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Резюме

Синдром опсоклонуса-миоклонуса – редкий симптомокомплекс, развитие которого может быть индуцировано 
различными факторами, в том числе инфекционной и онкопатологией, и приводить к стойкому неврологиче-
скому дефициту, что требует своевременной диагностики, лечения и длительного наблюдения специалистами 
различного профиля. В представленном клиническом случае у ребенка двух лет после иммунизации и неспеци-
фических общеинфекционных проявлений развился неврологический синдром в виде характерного сочетания 
опсоклонуса, миоклонуса, атаксии, психоэмоциональных и диссомнических нарушений. На фоне иммуносу-
прессивной терапии достигнута стойкая клиническая ремиссия. Длительное наблюдение в течение 5 лет показа-
ло восстановление утраченных функций нервной системы и темпов психомоторного развития. Необходимость 
всестороннего изучения долгосрочных последствий параинфекционного синдрома опсоклонуса-миоклонуса 
определяется риском формирования стойкого неврологического дефицита, развития других иммунопатологиче-
ских состояний, рецидива, онкопатологии. Диагностика и определение стратегии лечения данного заболевания 
у детей является сложной междисциплинарной проблемой, требующей длительного взаимодействия и преем-
ственности специалистов различного профиля.
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Abstract

Opsoclonus-myoclonus syndrome is a rare symptom complex, the development of which can be induced by various 
factors, including infectious and oncopathology, and lead to persistent neurological deficiency, which requires timely 
diagnosis, treatment and long-term monitoring by specialists of various profiles. In the presented clinical case, a 2-year-
old child developed a neurological syndrome in the form of a characteristic combination of opsoclonus, myoclonus, 
ataxia, psycho-emotional and insomnia disorders after immunization and non-specific general infectious manifestations. 
Stable clinical remission was achieved against the background of immunosuppressive therapy. Long-term observation 
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for 5 years showed restoration of lost functions of the nervous system and rates of psychomotor development. The 
need for a comprehensive study of the long-term consequences of parainfectious opsoclonus-myoclonus syndrome is 
determined by the risk of developing persistent neurological deficit, developing other immunopathological conditions, 
relapse, and oncopathology. Diagnosis and determination of a treatment strategy for this disease in children is a complex 
interdisciplinary problem that requires long-term interaction and continuity of specialists of various profiles.
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Введение
Связь развития редких неврологических рас-

стройств с инфекционной патологией является 
предметом исследований и дискуссий. Нервная 
система может становиться мишенью для им-
мунопатологических процессов, инициирован-
ных различными, в том числе инфекционными, 
агентами. Роль врожденных или приобретенных 
индивидуальных особенностей регуляторных 
механизмов иммунной системы определяется ге-
нетическими и другими преморбидными факто-
рами и в полной мере не изучена [1]. Ярким при-
мером такого аутоиммунного неврологического 
расстройства является синдром опсоклонуса-
миоклонуса (СОМ, энцефалопатия Кинсбурна), 
который проявляется характерным сочетанием 
опсоклонуса, миоклонуса, атаксии, нарушениями 
поведения и сна. Заболеванию подвержены пре-
имущественно дети в возрасте от 3 месяцев до 8 
лет независимо от пола [2]. Распространенность 
СОМ крайне низкая – 0,1–0,4 случая на 1 000 000 
человек, что затрудняет разработку единых под-
ходов к диагностике и лечению, а также являет-
ся причиной низкой осведомленности врачей об 
этой патологии. 

Более половины случаев СОМ у детей ассо-
циировано с нейрогенными опухолями различной 
локализации, которые на момент клинического 
дебюта СОМ могут не иметь клинических про-
явлений [3]. Дебют СОМ, как правило, связан с 
перенесенным инфекционным заболеванием или 
проведенной иммунизацией [4, 5]. В зависимости 
от генеза различают паранеопластический, па-
раинфекционный и идиопатический СОМ. В со-
временной литературе рассматривается широкий 
спектр инфекционных агентов, ответственных 
за развитие СОМ, в частности, вирусы Эпштей-
на – Барр, Коксаки, Западного Нила, гепатита С, 
энтеровирусы, ротавирусы, аденовирусы, рино-
вирусы, цитомегаловирус, коронавирус, а также 

