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Degenerative lesions of a cerebellum take a leading  place in
development of progressive cerebellar syndrome of late age,
alongside with demyelinizating and vascular diseases. In the
present review modern classification of late acquired cerebellar
degeneration, clinical picture, questions of diagnostics and
treatment of separate forms of late acquired cerebellar
degeneration is submitted. Modern representations about
pathogenetic and morphological aspects of development local
atrophy of cerebellum in the late age are stated.
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Äåãåíåðàòèâíûå çàáîëåâàíèÿ ìîçæå÷êà
ÿâëÿþòñÿ íàèáîëåå ÷àñòîé ïðè÷èíîé

ðàçâèòèÿ â êëèíèêå ñèíäðîìà ïðîãðåññèðóþùåé
ìîçæå÷êîâîé àòàêñèè è âêëþ÷àþò â ñåáÿ
3 îñíîâíûå ãðóïïû: íàñëåäñòâåííûå ñïèíîöåðå-
áåëëÿðíûå àòàêñèè, ïîçäíèå ïðèîáðåòåííûå
ìîçæå÷êîâûå äåãåíåðàöèè è èäèîïàòè÷åñêèå
ìîçæå÷êîâûå àòàêñèè ïîçäíåãî âîçðàñòà. Ïîçäíèå
ïðèîáðåòåííûå ìîçæå÷êîâûå äåãåíåðàöèè
(ÏÏÌÄ) ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé ãðóïïó
ñïîðàäè÷åñêèõ (ñèìïòîìàòè÷åñêèõ) çàáîëåâàíèé
ìîçæå÷êà, êîòîðûå õàðàêòåðèçóþòñÿ äåãåíå-
ðàòèâíûì õàðàêòåðîì ïàòîëîãè÷åñêîãî ïðîöåññà,
ïðîãðåññèðóþùèì òå÷åíèåì,  îãðàíè÷åíèåì èëè
ïðåîáëàäàíèåì ïàòîëîãè÷åñêîãî ïðîöåññà â
öåðåáåëëÿðíîé êîðå, ïîñòîÿííîé êëèíè÷åñêîé è
ïàòîëîãîàíàòîìè÷åñêîé êàðòèíîé è îòäåëüíûìè
ýòèîëîãè÷åñêè çíà÷èìûìè ôàêòîðàìè ïàòîãåíåçà
[21]. Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ÏÏÌÄ ñîñòàâëÿåò â
ñðåäíåì 4,5 ñëó÷àÿ íà 100 òûñÿ÷ íàñåëåíèÿ, ÷òî â
ñðåäíåì â 2-4 ðàçà ïðåâûøàåò ñðåäíþþ
ðàñïðîñòðàíåííîñòü íàñëåäñòâåííûõ àòàêñèé,
êîòîðàÿ ñîñòàâëÿåò îò 1 äî 2,3 íà 100 òûñÿ÷
íàñåëåíèÿ äëÿ ðàçëè÷íûõ ðåãèîíîâ Ðîññèè è ñòðàí
áëèæíåãî çàðóáåæüÿ. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ
êëàññèôèêàöèÿ ÏÏÌÄ (Å. Mancall, 1975;
ñ äîïîëíåíèÿìè) âêëþ÷àåò â ñåáÿ 6 êëèíè÷åñêèõ
ôîðì ñ ðàçëè÷íûìè ýòèîëîãè÷åñêèìè è
ïàòîãåíåòè÷åñêèìè ìåõàíèçìàìè [18, 21]:
1) àëêîãîëüíàÿ êîðòèêàëüíàÿ ìîçæå÷êîâàÿ
äåãåíåðàöèÿ; 2) ïàðàíåîïëàñòè÷åñêàÿ, èëè
êàðöèíîìàòîçíàÿ ìîçæå÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ;
3) ýíäîêðèííàÿ ìîçæå÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ
(àññîöèèðîâàííàÿ ñ ãèïîòèðåîçîì); 4) òîêñè÷åñêàÿ
èëè ëåêàðñòâåííàÿ ìîçæå÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ
(àññîöèèðîâàííàÿ ñ ýêçîãåííûìè èíòîêñèêàöèÿìè
ëåêàðñòâåíûìè ïðåïàðàòàìè, ñîëÿìè òÿæåëûõ
ìåòàëëîâ, ëåòó÷èìè õèìè÷åñêèìè ñîåäèíåíèÿìè);
5) ìîçæå÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ, îáóñëîâëåííàÿ
ãëþòåíîâîé ñåíñèòèâíîñòüþ (ãëþòåíîâàÿ àòàêñèÿ);
6) äèñìåòàáîëè÷åñêàÿ ìîçæå÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ,



79

îáóñëîâëåííàÿ íàðóøåíèÿìè ïèùåâîãî ïîâåäåíèÿ
(íåðâíîé/ïñèõè÷åñêîé àíîðåêñèåé).

