоза, придающая затем больному типичную позу «просителя». Уже на первых этапах заболевания отме​чается повышение РОЭ. На рентгенограмме—сначала вуа​лирование, а затем анкилоз суставов позвонков с окостене​нием боковых, задних и передних связок. Все это вместе придает позвоночнику в рентгенологическом изображении вид «бамбуковой палки» (рис. 49) и вызывает полную непод​вижность позвоночника.

Если В.М. Бехтерев объяснял боли при анкилозирую​щем спондилоартрите хроническим воспалением оболочек спинного мозга и корешков, то М.П. Макаров на основании своих 560 наблюдений считает, что причина корешковых болей лежит в сдавлении корешков воспаленной, подвер​гающейся обызвествлению желтой связкой.

Мы полагаем, что в некоторых случаях имеет место во​влечение в воспалительный процесс самих корешков с по​путно развивающимся пахименингитом и сдавлением спин​ного мозга, за что говорят повышение сухожильных реф​лексов, пирамидные знаки и расстройство чувствительности.

Приведем наблюдение.

Наблюдение 37. Больной Л., 50 лет, врач, поступил повторно в клинику в марте 1963 г. Начало заболевания относит к 1944 г., когда впервые появились боли в поясничном и нижнегрудном отделе позво​ночника. Боли возникли исподволь и постепенно нарастали. Движения в позвоночнике стали ограниченными.
В 1946 г. при рентгенологическом обследовании обнаружены изме​нения позвоночника, характерные для болезни Бехтерева. С этого вре​мени ежегодно проходит курс лечения в стационаре или санатории. От​мечает временное улучшение: уменьшаются боли, свободнее становятся движения. Однако заболевание все же прогрессирует.
С 1952 г. появились боли в правой ягодице. Тогда же на рентгено​грамме была обнаружена деструкция правого седалищного бугра. Вес ной 1954 г. стали беспокоить боли в области левого тазобедренного сустава. В конце ноября боли резко усилились, а в декабре 1954 г. боль-ной впервые поступил к нам в кли​нику нервных болезней.
Из анамнеза известно, что в 1921 г. больной перенес сыпной тиф, в 1937 г.—малярию. В 1937 г. о месяца находился в клинике по поводу ревматического полиартри​та. Часто болеет ангинами. В 1943 г. получил две тяжелые контузии с сильным ушибом спнны, потерей сознания. Тогда же в результате травматического панофтальмнта потерял зрение на ле​вый глаз.
В последующем, в 1955, 1957, 1959 и 1962 гг., больной поступал в клинику в связи с обострением болевого синдрома. В этот период наряду с болями в суставах от​мечались и корешковые явления в виде парестезий в ногах, положительных болевых и тонических рефлексов, снижения чувствитель​ности по корешковому типу. Не​смотря на длительность заболева​ния и распространенность патоло​гического процесса, заметных де​формаций позвоночника и прокси​мальных суставов конечностей не произошло. Возможно, известную роль в этом сыграло то, что боль​ной много занимался лечебной гимнастикой, пользовался жесткой постелью.
В статусе: положение актив​ное, телосложение правильное. в позвоночнике движения возмож​ны лишь в шейном отделе, объем их ограничен. В остальных отде​лах позвоночник неподвижен. Объем активных и пассивных дви​жений ограничен также в тазобед​ренных и левом плечевом суставе. Левую руку не доводит до верти​кали на 15—20', бедра сгибает до 1003. Экскурсии грудной клетки при дыхании резко уменьшены, тип дыхания брюшной. Область суставов внешне не изменена.
Границы сердца расширены влево до среднеключичной линии, тоны сердца глухие. Артериальное давление 120/80 мм рт. ст. Пульс 60 уда​ров в минуту. При быстрой ходьбе возникает одышка.
По передне-наружной поверхности бедер отмечается снижение болевой и температурной чувствительности, больше слева. Слабо положительные симптомы натяжения нервных стволов: симптом Ласега, симп​том Вассермана, симптом посадки. Симптом Кернига положителен под углом 60°.
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Рис. 49. Анкилозирующий спондилоартрит (рентгенологически «бам​буковая палка»).
Сухожильные и периостальные рефлексы оживлены, на ногах выше, чем на руках, без заметной разницы сторон.
Анализ крови: РОЭ 20—26—29 мм в час, формула без существен​ных изменений; вязкость—4,2, холестерин—236 мг%, К—26,7 мг%, Са — 14 мг%, Р — 5 мг%. Анализ мочи в норме.
Рентгенологически позвоночник имеет законченную форму бамбука. В телах С6-7 и D1-2 позвонков имеются очажки разрежения. Обширный очаг деструкции в ключицах и I—II ребре. Крестцово-подвздошные сочленения не дифференцируются.
Клинически и рентгенологически диагноз анкилозирующего спондилоартрита не вызывает сомнений.
После проведенного курса лечения (радоновые ванны, ионогальванизация продольно с литием, пенициллин и стрептомицин внутримы​шечно, стекловидное тело) самочувствие больного улучшилось. Боли в плечевом и тазобедренных суставах исчезли, уменьшились боли в позво​ночнике, стали менее выраженными парестезии в ногах. Движения в ру​ках и ногах несколько увеличились в объеме.
В последние 2 года обострения болей не было. Объем движений остается прежним. Больной продолжает работать.
Из 10 больных, наблюдавшихся в стационаре нашей клиники, было 8 мужчин и 2 женщины, возраст больных— от 22 до 62 лет, давность заболевания—от 2 до 29 лет.

В одном наблюдении клиническому оформлению бехтеревской болезни предшествовал неспецифический инфек​ционный полиартрит. Значительное превалирование муж​чин—вполне закономерное явление так как полагают, что женщины редко страдают бехтеревской болезнью.

Лечение при бехтеревской болезни в первую очередь сводится к назначению препаратов пиразолонового ряда, таких, как бутадион, реопирин, пирабутол, иргапирин и др.

Учитывая хроническое течение заболевания, необходи​мо проводить не менее двух курсов лечения в год. При от​сутствии улучшения добавляются АКТГ, преднизолон, триамцинолон в средних терапевтических дозировках. Могут дать эффект и приемы резохина—по одной таблетке в день в течение 2 лет (О.М. Буткевич, В.П. Крикунов).

Большое значение имеют упорно проводимая лечебная гимнастика и разнообразные методы физиотерапии: серово​дородные и радоновые ванны, парафиновые и грязевые ап​пликации, светолечение, массаж, курортное лечение в усло​виях Пятигорска или Евпатории. При резких корешковых болях может помочь рентгенотерапия. Периодически нужно проводить и витаминотерапию. В незапущенных случаях хо​роший результат дает ортопедическая помощь.

Раздел IV. СИСТЕМНАЯ СКЛЕРОДЕРМИЯ В НЕВРОЛОГИЧЕСКОЙ КЛИНИКЕ

Глава 1. НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ СИМПТОМЫ ПРИ СИСТЕМНОЙ СКЛЕРОДЕРМИИ

Вследствие того что трофические нарушения кожи, мышц и костей находятся в строгой зависимости от со​стояния нервной системы и в первую очередь клеток пе​редних и боковых рогов спинного мозга, невропатологам уже давно предписано изучение и лечение этих трофиче​ских расстройств. Вот почему склеродермия может вхо​дить как одна из подглав трофоневрозов не только в дер​матологические, но и в неврологические руководства, особенно если она трактуется расширительно, и такие процессы, как hemiatrophia faciei, hemiatrophia totalis, hemiatrophia facio-scapulo-humero thoracica, идущие с атрофией не только кожи и мышц, но и скелета, включаются также в рубрику склеродермии (очаговой). Но эти изменения могут являться следствием нарушений и в симпатических узлах, как это имело место в экспериментальных исследо​ваниях 3. Ю. Светник или при огнестрельном ранении шейного симпатического нерва в случае Seligmiller, при сращении шейного симпатического узла с легочной тканью в случае Hirsch и близкого к нему случая Л.И. Черни, после экстирпации шейного симпатического узла в случае Минора.

В развитии дистрофических процессов большую роль играют рефлекторные механизмы.

И.И. Смирнитский пишет о том, что эти «динамиче​ские установки» длительны и иногда приводят к тяжким прогрессирующим разрушениям, но с течением времени слабеют и прекращаются. Не случайно, что в числе этио​логических моментов при прогрессирующей гемиатрофии лица травма головы и лица занимает видное место. И в то же время при так называемом саблевидном (местном) ва​рианте склеродермии клиническая картина мало чем отли​чается от лицевых гемиатрофии, особенно если учесть, что и здесь может встретиться предшествовавшая травма го​ловы, очаговая инфекция, туберкулез легких.

[image: image51.png]



Рис. 50. «Саблевидные» рубцы при склеродермии.
И тут возникает весьма важный вопрос: не подлежат ли все больные с ограниченной или иначе очаговой скле​родермией тщательному соматическому обследованию, чтобы установить, является ли этот видимый склеродермический очаг всего лишь одним из многих очагов пора​жения? В этом отношении приводимый случай является весьма убедительным.

Наблюдение 38. Больной С., 12 лет, находился в клинике с 27/1 по 22/11 1966 г. Диагноз: системная склеродермия.
Жалобы на нарастающее похудание правой половины лица. Ранний анамнез без особенностей. В 3-летнем возрасте упал и ушиб правую лобно-височную область. Вскоре мать отметила, что на этом участке перестали расти волосы, началось истончение кожи, похудание правой височной области, а затем и всей половины лица.
При осмотре ребенок пониженного питания, лицо асимметрично, правая его половина и правая половина шеи меньше левой, кожа и под​кожная клетчатка истончены, на лбу и носу очаги гиперпигментации, на лбу и правой половине подбородка втянутые, саблевидные рубцы, спаянные с подлежащими тканями (рис. 50), отсутствие волос остров​ком на правой половине лобно-теменной области. При высовываиии язык отклоняется слегка вправо и его правая половина слегка атрофична, правая носогубная складка сглажена. Сухожильные рефлексы рав​номерно живые, чувствительность, координация движений и интеллект без нарушений. Имеется выраженный акроцианоз, мраморность кожи предплечий и голеней, потливость кистей и стоп. Движения в суставах свободны. Слух и зрение, глазное дно, поля зрения в норме.
На рентгенограмме черепа: усиление пальцевых вдавлений при нор​мальном турецком седле.
На рентгенограмме легких: диффузное усиление легочного рисунка, корни несколько расширены, малоструктурны, с петрификатами, диаф​рагма поджата, синусы свободны. Сердце и аорта без особенностей. На ЭКГ замедление атриовентрикулярной проводимости, изменений мио​карда нет. У верхушки в V точке систолический шум без расширения границ сердечной тупости. Печень плотная у реберного края. Селезенка плотная на 2 см ниже реберной дуги. При пробе по Зимницкому функ​ция почек в норме. В крови повышение билирубина— 1,1 мг%, холесте​рина 180 мг%, длина ленты Вельтмана 6, Са—9,7 мг%, К—19,6 мг%, Na—313 мг%. Некоторое увеличение фракции белка до 18,4%. Са​харная кривая плоская. Проба Пирке отрицательная. АСЛ—О = 1:300.
Анализ крови: эр. 5270000—4740000, л. 7000, э. 12,5%; РОЭ 13 мм в час.
Таким образом, прогрессирующая гемиатрофия лица, развившаяся после травмы черепа, сочетается с гепато​лиенальным синдромом, склерозирующим легочным про​цессом, гаммаглобулинемией, эозинофилией и наклонностью к полицитемии. И в этом плане больной предстает как страдающий системным заболеванием в виде системной склеродермии, где вовсе не обязательно диффузное пора​жение кожи и подкожной клетчатки, а может быть одно​очаговая или, еще чаще, многоочаговая их дистрофия, как это было в следующем нашем наблюдении.

Наблюдение 39. Больная А., 14 лет, находилась в клинике нерв​ных болезней I ММИ с 4/Х 1965 г. в течение месяца. Поступила с диа​гнозом сирингобульбии.
Жалобы на приступообразную головную боль, быструю утомляе​мость, снижение памяти, потливость и зябкость кистей и стоп. Заболе​вание началось год назад после усиленной летней инсоляции.
В статусе: на левой половине подбородка пятно размером 3,5х Х2,5 см с измененной гипотрофичной кожей, такие же пятна имеются па внутренней поверхности правого плеча и на кистях. На левом плече участок кожного уплотнения с фестончатыми краями размером 2Х3 ем, множественные мелкие папилломы, пигментированные пятна, в пояснич​ной области—очажок депигментации. Снижение поверхностной чувстви​тельности справа по внутренней зоне Зельдера. Правая половина языка атрофична с фибриллярными подергиваниями. Холодные, цианотичные и влажные кисти и стопы. Иногда в стопах сильные боли, затрудняющие ходьбу, периодически крапивница. Белый стойкий дермографизм. Глаз​ное дно и острота зрения в норме. Тахикардия, систолический шум, рас​щепление II тона па легочной артерии, акцент II тона. ЭКГ в норме. Печень у реберного края. Менструальный цикл не регулярен. Артериальное давление 130/70 мм рт. ст. глобулинов 24,1%. РОЭ 23 мм в час. ДФА—0,250, сулемовая проба—1,8, фибриноген—4 мг%.

