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Резюме. Из всей группы пациентов c классическим боковым амиотрофическим склерозом (БАС) (n = 423), которым 
было выполнено МРТ головного мозга, очаги МР-гиперинтенсивного сигнала в Т2 ВИ были обнаружены только 
у 41 (9,7 %) больного. Женщин было 20 (48,8 %), мужчин — 21 (51,2 %), колебания возраста — от 31 до 74 лет (сред-
ний возраст — 56 ± 4). Выявленные очаги МР-сигнала локализовались исключительно в проекции интракраниаль-
ного сегмента кортикоспинального тракта (ПИКС КСТ), были всегда двусторонние, симметричные, располагались 
на одном или двух уровнях, чаще выявлялись в заднем бедре внутренней капсулы и ножке мозга (85 и 60 % соот-
ветственно), реже — в лучистом венце, семиовальном центре и продолговатом мозге. Отсутствовала достоверная 
взаимосвязь между изменениями на МРТ головного мозга и возрастом начала болезни, длительностью симптомов 
и регионом начала атрофии и слабости мышц. Очаги гиперинтенсивного МР-сигнала не менялись во времени и про-
странстве, не накапливали контраст при прогрессировании заболевания, что не позволяет использовать рутинную 
МРТ в Т1 и Т2 ВИ для мониторирования течения заболевания, прогноза и эффективности лечения. Мы можем реко-
мендовать проведение МРТ головного мозга для диагностики БАС на ранней стадии и исключения других заболе-
ваний, схожих с БАС. Однако диагностическая значимость метода МРТ с напряженностью магнитного поля 1,5 тесла 
для диагностики классического БАС весьма ограниченна.

Ключевые слова: боковой амиотрофический склероз; МРТ головного мозга у больных БАС; болезнь моторного 
нейрона.
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Abstract. T2 hyperintensive focal lesions were found on brain MRI only in 41 patients (9.7 %) from the ALS group (n = 423). 
Female were 20 (48,8 %) and male — 21 (51,2 %), aged 31 to 78 years (middle age is 56 ± 4). Focal MRI lesions were found 
exclusively in projection of the intracranial section of the corticospinal tract. They were always bilateral and symmetrical 
and were located at one or two levels, most often in the posterior limb of internal capsule and in cerebral peduncle (85 % and 
60 % correspondingly). They were less frequent in the radiate crown, semioval center or medulla. There was no reliable cor-
relation between MRI changes and clinical type of ALS, age of disease onset, duration of symptoms and region of onset of 
muscle weakness and atrophy. Foci of hyperintensive MRI signal in the ALS did not change in terms of time and space, and did 



ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

◆ ПЕДИАТР 2016  том 7   Выпуск 2 ISSN 2079-7850

70

not accumulate contrast media with disease progression. This prevents from using routine T1 and T2 mode MRI for monitor-
ing the course of the disease, its prognosis and treatment efficiency. We can recommend cerebral MRI for early diagnostics of 
ALS and also to rule out other diseases which may resemble ALS. However diagnostic value of 1.5 Tesla MRI is quite limited 
for diagnostics of classic ALS and its subtypes (PLS and PBP). 

Keywords: amyotrophic lateral sclerosis; cerebral MRI in patients with ALS; motor neuron disease.

ВВЕДЕНИЕ
Боковой амиотрофический склероз (БАС) являет-

ся клинически и генетически гетерогенным заболе-
ванием, что затрудняет своевременную постановку 
диагноза в среднем на 9–13 месяцев с момента по-
явления первых симптомов болезни  [32]. Известно, 
что у 7–10 % пациентов с БАС клинические признаки 
поражения верхнего двигательного нейрона (ВДН) 
на  ранних сроках заболевания могут отсутствовать 
[39, 45]. В большинстве случаев клинические призна-
ки поражения ВДН обнаруживаются через 2–3 года 
от начала заболевания, когда уже сформируется клас-
сический фенотип БАС. В связи с этим поиск допол-
нительных нейрорадиологических маркеров, указы-
вающих на  поражение ВДН, является актуальным 
для ранней диагностики БАС [31, 45].

Было установлено, что БАС является мультиси-
стемным заболеванием [21, 35]. У  50 % пациентов 
со  спорадическим БАС выявляются когнитивные 
и  поведенческие расстройства, а  у  10 % пациен-
тов  — ​фронтотемпоральная деменция [1, 15, 27]. 
Клиническая гетерогенность БАС проявляется так-
же случаями вовлечения экстрапирамидной и цере-
беллярной систем, глазодвигательными расстрой-
ствами, дисфункцией сенсорной и  вегетативной 
нервной системы [13, 16, 43, 44].

