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Введение. Историческая справка

скую основу которых составляет по-
ражение белого вещества центральной 
нервной системы с разрушением мие-
линовых оболочек (рис. 1).

Среди демиелинизирующих забо-
леваний выделяют две большие груп-
пы: миелинопатии — наследственные 
болезни, обусловленные генетически 
детерминированными дефектами за-
кладки и развития миелиновых струк-
тур, которые включают обширную 
группу лейкодистрофий и сходных 
с ними синдромов, и миелинокла-
стии  — болезни, характеризующиеся 
разрушением уже синтезированного 
миелина под действием тех или иных 
патогенных факторов.

Поражения белого вещества при 
миелинокластиях могут быть обуслов-
лены множеством этиологических 
факторов  — токсическими и метабо-

Рассеянный склероз (PC)  — хро-
ническое заболевание центральной 
нервной системы (ЦНС), характери-
зующееся развитием рассеянных во 
времени и в пространстве очагов вос-
палительной демиелинизации, что 
клинически проявляется различными 
неврологическими нарушениями с 
вовлечением практически всех функ-
циональных систем нервной системы. 
На начальных стадиях для наиболее 
распространенного варианта РС  — 
рецидивирующе-ремиттирующего 
характерно волнообразное течение 
заболевания с обострениями и ремис-
сиями, в последующем, как правило, 
сменяется на неуклонно прогрессиру-
ющее с развитием тяжелой инвалиди-
зации больного.

PC относят к группе демиелинизи-
рующих заболеваний, морфологиче-

Рис. 1. Схематический процесс повреждения и восстановления миелиновой оболочки ЦНС
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лическими, травматическими, гипок-
сически-ишемическими и др. (Van der 
Knaap M., Valk J., 2005). Одну из наи-
более значимых подгрупп составляют 
неинфекционные воспалительные за-
болевания, также называемые идио-
патическими демиелинизирующими 
заболеваниями, из которых, в свою 
очередь, наиболее распространенным 
и практически важным является PC.

Ранее считали, что PC характеризу-
ется только демиелинизацией прово-
дящих путей ЦНС. В настоящее время 
доказано, что уже на ранних стадиях 
болезни происходит повреждение не 
только миелиновой оболочки, но и 
осевого цилиндра нервных волокон, 
поэтому PC рассматривают как демие
линизирующе-дегенеративное забо-
левание. В большинстве случаев вос-
палительная активность сохраняется 
на протяжении всей жизни больного, 
что подтверждается появлением но-
вых очагов демиелинизации. Однако 
на развернутых стадиях заболевания 

ведущее значение приобретают про-
цессы нейродегенерации, отражением 
которой клинически является про-
грессирующая инвалидизация, а на 
МРТ  — нарастающая атрофия голов-
ного мозга (Hartung  H.-P., Aktas  O., 
Menge T., Kieseier B.C., 2014] (рис. 2).

С учетом того, что заболевание 
наиболее распространено среди лиц 
молодого и трудоспособного возрас-
та, РС имеет большое социальное и 
экономическое значение, причиняя 
огромный ущерб.

Случаи заболеваний, напоминаю-
щих РС, известны очень давно. Так, 
Т.J.  Murray (2005) приводит ряд опи-
саний субъектов из летописей и про-
чих источников, относящихся к эпо-
хам Средневековья и Нового времени, 
страдавших каким-то хроническим 
заболеванием ЦНС, которое харак-
теризовалось чередованием периодов 
появления разнообразных симптомов 
со стороны глаз, глазодвигательных 
структур, чувствительности, двига-

Рис. 2. С современной точки зрения рассеянный склероз — не только аутоиммунное  
воспалительное, но и нейродегенеративное заболевание (Адапт. по: Lassmann H., 2006)
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тельной сферы. Подобные наруше-
ния могли полностью или частично 
исчезать, но затем возникать вновь, 
в конечном итоге приводя к полной 
обездвиженности субъекта и/или его 
смерти. Несмотря на явное сходство 
подобных случаев с классическим ре-
цидивирующе-ремиттирующим РС, 
однозначная нозологическая интер-
претация подобных описаний, конеч-
но же, невозможна, тем более что из-
вестно множество неврологических 
заболеваний с аналогичным или иден-
тичным РС типом течения.