Онемение в кистях и стопах по типу болезни Рейно, аллергический фон всего заболевания с гаммаглобулинемией, атрофические очаги кожи и подкожной клетчатки, появившиеся год назад, высокое артериальное давление повышенная РОЭ и функциональная неполноценность: сердца — все это говорит о системном заболевании, скорее типа склеродермии. Больной было рекомендовано лечение лидазой.
Для больных склеродермией характерно похолодание кистей и стоп, их повышенная потливость, цианоз. Синд​ром Рейно в анамнезе больных склеродермией встречается весьма часто, иногда за несколько лет до развития забо​левания.

В данном случае нецелесообразно говорить о болезни Рейно или синдроме Рейно, как это утверждает А.В. Бон​дарчук, считая, что некоторые формы склеродермии — это лишь развертывание болезни Рейно. Но сам автор приво​дит данные новейшей статистики, которые подтвердили подмеченное еще в 30-х годах нашего столетия Laignel-Lavastine почти закономерное сочетание синдрома Рейно, системной склеродермии и универсальной склеродактилии.

По статистическим данным, разграничить чистую фор​му болезни Рейно и начальную стадию универсальной склеродермии практически не представляется возможным.

Вот почему Е.М. Тареев и Н.Г. Гусева и не пытаются в этих случаях уточнять диагноз, ясно одно — синдром Рейно (а может и болезнь Рейно) — частый предвестник системной склеродермии.

Согласно статистическим данным дерматологических клиник, синдром Рейно имеется в 70%, а по данным Laignel-Lavastine (цит. по А.В. Бондарчуку), он может быть единственным и многолетним предвестником универсаль​ной формы склеродермии.

Из приведенных положений ясен вывод — каждый больной с синдромом Рейно, помимо невропатолога (а та​кие больные чаще попадают к невропатологу), должен быть тщательно обследован также дерматологом и тера​певтом на предмет выявления системной склеродермии.

О каких же неврологических симптомах и о корреля​ции с какими соматическими симптомами нужно думать при системной склеродермии?

На первом месте стоят так называемые периферические симптомы — со стороны кожи, мышц, суставов и перифе​рические вазомоторно-нервные проявления. В тех случаях, когда идет развитие заболевания с периферических симп​томов, наблюдается типичное маскообразное лицо с заост​ренным носом, окостеневающими ушными раковинами, узкой ротовой щелью с кисетообразными морщинками во​круг рта, порой с несмыкающимися веками; склеродермические изменения различных участков кожи и редко генерализованное ее поражение; гиперпигментация кож​ных покровов, иногда чередующаяся с депигментацией, гиперкератоз, эритемы, телеангиэктазии; холодные пальцы рук и ног. Тестообразный плотный отек подкожной клет​чатки сменяется индурацией и атрофией, иногда эти фазы кожных изменений в какой-то мере сосуществуют. Могут развиваться гангрена пальцев, разнообразные трофические изменения ногтей, выпадение волос, зубов, конъюнктивиты, фарингиты, иногда по типу «сухого» синдрома Съегрена (отсутствие слез, слюны и носовой слизи) при вовлечении в процесс соответствующих желез. За счет явлений сухого фарингита и изменения в голосовых связках может наблю​даться тихий, осипший голос.

Часты артральгии с тугоподвижностью в суставах за счет соединительнотканных изменений в связочном аппа​рате. Характерцы остеопороз и остеолиз конечных фаланг пальцев кистей и кальцинозные скопления от мелких зер​нышек до массивных конгломератов, деформирующих кисть и ограничивающих ее подвижность. Кальцинаты мо​гут быть и в других отделах конечностей, они хорошо выявляются рентгенологически.

Со стороны мышц чаще наблюдается медленно идущий фиброзирующий миозит со_ вторичной атрофией. Началь​ный период этого поражения с развивающейся ригид​ностью, еще до образования анкилозирующих контрактур, может ввести в заблуждение исследующего, и больной будет принят за паркинсоника, особенно если учесть его амимичное, маскообразное лицо н затухающий голос.

Может возникнуть мысль о прогрессирующей мышеч​ной дистрофии опять-таки за счет ограничения движений, о полиневритическом синдроме, особенно если учесть, что сухожильные рефлексы часто вызвать не удается, а в сто​пах затруднено тыльное их сгибание.

Наряду с синдромом Рейно и кальцинатами важным симптомом склеродермии, ее генерализованной формы, является дисфагия, обусловленная разрастанием фибри​ноидно измененной соединительной ткани в подслизистом слое и между мышечными волокнами верхних отделов пищевода, что и затрудняет перистальтическую его способ​ность, а значит, и акт глотания.

Идет склерозирование внутренних органов: ноздрева​тость и кистозность легких (рентгенологически «сотовые» легкие), гепатолиенальный синдром, кардиосклероз и скле​роз клапанов сердца, преходящая протеинурия, умеренные изменения со стороны щитовидной и половых желез (ги​пертиреоз, аменорея); гипергаммаглобулинемия, высокая РОЭ, эозинофилия.

Со стороны нервной системы, помимо выраженной веге​тативной дистонии, отмечается болезненность нервных стволов, что может являться началом «полиневрита» (Б.С. Агте, В.А. Тарануха).

Избирательное поражение глазодвигательных мышц, обусловливая ограничение взора, может вызвать ошибоч​ное предположение об очаге в центральной нервной систе​ме. Не так часто приходится встречаться и с нарушением психики в виде тревожно-депрессивного настроения, а ино​гда и в виде острого психотического состояния со слухо​выми и обонятельными галлюцинациями, бредовыми идеями, делирием с последующей амнезией.

Глава 2. МОРФОЛОГИЧЕСКИЕ ИЗМЕНЕНИЯ В ГОЛОВНОМ МОЗГЕ ПРИ СИСТЕМНОЙ СКЛЕРОДЕРМИИ

Морфологические изменения при системной склеродер​мии, характеризующиеся диффузным и прогрессирующим поражением соединительной ткани и сосудов, отмечаются не только в коже, лимфатических узлах, эндокринных же​лезах, во всех внутренних органах, но и в нервной системе. Во всех органах, не обязательно вслед за поражением кожи, а иногда ему предшествуя, идет прогрессирующий системный склероз с поражением соединительной ткани первичным склерозом и гиалинозом. Соединительная ткань теряет свою эластичность, приобретая консистенцию хряща.

Как и при других коллагенозах, патологический про​цесс здесь развивается непрерывно, поэтапно, с прогрес​сирующей дезорганизацией соединительной ткани.
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Рис. 51. Наблюдение 40. Резкий отек и утолщение мягких оболочек головного мозга. Гомогенизация и гиалиноз сосудистых стенок. Окраска по ван Гизону. Объектив 4.
Сосудистые изменения наряду с разрастанием соедини​тельной ткани лежат в основе вторичных изменений в па​ренхиматозных органах.

Такого же характера изменения сосудов наблюдаются в головном и спинном мозге, в периферических нервах. В оболочках мозга отмечается уплотнение соединительной ткани.

Наблюдение 40. Больная Т., 45 лет, консультирована нами в терапевтическом клиническом отделении больницы № 24, куда она по​ступила 10/II 1958 г.
Клинический диагноз: системная склеродермия с пораже​нием кожи, мышц, суставов, костей и начинающейся сухой гангреной пальцев рук, ног и кончика носа, с поражением легких, сердца, почек по типу гломерулонефрита, с нарушением функции печени и желудочно-кишечного тракта. Кахексия.
Клинические данные: поступила с жалобами на слабость, головную боль, снижение остроты зрения, одышку, кашель, боли и покалывания в пальцах, на отек ног и рвоту. По профессии химик, 16 лет работает с вредными веществами.
В 1942 г. появились боли в суставах, гнойничковое поражение пальцев рук, синдром Рейно. С 1947 г. слабость, выпадение зубов, волос, деформация суставов, уплотнение кожи, рассасывание ногтевых фаланг, похудание. С 1956 г. поражение легких и сердца. Поражение по​чек. Артериальное давление 200/120 мм рт. ст. Принимала актг и кортизон без эффекта. В моче белок 3‰. В неврологическом статусе: болезненность при давлении на уплотненные мышцы и на нервно-сосу​дистый пучок рук и ног. Болевая чувствительность с оттенком гиперальгезии в дистальных отделах. Коленные и ахилловы рефлексы не вызы​ваются. Эмоционально неустойчива, раздражительна, легко плачет, тяжко переживает свою болезнь; резкое ослабление памяти, временами дезориентация.
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Рис. 52. Наблюдение 40. Утолщение и гиалиноз стенок мелких артерий (прекапилляров) из под​корковых узлов. Окраска по ван Гизону. Объек​тив 8.
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Рис. 53. Наблюдение 40. Резкое утолщение, гиали​ноз и частичный некроз мелких артерий варолиева моста. Окраска по ван Гизону. Объектив 8.
Смерть наступила 6/III 1958 г. при явлениях нарушения кровообра​щения.
Анатомический диагноз: системная склеродермия с пора​жением кожи, суставов, костей (остеопороз с рассасыванием концевых фаланг пальцев кисти) и начинающейся сухой гангреной пальцев рук, ног и кончика носа. Порок сердца: склероз, спаяние и укорочение пару​сов митрального клапана с развитием стеноза отверстия и недостаточ​ности клапана. Склероз створок аорты. Умеренный кардиосклероз. Оча​говый склероз эпикарда. Гипертрофия мышцы сердца (вес сердца 330 г) с тусклым ее набуханием. Атероматоз аорты. Пневмосклероз. Двусто​ронняя гипостатическая пневмония. Язвенный гастрит. Очаговый нефрит. Серозный перитонит. Облитерация плевральных полостей. Тусклое набу​хание печени.
Сосуды основания мозга и сильвиевой борозды с крупными жел​того цвета бляшками. Мягкие мозговые оболочки прозрачны, блестящи, полнокровны. Мозговое вещество сформировано правильно, на разрезе блестит, с растекающимися кровяными пятнами.
При гистологическом исследовании: гиалиноз стенок мелких артерий в головном мозге, отек и утолщение мелких мозговых оболочек (рис. 51, 52 и 53).
Глава 3. ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ ТРУДНОСТИ ПРИ СИСТЕМНОЙ СКЛЕРОДЕРМИИ

Несмотря на перечисленные нами характерные невро​логические и соматические симптомы, наблюдаемые при системной склеродермии, диагностика этого заболевания все же затруднительна и, пожалуй, в первую очередь по​тому, что такого рода больные встречаются не так уж ча​сто. Сложность может заключаться еще и в том, что не исключено наличие переходных, сочетанных форм, таких, как склеродермия и ревматизм, склеродермия и ревмато​идный артрит, особенно же склеродермия и дерматомио​зит. Сравнительно редко, но все же встречается переход локализованной склеродермии в системное поражение, равно как сочетание склеродермии с туберкулезом или раком легкого, с очаговой инфекцией и травмой черепа.

