Билет № 2 

1. Пирамидный путь. Симптомокомплексы двигательных расстройств, возникающих при поражении различных отделов двигательных путей.

2. Спастический детский церебральный паралич: этиология, клинические формы, диагностика, лечение и профилактика.

3. Острая воспалительная демиелинизирующая полиневропатия (синдром Гийена-Барре): этиология, патогенез, клиника, диагностика, лечение.

1. Пирамидный путь.

Пирамидный путь осуществляет регуляцию произвольных движений и состоит из двух нейронов. Центральный нейрон начинается от гигантских пирамидных клеток Беца, находящихся в третьем и пятом слоях парацентральной дольки и прецентральной извилины, в которой имеется определенное соматотопическое распределение двигательных функций. В пирамидном тракте различают кортико-нуклеарные и кортико-спинальные волокна. Аксоны двигательных клеток коры спускаются вниз, сближаясь, образуют лучистый венец и проходят в виде компактного пучка через колено и заднее бедро внутренней капсулы, далее проходит через ствол мозга, где волокна кортико-нуклеарного пути, постепенно истончаясь, совершают частичный надъядерный перекрест и заканчиваются в ядрах соответствующего черепного нерва своей и противоположной стороны. Кроме мышц языка и нижней части лицевой мускулатуры (XII и VII черепные нервы). После отхождения кортико-нуклеарного пути, основная масса оставшихся волокон кортико-спинального тракта (85%) на уровне большого затылочного отверстия переходит на противоположную сторону и располагается в боковых столбах спинного мозга, формируя боковой или основной кортико-спинальный тракт, иннервирующий мышцы туловища и конечностей на противоположной стороне. Около 15% волокон кортико-спинального тракта не переходят на противоположную сторону и, образуя передний или прямой кортико-спинальный путь, располагаются в передних столбах спинного мозга на своей стороне, обеспечивая двустороннюю иннервацию жизненно важной мускулатуры туловища и внутренних органов. Клетки периферического двигательного нейрона расположены в передних рогах спинного мозга или ядрах черепных нервов. Аксоны клеток переднего рога формируют передний (двигательный) корешок, который затем вместе с дендритами чувствительных клеток (задний корешок) и вегетативными волокнами образует периферические нервы и сплетения. 
Поражение центрального двигательного нейрона на любом его участке (передняя центральная извилина, лучистый венец, внутренняя капсула, вентральная часть ствола, передние и боковые канатики спинного мозга) приводит к возникновению центрального паралича (пареза). Основные симптомы: мышечная гипертония (спастичность); гиперрефлексия глубоких и арефлексия (гипорефлексия) кожных рефлексов; патологические рефлексы; защитные рефлексы; патологические синкинезии.

Поражение периферического двигательного нейрона на любом его участке (передние рога спинного мозга или двигательные ядра черепно-мозговых нервов, передние корешки, спинномозговые нервы, сплетения, периферические и черепные нервы) приводит к развитию периферического паралича (пареза). Основные симптомы: атрофия (гипотрофия) мышц; атония (гипотония) мышц; арефлексия (гипорефлексия) глубоких и поверхностных рефлексов; фасцикуляции; реакция перерождения или дегенерации. Данный симптомокомплекс носит название вялого или периферического паралича.
2. Спастический детский церебральный паралич: этиология, клинические формы, диагностика, лечение и профилактика.

Детский церебральный паралич (ДЦП) - группа стабильных нарушений развития моторики и поддержания позы, ведущих к двигательным дефектам, обусловленным непрогрессирующим повреждением и/или аномалией развивающегося головного мозга у плода или новорожденного ребёнка. ДЦП – полиэтиологичное заболевание. Патофизиологическая основа формирования ДЦП – поражение головного мозга в определённый период его развития с последующим формированием патологического мышечного тонуса (преимущественно спастичности) при сохранении позотонических рефлексов и сопутствующем нарушении становления цепных установочных выпрямительных рефлексов. Главное отличие ДЦП от других центральных параличей – время воздействия патологического фактора. 
Наиболее распространённая форма спастического церебрального паралича (3/4 всех спастических форм), известная также под названием «болезнь Литтла». Для спастической диплегии характерно двустороннее поражение конечностей, ног в большей степени, чем рук, раннее формирование деформаций и контрактур. Распространённые сопутствующие симптомы — задержка психического и речевого развития, наличие псевдобульбарного синдрома, патологии черепных нервов, приводящей к атрофии дисков зрительных нервов, дизартрии, нарушениям слуха, а также умеренное снижение интеллекта. Спастическая диплегия развивается, преимущественно, у детей, родившихся недоношенными, и сопровождается характерными изменениями при магнитно-резонансной томографии (МРТ) головного мозга.