Исходя из этого, принято считать, 
что одно из первых медицинских 
описаний РС, по всей видимости, 
принадлежит профессору патологи-
ческой анатомии Роберту Карсвеллу 
(R. Carswell, 1793—1857), который за-
рисовывал в цвете демонстрируемые 
на занятиях анатомические и пато-
морфологические препараты. Его ри-
сунки в дальнейшем (1837) были из-
даны в виде атласа. На одном из этих 
рисунков представлены спинной и 
продолговатый мозг, а также мост 
мозга, на поверхности которых за-
метны многочисленные беспорядочно 
расположенные бляшки. Указанный 
препарат был описан Карсвеллом как 
«особое болезненное состояние спинного 
мозга и варолиева моста, сопровождаю-
щееся их атрофией...».

Приблизительно в то же время сход-
ное состояние было описано Жаном 
Крювелье (J.  Cruveilhier, 1791—1874). 
Описание случая относится к 1835  г., 
однако публикация о нем была не ра-
нее 1841 г. Автор дал заболеванию на-
звание «серая дегенерация» и отметил, 
что для него характерно появление 
поверхностных «пятен» (или «остров-
ков») на белом веществе, которые 
распространяются вглубь и иногда 

его полностью замещают («sclerose en 
taches»): «...эта новая ткань отличает-
ся плотностью — много большей, чем у 
спинного мозга. Я не могу сравнить ее с 
какой-либо иной патологической тка-
нью из тех, что мне известны».

Крювелье принадлежит бесспор-
ный приоритет в клиническом описа-
нии РС. Пациентка Крювелье, 54-лет-
няя женщина, в течение последних 
10 лет жизни находившаяся в Сальпе-
триере, была практически полностью 
обездвижена из-за «утраты волевого 
контроля над мышцами» (грубый тетра-
парез), которые «испытывали властное 
влияние какой-то непроизвольной при-
чины, и конфликт между волей и какой-
то непроизвольной причиной приводил 
к появлению некоординированных дви-
жений, наподобие тех, что возникают 
при хорее» (по всей видимости, тремор 
Холмса). Описание Крювелье приме-
чательно еще и тем, что он задолго до 
классических описаний флексорных 
пирамидных стопных знаков обратил 
внимание на часто возникающее у 
больной выраженное сгибание паль-
цев стоп.

В дальнейшем подробное патомор-
фологическое и клиническое опи-
сание РС привел Фридрих Фрерихс 
(F. Frerichs) в 1849 г., отметивший на-
чало заболевания в молодом возрасте, 
его постепенное прогрессирование с 
чередованием эпизодов обострений 
и ремиссий, преобладание двига-
тельных симптомов над сенсорными, 
раньше возникающее и более выра-
женное поражение нижних конечно-
стей, а также ряд других особенностей.

Тем не менее заслуга выделения 
РС в отдельную нозологию принад-
лежит Ж.М.  Шарко (Jean Marten 
Sharko, 1825—1893), до работ которо-
го заболевание практически не диф-
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ференцировали от спинной сухотки, 
сирингомиелии и других заболеваний 
спинного мозга. В серии публикаций 
1860—1870-х гг. Шарко привел деталь-
ную характеристику симптоматики и 
патоморфологии спинальной, цере-
бральной и цереброспинальной форм 
заболевания, описал классическую 
триаду развернутой стадии церебро-
спинальной формы РС (нистагм, ин-
тенционный тремор, скандированная 
речь), отметил относительную сохран-
ность осевых цилиндров и высказал 
предположение об эндогенной приро-
де болезни в противовес господствую-
щему тогда мнению о вторичности РС.

В диссертации ученика Шарко Лео
польда Орденштайна (L.  Ordenstain, 
1835—1902) в 1862  г. РС впервые был 
дифференцирован от дрожательного 
паралича. В формирование класси-
ческих представлений о симптома-
тике РС большой вклад также внесли 
Х.  Оппенхайм (H.  Oppenheim), под-
робно охарактеризовавший сенсорные 
нарушения при данном заболевании; 
Э.А.Г. Штрюмпель (E.A.G. Strümpell), 
изучивший состояние рефлексов и 
обративший внимание на раннее ис-
чезновение поверхностных брюшных 
рефлексов; В.  Ухтофф (W.  Uhthoff), 
опубликовавший в 1899  г. подробную 
монографию о глазных симптомах РС, 
в том числе о ретробульбарном неври-
те (Murray Т.J., 2005).

С самых первых этапов изучения 
РС сформировались различные точ-
ки зрения на этиологию и патогенез 
РС. Оппенгейм сформулировал ток-
сическую теорию происхождения РС, 
Штрюмпель высказал предположение 
о существовании врожденной пред-
расположенности к РС, а П.  Мари 
рассматривал РС как инфекционную 
патологию. В первой половине XX  в. 