Приведем наблюдение в подтверждение сложности диагноза склеродермии.
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Рис. 54. Полиневрит с кожной гиперпигментацией. Системная склеродермия.
Наблюдение 41. Больная Ж., 40 лет, поступила в неврологи​ческую клинику 5/1 1966 г. с диагнозом энцефалополираднкулоневрита и с жалобами на боли в руках, ногах тянущего, распирающего харак​тера, слабость в них, затруднение глотания и речи.
Считает себя больной с декабря 1963 г., когда без видимой причи​ны появилась слабость в ногах, не могла быстро ходить, однако работать продолжала. В апреле 1964 г. развились онемение и жжение в но​гах, повышение артериального давления, приступы значительного оне​мения пальцев правой стопы, пальцев кисти, причем кожа приобретала синюшный цвет, появились отечность на конечностях, красно-синие пят​на на лице. Приступы онемения длились по 2—3 часа. В краевой боль​нице был поставлен диагноз гипертонической болезни, а затем эритре​мии и вегетативного полиневрита, позже было высказано подозрение на опухоль надпочечника (феохромоцитому), по поводу чего была про​изведена пробная лапаротомия. После операции, не подтвердившей диа​гноз, слабость в ногах все нарастала, больше в левой, повисла правая стопа, появилась слабость в руках, пока что незначительная. После мас​сивной рентгенотерапии на позвоночник и руки отметила дальнейшее нарастание слабости в конечностях и похудание.
В конце 1964 г. лечилась в грязелечебнице. Особенное ухудшение состояния отметила с лета 1965 г., когда проводили лечение преднизоло​ном и была отмечена потеря в весе за месяц на 10 кг. Тогда же появилась темно-коричневая окраска кожных покровов, сухость кожи. С июля 1965 г. стала медленно говорить и появилось некоторое затруднение при глотании, диагностирован энцефалополирадикулит с поражением ди​энцефальной области. Долгое время отмечалось лихорадочное состояние.
Объективно: больная истощена, кожные покровы, особенно в ди​стальных отделах конечностей, бронзового цвета; сухость кожи, тестоватые уплотнения мышц на руках и ногах, отек и синюшность ног. Лицо амимично, слегка кисетообразный рот. правая половина языка атрофична. Поперхиваиие при еде, голос глуховатый, мягкое небо достаточ​но подвижно. Грубо выраженный полиневритический синдром в виде атрофического паралича стоп и атрофического пареза кистей (рис.54), тотальной арефлексии, снижения глубокой чувствительности в стопах ч кистях, дистальной гиперпатии, двустороннего симптома Ласега и выра​женных вазотрофических расстройств дистального типа и дефигурации мелких суставов. Незначительное увеличение лимфатических узлов. Сла​бость дыхательной мускулатуры.
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Рис. 55. Гиперостозы преимущественно в конечных фалан​гах пальцев кисти. Системная склеродермия.
На рентгенограмме усиление легочного рисунка в базальных отде​лах. Приглушенность сердечных тонов, акцент II тона на аорте; места​ми влажные хрипы. С 1964 г. аменорея. Артериальное давление 190/100, 160/100 мм рт. ст. Субфебрилитет.
Анализ крови: эр. 5840000, цветной показатель 0,91, л. 7800, э. 0,5%, п. 7,5%, с. 59,5%, лимф. 28%, мон. 4,5%; РОЭ 14 мм в час.
В моче белок 0,033—0,29‰, свежие эритроциты 2—3 в поле зрения.
Исследование окулиста: острота зрения 1,0, соски зрительных нер​вов розовые с сероватым оттенком, увеличены в диаметре, проминируют в стекловидное тело, границы сосков размыты, артерии сужены, вены расширены. Застойные соски зрительных нервов. Поля зрения в норме.
Данные люмбальной пункции: давление 320 мм водного столба, жидкость прозрачная, цитоз 13/3, белок 1,15%о, реакция Ланге 56554321.
Реакция Вассермана в крови и ликворе отрицательная. Реакции на бруцеллез отрицательны.
Белковые фракции крови: альбумины 46,4, глобулины 53,6%: 1 7,3, 2 11,8; бета 10,8; гамма 24,5 отн. %; К—19,4; Са —10,8; Na—323 мг%. Диастаза в моче по Вольгемуту—64 единицы. Хлориды—456 мг%. Би​лирубин по ван ден Бергу—0,5 мг%, холестерин сыворотки—160 мг%. Сахар крови— 103 мг%. Остаточный азот—26,5 мг%. Креатин—0,22 г, креатинин — 0,52 г.
При рентгенокинографии замедленное прохождение бариевой взвеси по пищеводу с задержкой ее в боковых карманах глотки и над надгор​танником. Тонус желудка резко повышен, контрастное вещество медлен​но продвигается дистально, эвакуация замедлена, бульбо-дуоденальный стаз, медленное продвижение взвеси по тонкому кишечнику.
На рентгенограмме кистей гиперостозы в конечных фалангах (рис. 55). В подкожной клетчатке и коже—умеренно выраженное продуктив​ное воспаление (биопсия).
Таким образом, уже одна смена диагнозов заболева​ния демонстрирует его сложность. И хотя биопсия кожи не дала характерных для склеродермии изменений, все же мы выставили здесь этот диагноз. Системность поражения внутренних органов, сухая, пигментированная кожа с плот​ными отеками мышц, полиневритический синдром с акроцианозами и гиперостозами конечных фаланг, амимичное лицо, кисетообразный рот, хриплый голос и затрудненное глотание из-за замедленной эвакуации пищевого комка, не говоря уже о субфебрилитете, гаммаглобулинемии, по​вышенном артериальном давлении — все это симптомы склеродермии. Не противоречит диагнозу малоуспешное ле​чение стероидными гормонами.

Помимо стероидно-гормональной терапии, которая про​водится при всех коллагеновых заболеваниях, при склеро​дермии применяют лидазу — препарат, содержащий фер​мент гиалуронидазу, которая, вызывая увеличение проницаемости тканей, облегчает движение жидкости в межтканевых пространствах. Содержимое ампулы — 0,1 г стерильного сухого пористого вещества лидазы перед упо​треблением растворяют в 1 мл 0,5% раствора новокаина. Подкожные инъекции производят ежедневно или через день, всего 10-15 инъекций на курс. При показаниях курс повторяют.

Раздел V. НЕВРОЛОГИЯ УЗЕЛКОВОГО (НОДОЗНОГО) ПЕРИАРТЕРИИТА

Название «узелковый периартериит», предложенное в 1866 г. терапевтом А. Куссмаулем и патологоанатомом Р. Майером, не вполне соответствует действительности, так как узелки поражают не наружную оболочку сосуда, а все слои сосуда, да и сами узелки — не постоянный ком​понент, а связаны с определенной фазой развития патоло​гического процесса, свойственного коллагеновым заболе​ваниям.

Вот почему были предложены другие названия этого заболевания: болезнь Куссмауля — Майера (П.Т. Теплов), панартериит, или нодозный артериит (Beitzke), узелковый артериит (Fletcher), рассеянный ангиит (Н.А. Куршаков и Е.М. Королевич), панартериит (А.И. Златоверов и Л.В. Ярцева), системный аллергический хрониосептический васкулит (Г.Е. Земан), полиартериит (Спер) и др.

Несмотря на справедливость сделанных замечаний и предложений, название «узелковый периартериит» укрепи​лось в литературе, и мы сочли возможным его сохранить.

Глава 1. СОМАТИЧЕСКИЕ И НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫ УЗЕЛКОВОГО ПЕРИАРТЕРИИТА

Мнение всех, изучавших узелковый периартериит, схо​дится на том, что нервная система поражается в какой-то степени во всех случаях заболевания (Е.М. Тареев, 3. Л. Лурье, Р.В. Волевич, В.Е. Любомудров, Е.П. Се​менова, В.Н. Ключиков, А.Д. Дробинский, М.О. Вильдт и др.).

Считается абсолютно закономерным при изложении сосудистых церебральных расстройств обязательно упоми​нать об узелковом периартериите, равно как необходимо о нем помнить и при клиническом разборе случаев поли​неврита или неврита одного или двух нервов. И хотя накоплено уже большое количество наблюдений об узелко​вом периартериите, диагностика его все еще представляет значительные трудности. Отчасти это объясняется тем, что узелковый периартериит — заболевание многосимптомное, с разнообразным сочетанием симптомов, так что не слу​чайно М.Ф. Мельников-Разведенков говорил о «хамелеонности» клинических проявлений, a Martin — о протееподобности заболевания, отчасти же в этом повинно все еще недостаточное. знакомство врачей с коллагеновыми болез​нями.

Как и при других коллагенозах, основным проявлением узелкового периартериита является поражение мелких артерий, преимущественно мышечного типа, и в меньшей степени вен, с поэтапным развитием в них характерных из​менений, их острого и подострого воспаления. Сосуды по​ражаются во всех органах и тканях, в одних чаще, в дру​гих реже.

На первом месте, по данным В.Е. Любомудрова, стоят сосуды брыжейки (91%), затем сосуды периферических нервов, почек, тонкого кишечника, кожи (89—90%), пе​чени, крупных артерий, сердца, желудка, мышц и голов​ного мозга (86—82—66%). Сосуды легких и лимфатиче​ских узлов стоят на последнем месте — они поражаются примерно в половине всех случаев. Заболевание встречает​ся в любом возрасте—от первых дней жизни до старости, но чаще всего—у мужчин от 30 до 50 лет. Длительность заболевания — от нескольких часов до 25 лет и выше.

Характерны общие симптомы: раннее появление исто​щения, лимфадения, спленомегалия, гипопротеинемия, ане​мия с нейтрофильным лейкоцитозом, левосторонним сдви​гом и высокой РОЭ. Землистая бледность кожи при об​щем истощении характерный вид хронически больного.

Одни симптомы могут сменяться другими, не давая стабильной клинической картины. Особенно характерен лихорадочно-гематологический синдром в сочетании с по​ражением почек и периферических нервов. Примерно в четверти случаев прощупываются в коже и подкожной клетчатке, иногда по ходу сосудов, плотные узелки, не​ превышающие по размерам горошину, гистологически представляющие периартериит мелких артерий. Кожные высыпания отличаются большим полиморфизмом. Одно​временно с кожными высыпаниями возникают стойкие по своей локализации полиартральгии, хорошо уступающие лечению салицилатами.

Частым симптомом является артериальная гипертония, протекающая иногда с кризами. Как правило, она почеч​ного происхождения, даже в тех случаях, когда нефритический синдром еще недостаточно выявляется клинически.

Не менее частыми симптомами являются поражения желудочно-кишечного тракта: гастриты, энтероколиты, язвенная болезнь, а особенно боли, идущие с картиной острого живота, как в результате серозного перитонита. так и вследствие перфорации язв кишечника, где опера​тивная помощь жизненно необходима.

Со стороны легких и сердца встречаются различной степени поражения, от самых незначительных до инфаркта миокарда и спонтанного пневмоторакса.

Кашель, кровянистая мокрота, повторное кровохар​канье, плевральные боли — нередкие симптомы узелкового периартериита. Но все же наиболее ранимыми остаются почки, поражение которых часто является ведущим в кар​тине болезни, и свыше 20% больных умирают от уремии.

Вряд ли целесообразно выделять мозговую форму узелкового периартериита, коль скоро у 100% больных отмечается то или иное поражение нервной системы.

Неврологические симптомы весьма разнообразны. Чаще всего это различного рода боли, особенно в ногах и руках, корешковые, невритические, нейро-миальгическне. Весьма часто наблюдаются периферические и центральные наре​зы, эпилептиформные припадки, расстройства зрения, пси​хические нарушения. Некоторые из клинических картин столь характерны, что могут быть определены как пато​гномоничные для узелкового периартериита.

Рассмотрим отдельно поражение периферической и цен​тральной нервной системы.

1. Клиника поражения периферической нервной системы

Начальной фазой поражения периферической нервной системы при узелковом периартериите являются боли са​мого неопределенного характера и локализации. При соче​тании этих болей с повышенной температурой заболевание расценивается как гриппозное состояние. Однако боли не проходят, а приобретают локализованный характер в виде миальгий, невралгий и артральгии. Если имеется повыше​ние температуры и припухлость суставов, то высказывается ошибочное мнение о полиартрите, с таким диагнозом больной и попадает в стационар.

Боли могут локализоваться в определенной группе мышц, особенно часто в икроножных мышцах, и быть первыми симптомами узелкового периартериита еще до подъема тем​пературы. Миальгии, миозит, полимиозит, дерматомиозит нередко являются теми диагнозами, с которыми долгое вре​мя больной узелковым периартериитом может наблюдаться и поликлинике. Боли эти иногда носят мучительный, жгу​чий характер и могут локализоваться в стопах. Стопные каузальгии столь значительны, что не дают прикоснуться к пяткам, не говоря уже о том, что больной не может сту​пить на пол. Боли могут носить резкий корешковый харак​тер, что заставляет думать при наличии лихорадочного со​стояния о воспалении оболочек спинного мозга.

