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Роль сегментарных нарушений в формировании картины двигательных расстройств у больных детским церебральным параличом

А.Л. Куренков

НИИ педиатрии НЦЗД РАМН, Москва
Двигательные нарушения при детском церебральном параличе (ДЦП) разнообразны. Наиболее часто выявляются спастичность и центральные парезы мышц. Как правило, также нарушены механизмы межмышечного взаимодействия и ярко выражены тонические содружественные реакции [14]. Распространённость двигательных нарушений и степень их тяжести зависят от формы ДЦП [7]. Механизмы, приводящие к тем или иным проявлениям двигательным нарушений отличны при разных формах заболевания. Степень тяжести двигательных расстройств при ДЦП вариабельна, но уже к 2–3 годам формируется стойкий патологический двигательный стереотип, а к 7-10 годам при спастических формах ДЦП имеются различные деформации суставов. Наиболее частыми деформациями являются эквинусные деформации. Несмотря на интенсивное консервативное лечение, нередко приходится прибегать к ортопедо-хирургической коррекции [3]. При эквино-варусной деформации стопы предложен ряд оперативных вмешательств, которые позволяют устранить данный дефект [11]. Однако, динамическое наблюдение за эти больными показывает, что у части оперированных детей возникают рецидивы эквино-варуса или происходит формирование даже более тяжелых деформаций. В этой ситуации приходится решать вопрос – только ли с высоким уровнем спастичности определенных групп мышц и нарушением межмышечных взаимодействий связано усугубление деформаций стоп или в патогенез включаются другие механизмы? В литературе имеются отдельные указания на возможность сочетания центральных (надсегментарных влияний – поражения верхнего мотонейрона, т.е. нейронов двигательной коры или их аксонов) и периферических (сегментарных влияний – поражение нижнего мотонейрона, т.е. нейронов передних рогов спинного мозга) нарушений при ДЦП [2, 4, 5, 6, 8]. У детей старше 10 лет с ДЦП в поздней резидуальной стадии могут отмечаться туннельные невропатии, что обусловлено длительно существующими патологическими установками [9, 10, 12, 13].

Целью работы являлась комплексная клинико-электронейромиографическая оценка двигательных нарушений у больных с поздней резидуальной стадией ДЦП для выявления степени вовлечения в патологический процесс периферического нейромоторного аппарата и роли этих изменений для прогноза течения заболевания и определения правильной тактики лечебного процесса.

Материал и методы

Обследовано 89 пациентов со спастическими формами ДЦП (43 ребенка с эквино-варусными деформациями стоп и 46 – с эвино-плоско-вальгусными стопами) в возрасте от 7 до 17 лет, средний возраст 12,9 лет. Степень выраженности двигательных нарушений была различной, но преобладали дети с тяжёлой спастической диплегией, которые находились на лечении в детской клинической психоневрологической больнице № 18 г. Москвы на этапе планирования и проведения ортопедо-хирургического лечения.

В клинической картине больных с ДЦП, спастической диплегией особое внимание уделялось тонусным нарушениям мышц нижних конечностей; степени выраженности сухожильных и периостальных рефлексов, их асимметрии; движению пальцев стоп; мышечной силе в различных группах мышц нижних конечностей; степени выраженности трофических изменений кожи голеней и стоп; наличию нарушений мочеиспускания и дефекации. Большинство больных (87,6%) имели возможность самостоятельного передвижения, однако, при этом использовали различные дополнительные приспособления (костыли, трости и др.).

Электронейромиографическое (ЭНМГ) исследование включало запись биопотенциалов мышц при помощи накожных и игольчатых электродов, различные стимуляционные методы исследования.

Записи электромиограммы (ЭМГ) проводили в различных мышцах (наиболее часто в mm. rectus femoris, biceps femoris, semimembranosus, tibialis anterior, gastrocnemius, extensor digitorum brevis et abductor hallucis) c помощью стандартных накожных электродов и концентрического игольчатого электрода DANTEC 13L49 с записы​вающей площадью 0,07 мм при фильтрах усилителя 2 Гц-10 кГц.

Исследование Т-рефлексов (сухожильных рефлексов с записью ответов на электромиографе) проводилось при тестировании коленного и ахиллового рефлексов; оценивалась максимальная амплитуда и асимметрия рефлексов.