Таким образом, мультисистемный характер забо-
левания, а  также отсутствие надежных клинических 
и лабораторных маркеров, указывающих на очаговые 
поражения в проекции интракраниального сегмента 
кортикоспинального тракта (ПИКС КСТ) на  ранних 
стадиях болезни, существенно затрудняет клиниче-
скую диагностику БАС. Для выявления ранних при-
знаков поражения ВДН у пациентов БАС ряд авторов 
использовали МРТ головного мозга [10,  20], однако 
результаты исследований оказались противоречивыми.

Целью нашей работы было уточнить диагности-
ческие возможности метода рутинной МРТ голов-
ного мозга в  установлении признаков поражения 
ВДН у больных БАС и  определить влияние выяв-
ленных изменений для формирования клинического 
фенотипа классического БАС.

БОЛЬНЫЕ И МЕТОДЫ
МРТ головного мозга было выполнено в разные 

сроки заболевания у  423 больных с  классическим 
БАС за  период с  2002 по  2013  год. Мужчин было 

215 (51 %), женщин — ​208 (49,1 %). Возраст пациен-
тов в исследуемой группе был от 27 до 78 лет (сред-
ний возраст — 57 ± 12). У 246 (58,1 %) был диагно-
стирован вероятный, у 147 (34,7 %) — ​отчетливый, 
и у 30 (7 %) — ​возможный лабораторно подтверж-
денный БАС. Диагноз отчетливый, вероятный, воз-
можный, возможный лабораторно подтвержденный 
БАС устанавливали в  соответствии с  критериями 
Эль Эскориал [5].

Длительностью заболевания считали время в ме-
сяцах от начала первых симптомов до первой даты 
неврологического осмотра.

Регионом обозначали анатомо-топографическую 
единицу, объединяющую шейные сегменты спин-
ного мозга С5-C6, C7-C8, C8-Th1 (шейный регион), 
грудные сегменты спинного мозга Th2-Th12 (груд-
ной регион), пояснично-крестцовые L1-L2, L3-L5, 
S1-S2 (пояснично-крестцовый регион). Бульбарный 
регион включал двигательные ядра продолговатого 
мозга, а бульбо-псевдобульбарный регион включал, 
наряду с двигательными ядрами каудальной группы 
черепных нервов, надъядерные кортиконуклеарные 
тракты.

Функциональную способность больных оцени-
вали в  баллах по  специальной шкале «Функцио-
нальная шкала для оценки больных боковым амио
трофическим склерозом-ALSFRS-r» [5]. Согласно 
этой шкале максимальный балл 48 соответствовал 
полной функциональной способности больного, 
а минимальный балл 0 соответствовал максимально 
выраженной инвалидизации больного.

Поражение ВMН определяли путем количе-
ственной оценки в баллах (от 0 до 15) миототиче-
ских и  патологических рефлексов, вызываемых 
с разных областей (межбровный и надбровный реф-
лексы, нижнечелюстной рефлекс, рефлексы с  дву-
главой и трехглавой мышц плеча, карпорадиальный 
рефлекс, а  также коленный и  ахиллов рефлексы, 
знак Бабинского), оцениваемых с двух сторон [40]. 
Легкое вовлечение ВМН оценивалось как 5 и менее 
баллов, умеренное — ​от 6 до 10 и тяжелое — ​от 11 
до 15 баллов.

Темп прогрессирования заболевания оценивали 
в условных показателях и расчитывали по формуле: 
в числителе — ​48 минус баллы по функциональной 
шкале (ALSFRS-r), в знаменателе — ​длительность 
заболевания в месяцах [26]. Медленное прогресси-
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рование болезни соответствовало менее 0,45 услов-
ной единицы, быстрое — ​от 0,45 до 0,54 и стреми-
тельное — ​от 0,55 и более.

Электрофизиологические исследования про-
водили на  системе Viking 4 фирмы Nicolet по 
стандартному протоколу (игольчатая ЭМГ, СПИ 
по двигательным и чувствительным волокнам пери-
ферических нервов) для больных БАС [5].

У всех пациентов отсутствовали клинически зна-
чимые изменения в клиническом и биохимическом 
анализах крови и мочи. Гормоны щитовидной желе-
зы были в пределах нормальных значений.