Наблюдение 42. Больной П., 33 лет, находился в нейрохирур​гическом отделении клиники с 12/IX по 14/Х 1963 г.
Поступил в терапевтическое отделение 12-й Городской больницы 15/VIII с жалобами на постоянные опоясывающие боли на уровне пуп​ка (Dy—Dio), ноющие боли в правом подреберье, усиливающиеся после еды, плохой аппетит, подъем температуры вечером до 38,5°. Боли эти начались без видимой причины 12/VI в правой половине поясничной об​ласти и по внутренней поверхности правого бедра. Через месяц—лихо​радочное состояние, опоясывающая боль. После пенициллинотерапии снижение температуры до 37,5°, затухание болей. С диагнозом «радику​лит» выписан для амбулаторного долечивания. Однако боли опять обо​стрились, потерял в весе 8 кг. Стационирован 5/IX в госпитальную те​рапевтическую клинику I ММИ.
Объективно: увеличение печени на 4 см с небольшой болезненностью при пальпации, в моче при удельном весе 1007 белок 0,99‰, повыше​ние уробилина, 7—8 выщелоченных эритроцитов, лейкоцитов 5—6 в поле зрения.
Анализ крови: Hb 10,8 г%, эр. 3440000, л. 14100, э. 0,5%, п. 4%, с. 78%, лимф. 13%, мон. 4,5%; РОЭ 45 мм в час.
Биохимия крови: билирубин 0,54 мг%, холестерин 116 мг%, остаточ​ный азот 24 мг%. Коагуляционная проба: длина ленты—0.
С подозрением на гнойный эпидурит в области D10—L2 переведен 12/IX в нейрохирургическое отделение. Фиксация позвоночника в груд​ном и поясничном отделах с напряжением мышц спины, безболезнен​ность при перкуссии остистых отростков, четкая гиперестезия в зоне D11-12 с обеих сторон и L1-3 справа, исчезновение коленных рефлексов при живых ахилловых, двусторонний симптом Кернига были опорой в данном локализации процесса.
16/1Х при люмбальной пункции блок не обнаружен, давление 120 мм вод. ст., белок 0,29%, цитоз 4/3. Артериальное давление 130/90 мм рт. ст.; Hb 8 г%, л. 9000, э. 1%, м. 2%, с. 78%, лимф. 13%, мои. 6%; РОЭ 52 мм в час. Остаточный азот 40,5 мг%.
На операции эпидурит не обнаружен, гистологически умеренные воспалительные изменения в эпидуральной клетчатке, и хотя боли за​тихли, больной продолжал лихорадить, нарастала анемизация и кахек​сия. Возникла мысль о метастазах рака.
Заключение терапевта от 9/Х: быстро прогроссирующая кахексия, тяжелое поражение легочной паренхимы (интерстициальный пневмо​нит), сердца, вероятно, почек, лейкоцитоз, анемия говорят о наличии у больного тяжелой формы системной красной волчанки. Синдром ради​кулоневрита лишь отражает поражение сосудов соответствующей зоны. Необходима срочная глюкокортикоидная терапия, для чего больной и переведен обратно в терапевтическую клинику.
На аутопсии установлен узелковый периартериит.
Этот случай лишний раз показывает, как осмотрительно надо относиться к невралгиям, миальгиям и артральгиям и сколь важно учитывать состояние внутренних органов у больного, памятуя, что поражение даже в нерезкой степени ряда органов требует всегда своего объяснения.

В представленном случае невралгическая, корешковая фаза перешла уже в невритическую, как это часто и наблю​дается: у больного исчезли коленные рефлексы, т. е. раз​вился неврит, правда, при сохранности еще корешковых бо​лей. Развиваются мононевриты и полиневриты, сочетание ряда мононевритов. Чаще других поражаются лучевой и малоберцовый нервы, из черепномозговых нервов—лице​вой. Весьма характерно и даже патогномонично последова​тельное поражение отдельных нервов, а то и исчезновение одних и появление им на смену других. Картина асиммет​ричного полиневрита развертывается постепенно, медленно нарастая, этим значительно отличаясь от инфекционно-токсических полиневритов—симметричных, дистальных и ост​ро развивающихся. Эта серия последовательных мононеври​тов, поэтапных множественных невритов, как их именует 3. Л. Лурье, облегчает установление диагноза узелкового периартериита, особенно при наличии лихорадочного состоя​ния или нефрита с абдоминальным синдромом. Как исклю​чение в части случаев полиневрит развивается быстро. В таких случаях распределение нарушений движений, чув​ствительности, трофики и рефлексов не отличается от обыч​ных инфекционно-токсических полиневритов.

Полинейромиозит с резчайшими каузальгиями в мыш​цах, гиперпатией и болезненностью по ходу нервных ство​лов иногда предшествует развертыванию полиневрита. Описаны случаи развития полиневрита по типу восходяще​го паралича Ландри (Р.В. Волевич, Д.Т. Куимов).

В основе невритов и раздражения нервных стволов и мышц, по-видимому, лежат не столько токсические меха​низмы, сколько поражение сосудов периневрия и сосудов, питающих отдельные мышцы.

2. Клиника поражений центральной нервной системы

Сравнительно редко узелковый периартериит манифес​тирует церебральным поражением, чаще оно является за​вершающим этапом в уже развернутой картине заболева​ния. Однако при церебральных сосудистых катастрофах никогда нельзя забывать и об узелковом периартериите, клинические проявления которого прошли незамеченными или недостаточно оцененными. Особенно об этом нужно по​думать, если пациент сравнительно молодой и расстройст​во мозгового кровообращения рассматривается как резуль​тат разрыва врожденной или приобретенной аневризмы. Из всех поражений центральной нервной системы при узел​ковом периартериите чаще всего наблюдаются сосудистые расстройства в головном мозге. В зависимости от локали​зации сосудистого поражения имеются те или иные клини​ческие симптомы, весьма многообразные, а порой нестой​кие, если вызваны они точечными геморрагиями пли ост​рым отеком ткани. Может иметь место и значительное кро​воизлияние как внутримозговое, так и субарахноидальное или субдуральное с соответствующей им клинической кар​тиной.

В основе эпилептиформных припадков, которые нередко встречаются при узелковом периартериите, также лежат сосудистые расстройства типа точечных геморрагий в коре и подкорке. Эти припадки часто имеют локальный знак, протекая с поворотом головы и глаз в сторону подерги​вающихся конечностей. Смерть может наступить в состоянии эпилептического статуса. О таком случае сообщают А.И. Златоверов и Л.П. Ярцева.

Больной 40 лет поступил по поводу жгучих болей и сла​бости в конечностях. Объективно отмечалось лихорадочное состояние, полирадикулоневрит, напряжение брюшной стенки, лейкоцитоз, высокая РОЭ. Внезапно развился эпи​лептический статус, в котором больной скончался. О подоб​ном случае упоминает Т.И. Завадская. У больного 36 лет, страдающего узелковым периартериитом с. симптомами по​ражения почек, легких и сердца, внезапно появились частые эпилептиформные припадки, во время одного из которых он и умер.

На аутопсии обнаружены мелкие кровоизлияния в белом веществе н коре мозжечка, в хвостатом теле.

В случае Rose и Spencer у больного, умершего в эпи​лептическом статусе, па вскрытии обнаружили обширное кровоизлияние в мозг. Наш больной Ф., 39 лет, умер в состоянии эпилептического статуса после длительного пе​риода повторных эпилептиформных припадков. На вскры​тии обнаружили множественные геморрагии в головном мозге.

Мозговые нарушения при узелковом периартериите мо​гут протекать по типу медленно прогрессирующего цере​брального артериосклероза с картиной нарастающей демен​ции, о чем сообщал М.Д. Злотников на основании наблю​давшегося им случая. Однако они встречаются намного реже, чем остро развивающиеся нарушения мозгового кро​вообращения.

По данным В.Е. Любомудрова, у 25% больных наблю​даются эти мозговые нарушения, проявляясь спазмами, тромбозами, внутримозговыми (обширными и мелкоточечными) и субарахноидальными геморрагиями.

Примерно в таком же проценте случаев при узелковом периартериите наблюдаются поражения воспалительного характера типа менингоэнцефалита, энцефалита, иногда с гиперкинезами, менингита, нося обычно геморрагический характер.

В многообразной клинической картине церебральных на​рушений солидное место занимают и психические расстрой​ства. Это отсутствие критики к своему состоянию, дезориен​тировка в месте и времени, конфабуляции, делириозные состояния, иногда с агрессивными проявлениями, двига​тельным возбуждением.

Немаловажное значение в неврологической клинике име​ет исследование глазного дна и зрения. При узелковых пе​риартериитах примерно в 75% случаев имеется то или Дру​гое о4) тальмологическое поражение: отек сосков зритель​ных нервов, отек сетчатки с ее отслойкой, кровоизлияния в сетчатку, аневризмы сосудов сетчатки, узелки по ходу со​судов, геморрагический нейроретииит, неврит зрительного [: ерва, снижение зрения до полного амавроза.

Если большинство из этих процессов нельзя назвать патогномоничными для узелкового периартериита, то об​наружение узелков или аневризм по ходу сосудов сетчат​ки имеет явно большое диагностическое значение. Отсюда ясно, сколь важно офтальмологическое заключение в подозрительных на узелковый периартериит наблюде​ниях.

3. Узелковый периартериит у детей и поражение нервной системы при нем

Узелковый периартериит у детей встречается реже, чем у взрослых, но протекает обычно острее и длится 1—3 не​дели.

Если у взрослых распределение заболевания среди муж​чин и женщин составляет 3: 1, то у детей до 14 лет включи​тельно — 1:1.
Характерными чертами заболевания у детей является по​ражение пищеварительного тракта, особенно тонкого ки​шечника, дизентериеподобные формы со смертельным же​лудочно-кишечным кровотечением, язвы желудка и двенад​цатиперстной кишки, схваткообразные боли в животе, ост​рый живот, фибринозно-некротический язвенный энтерит и катастрофически текущие формы с перфоративными язвами и кишечными кровотечениями. Все это протекает на фоне лихорадочного состояния с поражением и других органов.

Со стороны нервной системы у детей крайне редко отме​чается поражение периферической нервной системы и, на​оборот, чаще, чем у взрослых, синдромы поражения цент​ральной нервной системы: геморрагические менингиты, судо​рожные припадки, геми- и параплегии, психомоторное воз​буждение, спутанное, бредовое состояние. На вскрытии об​наруживаются чаще всего множественные мелкие очаги некроза и кровоизлияний, в коре и подкорковых ядрах на​блюдаются также субарахноидальные кровоизлияния.

Глава 2. ДИАГНОСТИКА УЗЕЛКОВОГО ПЕРИАРТЕРИИТА С ПОЗИЦИИ НЕВРОПАТОЛОГА

«Диагностика узелкового периартериита трудная, но вполне осуществимая задача. Ошибки зависят, во-первых, от неполноценного обследования больных, во-вторых, искус​ственного выделения одного синдрома и игнорирования остальных, в-третьих, недоучета возможности узелкового периартериита, исключения его из плана дифференциаль​ной диагностики и стремления объяснить полисистемность поражения одновременным наличием нескольких самостоя​тельных заболеваний».
Эти замечания В.Е. Любомудрова могут служить ориен​тиром и для невропатологов. Миогосистемность заболева​ния, его «хамеолеонность» должны направить мысль на по​иски узелкового периартериита. А если учесть, что ведущим звеном заболевания является лихорадочно-гематологиче​ский синдром с наслоением таких признаков, как изменения крови, высокая РОЭ, почечные нарушения, язва желудка, носовые кровотечения, артериальная гипертония, эпилеп​тиформные припадки, полиневралгии и артральгии, нейромиозиты и мононевриты, офтальмологические изменения, не говоря уже о церебральных катастрофах, то для обоснова​ния диагноза узелкового периартериита имеется много дан​ных. На помощь может прийти терапевт, при учете ряда дополнительных, а иногда ведущих синдромов — сердечно-​сосудистый, легочный, абдоминальный, почечный.

Несмотря на все это, н терапевты, и невропатологи не так просто склоняются к мысли о наличии узелкового пе​риартериита у больного.