некоторые бактерии [6–11]. Наличие персистен-
ции вируса не исключает наличия опухолевого 
процесса, поэтому онкологическое направление 
диагностического поиска является приоритет-
ным [12]. СОМ может иметь связь с токсинами, а 
также быть лекарственно-индуцированным [13]. 
В дифференциально-диагностическом аспекте 
рассматривается обширный спектр патологий 
мозжечка и ствола головного мозга различно-
го генеза (церебеллит, опухоли задней черепной 
ямки, сосудистые, демиелинизирующие, нейро-
дегенеративные заболевания, наследственные 
болезни обмена веществ, постаноксический ми-
оклонус и др.) [14–19]. Неврологическая симпто-
матика может регрессировать на фоне лечения 
основной патологии или носить стойкий, рециди-
вирующий характер [20]. Наличие в исходе СОМ 
стойких когнитивных нарушений, остаточных 
двигательных расстройств, задержки моторного 
и психоречевого развития затрудняет социаль-
ную адаптацию детей и может стать причиной 
инвалидности [21]. Изучение редких неврологи-
ческих синдромов основано на накоплении и ана-
лизе клинического опыта, который способствует 
формированию подходов к диагностике и тера-
пии [15,16, 20]. 

Цель исследования – анализ клинических 
особенностей СОМ у ребенка раннего возраста в 
течение 5 лет.

Клинический случай
При проведении исследования получено ин-

формированное добровольное согласие законных 
представителей ребенка (родители) на предлагае-
мые виды лечения, на публикацию данных в на-
учной медицинской литературе.

Мальчик С., возраст 2 годa, находился на об-
следовании и лечении в отделении для детей с 
поражениями психики, ЦНС и опорно-двигатель-
ного аппарата c 25 ноября 2019 г. по 5 декабря 
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2019 г. Госпитализирован с жалобами на выра-
женный тремор конечностей, головы, хаотичные 
некоординированные движения глазных яблок, 
отказ от еды, невозможность удерживать позу 
(сидеть, ходить). 

Анамнез заболевания 
Из анамнеза известно, что за 11 дней до по-

явления вышеописанных симптомов ребенок 
был вакцинирован адсорбированной коклюшно-
дифтерийно-столбнячной вакциной, вечером в 
день вакцинации отмечены подъем температуры 
до 38 °С, болезненность в месте инъекции. Фе-
брильная температура сохранялась в течение трех 
последующих дней, родители лечили мальчика 
самостоятельно антигистаминными и нестеро-
идными противовоспалительными препаратами. 
На третьи сутки состояние ребенка улучшилось, 
температура не повышалась, болезненность в ме-
сте инъекции уменьшилась. 

Через 7 дней отмечен контакт с предположи-
тельно инфекционным больным (в семье заболел 
старший ребенок – отмечались катаральные про-
явления, папулезная сыпь). На следующий день 
у пациента появилась экзантема аналогичного 
характера на голенях с последующим повышени-
ем температуры до 38 °С. По прошествии суток 
экзантема регрессировала, сохранялась темпера-
тура до 38,8 °С, отмечена двукратная рвота. На 
следующий день утром на фоне сохранявшей-
ся субфебрильной лихорадки заметили тремор 
в конечностях, появились аномальные быстрые 
разнонаправленные движения глазных яблок, на-
рушение поведения в виде общего беспокойства, 
двигательной расторможенности, агрессивности, 
расстройства сна. Данные симптомы нараста-
ли. Ребенок госпитализирован, начата противо-
вирусная терапия. В последующие дни на фоне 
нормальной температуры тела сохранялся тремор 
конечностей, мальчик стал неустойчиво сидеть, 
перестал ходить, отказывался от приема пищи. В 
связи с нарастанием неврологической симптома-
тики пациент переведен в отделение детской ре-
анимации для проведения интенсивной терапии. 