Íàèáîëåå ÷àñòàÿ ôîðìà ÏÏÌÄ — ïîçäíÿÿ
àëêîãîëüíàÿ ìîçæå÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ (ÏÀÌÄ).
Å¸ óäåëüíûé âåñ ñîñòàâëÿåò îêîëî 60% îò îáùåãî
÷èñëà äåãåíåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèé ïîçäíåãî
âîçðàñòà. Ýòèîëîãè÷åñêè çíà÷èìûì ôàêòîðîì â
ðàçâèòèè ïðîãðåññèðóþùåé ìîçæå÷êîâîé
äèñôóíêöèè ÿâëÿåòñÿ õðîíè÷åñêàÿ ýòàíîëîâàÿ
èíòîêñèêàöèÿ â òå÷åíèå 10 ëåò è áîëåå [1, 2, 21].
Âåäóùåå ïàòîãåíåòè÷åñêîå çíà÷åíèå â ðàçâèòèè
ÏÀÌÄ îòâîäèòñÿ ïðÿìîìó òîêñè÷åñêîìó
äåéñòâèþ ýòàíîëà íà êëåòêè êîðû ìîçæå÷êà ñ
ïðîãðåññèðóþùèì óìåíüøåíèåì êîëè÷åñòâà è
ïëîòíîñòè êëåòîê Ïóðêèíüå ÷åðâÿ ìîçæå÷êà,
êîòîðîå äîñòîâåðíî êîððåëèðóåò ñ óâåëè÷åíèåì
êîëè÷åñòâà åæåäíåâíîãî óïîòðåáëåíèÿ àëêîãîëÿ
[14, 15, 16, 32]. ÏÀÌÄ  áîëåå ðàñïðîñòðàíåíà ñðåäè
ìóæ÷èí (â ñîîòíîøåíèè 10:1), ÷àùå ðàçâèâàåòñÿ
ïîñëå 40 ëåò (ñðåäíèé âîçðàñò íà÷àëà çàáîëåâàíèÿ
ñîñòàâëÿåò 44,4±1,4 ãîäà). Íà÷àëî ÷àùå íîñèò
ïîäîñòðûé õàðàêòåð ñ íàðàñòàíèåì ñèìïòîìîâ â
òå÷åíèå íåñêîëüêèõ íåäåëü èëè ìåñÿöåâ è
ìàêñèìàëüíûé íåâðîëîãè÷åñêèé äåôèöèò
ðàçâèâàåòñÿ â òå÷åíèå ïîëóãîäà. Òèïè÷íî
äîñòèæåíèå îïðåäåëåííîãî êëèíè÷åñêîãî «ïëàòî»,
ïîñëå êîòîðîãî ïðîãðåññèðîâàíèå áîëåçíè
ïðåêðàùàåòñÿ, îñòàòî÷íûé êëèíè÷åñêèé äåôèöèò
íå ìåíÿåòñÿ è òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ ïðèîáðåòàåò
ñòàöèîíàðíûé õàðàêòåð. Ðåæå ìîæåò íàáëþäàòüñÿ
íåêîòîðîå êëèíè÷åñêîå óëó÷øåíèå, êîòîðîå
çàâèñèò îò ñòàäèè àëêîãîëèçìà, îòêàçà îò ïðè¸ìà
àëêîãîëÿ, óëó÷øåíèÿ ïèòàíèÿ è ñîïóòñòâóþùåé
òåðàïèè [1, 2, 18]. Èíîãäà ó áîëüíûõ ìîëîäîãî
âîçðàñòà (20—30 ëåò) íà ðàííåé ñòàäèè àëêî-
ãîëèçìà ïîñëå èíòåíñèâíîãî óïîòðåáëåíèÿ ýòàíîëà
íà÷àëî çàáîëåâàíèÿ íîñèò îñòðûé õàðàêòåð —
«îñòðàÿ àëêîãîëüíàÿ ìîçæå÷êîâàÿ àòàêñèÿ»
Â.Ì.Áåõòåðåâà. Ìîçæå÷êîâàÿ àòàêñèÿ â òàêèõ
ñëó÷àÿõ íîñèò ïî÷òè ïîëíîñòüþ îáðàòèìûé
õàðàêòåð ïðè óñëîâèè ïîëíîãî îòêàçà îò àëêîãîëÿ.
Â öåëîì êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ÀÌÄ ñòåðåîòèïíà
è õàðàêòåðèçóåòñÿ ñî÷åòàíèåì âûðàæåííûõ
ñòàòèêîëîêîìîòîðíûõ ðàññòðîéñòâ, àñèíåðãèè è
äèñêîîðäèíàöèè â íèæíèõ êîíå÷íîñòÿõ —
íàáëþäàåòñÿ «ñèíäðîì ðîñòðàëüíîãî âåðìèñà» ñ
ðàñïðåäåëåíèåì àòàêñèè â âèäå òðåóãîëüíèêà
(òóëîâèùå è íèæíèå êîíå÷íîñòè).  Èìåþò ìåñòî
ìûøå÷íàÿ ãèïîòîíèÿ, òèòóáàöèÿ, äèñäèàäîõîêèíåç
è íèñòàãì; íàðóøåíèÿ ðå÷è íåòèïè÷íû èëè
ïðèñóòñòâóþò â ëåãêîé ñòåïåíè [32].
Íåéðîâèçóàëüíûå äàííûå õàðàêòåðèçóþòñÿ