Наблюдение 43. Больной Ф., 39 лет, находился 6 лет назад (в 1959 г.) на лечении в Магаданской поликлинике по поводу язвенной болезни двенадцатиперстной кишки. С этой же болезнью последний раз лежал в стационаре в 1964 г. В мае 1965 г. состояние ухудшилось, по​явились боли в суставах, парестезии в ногах; похудел, держался суб​фебрилитет: 37,3—37,4°.
Правильного телосложения, пониженного питания, кожные покровы несколько бледноваты, подмышечные и подчелюстные лимфатические узлы увеличены, подвижны, безболезненны. Тоны сердца приглушены, ритмичны. Пальпируется левая доля печени. На основании рентгеноло​гических данных (в нижних долях легких усиление легочного рисунка с наличием сосудисто-бронхиальной инфильтрации) — двусторонняя нижнедолевая интерстициальная пневмония. Артериальное давление 120/70 мм рт. ст.
Анализ крови: Hb 13,2% (79 ед.), л. 8000; РОЭ 14 мм в час.
Анализ мочи: удельный вес 1017, белок—следы, остаточный азот—38 мг%.
16/VI 1965 г. отправлен на Южный берег Крыма. Здесь 17/VII на​ступило обострение язвенной болезни, с чем госпитализирован в хирур​гическое отделение ливадийской больницы. 5/VIII отмечено повышение артериального давления— 180/110 мм рт. ст., и 10/VIII больной был пе​реведен в терапевтическое отделение, где артериальное давление, не​смотря на лечение, держалось на высоких цифрах. 21/VIII внезапно по​терял зрение, была рвота, стал неконтактен, временами агрессивен, на глазном дне отмечен спазм артерий. При люмбальной пункции патологии не отмечено. 23/VIII был первый эпилептический припадок, который начался с судорог в правой руке при отведении глаз в правую сторону, затем перешел в общий судорожный припадок с упусканием мочи. В неврологическом статусе симптомов выпадения не отмечено. На глаз​ном дне местами сужение артерий, очаги свежего кровоизлияния в сет​чатке левого глаза. В этот же день переведен в нейрохирургическое от​деление областной больницы, где па основании лейкоцитоза (12000) и РОЭ (22 мм в час), содержания белка в моче до 3,3‰, не снижающе​гося артериального давления (180/110 мм рт. ст.) было высказано подо​зрение на почечное заболевание со вторичной гипертонией. С диагнозом «пиелонефрит» больной 13/IX переведен в урологическую московскую клинику.
При поступлении сознание спутанное, на вопросы не отвечает, пси​хомоторное возбуждение. Артериальное давление 210/140 мм рт. ст., бе​лок в моче 1,65‰, лейкоциты крови 19400; РОЭ 20 мм в час, остаточ​ный азот 33,3 мг%, мочевина 25 мг%. Подозрение на феохромоцитому было урологом отвергнуто, а так как невропатолог высказал мысль о возможном субарахноидальном кровоизлиянии при гипертоническом синдроме, больной 15/IX был переведен в клинику нервных болезней. С 21/IX лихорадочное состояние (до 38,5°). Больной в сознании, но не​достаточно ориентирован, возбужден, на вопросы отвечает с трудом. Снижение памяти.
Очень важным доказательством феохромоцитомы являлась и выра​женная реакция с резким подъемом артериального давления при физи​ческой нагрузке (поворот в постели) и с резким снижением диастоли​ческой фазы его (180/0 мм рт. ст.) при пробе с тропафеном (5 мг внутривенно). Изменение почек вторичное при высокой гипертензии. Низкое содержание хлоридов следует объяснить многократной рвотой. И все же отсутствие четких симпато-адреналовых кризов, относительно небольшое (для феохромоцитомы) выделение катехоламинов с мочой заставляют усомниться в наличии опухоли мозгового слоя надпочечника. В порядке дифференциального диагноза обсуждалась возможность опу​холи коркового слоя надпочечника — альдостеромы, которая также мо​жет дать высокие цифры артериального давления, стойкую гипокалие​мию и гипергликемию.
Состояние больного утяжелялось, эпилептические припадки учаща​лись, и в эпилептическом статусе 30/IX он умер.
Клинический диагноз: опухоль надпочечника (феохромоци​тома?). Острая гипертоническая энцефалопатия с отеком и набуханием мозга. Множественные геморрагии в головной мозг. Правосторонняя пневмония. Язва двенадцатиперстной кишки (анамнестически).
Патологоанатомический диагноз: нодозный периарте​риит с преимущественным поражением сосудов почек, легких, печени, кишечника, мозга, сердца, с тромбозом мелких сосудов почек, легких и печени. Язвы двенадцатиперстной кишки. Гипертрофия сердца (вес 400 г), толщина стенки правого желудочка 0,4 см, левого желудочка— 1.8 см. Мелкоочаговый кардиосклероз. Мелкоочаговая бронхопневмония в области 3, 4 и 6-го сегмента справа и 5-го сегмента слева. Отек и на​бухание мозга. Единичные мелкие кровоизлияния в области правого по​лушария головного мозга. Дистрофия печени.
Почему больному, при обследовании которого мы не убе​дились в наличии феохромоцитомы, был поставлен этот диагноз? По-видимому, думали о последующих этапах одного заболевания как о разных, не связанных друг с другом про​цессах. А казалось бы, как все ясно: у молодого человека язва двенадцатиперстной кишки, артральгии, парестезии, лихорадочное состояние, похудание, уплощение лимфатиче​ских узлов, интерстициальная пневмония, артериальная гипертония, нефрит, сужение артерий сетчатки с очагами свежего кровоизлияния, эпилептические припадки, ухуд​шение состояния при инсоляции. А все последующее — это развитие указанных нарушений. И тогда диагноз «узелко​вый периартериит» несомненен.

Наш случай, пожалуй, из-за участия в диагностирова​нии большого количества врачей разных специальностей сам собою несколько усложнился.

Но есть действительно «зашифрованные» больные, где все заболевание протекает скрытно, минимально поражая систему органов и проявляясь предсмертной катастрофой в виде мозгового кровоизлияния.

В неясных случаях диагностики может помочь биопсия подкожных узелков и мышц. Правда, отрицательные дан​ные не дают уверенности в отсутствии узелкового периарте​риита, так как может иметься очаговое поражение сосудов, а к тому же у больных, леченных стероидными гормонами, гистологическая картина может быть недостаточно четкой. Все же Maurice уверенно говорит, что в отношении нодозного периартериита, который дает специфическую картину, биопсия мышц позволяет исключить коллагеноз, иногда, впрочем, без уточнения истинной природы заболевания. В наблюдении, которое мы приводим, мышечная биопсия подтвердила диагноз.

Наблюдение 44. Больной С., 38 лет, поступил в клинику 8/Х 1965 г. с жалобами на чрезвычайно резкие боли в ногах.
Заболел остро: с 30/VIII по 1/IX испытывал общее недомогание, температура тела поднималась до 38°. 1/IX при попытке встать упал из-за сильнейшей боли в мышцах йог и в суставах конечное ген. 4/IX появился отек в области предплечий и кистей, который держал​ся 2 недели. Появились боли и в мышцах рук с гиперпатическим от​тенком по типу перчаток и носков, жжение в подошвах. Значитель​но потерял в весе.
Объективно: пастозное лицо, истощение. Тенденция к сгибатель​ной контрактуре как результат антальгической позы. Полиневрнтический синдром. Поверхностную чувствительность из-за резкой гиперпатии ис​следовать не удается. Проприоцептивная чувствительность в норме. Су​хожильные рефлексы равномерно повышены. Кисти и стопы цианотичны, влажны. Горизонтальный нистагм в обе стороны. Глазное дно в норме. Артериальное давление 150/110 мм рт. ст. Язык сухой, обложен. Аппе​тита нет. Температура субфебрильная. В моче белок 0,066‰, удельный вес 1015, гиалнновые цилиндры 4—5 в препарате, единичные эритро​циты, лейкоциты 15—20 в поле зрения.
Анализ крови: Hb 14 ед., эр. 5000000, л. 8900, э. 5,5%, п. 6,5%, с. 60%, лимф. 24,5%, мон. 3,5%; РОЭ 33 мм в час. Общий белок 6,4 г%, альбумины 47,8%, глобулины 52,2: a1 5,3; а2 15,2; бета 12,9 и гамма 18,8%. К—19,7 мг%, Са—10,2 мг%, Na—314 мг%.
При биопсии икроножной мышцы выявлены резкие дест​руктивно-дистрофические изменения: разбухшие местами мышечные волокна извиты, потеряли поперечную исчерченность, гомогенизированы (рис. 56). Воспалительно-инфильт​ративных изменений нет.

[image: image57.png]



Рис. 56. Наблюдение 44. Деструктивно-дистрофические изме​нения в мышцах при узелковом периартериите.
Ввиду того что неврологические симптомы стали зати​хать, а соматическое состояние больного требовало специ​ального наблюдения, больной переведен в терапевтическую клинику с диагнозом узелкового периартериита, в дальней​шем подтвержденным и интернистами.

Ясно, что системное поражение у больного (система кро​ви, почки, желудочно-кишечный тракт) выходит за рамки инфекционно-токсического полиневрита. Кахектичный вид больного, лихорадочно-гемолитический синдром в сочетании с поражением почек, периферических нервов и мышц, арте​риальная гипертензия — все это укладывалось в рамки узел​кового периартериита. Изменения в спинномозговой жидко​сти, как мы могли убедиться на ряде случаев склеродермии, системной красной волчанки, узелкового периартериита,— скорее правило, чем исключение, при коллагенозах. Дистро​фически-деструктивные изменения в мышцах еще больше убедили нас в том, что это не банальный полиневрит, а узелковый периартериит.

Глава 3. ПАТОМОРФОЛОГИЯ УЗЕЛКОВОГО ПЕРИАРТЕРИИТА

При узелковом периартериите мы встречаемся с двумя типами поражения нервной системы, а именно с первичными деструктивными и воспалительными изменениями в сосудах и со вторичными изменениями в нервной ткани за счет по​ражения питающих ее сосудов. Как характерно для всех коллагенозов, количество сосудистых изменений обычно все​гда больше, чем можно было бы ожидать, т. е., иными сло​вами, значительная часть сосудистых деструкции не проя​вилась еще клинически. Изменения принципиально не от​личаются от тех поэтапных процессов в сосудах и соеди​нительной ткани органов, которые наблюдаются и при дру​гих коллагеновых болезнях. К начальным процессам в виде фибриноидных изменений в части случаев быстро присое​диняются дистрофически-некробиотические и экссудатив​ные процессы, приводя к деструктивно-продуктивному вас​кулиту, при котором коллагеновые волокна набухают, об​разуют общий конгломерат и могут подвергаться глыбчатому распаду. Как при ревматизме и красной волчанке, в таких случаях стенка сосуда пропитывается белками плаз​мы крови и возникает фибриноид. Фибриноид может пере​ходить в некроз, причем, может быть сегментарным, т. е. охватывать лишь части окружности сосуда, или кольцевид​ным с вовлечением всей окружности сосуда и с переходом на все слои сосудистой стенки.

Присоединяющаяся клеточная реакция дает воспали​тельный инфильтрат из лимфоидных, эпителиоидных н плазматических клеток, нейтрофильных и эозинофильных лейкоцитов, проникающих во все слои сосудистой стенки, а также и периартериально. В зависимости от преимущест​венной локализации воспалительного инфильтрата может наблюдаться эндартериит, который приводит даже к обли​терации сосудистого просвета, периартериит с пролиферативной реакцией в адвентиции и в окружающей сосуд ткани, образующий муфтообразный гранулемоподобный узелок (рис. 57), и, наконец, чаще всего может наблюдаться панартериит, когда и деструктивный процесс, и клеточная инфильтрация захватывают все слои сосудистой стенки (рис. 58). При гибели в таких измененных артериях эла​стических волокон и при некробиотических превращениях в среднем слое нередко развиваются аневризмы, которые дополняют собой другие сосудистые изменения. Деструктивно-воспалительные изменения в vasae vasorum и в vasae nervorum являются причиной поражения крупных со​судов н периферических нервов при узелковом периарте​риите. По разнообразию и богатству сосудистых поражении узелковый периартериит среди всех коллагенозов занимает первое место.
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Рис. 57. Разрастание соединительной ткани в стенке сосуда головного мозга с муфтообразной инфильтрацией в наруж​ных отделах стенки при узелковом периартериите (наблю​дение 3. Л. Лурье).
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Рис. 58. Наблюдение 43. Панартериит при узелковом периартериите.
Глава 4. ЛЕЧЕНИЕ ПРИ УЗЕЛКОВОМ ПЕРИАРТЕРИИТЕ В НЕВРОЛОГИЧЕСКОЙ ПРАКТИКЕ

При нодозном периартериите важно приступить к лече​нию в начальных его фазах. К сожалению, к невропатоло​гу попадают больные с развернутой картиной заболевания, в лучших случаях правильно диагностированных н уже ле​чившихся, в худших, а их не так уж мало, заболевание распознается либо в связи с сосудистой церебральной ка​тастрофой, либо после наступления необычного по форме полиневрита.

