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түйін
помпе ауруы: клиникасы, диагностикасы
Помпе ауруы альфа–глюкозидаза қышқыл ферментінің 

жеткіліксіздігімен жүретін, мультижүйелі тұқым 
қуалайтын орфанды ауру. Балалар жасындағы және 
де ересектердегі аурудың клиникалық көріністерінің 
ерекшеліктері, диагностикасы, жіктелуі және патогенез 
сұрақтары көрсетілген.  Помпе ауруының дер кезіндегі 
диагностикасы тиімді фермент орынбасушы емнің 
құрылуына байланысты өзекті мәселеге айналды.

резюме
болезнь помпе: клиника, диагностика
Болезнь Помпе орфанное наследственное 

мультисистемное заболевание, обусловленное дефицитом 
фермента кислой альфа-глюкозидазы. Представлены 
вопросы патогенеза, классификации и диагностики 
заболевания, особенности клинических проявлений в 
детском возрасте, у взрослых. Своевременная диагностика 
болезни Помпе стала актуальной в связи с разработкой 
эффективной ферментозаместительной терапии.

ключевые слова: фермент, дефицит, терапия.

Summary
Pompe disease: clinical features, diagnosis
Pompe disease is an orphan inherited multisystem disorder 

caused by deficiency of the enzyme acid alpha-glucosidase. 
Presented the pathogenesis, classification and diagnosis of the 
disease, clinical manifestations in children, in adults. Early 
diagnosis of Pompe disease has become urgent in connection 
with the development of effective enzyme replacement therapy.

Keywords: enzyme, deficiency, therapy.
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динамика клинико-вегетативных показателей 
дисциркуляторной ЭнцеФалопатии смеШанного генеза  

с явлениями вертебрально-базилярной недостаточности  
на Фоне комплексной терапии

е.с. нургужаев, р.т. цой
Казахский Национальный медицинский университет имени С.Д. Асфендиярова, 

г. Алматы, Казахстан
актуальность: Сосудистые заболевания головного 

мозга относятся к числу наиболее распространенных и 
тяжелых форм патологии центральной нервной системы, 
имеют большую распространенность, высокую степень 
инвалидизации и смертности. лечение больных с хрони-
ческими формами цереброваскулярной патологии является 
одним важнейших компонентов профилактики инсульта. к 
такой патологии относится дисциркуляторная энцефалопа-
тия, характеризующаяся прогрессирующей недостаточно-
стью мозгового кровоснабжения, приводящая к развитию 
диффузного и очагового поражения мозговой ткани, ко-
торая проявляются постепенно нарастающей дисфункци-
ей головного мозга. все это сопровождается различными 
клиническими проявлениями, ухудшающими состояние и 
качество жизни больного. одним из наиболее частых по-
следствий сосудисто-мозговой недостаточности, особенно 
при ишемическом характере патологии, является голово-
кружение, которое занимает по частоте встречаемости вто-
рое место после головной боли [1, 2]. 

в связи с этим возникает необходимость разработки 
эффективных лечебно-профилактических мероприятий с 
применением современных и высокоэффективных лекар-
ственных препаратов для улучшения состояния и качества 

жизни этих больных, предупреждения хронического про-
грессирующего течения цереброваскулярной патологии и 
профилактики острых нарушений мозгового кровообраще-
ния.

цель исследования: определение эффективности пре-
парата вестибо (бетагистина дигидрохлорид) в лечении 
головокружения у больных с дисциркуляторной энцефало-
патией 1-2 стадии и явлениями вертебрально-базилярной 
недостаточности (ДЭ 1-2 стадии с вБН).

методы: 
Под нашим наблюдением находились 29 больных ос-

новной группы (ДЭ 1-2 стадии с вБН), в комплексном ле-
чении которых использовался препарат вестибо в дозиров-
ке 48 мг в сутки (16 мг три раза в день) в течение 15 дней. 
Для сравнения была взята контрольная группа (19 человек) 
с аналогичными клиническими проявлениями, сопостави-
мая по возрасту и длительности заболевания, которая по-
лучала только стандартную общепринятую терапию.

критериями включения больных в исследование яв-
лялось наличие головокружения на фоне хронической 
сосудисто-мозговой недостаточности I и 2 стадии и вер-
тебро-базилярными проявлениями. из исследования были 
исключены пациенты с периферическими головокружени-
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ями и поражением вестибулярного аппарата.