ñòåðåîòèïíîé êàðòèíîé àòðîôè÷åñêîãî ïîðàæåíèÿ
ðîñòðàëüíîãî îòäåëà ÷åðâÿ ìîçæå÷êà è
ïðèëåæàùèõ îòäåëîâ ïåðåäíåé äîëè ïîëóøàðèé
ìîçæå÷êà óæå ñ ïåðâûõ ìåñÿöåâ îò íà÷àëà
çàáîëåâàíèÿ [18, 22]. Òåðàïèÿ ÀÌÄ áàçèðóåòñÿ íà
ïîëíîì îòêàçå îò ïðèåìà àëêîãîëÿ, óëó÷øåíèè
ïèòàíèÿ è âèòàìèíîòåðàïèè (àëüôà-òîêîôåðîëà
àöåòàò — 15 ìã/êã/ñóò, ãëèöèí — 10 ìã/êã/ñóò,
òèàìèíà õëîðèä — 1 ìã/ñóò ÷/ä,  ïèðèäîêñèí —
2,5 ìã/ñóò — 60-äíåâíûìè êóðñàìè 3-4 ðàçà â ãîä).

Êàðöèíîìàòîçíàÿ (ïàðàíåîïëàñòè÷åñêàÿ)
ìîçæå÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ (ÏÌÄ) âñòðå÷àåòñÿ ó
1% îíêîëîãè÷åñêèõ áîëüíûõ è îòíîñèòñÿ ê
ïàðàíåîïëàñòè÷åñêèì ñèíäðîìàì àóòîèììóííîãî
ïðîèñõîæäåíèÿ [21, 26, 27]. Ïðè ÏÌÄ íàèáîëåå
÷àñòî âûÿâëÿþòñÿ àíòè-Yo (ïîëèêëîíàëüíûå
àíòèòåëà êëàññà Ig G ê êëåòêàì Ïóðêèíüå) è àíòè-Hu
(àíòèíåéðîíàëüíûå íóêëåàðíûå àóòîàíòèòåëà
òèïà 1) ïðîòèâîîïóõîëåâûå àíòèòåëà, êîòîðûå
ðàñïîçíàþò àíòèãåíû, îáðàçóþùèå ãðóïïû ñ
ìîëåêóëÿðíîé ìàññîé ïðèìåðíî 62 è 34 kD è
èììóíîôëóîðåñöåíòíî ðåàãèðóþò ñ êëåòêàìè
Ïóðêèíüå ìîçæå÷êà [4, 5, 6, 11, 29]. Íàèáîëåå ÷àñòî
ÏÌÄ ñâÿçàíà ñ ìåëêîêëåòî÷íîé êàðöèíîìîé
ëåãêèõ (60%) è áðîíõîêàðöèíîìîé (40%), ðåæå —
ñ êàðöèíîìîé ÿè÷íèêà (27%), ìîëî÷íîé æåëåçû
(12%), ëèìôîìîé (10%) [7, 8, 9, 10]. Â 66—70%
ñëó÷àåâ ÏÌÄ ïðåäøåñòâóåò îáíàðóæåíèþ îïóõîëè
çà 36 ìåñÿöåâ è áîëåå, ïîýòîìó äèàãíîñòèêà ÏÌÄ
è çíàíèå äðóãèõ ïàðàíåîïëàñòè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ
ëåæàò â îñíîâå ðàííåé äèàãíîñòèêè
íîâîîáðàçîâàíèé [26, 27, 29]. ÏÌÄ ðàçâèâàåòñÿ â
ïîçäíåì âîçðàñòå (55—65 ëåò). Æåíùèíû
çàáîëåâàþò íåñêîëüêî ÷àùå, ÷åì ìóæ÷èíû (3:1).
Íà÷àëî îáû÷íî ïîäîñòðîå, ðåæå íàáëþäàåòñÿ
îñòðîå íà÷àëî ïîä ìàñêîé ñîñóäèñòîãî ïðîöåññà.
Çàáîëåâàíèå áûñòðî è íåóìîëèìî ïðîãðåññèðóåò
äî âûñîêîé ñòåïåíè èíâàëèäèçàöèè â òå÷åíèå 4—
10 ìåñÿöåâ. Êëèíè÷åñêàÿ ìàíèôåñòàöèÿ ÏÌÄ —
ýòî âûðàæåííàÿ àòàêñèÿ òóëîâèùà è êîíå÷íîñòåé,
äèçàðòðèÿ, ãèïîòîíèÿ, íèñòàãì è íàðóøåíèÿ
ôóíêöèè ×ÌÍ – ðàçâèâàåòñÿ «ïàíöåðåáåëëÿðíûé
ñèíäðîì», êîòîðûé ìîæåò ñîïðîâîæäàòüñÿ
äðóãèìè íåâðîëîãè÷åñêèìè ðàññòðîéñòâàìè ïðè
ñî÷åòàíèè ÏÌÄ ñ äðóãèìè ïàðàíåîïëàñòè÷åñêèìè
íåâðîëîãè÷åñêèìè ñèíäðîìàìè. ÑÌÆ ìîæåò áûòü
íîðìàëüíîé ëèáî â íåé îáíàðóæèâàþòñÿ
ïëåîöèòîç, ïîâûøåííûé óðîâåíü ïðîòåèíîâ,
îëèãîêëîíàëüíûõ Ig G è ñïåöèôè÷íûõ
àóòîàíòèòåë. Õàðàêòåðíà ñåðîïîçèòèâíîñòü
ñûâîðîòêè êðîâè ïî ñïåöèôè÷íûì àóòîàíòèòåëàì
[26, 27, 30]. Íåéðîâèçóàëèçàöèÿ ÷åðåç 3—5 ìåñÿöåâ
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îò íà÷àëà çàáîëåâàíèÿ âûÿâëÿåò àòðîôè÷åñêèå
èçìåíåíèÿ ìîçæå÷êà ðàçëè÷íîé ñòåïåíè â
çàâèñèìîñòè îò ñòàäèè ïðîöåññà, òèïà
íîâîîáðàçîâàíèÿ è ñòåïåíè ñåðîïîçèòèâíîñòè.
Ëå÷åíèå ÏÌÄ îáû÷íî íåýôôåêòèâíîå. Èìåþòñÿ
ñîîáùåíèÿ î ïîëîæèòåëüíûõ ýôôåêòàõ
ïëàçìàôåðåçà, â/â èììóíîãëîáóëèíòåðàïèè,
èììóíîàäñîðáöèè, èììóíîñóïðåññèâíîé òåðàïèè
êîðòèêîñòåðîèäàìè, à òàêæå î 5—10% ýôôåêòèâ-
íîñòè óäàëåíèÿ ïåðâè÷íîé îïóõîëè [12, 23, 24, 25].