Рекомендуется приступить к стероидной терапии после 7-дневного приема бутадиона (по 0,15 г) и димедрола (по 0,05 г) 3 раза в день в сочетании с инъекциями 1 раз в сутки 1 мл 5% раствора тиамина, после чего переходят к большим дозам кортикостероидных гормонов и АКТГ с соблюдением водно-солевого режима. Первоначально пред​низолон дают в дозе 20 мг (кортизон 100 мг) и через день добавляют по 10—20 мг до дозы 80 мг, которая и назна​чается на 9—14 дней с постепенным снижением. Параллель​но проводится н терапия АКТГ по 20 ед. Курс преднизолонотерапии с актг через 1,5—2 месяца повторяют. Нужно помнить, что у больных узелковым периартериитом легко возникает непереносимость к различным лекарствам, кото​рые иной раз сами являются причиной развития узелково​го (симптоматического) периартериита. Особенно коварны в этом отношении сульфаниламиды, пенициллин, а также стрептомицин и другие противотуберкулезные средства. Нужно с большой опаской прибегать к введению сыворо​ток, переливаниям крови, избегать ненужных операций, вакцинаций, обилия лекарств и утомляющей физиотерапии равно как тромботические процессы в этих случаях с большой осмотрительностью можно лечить антикоагулянтами из-за опасности кровотечений, в частности мозговых крово​излияний.

При церебральных сосудистых катастрофах с антикоа​гулянтами нужно быть крайне осторожным.

Раздел VI. ДЕРМАТОМИОЗИТ И ПОЛИМИОЗИТ

Глава 1. СОВРЕМЕННОЕ СОСТОЯНИЕ ВОПРОСА О ДЕРМАТОМИОЗИТЕ И ПОЛИМИОЗИТЕ

В заключении своей докторской диссертации об атипич​ных коллагенозах (collagenoses atypiques) Bronstein в 1961 г. говорил, что увеличение числа сообщений само по себе, возможно, приведет к освещению той области, где пока что мы имеем лишь отдельные блики. И хотя за последние годы, при усиленной разработке вопроса о коллагеновых заболеваниях, многое прояснилось, мы не склонны сходные черты при дерматомиозите, диффузной склеродермии и системной красной волчанке объединять под названием кожно-висцеральные коллагенозы, как это делают Pagel и Triep; еще многое остается невыясненным и многое тре​бует уточнения. Много неясностей имеется и в вопросах о дерматомиозите, начиная с того, что наряду с наблюдения​ми, в которых ярко звучит висцеральная патология, есть случаи, когда внутренние органы вовсе не страдают. Это и дает повод ставить под сомнение вопрос о системности по​ражения при дерматомиозите.

Дерматомиозит не нуждается в нозологическом утверж​дении, так как он получил его после описания Unverricht еще в 1887 г. Нозологическая самостоятельность его удер​жалась, несмотря на стремление Нерр в том же году свести все к псевдотрихинеллезу, так как при трихинеллезе наблю​дается сходная клиническая картина. Мы теперь хорошо знаем, что основными компонентами болезни являются по​ражения мышц и кожи, и всякий раз при таком сочетании надлежит подумать о дерматомиозите, особенно если к тому же имеется и поражение сердечной мышцы, что некоторые авторы считают правилом для дерматомиозита.

А как быть, если имеется обширный распространенный процесс в мышцах, без участия кожи? В этих случаях можно говорить о полимиозите (Е.М. Тареев, Walton). И дермато​миозит, и полимиозит могут возникать как вторичный про​цесс, как реакция сенсибилизации на различные антигены (Hausinanowa-Petrussewicz), на различные патологические факторы, такие, как инфекция, травма и особенно опухоль, что даже побудило Carol на основании двух наблюдений полимиозита говорить о параопухольном синдроме (synd​rome paraneoplasique). Однако имеется много наблюдений, где не удается отметить причину, вызвавшую дермато​миозит.

Дерматомиозит встречается как у детей, так и у взрос​лых, в подавляющем числе случаев у женщин. Может про​текать остро и бурно, с диффузным поражением мускула​туры и кожи, как это имело место, например, в случае, описанном П.Е. Розенфельдом и Н.Б. Брушлинской, может развиваться медленно, постепенно нарастая, приводя больных иногда к полной обездвиженности, на первых эта​пах напоминая миопатию, миастению, клещевой энцефалит, полиневрит или диэнцефальный синдром (наблюдения нашей клиники).

Кожные изменения весьма полиморфны — эритема, отек, разнообразные высыпания, кровоизлияния, участки атрофии с телеангиэктазиями, серо-бурая пигментация, надолго задерживающаяся после прошедших воспалительных по​ражений кожи. Излюбленная локализация—лицо, шея, верхняя часть груди и предплечья. Особенно характерна параорбитальная эритема—«очки», иногда приводящая к полному закрытию глазных щелей, напоминая картину «почечного лица».

Эритема и другие высыпания могут сочетаться с харак​терным отеком кожи и подкожной клетчатки, в одних слу​чаях плотным, доскообразным, не оставляющим ямки при надавливании пальцем, в других — тестоватым с большим углублением от давления. В некоторых участках кожа мо​жет напоминать склеродермическую, спаянную с подлежа​щими тканями.

Наряду с кожными изменениями отмечается поражение слизистых оболочек в виде конъюнктивита, гиперемии слизистой рта и языка с явлениями глоссальгии, ощущением жжения, гиперемии зева и миндалин, с обильным скопле​нием слизи, точечным кровоизлиянием в гортани. Мы на нашем материале у 35 больных, так же как и Е.М. Тареев, отмечали эти изменения у большей части, а А.Д. Криштал наблюдал их у 83,3% больных дерматомиозитом.

Поражение скелетных мышц обычно начинается с огра​ниченных спонтанных болей, усиливающихся при движении, постепенно распространяющихся на новые мышечные группы. Снижается сила мышц, вплоть до полной обездвижен​ности, чему содействует диффузное или местное уплотнение мышц с последующей атрофией. В первую очередь страдают мышцы шеи, плечевого и тазового пояса. Могут поражаться мускулатура туловища, мышцы глотки и гортани, глаз​ные мышцы, мышцы грудной клетки и лица. Развивается расстройство дыхания, дисфагия, лицо становится маскооб​разным. Ригидность и как бы укорочение пораженных мышц вызывают стойкие мышечные контрактуры с последующим анкилозированием суставов. Артральгия—частый и иногда начальный симптом дерматомиозита.

Нервная система и в первую очередь периферический ее отдел часто вовлекаются в патологический процесс.

Однако нужно учитывать, что выпадение сухожильных рефлексов, не говоря уже о силе мышц, бывает обусловлено мышечными поражениями. Даже при тщательном исследо​вании у трети больных мы отмечали полиневритический синдром, помимо мононевритов, вегетативно-трофических и корешковых симптомов. Мышечные и невралгические боли не стойки в своих проявлениях, то бурно по временам нарастая, то на время затихая.

Убедительным подтверждением диагноза является иссле​дование биопсированной мышцы и кожи. Уже макроскопи​чески можно отметить отечность, тестообразность мышц серого, желто-оранжевого цвета, напоминающих кроличье или рыбье мясо. Микроскопически преобладают дистрофи​ческие и воспалительные изменения.

Приводим протокол биоптического материала умеренно выраженного дерматомиозита.

Данные биопсии (кожа и левая четырехглавая мышца): мышечные пучки разделены широкими соединительнотканными прослойками, бога​тыми коллагеновыми волокнами. Вокруг располагающихся здесь сосудов встречаются скопления значительного количества лимфоидных клеток. Отмечается проникновение гистиоцитарных клеток и коллагеновых воло​кон между мышечными волокнами, в глубину мышечного пучка. Сосу​ды, проникающие в глубину мышечного пучка,— с явлениями мукоид​ного набухания, окружены лимфоидными клетками. На продольных срезах выявить поперечную исчерченность не удается. В отдельных участках, главным образом по периферии мышечных пучков, отмечает​ся истончение мышечных волокон до полного их исчезновения, увели​чение количества ядер сарколеммы и проникновение на этих участках соединительной ткани. Еще лучше это видно на поперечных срезах. В центре мышечного пучка — волокна равномерного калибра, полиго​нальны, плотно расположены, по периферии истончены, иногда метахроматичны и восковидны, количество ядер сарколеммы увеличено, встре​чается их миграция в сарколемму, которая бледна, сотовидна (рис. 59 и 60).
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Рис. 59. Продольный разрез мышечного пучка при дерматомиозите. Мышечные волокна неравномерно истончены при наличии богатой разрастания соединительной ткани. Скопление лимфоидных клеток вдоль сосудов. Окраска по ван Гизону.
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Рис. 60. Поперечный разрез мышечного пучка при дерматомиози​те. Истончение мышечных волокон по краю пучка и разрастание соединительной ткани. Скопление лимфоидных элементов вокруг сосуда. Окраска но ван Гизону.

Кожа 6oraтa соединительной тканью, местами рыхлой, местами грубоволокнистой, встречаются единичные инфильтраты из лимфоидных клеток, располагающихся вблизи сосудов.

Заключение: картина фиброзирующего дерматомиозита (рис.61).
При пальпации кожи и мышц примерно в половине слу​чаев отмечается характерный для дерматомиозита кальци​ноз, который хорошо выявляется рентгенографически в виде отдельных бляшек (рис. 62) или обширных конгломератов, которые значительно затрудняют движение, совершенно сковывая больных (см. рис. 64 и 65). Обычно кальциноз развивается в тех случаях, когда дерматомиозит приобре​тает хроническое течение и прогностически более благо​приятен.

Убедительные данные приводят Е.М. Тареев и Н.Г. Гу​сева: из 29 больных с кальцинозом умер один, а из 89 без кальциноза—33. Кальциноз, однако, развивается и в более тяжелых случаях; так, из 11 больных, полностью выздоро​вевших, ни у одного не было кальциноза. Прогрессирование кальциноза (не всегда обязательное) связано обычно с активным течением заболевания и возникновением новых очагов миозита.

В значительно большей степени и чаще кальцинозы отме​чаются при дерматомиозите у детей. Это ярко видно из сборной таблицы (табл. 2), составленной Л.А. Исаевой.

Таблица 2
Кальцинозы при дерматомиозите (в %)

У детей
У взрослых


всего наблюде​ний
из них с кальцино​зами
всего наблюде​ний
из них с кальци​нозами

Wedcood, 1953
26
14



Cristianson, 1956
55
16
215
12

Everett, 1957
19
6



Muller, 1959 
31
17
87
12

Cook, 1963
50
30



Детская клиника 1 МОЛМИ
20
11



Итого
201
94, или

47%
302
24, или 7,9%

По-видимому, при дегенеративных изменениях в мыш​цах и подкожной клетчатке, т. е. при уменьшении обменной активности склеротической ткани, создаются условия, благоприятные для кальцификации. У.Ф. Левер, Brody и Bellin считают, что уменьшение обменной активности сни​жает парциальное давление двуокиси углерода и, таким образом, уменьшает растворимость кальция.
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Рис. 61. Глубокие слои кожи. Круглоклеточный инфильтрат во​круг сосуда. Окраска гематоксилин-эозином.
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Рис. 62. Кальциноз в подкожной клетчатке в виде отдельных бляшек при дерматомиозите.
Rothstein, Welt, Atkinson, Weber указывают, что даже при идиопатическом кальцинозе отложению солей кальция предшествуют дегенеративные изменения.

Внутренние органы, как мы уже указывали, при дермато​миозите в одних случаях страдают по принципу системного поражения соединительной ткани, в других—за счет си​стемного поражения мышечных волокон, в третьих—оста​ются пощаженными. Приводим одно из наших наблюдений остро протекающего дерматомиозита, когда имелись не толь​ко поражения внутренних органов, но и центральной нерв​ной системы.

Наблюдение 45. Больная Е., 58 лет, находилась в терапевти​ческом отделении больницы № 24 в течение 3 дней (поступила 27/II, умерла 2/III 1958 г.).

Морфологическое исследование: в мышцах некрозы, разрастание в них фиброзной ткани, много крупноклеточных инфильтра​тов. Между дистрофическими мышечными пучками большое количество крупноклеточных инфильтратов. Сосуды без особенностей. Кожа — ат​рофия эпидермиса, склероз дермы.

Заключение: картина дерматомиозита.

В корковом и подкорковых отделах отмечается большой периартериальный отек, гомогенизация в стенках мелких артерий, местами гиа​линоз их (рис.63).

В представленном наблюдении, не зная анамнестических данных, трудно судить о характере церебральных поражений, но, во всяком слу​чае, псевдобульбарный паралич клинически отмечен и получил свое объ​яснение за счет сосудистых нарушений и за счет отека мозга.