Средний возраст пациентов в основной и контрольной 
группе составлял 51,6±3,5 и 53,2±2,4 года соответственно, 
длительность головокружения в среднем была около 5 лет 
(5,2±2,3 года). Больные обеих групп получали стандарт-
ную общепринятую терапию, включавшую вазоактивные, 
нейропротективные средства, дезагрегантны, симптомати-
ческие препараты.  из методов исследования проводились 
клинико-неврологическое, вегетологическое обследова-
ние, у части больных производилась рентгенография шей-
ного отдела позвоночника и черепа, кТ или мРТ голов-
ного мозга, исследование глазного дна, общеклинические 
обследования, а также транскраниальная допплерография 
сосудов головного мозга.

результаты: 
На основании проведенного клинико-неврологическо-

го осмотра наиболее частыми жалобами у всех больных 

были: головная боль, быстрая утомляемость и головокру-
жение, отмечались также умеренные когнитивные и психо-
эмоциональные расстройства и легкие очаговые невроло-
гические симптомы.

в основной группе с применением препарата вести-
бо отмечалось более значительное улучшение состояния 
больных в виде заметного снижения жалоб на головокру-
жение в основной группе, тогда как в контрольной группе 
эти результаты были несколько хуже, 20,7±7,5% (Р<0,001) 
и 36,8±11,0% соответственно. Степень выраженности и 
частоты головной боли также значительно (Р<0,001) сни-
зилась в обеих группах (в основной и контрольной груп-
пах - 37,9±9,0%, 42,1±11,3% соответственно). Достоверно 
улучшились работоспособность, динамика психо-эмоци-
ональных проявлений. в таблице 1 представлены клини-
ко-неврологические проявления после проведенного ле-
чения.

таблица 1 - Динамика клинических проявлений по результатам лечения

основные клинические проявления все больные  
(48 больных)

основная 
группа  

(29 больных)

контрольная группа  
(19 больных)

до лечения после лечения

1. головная боль 89,6±4,4 37,9±9,0* 42,1±11,3*

2. Быстрая утомляемость и снижение  
работоспособности 87,5±4,8 34,5±8,8* 36,8±11,0*

3. головокружение 56,3±7,2 20,7±7,5* 36,8±11,0

4. Нарушение памяти и внимания 52,1±7,2 34,5±8,8 42,1±11,3

5. Эмоциональная лабильность и раздражительность 52,1±7,2 17,2±7,2* 26,3±10,1*
6. Нарушение сна 50,0±7,2 13,8±6,4* 21,1±9,4*

7. Слабость акта конвергенции 45,8±7,2 34,5±7,5 36,8±11,1

8. легкая пирамидная недостаточность 43,8±7,2 34,5±8,8 36,8±11,8
9. Наличие нистагма 37,5±7,0 20,7±7,5 21,1±9,4

10. Неустойчивость в позе Ромберга 39,6±7,1 20,7±7,5 21,1±9,4

11. асимметрия носогубной складки 33,3±6,8 27,6±8,3 26,3±10,1

12. Симптом орального автоматизма 29,2±6,6 27,6±8,3 26,3±10,1

13. Тремор пальцев рук 27,1±6,4 20,7±7,5 21,1±9,4

14. Девиация языка 25,0±6,3 20,7±7,5 21,1±9,4

15. Шум в ушах или голове 22,9±6,1 17,2±7,0 21,1±9,4

* - достоверность Р<0,001

как правило, головокружения различного генеза сопро-
вождаются комплексом вегетативных расстройств, поэто-
му нами также было изучено влияние вестибо на частоту 
синдрома вегетативной дистонии (СвД) и вегетативный 
тонус у больных с дисциркуляторной энцефалопатией 1-2 
стадии и явлениями вертебрально-базилярной недостаточ-
ности. в таблице 2 представлены данные о частоте синдро-
ма вегетативной дистонии до и после лечения.