Группу сравнения составили 10 пациентов с бо-
лезнью Паркинсона и  10 здоровых добровольцев 
(6 мужчин и 4 женщины), сопоставимых по возра-
сту (от 30 до 73 лет, средний возраст — 61 год) с па-
циентами БАС.

МРТ головного мозга проводили по  стандарт-
ному протоколу на  магнитно-резонансном томо-
графе MagnetonVision фирмы Siemens (Германия) 

с  напряженностью магнитного поля 1,5 тесла. 
Диагностические взвешенные изображения (ВИ) 
Т1 и  Т2 и  изображения в  режиме FLAIR полу-
чали в  аксиальной, сагиттальной и  корональной 
проекциях. Оценивали состояние головного моз-
га, включая область проекции интракраниального 
сегмента кортикоспинального тракта (ПИКС КСТ) 
по изменению интенсивности магнитно-резонанс-
ного (МР) сигнала. За  патологию принимался ги-
перинтенсивный МР-сигнал в ПИКС КСТ в Т2 ВИ 
и режиме FLAIR.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Из всей группы пациентов c классическим БАС 

(n  =  423), которым было выполнено МРТ голов-
ного мозга, очаги МР-гиперинтенсивного сигнала 
в  Т2 ВИ в  ПИКС КСТ были обнаружены только 
у 41 (9,7 %) больных. Клиническая характеристика 
пациентов с БАС, имевших изменение МР-сигнала 
в ПИКС КСТ, представлена в таблице 1.
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1 2 3 4 5 6 7 8 9
1

С, 56
Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Поясн/ кр. Фокаль-

ный, стопа, п 18 6,0 42; 38 11; 11 0,33

2
Г, 63

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Шейный. Фокаль-

ный, кисть, п 21 24 38; 37 12; 12 0,48

3
К, 68

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Поясн/кр. Фокаль-

ный, стопа, п 30 5,0 43; 43 12; 11 0,17

4
Д, 62

Внутренняя капсу-
ла М Поясн/кр. Фокаль-

ный, стопа, л 34 6,3 44; 39 6; 3 0,12

5
М, 55

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Поясн/кр.

Фокальный, стопа, л 45 6,9 27; 24 14; 12 0,47

6
Г, 61

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Поясн/кр.

Фокальный, стопа, п 96 9,3 28; 21 13; 11 0,21

7
Е, 57

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Шейный

Фокальный, кисть, п 42 6,5 26; 22 14; 10 0,52

8
С, 67

Субкортикаль-
но + внутренняя 

капсула
Ж Шейный

Фокальный, кисть, л 27 5,6 32; 24 10; 8 0,59

9
K, 48

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Бульбо/пс. Шейный

Фокальный, кисть, л 48 6,1 24; 21 13; 11 0,5

Таблица 1
Клиническая характеристика больных БАС (n = 41, локализация очагов в ПИКС  КСТ,  регионы и паттерны поражения, оцен-
ки по шкалам ALSFRS-r, поражения ВДН и темпа прогрессирования болезни)
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1 2 3 4 5 6 7 8 9
10

K, 66
Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Шейный

Фокальный, кисть, п 45 6,5 32; 18 11; 11 0,35

11
М, 52

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Шейный

Фокальный, кисть, п 24 24 36; 34 14; 14 0,27

12
K, 51

Субкортикаль-
но + лучистый 

венец
М Бульбо/пс. Поясн/кр. 

Фокальный, бедро, л 36 7,3 34; 32 7; 11 0,39

13
Ф, 56

Внутрення кап-
сула М Поясн/кр. Фокаль-

ный, бедро, п 34 6,8 30; 28 7; 11 0,53

14
Х, 67

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Бульбо/пс. Поясн/кр.

Фокальный, стопа, п 120 12 34; 26 10; 10 0,12

15
Л, 66

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Бульбо/пс. Поясн/кр.

Фокальный, стопа, л 42 5,4 26; 23 13; 12 0,52

16
Л, 66

Субкортикаль-
но  + внутренняя 

капсула
М Бульбо/пс. Шейный 

Фокальный, кисть, л 40 6,7 26; 21 15; 15 0,55

17
С, 65

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Шейный. Фокаль-

ный, кисть, п 46 23 35; 31 6; 6 0,28

18
К, 68 Ножка мозга М Поясн/кр. Фокаль-

ный, стопа, п 35 6,6 39; 34 5; 4 0,26

19
Ш, 49 Ножка мозга Ж Бульбо/пс. Поясн/кр.