доминировала именно инфекционная 
теория развития РС, однако начатые 
Буллоком (Bullock), Куном (Kuhn) и 
Штайнером (Steiner) поиски возбуди-
теля РС (первый сообщил в 1913  г. о 
возможности передачи заболевания от 
человека кроликам; вторые обнаружи-
ли в 1920 г. в ликворе больных РС спи-
рохеты) не увенчались успехом. Из-
учение роли инфекционных факторов 
не потеряло актуальности и в насто-
ящее время, хотя роль вирусов и дру-
гих микроорганизмов, естественно, 
понимается в ином аспекте, нежели 
в начале XX  в. В свою очередь, пред-
ставления Штрюмпеля о врожденных 
особенностях тканей ЦНС как перво-
причине РС получили свое развитие 
в современных представлениях о по-
лигенном наследовании предрасполо-
женности к развитию заболевания.

Теория инфекционно-аллергиче-
ского происхождения РС, составля-
ющая основу современных представ-
лений об аутоиммунном патогенезе 
заболевания, была сформулирована в 
1970—1980-х гг., что стало возможным 
благодаря изучению аллергического 
энцефаломиелита, впервые экспери-
ментально вызванного Томасом Риве-
ром в 1933 г. и ставшего классической 
животной моделью РС. В изучении 
роли инфекционных и аллергических 
факторов патогенеза РС существенная 
роль принадлежит отечественным уче-
ным  — Н.В.  Коновалову, М.С.  Мар-
гулису, В.Д.  Соловьеву, А.К.  Шу-
бладзе, А.Г.  Панову, А.П.  Зинченко, 
Д.А. Маркову, О.А. Хондкариану и др.

РС в настоящее время является од-
ним из наиболее интенсивно изуча-
емых заболеваний нервной системы, 
тем не менее по-прежнему относится 
к неизлечимым. Однако разработка и 
внедрение в клиническую практику 
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современных иммуномодулирующих 
препаратов, совершенствование мето-
дов симптоматической терапии и реа-
билитации значительно улучшили его 
прогноз. Прогресс в понимании кле-
точных и молекулярных механизмов, 
лежащих в основе поражения миелина 
и нейронов, позволяет надеяться на по-
явление новых, эффективных подходов 
в терапии этого тяжелого заболевания.

Наиболее многообещающими пред-
ставляются разработка индивидуали-
зированной иммуномодулирующей те-
рапии с учетом фармакогенетических 
аспектов и особенностей патогенеза 
заболевания у каждого пациента, созда-
ние методов коррекции нейродегенера-
тивного процесса, стимуляции репара-
ции и регенерации миелина и клеточ-
ных элементов нервной ткани ЦНС.



Рис. 3. Распространенность рассеянного склероза в разных регионах мира (зоны по Куртцке).  
(Адапт. по: Goodin D.S., 2014)

Глава 1 

Эпидемиология, этиология и патогенез  
рассеянного склероза

Заболеваемость и распространен-
ность РС зависит от расово-этническо-
го состава популяции (особо подверже-
ны люди европеоидной расы), геогра-
фических факторов, степени развития 
медицинской помощи. Установлено, 
что распространенность РС увеличива-
ется к северу и югу от экватора, что, в 
свою очередь, коррелирует с располо-
жением развитых стран и населением 
преимущественно европеоидной расы 
(рис.  3). Также существует менее вы-
раженный градиент с запада на восток. 
Зоны высокого риска, характеризую-
щиеся наиболее высокой заболевае-
мостью и распространенностью РС, 
включают Канаду, северные регионы 
США, страны Северной и Централь-
ной Европы, юг Австралии, Новую 
Зеландию. В этих регионах распро-

страненность РС значительно выше, 
чем 50  случаев на 100  000 населения, 
может достигать показателя более чем 
200  больных на 100  000 населения. В 
зонах среднего риска (Южная Европа, 
Америка, Средиземноморье, юг США) 
распространенность РС составляет 
10—50  случаев на 100  000 населения. 
В зонах низкого риска (Северо-Вос-
точная Африка, Карибский бассейн, 
Мексика, Китай) — менее 10 случаев на 
100 000 населения (Goodin D.S., 2014).

В Российской Федерации (РФ) рас-
пространенность РС в различных ре-
гионах варьирует от 30 до 60 случаев на 
100 000 населения, при этом она выше 
в западных и центральных областях и 
несколько ниже в Сибири и на Даль-
нем Востоке. В Республике Татарстан 
(РТ) на конец 2016 г. зарегистрирова-