Однако больший интерес для невропатолога представ​ляют поражения периферической нервной системы.

Глава 2. МИОПАТИЧЕСКИЙ СИНДРОМ ПРИ ДЕРМАТОМИОЗИТЕ И ПОЛИМИОЗИТЕ

Поражение мышц при дерматомиозите характеризуется снижением мышечной силы, мышечной атонией и атрофией, диффузным или местным уплотнением. Чаще других пора​жаются мышцы шеи, плечевого и тазового пояса, но наблю​дается и поражение мускулатуры туловища, мышц глотки и гортани, глазных мышц и мышц грудной клетки, обеспе​чивающих дыхание.
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Рис. 63. Наблюдение 45. Гиалиноз стенок мелких артерий и периартериальный отек в подкорке при дерматомиозите.

Таким образом, явления дисфагии и нарушение дыхания могут входить в клиническую картину дерматомиозита. На​личие, помимо поражения мышц, еще и костно-суставного синдрома усложняет моторику больных. Ригидность пора​женных мышц и как бы их укорочение обусловливают со​бой мышечные контрактуры. Эти последние при наличии слабости в проксимальных отделах мышечных групп пред​ставляют картину, очень напоминающую прогрессивную мышечную дистрофию и дающую основание говорить о псевдомиопатии или о миопатическом синдроме. Утиная походка больных, вставание с пола по миопатическому типу, амимичное лицо, а иногда и уплотнение икроножных мышц дают основание для ошибочной диагностики; у трех наших больных был диагноз миопатии, пока они не стали предъявлять жалобы на мышечные боли и мышечные уп​лотнения. Встречаются случаи, когда выраженный миопатический синдром начинает вызывать сомнение в правильности предположительного диагноза дерматомиозита. Так было и в нашем наблюдении.

Наблюдение 46. Больная Д., 19 лет, поступила в клинику нервных болезней I ММИ 10/XI 1961 г. с жалобами на похудание и слабость проксимальных отделов рук и ног, неопределенные боли в мышцах и суставах, временами сердцебиение.

В анамнезе корь, скарлатина, коклюш, частые ангины, хронический тонзиллит, тонзиллэктомия в 1960 г.

Больна с июня 1960 г., когда впервые обратила внимание на быст​рую утомляемость в ногах во время занятий физкультурой. Очень ско​ро присоединилась утомляемость и слабость в руках, нерезко выражен​ное похудание мышц плечевого пояса. Через месяц стало трудно сги​бать ноги в коленных суставах, присаживаться «на корточки», подни​маться по лестнице. При падении не могла подняться без посторонней помощи или опоры. Одновременно с этим появились ощущение тянущих болей в мышцах бедер, неопределенные, преходящие боли в суста​вах. Заболевание расценивалось как полиартрит, ревматизм, гипер​тиреоз. После тонзиллэктомии, произведенной в ноябре 1960 г., насту​пило заметное ухудшение состояния: усилилась слабость в ногах и ру​ках, появилось ощущение учащенного сердцебиения, в различных участ​ках туловища, рук, ног появились болезненные подкожные уплотнения. Временами отмечался субфебрилитет, в крови ускоренная РОЭ — до 46 мм в час. Лечение преднизолоном дало некоторое улучшение со​стояния. Весной 1961 г. лечилась в Евпатории—состояние вновь резко ухудшилось. С подозрением на дерматомиозит больная была направ​лена в Институт ревматизма, где был отмечен перикардит.

Наличие у больной выраженного миопатического синдрома вызвало некоторое сомнение в отношении характера процесса, в связи с чем она была переведена в клинику нервных болезней I МОЛМИ.

Объективно: состояние больной удовлетворительное. Со стороны внутренних органов патологических изменений не выявлено. Границы сердца не изменены. Тоны сердца чистые. Пульс 90—100 ударов в ми​нуту. Артериальное давление 120/70 мм рт. ст. На ЭКГ—отклонение электрической оси сердца влево, небольшие диффузные изменения в миокарде.

Кожа бледная; на различных участках туловища, рук и ног имеют​ся неодинаковой величины болезненные уплотнения. На стопах и в ниж​ней трети голеней отмечается отечность кожных покровов. Двусторон​няя симметричная атрофия мышц плечевого пояса, проксимальных от​делов рук и ног, длинных мышц спины. Икроножные мышцы гипертрофированы, уплотнены. При пальпации мышцы плечевого пояса болез​ненны, плотны. Имеется нерезко выраженная ретракция локтевых, луче​запястных и коленных суставов. Сила в проксимальных отделах рук и ног снижена. Присесть «на корточки» не может, поднимается но лестнице с большим трудом.

Сухожильные рефлексы на руках отсутствуют, коленные равномер​но снижены. Выраженная вазомоторная лабильность, гипергидроз.

Анализ крови: Hb 57 ед., эр. 3820000, л. 5000, э. 5,5%, п. 6,5%, с. 64,5%, лимф. 16,5%, мон. 7%; РОЭ 34 мм в час.

Билирубин—0,42 мг%, холестерин—224 мг%, Са в сыворотке кро​ви—11,8 мг%, К—21,4 мг%, сулемовая проба—1,54, тимоловая— 6,6 ед., титр АСЛ-О — 1: 1000.

Исследование электровозбудимости показало количественное сни​жение на фарадический и гальванический ток с мышц плечевого пояса и бедер. Данные биопсии демонстрировали заинтересованность соеди​нительной ткани с разрастанием грубоволокнистых структур и проник​новением ее в мышечные пучки. Вторичная краевая атрофия мышечных волокон. Значительная лимфоидная реакция, в сосудистых стенках яв​ления мукоидного набухания.

Прогрессирующее течение заболевания с температур​ной реакцией, клиническим полиморфизмом, вовлечением в патологический процесс ряда систем — кожи, мышц, су​ставов, сердца, — и данные лабораторных исследований по​зволили, учитывая преобладающие поражения мышечной ткани и кожи, говорить в данном случае о дерматомиози​те, а неврологическая клиника дала основание для сужде​ния о миопатическом синдроме при нем.

Подобные наблюдения, когда приходилось проводить дифференциальный диагноз между дерматомиозитом и мио​патией, приводит и Б.Н. Маньковский, который трофиче​ские изменения в коже и мышцах при дерматомиозите пы​тался увязать с поражениями в гипоталамической области и лечил больных, применяя рентгенотерапию на диэнце​фальные отделы. Это предположение не получило еще свое​го окончательного подтверждения, хотя дистрофические процессы в мышцах при таких, например, заболеваниях, как атрофическая миотония, пароксизмальная миоплегия, миотония Томсена, давно уже стараются увязать с дисфунк​цией гипоталамуса (Н.А. Ильина, Horvat, Tadic, Mircea и др.).

И действительно, выраженные вегетативные, обменные, эндокринные и трофические расстройства в сочетании с встречающимися при этих заболеваниях полидипсией, по​лиурией, нарушением сна, изменениями на ЭКГ дают пра​во отвести ведущую роль в их генезе диэнцефальной пато​логии.

У ряда больных, у которых сравнительно в поздние годы развивается миопатия, в анамнезе имеются указания на период, в который у больных наблюдались разлитые мышечные боли, слабость в мышцах, что давало право говорить о непонятном тогда по своему генезу полимио​зите.

Gentili и Corsi, останавливаясь на поздних миопатиях, считают их не следствием перенесенного больными полимиозита, а результатом дистрофических процессов в мыш​цах, которые, видимо, в равной степени были повинны в развитии полимиозита и миопатии.

Или, как высказывают эту мысль Viani и (Gianelli, име​ется мышечная предиспозиция к полимиозиту там, где в позднем возрасте отмечается миопатия.

Правда, нужно отметить, что полимиозит фигурирует иногда как сборное понятие, о чем пишет Bekeny. Он мо​жет быть сопутствующим явлением при таких заболева​ниях, как алкогольный полиневрит, сахарный диабет; он может входить в клинические картины таких коллагеновых форм заболевания, как узелковый периартериит и систем​ная склеродермия; он может наблюдаться как хроническая форма мышечного страдания неясной этиологии, когда даже приходится проводить дифференциальный диагноз с полиомиелитом.

Приведем одно из таких наблюдений.

Наблюдение 47. Больная Н., 17 лет, поступила в клинику нервных болезней I ММИ 8/XII 1962 г. с жалобами на похудание мышц правого плечевого пояса, ограничение подвижности в правом пле​чевом суставе, периодические неопределенного характера боли в мыш​цах той же локализации. Из анамнеза следует, что девочка часто бо​лела ангинами, по поводу чего была сделана тонзиллэктомия. Данное заболевание связывает с перенесенной в августе 1962 г. ангиной. На фоне высокой температуры и двукратного введения противодифтерий​ной сыворотки появились интенсивные боли в мышцах плечевого пояса, преимущественно справа, боли в суставах. На протяжении 3—4 меся​цев боли в мышцах постепенно уменьшились, но развилось похудание мышц плечевого пояса, правая лопатка стала отставать от грудной клетки, появилось ограничение движений в правой руке при подъеме вверх.

При поступлении в клинику состояние больной вполне удовлетво​рительное. Телосложение астеническое. Кожные покровы и видимые слизистые бледно-розовые, видимых изменений нет. Со стороны внутренних органов патологии не обнаружено.

Артериальное давление 110/60 мм рт. ст., ЭКГ без изменений.

В неврологическом статусе изменения касаются главным образом мышечной ткани—имеется атрофия мышц плечевого пояса, более выра​женная справа. Лопатка, особенно при отведении руки вверх, резко отстает от грудной клетки. Движения в правом плече несколько огра​ничены вверх и в сторону. Мышцы плечевого пояса несколько уплот​нены и болезненны при пальпации. Чувствительных нарушений нет. Сухожильные рефлексы на руках снижены, больше справа, на ногах не изменены.

При исследовании кровь и моча без изменений.

Белковые фракции сыворотки крови: общий белок—7,8 г%, альбу​минов—56%, глобулины: a1 5,6%, а2 8,8%, б 12,4%, г 17,2%. Са​харная кривая: 80, 135, 145, 140, 125, 108, 115. К в сыворотке крови 20,5 мг %, Са—11 мг%.

Исследование 17-оксикортикостероидов в моче показывает, что ис​ходные величин^ их находятся на нижних границах нормы, а реакция на введение АК1Г сходна с реакцией здоровых испытуемых.

Ацетилхолин—1,25 мкг%, истинная холинэстераза—5,2 мг.

Электромиографическое исследование мышц плечевого пояса и рук не дает каких-либо изменений, характерных для поражения передних рогов спинного мозга.

Заключение при микроскопическом исследовании кусочка мышцы, взятой при биопсии: сочетание умеренно выраженного атрофического процесса, сопровождаемого реакцией со стороны соединительнотканных клеточных элементов, позволяет констатировать явления миозита.

Лечение проводилось аспирином по 2 г в день, витаминами B1 и B6, прозерином — по 1 мл под кожу 0,5% раствора через день 15 раз.

Больная выписана в удовлетворительном состоянии. Дальнейшее амбулаторное наблюдение за больной не вы​явило прогрессирования мышечных атрофий, больную пе​риодически беспокоили боли в мышцах и суставах.

Интерес этого случая состоит в том, что в первые дни пребывания больной в клинике диагноз колебался между полиомиелитом (об этом могло говорить относительно бы​строе и избирательное поражение мышц преимущественно правого плечевого пояса) и ограниченным полимиозитом (о чем говорили постинфекционное развитие заболевания, болевой мышечный синдром в начале заболевания с после​дующей атрофией мышц, изменения со стороны белковых фракций крови в виде нерезко выраженной гаммаглобулинемии).

Диагностическое разногласие в этом случае разрешили биопсия и данные электромиографического исследования.

Глава 3. МИАСТЕНИЧЕСКИЙ СИНДРОМ ПРИ ДЕРМАТОМИОЗИТЕ

В большинстве наблюдений острого дерматомиозита мы могли отметить более или менее выраженный миастенический синдром. Он складывался из слабости лицевой муску​латуры в виде недостаточно плотного смыкания век и амимии, носового оттенка речи, затухания голоса вплоть до полной афонии, затрудненного глотания и нерезко выра​женной утомляемости мышц.

Разобраться в этиологии и генезе миастенического син​дрома необходимо, так как от этого зависит успешная па​тогенетическая терапия, особенно если помнить, что непра​вильная диагностика миастенического или, вернее, миастеноподобного синдрома может явиться причиной летального исхода, так как часто в этих случаях антихолинэстеразная терапия не приносит должного эффекта. Здесь нужен пред​низолон. И не случайно С.Н. Давиденков подчеркивает, что слабость мускулатуры мягкого неба, глотки и наруж​ных мышц глаза усиливает сходство полимиозита и миа​стении.