Фокальный, стопа, п 65 6,0 27; 24 13; 13 0,32

20
М, 55

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Поясн/кр. Фокаль-

ный, стопа, п 36 6,3 28; 23 6; 5 0,55

21
Х, 56 Ножка мозга Ж Шейный

Фокальный, кисть, п 34 6,2 38; 34 3; 3 0,29

22
Г, 56

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Шейный. Фокаль-

ный, кисть, п 29 25 43; 42 7; 11 0,17

23
Б, 31

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Бульбо/пс. Поясн/кр.

Фокальный, стопа, п 41 9,1 26; 22 15; 15 0,54

24
З, 41 Ножка мозга М Бульбо/пс. Поясн/кр.

Фокальный, стопа, л 84 8,3 29; 26 6; 6 0,23

25
Х,45

Внутренняя  
капсула Ж Бульбо/пс. Поясн/кр. 

Фокальный, бедро, п 67 13 36; 36 3; 3 0,18

26
М,68

Внутренняя  
капсула Ж Поясн/кр. Фокаль-

ный, стопа, п 48 – 23; – 4; – 0,52

27
З, 51

Внутренняя  
капсула М Шейный

Фокальный, плечо, п 36 6,6 27; 21 6; 6 0,58

28
П,54

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Поясн/кр.

Фокальный, стопа, п 13 – 38; – 13; – 0,77

29
А, 31

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Шейный

Фокальный, кисть, л 25 6,3 23; 23 12; 12 1.00

30
Т, 53

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Шейный

Фокальный, кисть, п 24 7,2 34; 26 13; 13 0,58

31
В, 68

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Шейный

Фокальный, кисть, п 15 6,9 44; 24 11; 12 0,27

32
Б, 76

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Поясн/кр.

Мономелик, нога, п 36 – 36; 28 7; 11 0,33

33
Т, 48

Семиовальный 
центр + продолго-

ватый мозг
Ж Поясн/кр. Фокаль-

ный, стопа, п 23 6,4 35; 32 15; 15 0,56

34
Д, 58

Внутренняя капсу-
ла Ж Шейный Мономелик, 

рука, п 26 6,3 36; 31 7; 10 0,46

35
С, 31

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М

Шейный и поясн/кр. 
Гемипаретический, 

рука, нога, ​п
25 6,5 36; 34 4; 4 0,48

Таблица 1 (Продолжение)
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Из таблицы следует, что в  группе пациентов 
с  классическим БАС (n  =  41) женщин было 20 
(48,8 %), мужчин 21 (51,2 %), соотношение муж-
чин к  женщинам составило 1 : 1. Возраст пациен-
тов был от 31 до 74 лет (средний — 56 ± 4  года). 
Средний возраст мужчин составил 54 ± 5 лет, жен-
щин — ​53 ± 6 года. Средний возраст начала болезни 
в  36  случаях (88 %) был более 40  лет. Среди этих 
больных у  17 (47,2 %) возраст начала был более 
60 лет. И только у 5 пациентов (12,2 %) болезнь воз-
никла в возрасте от 21 до 40 лет. Пациентов с нача-
лом заболевания в ювенильном возрасте, до 18 лет, 
в нашем исследовании не было.

Как видно из таблицы, длительность заболевания 
на момент МРТ-исследования головного мозга, при 
которой был выявлен МР-гиперинтенсивный сиг-
нал в ПИКС КСТ у 36 (87,8 %) пациентов с класси-
ческим БАС, составила от 12 до 60 месяцев, у трех 
(7,3 %) — ​от 61 до 84 месяцев и только у двух (4,8 %) 
была выше 85 месяцев. Средняя длительность забо-
левания к  моменту выявления очагов гиперинтен-
сивного МР-сигнала была 37 ± 7 месяцев. В нашем 
исследовании не  было пациентов с  нейрорадиоло-
гическими изменениями в ПИКС КСТ с длительно-
стью заболевания менее 12 месяцев.

Таким образом, гиперинтенсивный в Т2 ВИ сиг-
нал в ПИКС КСТ при проведении рутинной МРТ го-
ловного мозга выявлялся у больных с БАС в первые 
5 лет от начала заболевания, но не ранее 12 месяцев.