таблица 2 - Частота и степень выраженности СвД у боль-
ных ДЭ смешанного генеза до и после лечения (Р±m%)

выраженность до лечения после лечения

(48 
больных)

основная 
группа  
(29 б-х)

контрольная 
группа  
(19 б-х)

слабая 10,4±4,4 6,9±4,7 10,5±7,0

умеренная 35,4±6,9 13,8±6,4 21,1±9,4

выраженная 54,2±7,2 31,0±8,6 36,8±11,1
всего СвД 100 51,7±9,3 68,4±10,7
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Полученные данные свидетельствуют, что у больных с 
ДЭ при применении вестибо также отмечается выражен-
ный эффект в виде уменьшения числа больных как с уме-
ренной, так и с выраженной степенью СвД.

лечение больных с дисциркуляторной энцефалопатией 
1-2 стадии и явлениями вертебрально-базилярной недоста-
точности приводит к улучшению показателей вегетативно-
го тонуса по индексу кердо, заметному снижению случаев 
с преобладанием симпатического и парасимпатического 
тонуса, по сравнению с показателями, полученными в на-
чале курса лечения (таблица 3).

таблица 3 - влияние проведенного лечения на состояние 
вегетативного тонуса у больных с ДЭ (Р±m%)

вегетативный тонус
до лечения 

(48 
больных)

после 
лечения 

основная 
группа 
29 б-х

после 
лечения 

контроль-
ная группа 

19 б-х
Эйтония 10,4±4,4 27,6±8,3 21,1±9,4

Симпатикотония 54,2±7,2 44,8±9,2 46,4±11,5
Парасимпатикотония 35,4±6,9 27,6±8,3 32,8±11,1

в ходе исследования установлена в целом хорошая пе-
реносимость вестибо, каких-либо неблагоприятных реак-
ций при его применении отмечено не было.

обсуждение:
Проведенное нами исследование показало, что приме-

нение вестибо у больных с жалобами на головокружение 
снижает их частоту и интенсивность, что подтверждается 
положительной неврологической динамикой и достовер-
ными отличиями от группы контроля - больных, не при-
нимавших этот препарат. После проведенного лечения 
отмечается положительная динамика по клинико-невро-
логическим и вегетативным проявлениям. По нашим на-
блюдениям эффективность препарата значительно выше у 
больных с более коротким анамнезом жалоб на головокру-
жение и более молодым возрастом.

выводы:
Таким образом, применение вестибо в комплексной те-

рапии больных с дисциркуляторной энцефалопатией 1-2 
стадии и явлениями вертебрально-базилярной недостаточ-
ности показало высокую терапевтическую эффективность 
по данным клинико-неврологического и вегетологического 
обследования, о чем свидетельствует положительная объ-
ективная и субъективная неврологическая симптоматика, 
а также уменьшение выраженности и частоты синдрома 
вегетативной дистонии и характеристика вегетативного 
тонуса.
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резюме
динамика клинико-вегетативных показателей дис-

циркуляторной энцефалопатии смешанного генеза с 
явлениями вертебрально-базилярной недостаточности 
на фоне комплексной терапии

в данной статье приводятся результаты исследования ис-
пользования препарата вестибо в лечении головокружения 
у больных с дисциркуляторной энцефалопатией 1-2 стадии 
и явлениями вертебрально-базилярной недостаточности. 
Показана эффективность по данным клинико-неврологиче-
ского исследования, о чем свидетельствует положительная 
объективная и субъективная неврологическая симптоматика.

ключевые слова: вестибо, вертебробазилярная недо-
статочность, головокружение.

Summary
This paper presents the results of studies on the use of the 

drug in the treatment of vestibular vertigo in patients with stage 
1-2 encephalopathy dyscirculatory phenomena and vertebral-
basilar insufficiency. The efficiency according to clinical and 
neurological research, as evidenced by a positive objective and 
subjective neurological symptoms.

Keywords: vestibo, vertebrobasilar insufficiency, dizziness.