Спастический тетрапарез (двойная гемиплегия) одна из самых тяжёлых форм, являющаяся следствием аномалий развития головного мозга, внутриутробных инфекций и перинатальной гипоксии с диффузным повреждением вещества головного мозга, нередко сопровождающаяся формированием вторичной микроцефалии. Клинически проявляется двусторонней спастичностью, в равной степени выраженной в верхних и нижних конечностях, либо преобладающей в руках. При этой форме ДЦП наблюдается широкий спектр сопутствующей патологии: последствия повреждений черепных нервов (косоглазие, атрофия зрительных нервов, нарушения слуха, псевдобульбарный синдром), выраженные когнитивные и речевые дефекты, эпилепсия, раннее формирование тяжёлых вторичных ортопедических осложнений (контрактур суставов и костных деформаций). 

Спастический односторонний ДЦП характеризуется односторонним спастическим гемипарезом, у части пациентов – задержкой психического и речевого развития. Рука, как правило, страдает больше, чем нога. Возможны фокальные эпилептические приступы. Причиной является геморрагический инсульт (чаще односторонний), и врождённые аномалии развития мозга. Дети с гемипарезами овладевают возрастными двигательными навыками несколько позже, чем здоровые. Поэтому уровень социальной адаптации, как правило, определяется не степенью двигательного дефекта, а интеллектуальными возможностями ребёнка.
Ведущим клиническим симптомом при ДЦП является спастичность, которая представляет собой двигательное нарушение, являющееся частью синдрома поражения верхнего мотонейрона. В диагностике важно наличие нарушений с ранних этапов развития ребёнка.
Лечение ДЦП мультидисциплинарное с участием команды врачей разных специальностей и комлексное. Целью консервативной терапии является облегчение основного симптома – спастичности. Анстиспастическая терапия включает воздействие на генерализованнную спастичность (назначение пероральных препаратов) и фокальную спастичность (ботулинотерапия местно). Хирургическое лечение рекомендуется в случаях развития вторичных ортопедических осложнений после консультации ортопеда. Основное направление в лечение – реабилитация. Методы физической реабилитации традиционно представлены массажем, лечебной гимнастикой, аппаратной кинезиотерапией, роботизированной механотерапией с использованием специализированных тренажёров, а также физиотерапевтическими методами.   
3. Острая воспалительная демиелинизирующая полиневропатия (синдром Гийена-Барре): этиология, патогенез, клиника, диагностика, лечение.

Синдром Гийена-Барре - группа острых дизиммунных невропатий, гетерогенных по клинической картине и патофизиологическим механизмам развития.