Garcin прямо фиксирует внимание на том, что миастенический синдром с присоединившимися атрофиями или болями всякий раз должен заставить подумать о возмож​ности атипично протекающего полимиозита. Диагностика затрудняется еще и тем, что в некоторых случаях и при полимиозите обнаруживается благоприятный эффект от применения прозерина. В этих неопределенных сомнитель​ных случаях лишь биопсия пораженных мышц может раз​решить диагностические колебания.

Учитывая важность вышеприведенных соображений, мы считаем целесообразным привести одно из наших наблю​дений.

Наблюдение 48. Больная Ч., 21 года, поступила в клинику нервных болезней I ММИ 28/V 1964 г. с жалобами на резкую об​щую мышечную слабость, отечность лица, затруднение глотания, изме​нение голоса. В анамнезе частые ангины. В апреле 1964 г. перенесла операцию по поводу фибромы молочной железы.

Больна с середины марта, когда на фоне тяжелой ангины появи​лись головные боли, боли в мышцах рук и ног. Пенициллинотерапия нормализовала (на время) температуру, однако боли в мышцах про​должали нарастать. В конце марта присоединилась слабость в руках и ногах (стало трудно поднимать руки вверх, подниматься по ступень​кам лестницы). Несколько позже больная обратила внимание на отеч​ность лица с покраснением вокруг глаз. Отек постепенно распростра​нился на шею, плечи, предплечья (суставы оставались свободными от отека), а за 2 недели до поступления в клинику распространился на ноги. В начале мая у больной появилась осиплость голоса и затрудне​ние глотания.

При поступлении состояние больной тяжелое. Температура тела колеблется от 37,4 до 39°. Положение вынужденное (на спине) из-за болей и слабости в мышцах. Лицо отечно, маскообразно, вокруг глаз яркая эритема, на правом верхнем веке язвочка с серо-желтым нале​том. Волосы редкие, на макушке облысение. Активные движения резко ограничены: оторвать голову от подушки не может, правую ногу под​нять не может, левую приподнимает не более чем на 10°, несколько в большем объеме движения в локтевых и коленных суставах. Мышцы плотные, резко болезненные при пальпации, особенно мышцы плечевого пояса. Твердый отек, не оставляющий при надавливании ямки, покры​вает лицо, шею, руки, особенно левую. Рубец в области левой молочной железы (после операции). Лимфатические узлы не увеличены. Дыхание жестковатое, хрипы не прослушиваются. Границы сердца расширены влево. Тоны приглушены. Тахикардия — пульс 100 ударов в минуту, рит​мичный, хорошего наполнения. Артериальное давление 140/80 мм рт. ст. Аппетит плохой, слизистая полости рта ярко красного цвета. Живот мягкий, безболезненный.

В неврологическом статусе: конвергенция ослаблена, частичный двусторонний птоз. Глотание затруднено — поперхивается жидкой и твердой пищей.

Имеется атрофия мышц плечевого пояса. Тонус мышц диффузно снижен. Сухожильные рефлексы на руках не вызываются, коленные снижены, больше справа, ахилловы живые, равномерные. Патологиче​ских рефлексов нет. Имеется болезненность по ходу нервных стволов, симптомы натяжения положительные с двух сторон, нарушений чувст​вительности нет.

Анализ крови: Hb 9 г%, эр. 3410000, л. 8350, лимф. 13%, мон. 12%; РОЭ 10 мм в час.

Общий анализ мочи без патологических изменений.

Белковые фракции сыворотки крови: общий белок—6,4, альбуми​ны—50,8%, глобулины: (1 4,6%, (2 12,3%, ( 12,3%, ( 20%.
Сахарная кривая: 100,120,140,130,145,155.
Содержание калия в сыворотке крови 18,6 мг%, Са—9 мг%, АСГ —1: 800, АСЛ-О—1:600.
Исследование функционального состояния гипоталамо-гипофизарно-надпочечниковой системы обнаружило следующее: экскреция 17-кортикостероидов с мочой снижена, в ответ на введение АК. ТГ наблюдалась парадоксальная реакция, т. е. экскреция 17-оксикортикостероидов с мо​чой по сравнению с фоном уменьшилась. Ацетилхолин—1,32 мкг%, истинная холинэстераза — 5,51 мкг%.

Данные ЭМГ не выявляют патологии ни в моторном нейроне, ни в нервно-мышечном синапсе. Пробы с прозерином не дали каких-либо изменений на ЭМГ.

Биопсия кожи и мышц: большинство мышечных волокон обычного строения с хорошо выраженной поперечной исчерченностью, равномер​ного калибра. Отдельные волокна истончены, содержат увеличенное ко​личество мышечных ядер. В межмышечных прослойках увеличено ко​личество соединительнотканных прослоек с грубыми коллагеновыми во​локнами. В периваскулярных пространствах — скопления значительного количества лимфоидных клеток, встречаются единичные гистиоцитарные клетки.

Заключение: явления миозита.

У нашей больной «миастеническое» ядро заболевания— двусторонний птоз и затруднение глотания — было окруже​но большим числом немиастенических симптомов, так что отсутствие эффекта от введения прозерина, что, между про​чим, наблюдалось во всех наших случаях, собственно, мог​ло бы утвердить в правильном предположении о дермато​миозите, особенно если учесть удаленную опухоль молочной железы. Биопсия мышцы окончательно развеяла все со​мнения.

При лечении больных острым дерматомиозитом боль​шими дозами кортикостероидов (60—70 мк преднизолона в сутки) миастеноподобный синдром сравнительно быстро проходит (от 2 недель до 3 месяцев). Нужно воздержи​ваться от применения триамцинолона, так как он сам по себе может вызывать миастеническую реакцию в мышцах.

Глава 4. ОССИФИЦИРУЮЩИЕ ФОРМЫ ДЕРМАТОМИОЗИТА И ЛЕЧЕНИЕ ПРИ НИХ

Выше были приведены данные о том, что у некоторых больных дерматомиозитом с хроническим течением наблю​дается образование кальцинатов в подкожной клетчатке и в мышцах. Они могут достигать таких размеров и такой распространенности, что совершенно сковывают больных, уподобляя их случаям прогрессивного мышечного окосте​нения.

Учитывая метаболический характер развивающегося при дерматомиозите кальциноза, у нас в клинике Н.Ф. Сере​бряковой был испробован препарат трилон Б (динатриевая соль ЭДТА) на 4 больных-с неизменным терапевтическим успехом. Внутривенно вводят 10 мл Na2 ЭДТА в растворе 500 мл 5% глюкозы капельным методом, очень медленно (16—18 капель в минуту). После 10 ежедневных вливаний делают на 10 дней перерыв. Курс лечения 20—25 влива​ний в зависимости от переносимости препарата больными. Последующие курсы лечения рекомендуется проводить не раньше чем через 6—8 месяцев.

Наблюдение 49. Больная Б., 43 лет, поступила в клинику нерв​ных болезней I МОЛМИ 15/IX 1963 г. с жалобами на общую слабость, ограничение движений в плечевых и локтевых суставах, уплотнения в мягких тканях, временами появляющиеся головные боли. Начало забо​левания относит к возрасту 17 лет, когда больная обратила внимание на появление 2 пятен красного цвета на коже лица в области нижней челюсти справа. Через 2 месяца появилась отечность лица с преиму​щественной параорбитальной локализацией и цианозом вокруг глаз. В последующем по поводу рожистого воспаления больная приняла не​сколько курсов антибиотиков (пенициллин, стрептомицин) без какого-либо эффекта. Спустя год состояние больной резко ухудшилось — по​явились боли в суставах, мышцах, периодически повышалась темпера​тура до 39°. Примерно с этого же времени стала отмечать потемнение кожи лица, шеи, в области сгибов суставов. Отмечалось усиленное выпадение волос на голове и в подмышечных впадинах, нарушился менструальный цикл, резко похудела.

В мае 1959 г. биопсия кожи и мышцы выявила изменения, харак​терные для дерматомиозита. С 1959 г. в различных мышечных груп​пах стали появляться уплотнения. В 1961 г. по поводу оссифицирующего дерматомиозита больной был проведен курс рентгенотерапии на ди​энцефальную область.

На фоне некоторого ухудшения общего состояния в местах уплот​нений появились свищи, из которых выделялись соли кальция. При по​ступлении в клинику обращала внимание общая скованность больной. Выраженные анкилозы суставов резко ограничивали движения в них. Имела место выраженная атрофия мышц плечевого пояса, спины и проксимальных отделов ног. Больная не могла самостоятельно сесть в постели, подняться по ступенькам. Кожа лица, шеи, верхней части груди темно-грязного цвета, шелушится. Вокруг глаз отек со слегка выра​женным цианозом. Кожа ладоней резко истончена, атро4^ична, в обла​сти мелких суставов плотно спаяна с подлежащими тканями. Мышцы плотные, болезненные при пальпации. В мышцах плечевого пояса, жи​вота, бедер, прощупываются уплотнения различной величины, то в виде костных пластинок, продольно расположенных в толще мышцы, то в виде отдельных уплотнений округлой формы размером от фасоли до крошковатых уплотнений (рис. 64 и 65). Сила мышц резко снижена особенно в проксимальных группах мышц—больная может поднять руки до уровня плеч. Тонус мышц диффузно снижен.
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Рис. 64. Диффузный кальциноз у больной дерматомио​зитом (правое плечо).
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Рис. 65. Диффузный кальциноз у больной дерматомиозитом (левое бедро).
В неврологическом статусе со стороны черепномозговых нервов патологии не обнаружено. Лицо амимично за счет отека. Сухожильные рефлексы на руках не вызываются, коленные и ахилловы равномерно снижены. Имеется нерезко выраженное снижение болевой чувствитель​ности по наружной поверхности предплечий. При исследовании глаз​ного дна патологии не обнаружено

Анализ крови: Hb 12,3 г%, эр. 4380000, л. 6900; РОЭ 44 мм в час. Иммунологические пробы: АСЛ-О—1:400, АСГ—1:815. На ЭКГ нерезко выраженные диффузные изменения миокарда. Белковая формула сыворотки крови: общий белок—7,5%, альбу​мины—60,8%, глобулины: (1 2,6%, (2 9,7%, ( 9,4%, ( 17,5%.

Экскреция 17-оксикортикостероидов с мочой снижена (3,5). Содер​жание Са в сыворотке крови—10,2 мг%, К—18,6 мг%, Р—4,6 мг%. Со стороны внутренних органов: в легких дыхание жестковатое, хрипов нет. Границы сердца в пределах нормы, аорта не изменена.
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Рис. 66. Рентгенографические данные после двух курсов динатриевой соли ЭДТА. См. снимок на рис. 65 до лечения.
Был диагностирован оссифицирующий дерматомиозит, назначено лечение преднизолоном (10 мг в сутки) и курс ЭДТА.

Сразу же после первых вливаний динатриевой соли ЭДТА кон​статировали значительное увеличение экскреции кальция с мочой по сравнению с исходным его содержанием в суточном количестве мочи. Кроме обильного выделения кальция с мочой, на коже в местах уплот​нений образовывались свищи, из которых выделялся кальций в виде сметанообразных сгустков или отдельных секвестров.

После проведенного курса лечения состояние больной значительно улучшилось—уменьшилась общая скованность, увеличился объем дви​жений в анкилозированных суставах. Больная может самостоятельно сесть, подняться по ступенькам.

Снижения уровня кальция в сыворотке крови при лечении этим препаратом у данной больной мы не отмечали.

До февраля 1965 г. больной проведено 3 курса ЭДТА.

После последнего курса лечения уже можно привести некоторые рентгеновские снимки, указывающие на рассасывание солей кальция в местах его большего скопления (рис. 66). Рецидивов заболевания с появлением новых очагов кальцификатов на протяжении 2,5 лет мы не отмечали.

Отрадная картина, когда прикованный к постели боль​ной после ряда курсов лечения, освобождаясь от кальцинозных скоплений, начинает самостоятельно подниматься и двигаться. Окостенение больного перестает числиться в прогностически безнадежных состояниях.

� Мы еще раз хотим напомнить, что Валленберг свои исследования провел в 1895 г., а М.А. Захарченко—в 1911 г., так что можно и нуж�но говорить о синдроме Валленберга — Захарчеико, а не Захарчен�ко — Валленберга.