Ýíäîêðèííàÿ ìîçæå÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ (ÝÌÄ),
èëè ïîçäíÿÿ ìîçæå÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ,
àññîöèèðîâàííàÿ ñ ãèïîòèðåîçîì, õàðàêòåðèçóåòñÿ
ïðåèìóùåñòâåííûì èëè ëîêàëüíûì ïîðàæåíèåì
öåðåáåëëÿðíûõ ñòðóêòóð, îáëàäàþùèõ òðîïíîñòüþ
ê íèçêîìó ñîäåðæàíèþ òèðåîèäíûõ ãîðìîíîâ
ùèòîâèäíîé æåëåçû â ñûâîðîòêå êðîâè [13, 19, 28].
Ãèïîòèðåîç ìîæåò èìåòü êàê ïåðâè÷íûé, òàê è
âòîðè÷íûé õàðàêòåð (îáóñëîâëåí õðîíè÷åñêèì
àóòîèììóííûì òèðåîèäèòîì, èäèîïàòè÷åñêîé
àòðîôèåé ùèòîâèäíîé æåëåçû — àòðîôè÷åñêèì
òèðåîèäèòîì, ñóáòîòàëüíîé òèðåîèäýêòîìèåé,
òåðàïèåé ðàäèîàêòèâíûì éîäîì, õðîìîôîáíîé
àäåíîìîé ãèïîôèçà). ÝÌÄ íà÷èíàåòñÿ â ïîçäíåì
âîçðàñòå (îò 40 äî 76 ëåò) ïîäîñòðî. Íåâðîëî-
ãè÷åñêèå íàðóøåíèÿ îáû÷íî ïðåäøåñòâóþò
ñèìïòîìàì ãèïîòèðåîçà çà 10—16 ìåñÿöåâ.
Êëèíè÷åñêè íàáëþäàþòñÿ íåóñòîé÷èâàÿ ïîõîäêà,
óõóäøåíèå ðàâíîâåñèÿ è äèñêîîðäèíàöèÿ â
êîíå÷íîñòÿõ, äèñäèàäîõîêèíåçèÿ, íèñòàãì [19, 21,
28]. Õàðàêòåðíî áûñòðîå è ïîëíîå ðàññåèâàíèå
ñèìïòîìîâ ìîçæå÷êîâîé àòàêñèè ó áîëüøèíñòâà
áîëüíûõ ïîñëå ðàííåé (â òå÷åíèå 1-2 ëåò îò íà÷àëà
êîîðäèíàòîðíûõ íàðóøåíèé) çàìåñòèòåëüíîé
òåðàïèè òèðåîèäíûìè ãîðìîíàìè, òîãäà êàê
ïîçäíÿÿ äèàãíîñòèêà ãèïîòèðåîçà ó áîëüíûõ ñ
íåóêëîííî ïðîãðåññèðóþùèìè êîîðäèíàòîðíûìè
íàðóøåíèÿìè ïðèâîäèò ê èíâàëèäèçàöèè è
óõóäøåíèþ êà÷åñòâà æèçíè áîëüíûõ.
ÌÐ-òîìîãðàôè÷åñêàÿ êàðòèíà ïðè ÝÌÄ
äåìîíñòðèðóåò ðàçëè÷íóþ ñòåïåíü àòðîôèè ÷åðâÿ
è ïîëóøàðèé ìîçæå÷êà [21]. Òåðàïèÿ ÝÌÄ
âêëþ÷àåò ãîðìîíîçàìåñòèòåëüíóþ òåðàïèþ
L-òèðîêñèíîì â äîçå 50—100 ìã/ñóò (ïîä
êîíòðîëåì ñûâîðîòî÷íîãî óðîâíÿ ÒÒÃ, Ò3 è
Ò4 êàæäûå 3 ìåñÿöà) â ñî÷åòàíèè ñ âèòàìèíîòå-