Анамнез жизни
Ребенок от пятой беременности, третьих ро-

дов (первые две беременности закончились выки-
дышами, третья и четвертая – сестра 8 лет и брат 
4 лет, здоровы). Настоящая беременность проте-
кала на фоне анемии, токсикоза, артериальной ги-
пертонии, гестационного сахарного диабета, хро-
нической фетоплацентарной недостаточности. 
Проводилась антенатальная профилактика фоно-
вой патологии. Роды в 37 недель путем экстренно-
го кесарева сечения по поводу преэклампсии. Вес 

при рождении 2660 г, длина тела – 49 см. Оценка 
по шкале Апгар 7–8 баллов. Вакцинирован БЦЖ 
в родильном доме. Психомоторное развитие соот-
ветствовало возрастным нормам. Матери 36 лет, 
отцу 38 лет. Родители здоровы. Наблюдается пе-
диатром по поводу избыточной массы тела, отме-
чаются частые острые респираторные вирусные 
инфекции, рецидивы хронического двусторонне-
го экссудативного среднего отита, аденоиды 3-й 
степени.

Неврологический статус на 4-й день болезни 
Состояние пациента тяжелое за счет выра-

женной подкорково-мозжечковой недостаточ-
ности, гиперкинетического синдрома. Ребенок 
в сознании, на осмотр реагирует плачем, бес-
покойством. Глазные щели и зрачки симметрич-
ны, реакции зрачков на свет и конвергенцию со-
хранны. Непостоянный сходящийся страбизм, 
ограничены движения глазных яблок вверх. По-
стоянные хаотичные неритмичные подергивания 
глазных яблок, усиливающиеся при беспокойстве 
и изменении точки фиксации взора. Периодиче-
ски – трепетание век. Лицо в покое симметрично, 
при мимических движениях отмечаются миокло-
нии в лицевой мускулатуре. Язык в полости рта 
по средней линии. Бульбарных нарушений нет. 
Миоклонии мышц туловища, плечевого пояса, 
проксимальных отделов конечностей, усиливаю-
щиеся в положении сидя, при попытках измене-
ния положения тела. Мышечный тонус диффузно 
снижен, симметричен. Сухожильные рефлексы 
в руках и ногах высокие, с расширенными реф-
лексогенными зонами, симметричны. Симптом 
Бабинского с двух сторон. Менингеальных зна-
ков нет. Выраженная статическая и динамическая 
атаксия, тремор головы, рук и ног, усиливающий-
ся при беспокойстве. Речь дизартрична. Игровая 
деятельность отсутствует, приобретенные ранее 
навыки самообслуживания утрачены. На момент 
осмотра оценка по шкале Пранзателли составила 
11 баллов.

На основании характерного сочетания сим-
птомов – опсоклонуса, миоклонуса, атаксии, 
психоэмоциональных и диссомнических нару-
шений – выставлен клинический диагноз «СОМ 
(энцефалопатия Кинсбурна)». 

Дифференциальная диагностика
Проводилась дифференциальная диагностика 

с энцефалитом вирусной этиологии с поражени-
ем подкорковых структур и мозжечка, дегене-
ративным заболеванием нервной системы. Для 
исключения паранеопластического генеза СОМ 
диагностический поиск опухолевого субстрата 
включал различные методы визуализации, вклю-
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чая мультиспиральную компьютерную томогра-
фию (МСКТ) всего тела с болюсным усилением, 
УЗИ брюшной полости. Проведены магнитно-ре-
зонансная томография (МРТ) с контрастирова-
нием и МСКТ с болюсным усилением головного 
мозга и всех отделов спинного мозга. Отмечены 
симметричное расширение затылочных рогов 
боковых желудочков, ретроцеребеллярная киста 
20×7×10 мм. Других изменений со стороны веще-
ства головного мозга и его структур не выявлено. 
Паранеопластические антитела к нейрональным 
ядрам не выявлены. 

Общие клинические анализы крови, мочи – 
без патологических изменений. Выявлено повы-
шение содержания в крови лактатдегидрогеназы 
до 384 ЕД/л (170–378 ЕД/л), другие общие био-
химические показатели – в пределах нормаль-
ных значений. Исследование спинно-мозговой 
жидкости патологии не выявило. Исследование 
ликвора методом ПЦР – антигены Herpes simplex 
virus, Cytomegalovirus, вируса Эпштейна – Барр 
не выявлены. При исследовании отделяемого из 
зева и носа на микрофлору Streptococcus viridans, 
Staphylococcus epidermidis, грибы рода Candida 
не выделены. В рамках дальнейшего обследова-
ния с участием онколога рекомендовано исследо-
вание крови для выявления нейроспецифической 
енолазы, крови и мочи на катехоламины, сцинти-
графия.