түйін
вертебральды- базилярлы жетiлесiздiк көрсеткіші 

болып табылатын дисциркуляторлы энцефалопатия I-II 
сатысымен ауыратын науқастарда бастың айналуын 
еледеуде. вестибо препаратын қолдану нәтежелері осы 
мақалада көрсетілген. клинико – неврологиялық зерттеулер 
нәтежесі, яғни объективті және субъективті неврологиялық 
симптоматиканың оң болуы, оның тиімділгін көрсетеді. 
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диФФеренцированный подход к хирургическому лечению 
больных с осложненной травмой позвоночника

ж. т. ташибеков, к. б. ырысов, м. м. мамытов 
Кыргызская Государственная Медицинская Академия имени И. К. Ахунбаева,  

Кафедра нейрохирургии, г.Бишкек, Кыргызстан
актуальность. в последние десятилетия по 

статистическим данным растет численность пострадавших 
от позвоночно-спинномозговой травмы. Широкая 
распространенность позвоночно-спинномозговой травмы 
в популяции, частота и максимальная встречаемость в 
молодом и зрелом, наиболее трудоспособном возрасте, 
высокая инвалидизация побуждают к активному поиску 
причин и механизмов повреждения спинного мозга с 
целью оптимизации лечения и профилактики [1-12]. 

Проблемам диагностики и лечения позвоночно-
спинномозговой травмы посвящено множество работ 
[1,3,6,7,8,9,10]. Тем не менее, до сих пор нет единого мнения 
о причинах возникновения различных осложнений и их 
связи с морфологическими изменениями спинного мозга 
и позвоночника. Существенную роль в их определении 
призваны сыграть дополнительные методы диагностики. 
каждый из применяемых сегодня методов имеет свою 
точку приложения и диагностическую ценность.

выбор оптимального объема обследования и 
оперативного вмешательства у пациентов, находящихся 
в тяжёлом состоянии в остром периоде травмы, однако, 
представляет значительные трудности. Развитие 
необратимых ишемических изменений структур спинного 
мозга в течение 6 ч после травмы заставляет стремиться 
к скорейшей его декомпрессии. При крайне тяжёлом 
состоянии больного операция увеличивает вероятность 
летального исхода у этой категории пострадавших. 
Физиологические реакции организма в ответ на 
повреждение одинаковы для большинства травм органов 
и костей скелета, что позволяет определять параметры 
отбора больных к хирургическому вмешательству на 
позвоночнике. Применение многомерных физиологических 
шкал даёт возможность наиболее точно и быстро оценить 
тяжесть состояния пациента, проводить предоперационное 
планирование и определять сроки операции [2, 5, 8]. 

Появление современных методов диагностики (MPT, 
кТ) и современных способов фиксации позвоночника 
с применением микрохирургической техники, новых 
технологий оперативного обеспечения требует 

пересмотра методик хирургического лечения больных 
с позвоночно-спинальной травмой на новом уровне. 
Период бессистемных, зачастую оригинальных методик 
хирургического лечения переломов позвоночника в 
настоящее время сменился созданием и применением 
доктрин, основанных на патофизиологии травмы 
позвоночника, развитии технологий остеосинтеза и опыта, 
накопленного в предыдущие годы. [4, 6, 7, 11,12]. 

Необходим сравнительный, статистически 
обоснованный анализ влияния различных методов лечения 
на клинический исход, разработка четких показаний к 
различным методам лечения в случаях недостаточной 
эффективности терапии позвоночно-спинномозговой 
травмы.

целью работы явилось улучшение результатов 
нейрохирургического лечения и достижение стойкого 
выздоровления больных с позвоночно-спинномозговой 
травмой путем совершенствования диагностики и 
оперативного метода лечения.

материал и методы исследования. Работа основана на 
анализе 102 наблюдений с осложненными повреждениями 
грудопоясничного отдела позвоночника, находившихся на 
лечении в отделениях нейротравматологии Национального 
госпиталя минздрава кыргызской Республики в период с 
2004 по 2012 гг.

возраст больных колебался от 11 до 65 лет; из них 
мужчин было - 76 и женщин - 26. Среди обследованных 
больных мужчин было 74,5%, а женщин 25,5%. 
Наибольшую возрастную группу составили больные 21-59 
лет (83,3%), то есть наиболее трудоспособного возраста.

У 32 (31,4%) больных ведущим был корешковый 
синдром, в 54 (52,9%) случаях имелась клиника 
частичного нарушения проводимости по спинному мозгу, 
и самая тяжелая группа пострадавших с синдромом 
полного нарушения проводимости по спинному мозгу 
диагностированы в 16 (15,7%) случаях.

Для решения поставленных задач были использованы 
клинические, неврологические и методы лучевой 
диагностики (рентгенография, компьютерная томография, 