ðàïèåé (àëüôà-òîêîôåðîëà àöåòàò — 15 ìã/êã/ñóò,
ãëèöèí — 10 ìã/êã/ñóò, ïèðèäîêñèí — 2,5 ìã/ñóò
è òèàìèíà õëîðèä — 1 ìã/ñóò ÷/ä).

Òîêñè÷åñêàÿ, èëè ëåêàðñòâåííàÿ ìîçæå÷êîâàÿ
äåãåíåðàöèÿ (ÒÌÄ/ËÌÄ), àññîöèèðîâàííàÿ  ñ
ýêçîãåííûìè èíòîêñèêàöèÿìè ëåêàðñòâåííûìè

ïðåïàðàòàìè, ñîëÿìè òÿæåëûõ ìåòàëîâ,
ëåòó÷èìè õèìè÷åñêèìè ñîåäèíåíèÿìè îáóñëîâëåíà
ïðÿìûì òîêñè÷åñêèì ïîðàæåíèåì êëåòîê
Ïóðêèíüå êîðû ìîçæå÷êà, îáëàäàþùèõ
èçáèðàòåëüíîé òðîïíîñòüþ ê íåêîòîðûì
ýêçîãåííûì ÿäàì.  Íàèáîëåå çíà÷èìîé äëÿ
âîçíèêíîâåíèÿ ëåêàðñòâåííî èíäóöèðîâàííûõ
ìîçæå÷êîâûõ ñèíäðîìîâ îáùåïðèçíàííîé
ÿâëÿåòñÿ ðîëü àíòèêîíâóëüñàíòîâ (äèôåíèí,
êàðáàìàçåïèí, áàðáèòóðàòû) ïðè èõ äëèòåëüíîì
ïðèìåíåíèè ó áîëüíûõ ýïèëåïñèåé [20].
Äîñòîâåðíîé öåðåáåëëîòîêñè÷íîñòüþ îáëàäàþò
äðóãèå ëåêàðñòâåííûå ïðåïàðàòû (íèòðî-
ôóðàíòîèí, 5-ôëþîðîóðàöèë, öèòîçèí-àðàáèíîçèä,
ñîåäèíåíèÿ ëèòèÿ è áðîìà), ïðîìûøëåííûå
îðãàíè÷åñêèå ðàñòâîðèòåëè (òåòðàõëîðèä óãëåðîäà,
òîëóèí, òîëóîë, ýòèëàöåòàò, òðèõëîðýòèëåí,
õëîðîôåíîòàí) è òÿæåëûå ìåòàëëû (ñâèíåö,
ãåðìàíèé, âèñìóò, ëèòèé, ðòóòü, ìàðãàíåö).
Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà õàðàêòåðèçóåòñÿ ïîäîñòðûì
íà÷àëîì è ïðîãðåññèðóþùèì ðàçâèòèåì
«ïàíöåðåáåëëÿðíîãî ñèíäðîìà», ñîïðî-
âîæäàþùèìñÿ äèôôóçíîé àòðîôèåé öåðåáåëëÿð-
íîé êîðû ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè [20, 21]. Ëå÷åíèå
ÒÌÄ çàêëþ÷àåòñÿ â èñêëþ÷åíèè ýêçîãåííîé
èíòîêñèêàöèè ñ íàçíà÷åíèåì âèòàìèíîòåðàïèè
(ñì. âûøå). Ïðåïàðàòàìè âûáîðà äëÿ ïðîòèâî-
ýïèëåïòè÷åñêîé òåðàïèè ÿâëÿþòñÿ íîâûå
ïðîòèâîýïèëåïòè÷åñêèå ïðåïàðàòû, íå
îáëàäàþùèå ôåíîìåíîì ìîäóëÿöèè äåãåíå-
ðàòèâíîãî ïðîöåññà (òîïèðàìàò, òèàãàáèí,
ëåâåòèðàöåòàì, ëàìîòðèäæèí, ãàáàïåíòèí).