По результатам ЭКГ выявлена синусовая тахи-
кардия до 157 в 1 мин. Электрическая ось сердца 
– вертикальная, преобладают потенциалы право-
го желудочка. При электромиографии признаков 
мышечного, неврального, переднерогового пора-
жения не обнаружено. Глазное дно без патологии. 
ЭЭГ сна и бодрствования выявила умеренные из-
менения биоэлектрической активности головно-
го мозга, эпилептиформную активность в период 
бодрствования в виде комплексов «острая – мед-
ленная волна» в центрально-теменно-височной 
области билатерально, что послужило основа-
нием для рассмотрения эпилептического гене-
за СОМ в дифференциально-диагностическом 
аспекте и назначения противоэпилептической 
терапии с учетом представленных в литературе 
особенностей патогенеза и положительного опы-
та применения антиконвульсантов в отдельных 
случаях СОМ [25].

Результаты лечения
Проведено лечение: амписид (ампицил-

лин + сульбактам) 0,5 г 3 раза в день внутривенно 
в течение 5 дней; иммуновенин (Иммуноглобу-
лин человека нормальный) 25 мл внутривенно ка-
пельно ежедневно в течение 5 дней; дексаметазон 
внутривенно капельно 9 мг в сутки (из расчета 20 

мг на 1 м2 поверхности тела) в течение трех дней; 
клоназепам 0,005 г 2 раза в день внутрь; фенобар-
битал 0,01 г 3 раза в день. На фоне терапии отме-
чена положительная динамика в виде улучшения 
самочувствия, уменьшения выраженности мио-
клоний лицевой мускулатуры, туловища и конеч-
ностей, ребенок стал увереннее сидеть, вставать 
на ножки, пытаться ходить при поддержке. Про-
явления опсоклонуса отмечались в значительно 
меньшем объеме. В течение месяца наблюдалась 
дальнейшая положительная динамика, восстано-
вилась игровая деятельность. Сохранялись нару-
шения сна – трудности при засыпании, беспокой-
ство, вздрагивание во сне, частые пробуждения с 
плачем. Выписан домой в стабильном состоянии. 
При повторном осмотре через 3 мес. от начала 
заболевания сохранялись эпизодический опсо-
клонус при отведении глазных яблок, диффузная 
мышечная гипотония, непостоянные патологиче-
ские стопные рефлексы, диссомния. Темпы пси-
хомоторного и речевого развития восстановлены. 
Учитывая купирование неврологической симпто-
матики, в течение 3 мес. проведено постепенное 
снижение приема антиконвульсантов до полной 
отмены.

В рамках дальнейшего наблюдения с целью 
исключения рецидива СОМ, развития онкопато-
логии ребенок регулярно обследуется в течение 
5 лет. МРТ головного мозга, проведенная через 2 
года 3 мес. и через 3 года 6 мес. после первичного 
обращения, патологических изменений головно-
го мозга не выявила. Признаков наличия опухо-
левого субстрата при проведении МРТ всего тела 
и УЗИ органов брюшной полости не обнаружено. 
Состояние ребенка через 4 года 11 мес. от нача-
ла заболевания удовлетворительное, наблюдает-
ся педиатром амбулаторно в связи с избыточной 
массой тела и частыми острыми респираторными 
инфекциями. Проведение ЭЭГ амбулаторно через 
год и через 2 года 3 мес. после начала заболева-
ния не выявило эпилептической активности. 

Неврологический статус через 4 года 10 мес. 
после начала заболевания
При осмотре ребенок активно вступает в кон-

такт, отвечает на вопросы, выполняет просьбы. 
Динамика глазных яблок в полном объеме, при 
быстром переводе взгляда на предмет периоди-
чески возникают кратковременные хаотичные 
движения глазных яблок, нистагма нет. Зрачки 
равны, реакции зрачков на свет и конвергенцию 
сохранны. Отмечается легкая асимметрия носо-
губных складок при мимических движениях s≤d. 
Бульбарных нарушений нет. Мышечный тонус не 
изменен, симметричен. Сухожильные рефлексы в 
конечностях умеренной живости, равны. Поход-
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ка, мелкая моторика – не нарушены. Психорече-
вое развитие соответствует возрасту. 