При анализе пораженных регионов на момент на-
чала заболевания у пациентов с классическим БАС 
(n  =  41), имевших МР-гиперинтенсивный сигнал 
в ПИКС КСТ, было выявлено, что у 16 (39 %) первые 
симптомы заболевания были связаны с поражением 
шейного региона (С5-С8) спинного мозга. Частота 
поражения отдельных сегментов спинного мозга 
шейного региона и  пояснично-крестцового регио-
на представлена в  таблице. Как видно из  таблицы, 
у  больных БАС отмечено отчетливое нарастание 
частоты клинического поражения шейного региона 
в краниокаудальном направлении от верхнешейного 
к нижнему (n = 15). Так, у одного (6,6 %) пациента 
был дебют заболевания с вовлечения верхнешейно-
го региона, у четырех (26,6 %) — ​со среднешейного, 
у 10 (66,6 %) — ​с нижнешейного.

Аналогичная тенденция нарастания частоты по-
ражения в краниокаудальном направлении отмечена 
при дебюте заболевания с  пояснично-крестцового 
региона (n = 17). Так, у трех (18 %) пациентов на-
чало заболевания было с  вовлечения верхнего по-
яснично-крестцового региона, у  десяти (59 %)  — ​
со среднего, у четырех (23,5 %) — ​с нижнего.

Таким образом, в  нашем исследовании наиболее 
типичным началом заболевания у больных БАС с ней-
рорадиологическими признаками поражения ПИКС 
КСТ следует считать начало с  поражения нижних 
сегментов шейного и средних сегментов пояснично-
крестцового регионов в 66,6 и 59 % соответственно. 

1 2 3 4 5 6 7 8 9
36

Ф,53
Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Поясн/кр.

Фокальный, стопа, п 14 8,4 34; 28 5; 9 1.00

37
О, 46

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Поясн/кр. Мономе-

лик, нога, л 12 7,2 26; 23 7; 3 1,83

38
Г, 62

Внутренняя капсу-
ла М Поясн/кр. Мономе-

лик, нога, п 37 7,3 29; 29 6; 6 0,51

39
А,40

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Поясн/кр. Фокаль-

ный, стопа, п 14 7,8 34; 28 12; 12 1.00

40
З, 74

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга М Поясн/кр. Мономе-

лик, нога, л 16 6,0 34; 28 7; 11 0,87

41
А, 69

Внутренняя капсу-
ла + ножка мозга Ж Шейный.

Фокальный, кисть, п 26 6,5 36; 29 7; 3 0,46

БАС — 
к среднее

М 
(21)
Ж 

(20)

37 ± 7 7 ± 0,3 33 ± 2
29 ± 2

9 ± 4
9 ± 1 0,48 ± 0,1

БАС  — боковой амиотрофический склероз; ПИКС КСТ  — проекции интаркраниального сегмента кортикоспинального 
тракта; КСТ — кортикоспинальный тракт; ALSFRS-r — функциональная шкала для оценки больных боковым амиотрофи-
ческим склерозом; ВДН — верхний двигательный нейрон; НДН — нижний двигательный нейрон; поясн/кр. — пояснично-
крестцовый; бульбо/пс. — бульбо-псевдобульбарный; СПИ — скорость проведения импульса; ЭМГ — электромиография; 
Т1 и Т2 ВИ — Т1- и Т2-взвешенные изображения; МР-сигнал — магнитно-резонансный сигнал; МРТ — магнитно-резо-
нансная томография; FLAIR — импульсная последовательность инверсии-восстановления с подавлением сигнала от жид-
кости; DWI — диффузионно-взвешенное изображение; DTI — диффузионно-тензорное изображение

Таблица 1 (Окончание)
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Деление шейного и пояснично-крестцового регионов 
на верхний, средний и нижний и их сегментарное рас-
пределение приводится в соответствии с классифика-
цией по  регионам, предложенной N.G. Simon et al. 
и R.M. Van den Berg-Vos et al. [36, 42].

Поражение шейного и  пояснично-крестцового 
регионов в сочетании с вовлечением бульбо-псевдо-
бульбарного региона у 9 больных с БАС было про-
анализировано нами отдельно (см. ниже).

С клинической точки зрения представляет инте-
рес переход от сегментарного поражения спинного 
мозга к  клиническому фенотипу или паттерну по-
ражения. Так, анализ пораженных и непораженных 
сегментов спинного мозга позволил выделить не-
сколько паттернов поражения на момент начала за-
болевания у пациентов с БАС с гиперинтенсивным 
МР-сигналом в ПИКС КСТ: фокальный, мономелик 
и гемипаретический. Фокальным паттерном начала 
заболевания считали поражение только кисти или 
только плеча с одной стороны или вовлечение только 
стопы или бедра с одной стороны. Мономелик-пат-
терн включал поражение всей руки (плеча и кисти) 
с одной стороны или вовлечение всей ноги (бедра 
и стопы) с одной стороны. Гемипаретическим пат-
терном начала заболевания считали поражение руки 
(плеча или кисти) и ноги (бедра и/или стопы) с од-
ной стороны. Бульбо-псевдобульбарный паттерн 
состоял из  вовлечения бульбарных мышц и  надъ-
ядерного поражения кортиконуклеарных трактов 
с  наличием псевдобульбарных знаков (симптомы 
орального автоматизма, высокие надбровные, гло-
точные и мандибулярный рефлексы). Как правило, 
у  наших больных БАС поражение бульбо-псевдо-
бульбарного региона сочеталось с  вовлечением 
шейного или пояснично-крестцового регионов.