Ãëþòåíîâàÿ àòàêñèÿ (ÃÀ), èëè ïîçäíÿÿ
ìîçæå÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ, îáóñëîâëåííàÿ
«ãëþòåíîâîé ñåíñèòèâíîñòüþ» õàðàêòåðèçóåòñÿ
ïîäîñòðûì ðàçâèòèåì êîðòèêàëüíîãî
àòðîôè÷åñêîãî ïðîöåññà íà ôîíå ïîâûøåííîãî
èììóíîëîãè÷åñêîãî îòâåòà íà ãëþòåí ó ãåíå-
òè÷åñêè ïðåäðàñïîëîæåííûõ  ëèö. Â íàñòîÿùåå
âðåìÿ óáåäèòåëüíî äîêàçàíà ñèëüíàÿ âçàèìîñâÿçü
ãëþòåíîâîé àòàêñèè è ãëþòåíîâîé ýíòåðîïàòèè ñ
àóòîàíòèòåëàìè òèïà èììóíîãëîáóëèíà À,
âêëþ÷àþùèõ AR1RA (anti-R1-reticulin antibody),
AEA (anti-endomysial antibody), AJA (anti-jejunal
antibody), ATTG (anti-tissue transglutaminase) [31].
Óêàçàííûå àóòîàíòèòåëà ÿâëÿþòñÿ óíèêàëüíûìè
è ñïåöèôè÷íûìè äëÿ ãëþòåíîâîé ñåíñèòèâíîñòè,
ïðåäñêàçóåìî îïðåäåëÿþòñÿ ó áîëüíûõ,
ïîäîçðåâàåìûõ íà íàëè÷èå ó íèõ öåëèàêèè è
ãëþòåí-àññîöèèðîâàííûõ áîëåçíåé, èñ÷åçàþò
÷åðåç íåñêîëüêî ìåñÿöåâ ñòðîãîé áåçãëþòåíîâîé
äèåòû è ïîÿâëÿþòñÿ âíîâü ïðè âêëþ÷åíèè
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ãëþòåíñîäåðæàùèõ ïðîäóêòîâ â ðàöèîí (ãëþòåí

ñîäåðæèòñÿ â çåðíîâûõ êóëüòóðàõ — ïøåíèöå,

ÿ÷ìåíè, ðæè). Âìåñòå ñ òåì AGA (anti-gliadin

antibody — àíòèòåëà àíòèïøåíè÷íûõ ïðîòåèíîâ)