Ведущая роль в патогенезе отводится аутоиммунным механизмам, а в качестве основных триггеров рассматриваются Campylobacter jejuni, Mycoplasma pneumoniae, вирус Эпштейн-Барр и цитомегаловирус. Предполагается, что антигенная схожесть оболочки инфекционного агента с отдельными структурными элементами периферических нервов (оболочка, аксон) обуславливает выработку специфических аутоантител и формирование циркулирующих иммунных комплексов, перекрестно атакующих нервные волокна по типу «молекулярной мимикрии».
СГБ - клинически гетерогенное заболевание, однако в подавляющем большинстве случаев (80-90%) проявляется в виде острого вялого тетрапареза, для которого характерны: прогрессирующая симметричная слабость мышц, которая нарастает с дистальных мышц ног и распространяется выше, вовлекая по восходящему типу мышцы бедер, тазового пояса, туловища, рук, плечевого пояса, а иногда мимическую и бульбарную мускулатуру; нарушение походки вплоть до невозможности самостоятельно ходить; симметричное онемение и покалывание в руках и ногах ("перчатки и носки"); болевой синдром в спине, в руках и ногах; вегетативные нарушения.
Диагноз устанавливается на основании: анамнеза заболевания: острое нарастание симптомов в течение <4 недель; отсутствует отягощенный токсический анамнез и декомпенсация соматических болезней; результатов физикального обследования (неврологического осмотра): наличие клинических признаков острого вялого тетрапареза, полиневритического синдрома; нейрофизиологических данных: наличие признаков генерализованного неврального поражения. В первую очередь синдром Гийена-Барре необходимо дифференцировать от иных заболеваний, которые также проявляются периферическими парезами (полиомиелит), а также других полиневропатий. Полиневропатия при острой перемежающейся порфирии может напоминать синдром Гийена-Барре, но, как правило, сопровождается разнообразной психопатологической симптоматикой (галлюцинации, бред) и выраженными абдоминальными болями. 
Все пациенты с диагнозом «синдром Гийена-Барре» подлежат госпитализации в стационар с отделением интенсивной терапии и реанимации. Приблизительно в 30% случаев СГБ в виду развития тяжелой дыхательной недостаточности возникает необходимость в ИВЛ, восстановление глотания и кашлевого рефлекса. В тяжелых случаях с выраженными парезами особое значение для предупреждения осложнений, связанных с длительной обездвиженностью пациента (инфекции, пролежни, тромбоэмболии легочной артерии), имеет правильный уход. Необходима периодическая (не менее одного раза в 2 часа) смена положения пациента, уход за кожей, контроль над функциями мочевого пузыря и кишечника, пассивная гимнастика, профилактика аспирации. В качестве специфической терапии синдрома Гийена-Барре, направленной на купирование аутоиммунного процесса, в настоящее время применяют пульс-терапию иммуноглобулинами класса G и плазмаферез. Симптоматическая терапия при синдроме Гийена-Барре проводится для коррекции нарушений кислотно-основного и водно-электролитного баланса, коррекции уровня артериального давления, профилактики тромбоза глубоких вен и тромбоэмболии. Оперативное вмешательство может понадобиться для трахеостомии в случае продолжительной ИВЛ (более 10 суток), а также гастростомии при тяжелых и длительных бульбарных нарушениях.

Билет № 30

1.
Понятия об альтернирующих синдромах. Значение альтернирующих синдромов для топической диагностики (синдромы Вебера, Мийяра-Гублера, Валенберга-Захарченко).

2.
Гипоксическое перинатальное поражение головного мозга: этиология, клинические синдромы, диагностика, принципы лечения.

3.
Невропатия лицевого нерва: этиология, патогенез, клиника поражения на различных уровнях, профилактика и лечение
1.
Понятия об альтернирующих синдромах. Значение альтернирующих синдромов для топической диагностики (синдромы Вебера, Мийяра-Гублера, Валенберга-Захарченко).
Альтернирующий синдром (перекрестный синдром) – синдром, возникающий при поражении мозгового ствола и характеризуется нарушением функций черепных нервов на стороне очага поражения в сочетании с центральным параличом конечностей или проводниковым расстройством чувствительности на противоположной стороне тела. Альтернирующие синдромы возникают при поражении головного мозга при сосудистой патологии, опухолях, воспалительных процессах. Синдром Вебера - Паралич глазодвигательного нерва на стороне очага поражения и гемиплегия на противоположной стороне при поражении ножки мозга. Альтернирующий синдром спинного мозга —  Броун-Секара синдром. Выделяют альтернирующие синдромы в зависимости от места расположения очага (что важно для уточнения локализации повреждения):