Локализация очагов МР-сигнала в  ПИКС КСТ, 
регионы и  паттерны поражения на  момент начала 
заболевания у пациентов классическим БАС пред-
ставлены в таблице (столбцы 2 и 4). У 41 пациента 
БАС распределение паттернов поражения было сле-
дующим: фокальный паттерн с вовлечением кисти 
или стопы — ​у 35 (85,4 %), мономелик — ​с пораже-
нием верхней или нижней конечности с одной сто-
роны тела встречался у 5 (12,2 %) и гемипаретиче-
ский — ​с поражением руки и ноги с одной стороны 
тела наблюдался только у одного (2,4 %) пациента. 
Других паттернов поражения (парапаретический, 
мультифокальный и  тетрапаретический) не  было 
обнаружено в начале заболевания у больных с клас-
сическим БАС. Таким образом, данная группа па-
циентов на момент дебюта заболевания в основном 
характеризовалась поражением средних и  нижних 
сегментов пояснично-крестцового и шейного реги-
онов спинного мозга.

Отдельно было проанализировано поражение 
бульбо-псевдобульбарного региона в  сочетании 
с вовлечением шейного или пояснично-крестцового 
регионов. Клинические признаки вовлечения двига-
тельных ядер ствола головного мозга и кортикону-
клеарных трактов (бульбо-псевдобульбарный син-
дром) на  момент дебюта заболевания отмечались 
у  9 (30 %) из  41 пациента с БАС. Наиболее часто, 
в 7 (77,7 %) случаях, бульбо-псевдобульбарный син-
дром сочетался c пояснично-крестцовым регионом 
и  только в  2 (22,2 %)  — ​с  шейным регионом. Как 
было отмечено выше, пациенты с  изолированным 
бульбарным синдромом были классифицированы 
как пациенты, имеющие прогрессивный бульбар-
ный паралич (ПБП).

Сочетанного многоуровневого поражения (буль-
барный, шейный и  пояснично-крестцовый) на  мо-
мент начала заболевания в исследуемой группе па-
циентов с БАС (n = 41) не наблюдалось.

Нами отмечена выраженная асимметрия пораже-
ния на момент начала заболевания у всех больных. 
У  24 (58,5 %) пациентов преимущественно вовле-
калась правая, у 17 (41,5 %) — ​левая сторона. При 
этом у большинства 39 (94,3 %) болезнь начиналась 
с поражения правой руки и только у 2 (4,8 %) паци-
ентов — ​с левой.

Помимо оценки возраста начала заболевания, 
длительности симптомов на момент исследования, 
особенностей вовлечения регионов спинного моз-
га, клинического паттерна на  момент начала забо-
левания у 41 пациента с БАС нами дана оценка со-
стояния по  шкалам функциональной способности 
ALSFRS-r, степени вовлечения ВМН и темпу про-
грессирования заболевания.

Как следует из  таблицы (столбец 7, шкала  — ​
ALSFRS-r), в группе пациентов с БАС (n = 41) сред-
ний балл нарушения функциональной способности 
по шкале ALSFRS-r составил 33 ± 2. У 26 (63,4 %) 
больных эти нарушения были от  0 до  35, у  10 
(24,4 %) — ​от 36 до 39, у одного (2,4 %) — ​от 40 до 42 
и у 4 (9,7 %) — ​от 43 до 47 баллов. Для изучения вза-
имовлияния тяжести нарушения функциональных 
способностей, измеряемых по  шкале ALSFRS-r, 
и  частоты выживаемости больных использовали 
метод регрессионного анализа. Нами было установ-
лено, что снижение функциональной способности 
больного по шкале ALSFRS-r до 36 баллов и ниже 
приводило к уменьшению числа выживших в тече-
ние ближайших 12 месяцев на  20–25 %. Получен-
ные результаты не противоречат данным литерату-
ры. Так, в исследовании [6] было установлено, что 
снижение баллов по шкале ALSFRS-r ниже 25 при-
водило к  снижению выживаемости в  течение бли-
жайшего года на 50 %.
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Поражение ВМН наблюдалось во  всех случаях 
БАС (n = 41). Однако степень выраженности вовле-
чения ВМН была вариабельна. Легкое (≤ 5 баллов) 
вовлечение ВМН наблюдалось у  6 (14,6 %), уме-
ренное (от  6 до 10 баллов)  — ​у  16 (39 %) и  тяже-
лое (от 11 до 15 баллов) — ​у 19 (46,3 %) пациентов.
Средний балл степени вовлечения ВДН у 41 паци-
ента БАС составил 9 ± 1. Таким образом, большин-
ство (85 %) пациентов БАС имели высокую степень 
поражения ВДН.