òèïà èììóíîãëîáóëèíà G íå ÿâëÿþòñÿ

ïàòîãíîìîíè÷íûìè äëÿ ãëþòåí-àññîöèèðîâàííûõ

çàáîëåâàíèé, îíè íåñïåöèôè÷íû è

îáíàðóæèâàþòñÿ áîëåå ÷åì ó 10% çäîðîâûõ ëèö â

ïîïóëÿöèè. Ãëþòåíîâàÿ àòàêñèÿ íà÷èíàåòñÿ â

ïîçäíåì âîçðàñòå (35—48 ëåò) è êëèíè÷åñêè

ïðîÿâëÿåòñÿ ïîäîñòðûì  ðàçâèòèåì ïðîãðåñ-

ñèðóþùåãî ìîçæå÷êîâîãî ñèíäðîìà ñî

ñòàòèêîëîêîìîòîðíîé è äèíàìè÷åñêîé àòàêñèåé,

ðå÷åâûìè è çðèòåëüíûìè íàðóøåíèÿìè,

ïåðèôåðè÷åñêîé ïîëèíåéðîïàòèåé. Ïðè ýòîì

æåëóäî÷íî-êèøå÷íûå ñèìïòîìû íàáëþäàþòñÿ

ëèøü ó 13% áîëüíûõ. Ó 80% áîëüíûõ âûÿâëÿåòñÿ

àòðîôèÿ ìîçæå÷êîâûõ ñòðóêòóð ïðè íåéðî-

âèçóàëèçàöèè. Ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ñ ÃÀ

îáíàðóæèâàåòñÿ HLA êîìïëåêñ ãèñòîñîâ-

ìåñòèìîñòè òèïà DQw2 [31].  Áåçãëþòåíîâàÿ äèåòà

èìååò ðåøàþùåå òåðàïåâòè÷åñêîå çíà÷åíèå â

îòíîøåíèè êàê îáðàòèìîñòè ìîçæå÷êîâûõ

ñèìïòîìîâ, òàê è íåéðîôèçèîëîãè÷åñêèõ

ïðîÿâëåíèé ñîïóòñòâóþùåé ïåðèôåðè÷åñêîé

ïîëèíåéðîïàòèè.

Äèñìåòàáîëè÷åñêàÿ ìîçæå÷êîâàÿ äåãåíåðàöèÿ
(ÄÌÄ), îáóñëîâëåííàÿ íàðóøåíèÿìè ïèùåâîãî
ïîâåäåíèÿ (íåðâíîé/ïñèõè÷åñêîé àíîðåêñèåé) — ýòî

âûäåëåííàÿ íàìè íîâàÿ êëèíè÷åñêàÿ ôîðìà

ÏÏÌÄ, êîòîðàÿ ïîëíîñòüþ óäîâëåòâîðÿåò

êðèòåðèÿì äàííîé ãðóïïû ìîçæå÷êîâûõ

çàáîëåâàíèé, îïèñàííûõ E. Mancall [3, 21].

ÄÌÄ ðàçâèâàåòñÿ ó ëèö ñ íàðóøåíèÿìè ïèùåâîãî

ïîâåäåíèÿ ïî òèïó íåðâíîé èëè ïñèõè÷åñêîé

àíîðåêñèè ñ ïîòåðåé ìàññû òåëà äî 25—35% è

âûðàæåííûìè âòîðè÷íûìè ñîìàòè÷åñêèìè è

íåâðîëîãè÷åñêèìè íàðóøåíèÿìè. Âåäóùèì

ïàòîãåíåòè÷åñêèì çâåíîì ðàçâèòèÿ êîðòèêàëüíîé

öåðåáåëëÿðíîé àòðîôèè ïðè ÄÌÄ âûñòóïàåò

âòîðè÷íàÿ ãèïî- èëè à-β-ëèïîïðîòåèíåìèÿ,

ðàçâèâàþùàÿñÿ íà ôîíå ðåçêîãî ñíèæåíèÿ óðîâíÿ

îáùåãî õîëåñòåðîëà, òðèãëèöåðèäîâ, α-òîêîôåðîëà

è ïîëíîãî îòñóòñòâèÿ â ëèïîïðîòåèíîâîì ïðîôèëå

ëèïîïðîòåèíîâ íèçêîé è î÷åíü íèçêîé ïëîòíîñòè.

Óêàçàííûå áèîõèìè÷åñêèå èçìåíåíèÿ ÿâëÿþòñÿ

ìîäóëÿòîðàìè äåãåíåðàòèâíîãî ïðîöåññà,

îïîñðåäîâàííî çàïóñêàÿ ãèáåëü êëåòîê Ïóðêèíüå

÷åðâÿ ìîçæå÷êà [3]. Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ÄÌÄ

çàâèñèò îò òèïà àíîðåêñèè. Ïðè íåðâíîé àíîðåêñèè

(anorexia nervosa) íàáëþäàåòñÿ  ðåçêîå îãðàíè÷åíèå

ïðè¸ìà ïèùè (ðåæå — ïîëíûé îòêàç îò åäû) ñ

öåëüþ ïîõóäàíèÿ è äëÿ ïðîôèëàêòèêè íàáîðà

ëèøíåãî âåñà ïîä âëèÿíèåì ñâåðõöåííûõ èëè

áðåäîâûõ èäåé ñîîòâåòñòâóþùåãî ñîäåðæàíèÿ.