Бульбарные – синдром Валленберга — Захарченко обусловлен поражением двигательного ядра блуждающего и языкоглоточного нервов, ядра спинномозгового пути тройничного нерва, симпатических волокон, нижней мозжечковой ножки, спиноталамического тракта, иногда пирамидного пути. На стороне поражения иногда пирамидного пути. На стороне поражения выявляют периферический паралич мягкого неба и голосовой складки, нарушение поверхностной чувствительности на лице по сегментарному типу, синдром Горнера, атаксию, на противоположной стороне — нарушение поверхностной чувствительности по гемитипу, иногда центральный гемипарез.
Понтинные – синдром Мийяра — Гюблера определяется при поражении ядра или корешка лицевого нерва и пирамидного пути. На стороне поражения — односторонний периферический паралич мимической мускулатуры, на противоположной стороне - центральная гемиплегия или гемипарез.
Педункулярные - синдром Вебера возникает при поражении ядра или корешка глазодвигательного нерва и волокон пирамидною пути. На стороне патологического очага — птоз, расходящееся косоглазие, мидриаз, на противоположной стороне — центральная гемиплегия; возможен также центральный паралич мышц лица и языка.
2.
Гипоксическое перинатальное поражение головного мозга: этиология, клинические синдромы, диагностика, принципы лечения.
Внутриутробную гипоксию плода и асфиксию новорожденного могут вызвать многочисленные заболевания матери и плода, воздействующие на плод внутриутробно и во время родов. К ним относятся инфекционные, сердечно-сосудистые и легочные заболевания матери, токсикозы беременности, изоиммунизация при резус- и АВ0-несовместимости крови матери и плода, различного рода интоксикации. Важное значение имеет разнообразная акушерская патология, приводящая в конечном итоге к нарушению маточно-плацентарного кровотока.
Клинические проявления зависят от степени тяжести и длительности перенесенного кислородного голодания. Церебральная ишемия I-й степени (легкая) – в анамнезе нтранатальная гипоксия, легкая асфиксия при рождении, Апгар 7-8 баллов; характеризуется обратимыми неврологическими расстройствами (возбуждение ЦНС чаще у доношенных, угнетение - у недоношенных, длительностью не более 5-7 суток; умеренные гипоксемия, гиперкарбия, ацидоз; НСГ, КТ, МРТ - без патологических отклонений).

Церебральная ишемия II-й степени (средней тяжести) – в анамнезе факторы, свидетельствующие о внутриутробной гипоксии плода, асфиксия средней тяжести при рождении, Апгар 4-6 баллов, экстрацеребральные причины церебральной гипоксии, возникшие постнатально; характеризуется угнетением ЦНС, возбуждением церебральной активности (длительностью более 7 дней); судороги у недоношенных чаще тонические или атипичные (судорожные апноэ, стереотипные спонтанные оральные автоматизмы, трепетание век, миоклонии глазных яблок, «гребущие» движения рук, «педалирование» - ног); у доношенных - мультифокальные клонические (приступы обычно кратковременные, однократные, реже повторные); гипертензионный синдром (транзиторно, чаще у доношенных); вегетативно-висцеральные нарушения; нарушения метаболизма (гипоксемия, гиперкарбия, ацидоз более выражены и стойкие); НСГ - локальные гиперэхогенные очаги в мозговой ткани (у недоношенных чаще в перивентрикулярной области; у доношенных субкортикально); МРТ - очаговые повреждения в паренхиме мозга определяются в виде изменения характера магнитно-резонансного сигнала на Т1 и Т2-взвешенных изображениях.
Церебральная ишемия III й степени (тяжелая) – в анамнезе факторы, приводящие к внутриутробной гипоксии плода и/или тяжелой перинатальной асфиксии, Апгар 1-4 балла; экстрацеребральные причины стойкой гипоксии мозга (ВПС, тяжелые формы СДР, гиповолемический шок и др.); характеризуется прогрессирующей потерей церебральной активности - свыше 10 дней; судорожный синдром, возможен эпистатус; дисфункция стволовых отделов мозга (нарушения ритма дыхания, зрачковых реакций, глазодвигательные расстройства); поза декортикации или децеребрации (зависит от обширности поражения); выраженные вегетативно висцеральные нарушения; прогрессирующая внутричерепная гипертензия; стойкие метаболические нарушения; НСГ - диффузное повышение эхогенности мозговой паренхимы - характерно для доношенных. Повышение эхогенности перивентрикулярных структур - характерно для недоношенных, с последующей кистозно-атрофической трансформацией. Терапия сводится к быстрому устранению кислородного голодания мозга, созданиие комфортных условий для выхаживания, мониторинг функций организма, адекватная вентиляция легких. Медикаментозная терапия проводится в зависимости от тяжести и ведущего синдрома. 
3.
Невропатия лицевого нерва: этиология, патогенез, клиника поражения на различных уровнях, профилактика и лечение.