Темп прогрессирования заболевания в  группе 
больных БАС (n = 41) колебался от 0,12 до 1,83 ус-
ловного показателя и в среднем составил 0,48 ± 0,1.
Стремительное (от 0,55 и более условной единицы) 
прогрессирование наблюдалось у 6, быстрое (от 0,45 
до 0,54 условной единицы) — ​у 8 и медленное (менее 
0,45 условной единицы) — ​у 27 пациентов с БАС.

ОБСУ Ж ДЕНИЕ
У больных с классическим БАС (n = 423) изме-

нения МР-сигнала в Т2 ВИ были выявлены только 
у  41 пациента (9,6 %). Наиболее типичной топо-
графической локализацией очагов было их двусто-
роннее расположение на  уровне заднего бедра 
внутренней капсулы и ножке мозга (85 и 60 % соот-
ветственно) (рис. 1, а, б; рис. 2, а–в). Выявленные 
гиперинтенсивные очаги локализовались исключи-
тельно в ПИКС КСТ. Наши результаты согласуются 
с данными ранее проведенных исследований с ис-
пользованием современных нейрорадиологических 
методик (МРТ в  Т2  ВИ, FLAIR, DWI), в  которых 
у  пациентов с БАС также обнаруживали гиперин-
тенсивный сигнал в ПИКС КСТ от  семиовального 
центра до продолговатого мозга [7, 14, 16, 18, 37]. 
Полученные нами результаты сопоставимы также 
с  данными других исследований, в  которых пока-
зано, что низкая чувствительность (≤ 43 %) и огра-
ниченная специфичность (≤ 70 %) метода МРТ го-
ловного мозга в стандартных (Т1, Т2 ВИ) режимах 

является причиной недостаточно полного выявле-
ния характерных для БАС локальных изменений 
в ПИКС КСТ [7– 9, 17, 34, 37, 41].

Причина возникновения очагов гиперинтен-
сивного сигнала в  четко определенных анатоми-
ческих зонах головного мозга (в месте прохожде-
ния кортиконуклеарного или кортикоспинального 
трактов) остается до  настоящего времени неяс-
ной. По  данным ряда авторов, выявляемые при 
МРТ головного мозга изменения МР-сигнала 
только в  ПИКС КСТ у  пациентов БАС, при от-
сутствии схожих изменений у больных с другими 
нейродегенеративными заболеваниями централь-
ной нервной системы (болезнью Альцгеймера 
и  другими деменциями, болезнью Паркинсона, 
мультисистемными атрофиями), могут свиде-
тельствовать о высокой (до 90 %) специфичности 
данных очагов при БАС [11]. Однако, по мнению 
других авторов, гиперинтенсивные сигналы МР 
в Т2 ВИ, локализованные в ПИКС КСТ, не явля-

Рис. 1.	а — аксиальный срез, в Т2 ВИ. МРТ головного мозга 
у пациентки 65 лет с классическим БАС с клинически-
ми признаками поражения ВДН. Стрелками обозна-
чены два гиперинтенсивных очага, расположенных 
симметрично, во внутренней капсуле, которые за-
регистрированы через 2 года от появления первых 
признаков болезни; б — сагиттальный срез, в Т2 ВИ. 
Та же больная, что на рис. а. Стрелкой указан очаг ги-
перинтенсивного сигнала, распространяющийся от 
моторной зоны коры головного мозга вдоль кортико-
спинального тракта до ствола головного мозга 

а 	 б

Рис. 2.	МРТ головного мозга в Т1, Т2 ВИ и режиме FLAIR пациентки 43 лет с боковым амиотрофическим склерозом с кли-
ническими признаками поражения преимущественно НМН. При МРТ головного мозга у этой больной были обнару-
жены гиперинтенсивные очаги в проекции КСТ на большом протяжении. а — аксиальный срез, в Т2 ВИ. Стрелками 
обозначены симметричные очаги в задних отделах внутренней капсулы. б — аксиальный срез, режим FLAIR. Виден 
очаг в ножках ствола мозга (стрелка). в — аксиальный срез, режим FLAIR. Очаг в центральной части моста (стрелка)

а 	 б 	 в
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ются специфичными для больных с БАС, так как 
в  редких случаях аналогичные сигналы выявля-
лись и у здоровых добровольцев [30].