×àùå âñòðå÷àåòñÿ ó äåâóøåê â âîçðàñòå îò 13 ëåò è

ñòàðøå. Õàðàêòåðíî ìåäëåííîå íàðàñòàíèå

ìîçæå÷êîâûõ íàðóøåíèé ïîñëå íàñòóïëåíèÿ

äåôèöèòà ìàññû òåëà â 25—35% è äîñòèæåíèÿ

ìåíñòðóàëüíîãî ïîðîãà (àìåíîðåè) ñ ðàííèì

ðàçâèòèåì ðàäèîëîãè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ

öåðåáåëëÿðíîé àòðîôèè. Ïðè ïñèõè÷åñêîé
àíîðåêñèè (anorexia psychica) èìååò ìåñòî ïîëíûé

îòêàç îò åäû ââèäó ðåçêîãî óãíåòåíèÿ àïïåòèòà ïîä

âëèÿíèåì áðåäîâûõ èäåé îòðàâëåíèÿ ëèáî ïðè

äåïðåññèâíûõ è êàòîòîíè÷åñêèõ  ñîñòîÿíèÿõ.

Õàðàêòåðíû ïîäîñòðîå íà÷àëî è ïîñòåïåííîå â

òå÷åíèå íåñêîëüêèõ ìåñÿöåâ ïðîãðåññèðîâàíèå

ìîçæå÷êîâîé àòàêñèè äî äîñòèæåíèÿ âûñîêîé

ñòåïåíè èíâàëèäèçàöèè. Êðîìå òîãî, ó ïàöèåíòîâ

íàáëþäàåòñÿ âåñü ñïåêòð âòîðè÷íûõ ñîìàòè÷åñêèõ

íàðóøåíèé: ãèïîïðîòåèíåìèÿ, àíåìèÿ, àíàöèäíûé

ãàñòðèò, àòîíèÿ êèøå÷íèêà, âòîðè÷íûé ñèíäðîì

ìàëüàáñîðáöèè, ãèïîãëèêåìèÿ, àâèòàìèíîç,

àðòåðèàëüíàÿ ãèïîòåíçèÿ, áðàäèêàðäèÿ,

ãèïîòåðìèÿ, ãèïîòèðåîç, ïåðèôåðè÷åñêèå îòåêè,

àìåíîðåÿ (ó æåíùèí), ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòàÿ

íåäîñòàòî÷íîñòü, ïåðèôåðè÷åñêàÿ íåéðîïàòèÿ.

Íåéðîâèçóàëèçàöèÿ íà 5-6-ì ìåñÿöå áîëåçíè

äåìîíñòðèðóåò âûðàæåííóþ ñòåïåíü àòðîôèè

öåðåáåëëÿðíûõ ñòðóêòóð.

ÏÏÌÄ õàðàêòåðèçóþòñÿ ìîðôîëîãè÷åñêèì

ôåíîìåíîì «êîðòèêàëüíîé ìîçæå÷êîâîé àòðîôèè»

ñ èíòàêòíîñòüþ ñòâîëîâûõ ñòðóêòóð è ïðîâîäÿùèõ

òðàêòîâ, ò.å. ëîêàëüíîãî ïîðàæåíèÿ öåðåáåëëÿðíîé

êîðû, îáëàäàþùåé èçáèðàòåëüíîé òðîïíîñòüþ ê

âîçäåéñòâèþ öåëîãî ðÿäà òîêñè÷åñêèõ,

èììóíîëîãè÷åñêèõ è áèîõèìè÷åñêèõ ôàêòîðîâ,

âûñòóïàþùèõ â êà÷åñòâå ìîäóëÿòîðîâ äåãåíå-

ðàòèâíîãî ïðîöåññà.  Ó÷èòûâàÿ ñòåðåîòèïíîñòü

ëîêàëüíîãî äåãåíåðàòèâíîãî ïðîöåññà ïðè

ðàçëè÷íûõ ýòèîëîãè÷åñêèõ è ïàòîãåíåòè÷åñêèõ

ìåõàíèçìàõ, ìû ñ÷èòàåì öåëåñîîáðàçíûì

îáîçíà÷àòü ÏÏÌÄ êàê ñèìïòîìàòè÷åñêèå

öåðåáåëëîïàòèè ñ öåëüþ äèôôåðåíöèàöèè äàííîé

ãðóïïû ñèìïòîìàòè÷åñêèõ ïðèîáðåòåííûõ

ìîçæå÷êîâûõ àòàêñèé ïîçäíåãî âîçðàñòà îò

ñîáñòâåííî äåãåíåðàòèâíûõ íàñëåäñòâåííûõ

ñïèíîöåðåáåëëÿðíûõ äåãåíåðàöèé è èäèîïàòè-

÷åñêèõ ìîçæå÷êîâûõ àòàêñèé.
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