Обсуждение
Представленный клинический случай иллю-

стрирует типичное сочетание характерных для 
СОМ симптомов и последовательность их раз-
вития. Появлению неврологических симптомов 
предшествовали отмеченные в анамнезе последо-
вательные эпизоды иммунизации, общеинфекци-
онных проявлений, контакта с предположительно 
инфекционным больным с экзантемой. Данные 
факторы действовали в течение короткого вре-
менного периода и могли в совокупности стать 
причиной развития иммунопатологического про-
цесса с поражением нервной системы. Детальное 
обследование не позволило выявить инфекцион-
ный агент, однако инфекционное начало болезни, 
которое отчетливо прослеживается в анамнезе, 
позволяет расценивать СОМ как параинфекцион-
ный. Особенностью данного случая является на-
личие признаков эпилептической активности на 
ЭЭГ, требующее интерпретации и определения 
терапевтической тактики. Вопросы возможного 
эпилептического генеза миоклоний отражены в 
современных исследованиях. В литературе дис-
кутируется клиническая схожесть миоклоний при 
СОМ и тонико-клонических судорог, которые мо-
гут ошибочно расцениваться как эпилепсия или 
эпилептический статус [22]. 

Результаты нейрофизиологических иссле-
дований подтвердили участие коры головного 
мозга и корково-мозжечковых связей в патоге-
незе СОМ, однако изменения на ЭЭГ при СОМ 
неспецифичны и свидетельствует о неэпилеп-
тическом генезе миоклоний [23]. Вместе с тем 
патофизиологические механизмы дисфункции 
мозжечка и его стволовых связей, участвующих 
в генерации саккад при опсоклонусе, изучены не-
достаточно и не исключают возможной чувстви-
тельности к противоэпилептическим препаратам 
[24]. При использовании противоэпилептических 
препаратов при СОМ в ряде наблюдений отме-
чался положительный эффект [25]. Однако име-
ются сообщения об индуцирующем развитии 
СОМ-эффекта при применении ламотриджина 
[26]. Данный аспект патогенетической терапии 
основан на единичных наблюдениях и требует 
дальнейшего изучения. В представленном случае 
эпилептическая активность на ЭЭГ не проявля-
лась клинически – в анамнезе указания на какие-
либо пароксизмальные состояния отсутствовали, 
в течение настоящего заболевания двигательные 
феномены ограничивались рамками СОМ, поэто-
му противоэпилептическая терапия представля-

ется оправданной только в период выраженных 
клинических проявлений. Последующее наблю-
дение и повторные исследования биоэлектриче-
ской активности головного мозга не выявили дис-
функции эпилептического характера. 

Основным направлением в лечении данного 
пациента была иммуносупрессивная терапия в 
виде сочетания дексаметазона и внутривенно-
го введения иммуноглобулина, которая показала 
эффективность в виде быстрого регресса клини-
ческих симптомов на фоне короткого курса. Не-
обходимо отметить сохранявшийся резерв интен-
сивности иммуносупрессивной терапии в виде 
адренокортикотропного гормона, который также 
может применяться при СОМ в различных соче-
таниях с иммуноглобулином и кортикостероида-
ми [27]. Иммуносупрессивная терапия не исклю-
чает возникновения рецидивов СОМ и развития 
нейробластомы в будущем, что определяет не-
обходимость длительного наблюдения и регуляр-
ного обследования с применением современных 
методов визуализации [4, 20, 27]. В описанном 
случае достигнута стойкая клиническая ремиссия 
СОМ в течение пяти лет. При этом сохраняются 
легкие проявления опсоклонуса, не влияющие на 
качество жизни, адаптационные возможности, 
моторное и психоречевое развитие. 

Заключение
Таким образом, эффективность иммуносу-

прессивной терапии подтверждает важную па-
тогенетическую роль иммунопатологических 
процессов в развитии СОМ. Необходимость все-
стороннего изучения долгосрочных последствий 
данной патологии определяется риском формиро-
вания стойкого неврологического дефицита, раз-
вития других иммунопатологических состояний, 
рецидива СОМ, онкопатологии. Диагностика и 
определение стратегии лечения СОМ у детей яв-
ляются сложной междисциплинарной проблемой, 
требующей длительного взаимодействия и преем-
ственности специалистов различного профиля.
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