Невропатия лицевого нерва — полиэтиологическое, но монопатогенетическое поражение VII (лицевого) нерва, проявляющееся односторонним парезом мимических мышц (прозопарезом). Несмотря на множество теорий в настоящее время в патогенезе нейропатия рассматривается как туннельный синдром, обусловленный компрессией ишемизированного и отечного нерва в узком фаллопиевом канале. Непосредственным пусковым механизмом сосудистых нарушений и ишемии нерва могут служить переохлаждение, инфекции, аутоиммунные заболевания, гормональные и метаболические расстройства, болевой фактор. 
В зависимости от уровня поражения различают несколько синдромов, характеризующихся периферическим прозопарезом в сочетании с различными симптомами-спутниками. Поражение VII нерва в проксимальной части лицевого канала (до отхождения большого каменистого нерва, стременного нерва, барабанной струны). Периферическому прозопарезу при этом уровне поражения сопутствуют следующие симптомы-спутники: сухость глаза, гиперакузия, агевзия передних 2/3 языка; иногда наблюдается сухость во рту и (или) легкие расстройства чувствительности в области уха.
Поражение VII нерва в средней части лицевого канала (после отхождения большого каменистого нерва, но до отхождения стременного нерва и барабанной струны). В этом случае нерв поражается ниже его наружного колена, причем нижней границей для данного варианта является место отхождения стременного нерва. Клинические проявления здесь аналогичны проксимальному уровню поражения за исключением одного симптома-спутника — вместо сухости глаза отмечается слезотечение.
Поражение VII нерва в дистальной части лицевого канала (после отхождения большого каменистого и стременного нервов, но до отхождения барабанной струны). Дистальная часть лицевого канала представляет собой участок канала после его второго поворота до канала барабанной струны, располагающегося над шилососцевидным отверстием. Нижней границей поражения нерва при данном варианте является место отхождения барабанной струны от общего ствола нерва. Периферическому прозопарезу в этих случаях сопутствуют слезотечение, агевзия передних 2/3 языка; могут наблюдаться сухость во рту и вышеописанные расстройства кожной чувствительности.
Поражение VII нерва при входе или непосредственно в самом шилососцевидном отверстии (после отхождения всех вышеперечисленных ветвей). Периферический прозопарез сопровождается здесь только слезотечением.
Терапевтическая тактика невропатии лицевого нерва зависит от этиологии и периода заболевания: острый (до 10 дней, чаще 3–72 часа); ранний восстановительный (10–30 дней); поздний восстановительный (1 мес.); период остаточных явлений (более 6 мес.). Основная цель лечебных мероприятий в острый период направлена на купирование отека, улучшение микроциркуляции, ремиелинизацию. С целью профилактики кератита необходимо закапывание увлажняющих глазных капель, ношение защитных очков в дневное время и наложение повязки на глаз на ночь. Низкомолекулярные декстраны и дегидратирующие препараты в остром периоде вводят парентерально и сочетают с вазоактивными, нейрометаболическими препаратами и витаминами В1, В2, В12. Традиционно с первого дня заболевания используют электрическое поле УВЧ, обладающее выраженным противовоспалительным, обезболивающим и дегидратирующим действием, курс лечения 8–10 процедур, или фонофорез с гидрокортизоном. Принципы кинезиотерапевтической реабилитации при парезах мимической мускулатуры включают лечение положением, лечебную гимнастику и массаж. В случае ранней или поздней вторичной контрактуры мимических мышц показана отмена медикаментозных и физиотерапевтических стимулирующих методик, и назначение миорелаксантов. Консультация нейрохирурга показана при необходимости декомпрессии нерва или при его травматическом повреждении.