Известно, что при МРТ-исследовании многооча-
говые изменения в веществе головного мозга могут 
встречаться при разных заболеваниях, таких как 
рассеянный склероз, цереброваскулярная болезнь, 
обструктивная или нормотензивная гидроцефалия, 
деменция, и  у  пожилых пациентов без деменции, 
и  при других заболеваниях центральной нервной 
системы [12, 22, 24, 28]. Однако следует отметить, 
что у  этих больных, так же как у пациентов груп-
пы сравнения, не  было выявлено симметричных 
очагов гиперинтенсивного сигнала в Т2 ВИ в суб-
кортикальных отделах лобной доли, семиовальном 
центре, внутренней капсуле и  ножках мозга, т.  е. 
в ПИКС КСТ.

На основании исследования мы можем сделать 
некоторые выводы.
1.	 Частота выявления гиперинтенсивного МР-сиг

нала в  Т2  ВИ в  проекции интракраниалльного 
сегмента кортикоспинального тракта у больных 
с  БАС была низкой и  составила 9,6 %. У  боль-
шинства больных (87,7 %) очаговые изменения 
на МРТ выявлялись в первые 5 лет от начала за-
болевания.

2.	 Выявленные гиперинтенсивные очаги локали-
зовались исключительно в  ПИКС КСТ, были 
всегда симметричными, располагались на одном 
или двух уровнях, чаще обнаруживались в  за-
днем бедре внутренней капсулы и ножках мозга, 
реже — ​в лучистом венце, семиовальном центре 
и продолговатом мозге.

3.	 Гиперинтенсивные очаги обнаруживались как 
у пациентов с БАС с быстрым прогрессировани-
ем заболевания и короткой продолжительностью 
жизни до 3–5 лет, так и у пациентов с медленным 
прогрессированием болезни с  продолжитель-
ностью жизни более 8–10 лет, что не позволяет 
использовать данный нейрорадиологический 
признак как предиктор доброкачественного или 
злокачественного течения болезни двигательно-
го нейрона.

4.	 Отсутствовала достоверная взаимосвязь между 
изменениями на МРТ головного мозга и возрастом 
начала болезни, длительностью симптомов и реги-
оном начала атрофии и слабости мышц. Наиболее 
типичным началом болезни следует считать пора-
жение нижних сегментов шейного и средних сег-
ментов пояснично-крестцового отдела спинного 
мозга в 66,6 и 59 % соответственно.

5.	 Очаги гиперинтенсивного МР-сигнала у больных 
с БАС не менялись во времени и пространстве, 
не накапливали контраст при прогрессировании 

заболевания, что не позволяет использовать ру-
тинную МРТ в Т1 и Т2 ВИ для мониторирова-
ния течения заболевания, прогноза и эффектив-
ности лечения. Результаты нашего исследования 
позволяют рекомендовать МРТ головного мозга 
с напряженностью магнитного поля 1,5 тесла для 
диагностики БАС, однако диагностическая зна-
чимость метода весьма ограниченна.

6.	 С  целью выявления ранних признаков пора-
жения в  ПИКС КСТ у  пациентов с  БАС реко-
мендуется использовать МРТ головного мозга 
в  сочетании с  другими методами нейровизуа-
лизации, такими как МРТ в режиме DTI [2, 19, 
23,  38], воксельная морфометрия, функцио-
нальная МРТ (фМРТ) [2, 3], позитронно-эмис-
сионная томография (ПЭТ) [25] и  одиночная 
протонно-эмиссионная компьютерная томогра-
фия (ОПЭКТ) [4], магнитно-резонансная спек-
троскопия [29, 33], которые обладают большей 
чувствительностью и специфичностью для вы-
явления объективных морфологических мар-
керов патологии кортикоспинальных трактов 
у  пациентов с  классическим БАС на  ранней 
стадии заболевания.
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