Для более полной и детальной оценки надсегментарных и сегментарных поражений (в первую очередь мотонейронов спинного мозга и периферических нервов) проводилось изучение скорости проведения импульса по двигательным волокнам периферических нервов конечностей, Н-рефлекса и F-волны.

Для проведения ЭНМГ-исследований использовался отечественный электронейромиограф «Нейромиограф» производства НМФ «Статокин» (Россия).
Статистическая обработка данных проведена на базе пакета программ SPSS 8,0 for Windows.

Результаты и обсуждение

При неврологическом исследовании была выделена группа из 17 больных спастической диплегией (19,1% от общего числа обследованных), не отличавшаяся по возрасту и полу от основного контингента, у которых были выявлены клинические особенности в статусе, не характерные для классического описания пациентов:

1) не выявлялось повышение тонуса в мышцах нижних конечностей и даже отмечалась тенденция к гипотонии, особенно в мышцах голеней и стоп; 2) не было повышения сухожильных рефлексов с ног и расширения рефлекторной зоны, а Ахиллов рефлекс, как правило, был снижен; 3) наблюдалась асимметрия Ахилловых и, в меньшей степени, коленных рефлексов; 4) отсутствовали патологические стопные рефлексы (Бабинского, Россолимо и другие); 5) у 6 детей выявлено снижение нижних брюшных рефлексов; 6) кремастерные рефлексы не вызывались у 4-х пациентов; 7) отсутствовали синкинетические проявления в мышцах голени (в частности тибиальная синкинезия); 8) амплитуда движений пальцев стоп резко ограничена, движения медленные, неловкие; 9) мышечная сила была снижена в четырехглавой мышце бедра до 4-х баллов, в двуглавой мышца бедра до 2-3-х баллов, в икроножной мышце до 3-х баллов, в передней большеберцовой мышце до 2-3-х баллов, в мышцах отводящей большой палец стопы и коротком разгибателе пальцев стопы до 1-2-х баллов; 10) выраженные деформаций суставов нижних конечностей (наиболее часто эквинусных и эквиноварусных); 11) отмечалась гипотрофия мышц голеней и стоп; 12) были выражены трофические изменения кожи голеней и стоп; 13) у 3-х больных несколько раз в месяц отмечалось ночное недержание мочи.

Все перечисленные симптомы, особенно пункты 9, 11 и 12, требовали объективизации поражения нижнего мотонейрона на уровне пояснично-крестцового утолщения. С этой целью проведено развёрнутое ЭМГ-исследование.

В результате проведённого исследования (таблица № 1) были получены данные, подтверждающие известные ранее факты – у больных с классическими спастических формами ДЦП выявляются признаки надсегментарных нарушений, при отсутствии данных за поражение сегментарного аппарата спинного мозга, а именно:

· наличие тонической активности мышц в покое;

· появление синкинетической активности при выполнении произвольных движений (сгибательно-пронационная синергия в мышцах верхних конечностей, аддукторная и тибиальная синкинезии в мышцах нижних конечностей и другие);

· наличие ярко выраженных зеркальных движений;

· нарушение взаимодействия мышц синергистов и антагонистов;

· снижение амплитуды биопотенциалов мышц при произвольном мышечном сокращении;

· повышение амплитуды Т-рефлексов, наличие клонусов;

· увеличение рефлекторной возбудимости (при исследовании Н-рефлекса);

· повышение амплитуды F-волны, что указывает на повышение синхронной мотонейрональной возбудимости на уровне сегментов спинного мозга.
В очерченной группе из 17 больных (принятых за 100%) ДЦП в форме спастической диплегии, у которых были выше описаны клинические особенности заболевания, при ЭНМГ-исследовании были выявлены следующие особенности иннервации мышц нижних конечностей, особенно голени и стопы.
При накожной записи биопотенциалов мышц нижних конечностей при максимальном произвольном усилии отмечалась разреженность ЭМГ и синхронизация биопотенциалов. В покое в мышцах голени и стопы отсутствовала или имела минимальную выраженность низкоамплитудная тоническая активность. Аддукторная синкинезия была ярко выражена только у 9 больных (52,9%), тибиальная синкинезия регистрировалась только у 2-х пациентов (11,8%). Повышение коленных Т-рефлексов отмечалось у 10 больных (58,8%). Ахиллов Т-рефлекс был повышен только у 2 пациентов (11,8%), в остальных случаях зарегистрировано его снижение, а в 3-х случаях он отсутствовал. Асимметричное снижение Ахиллова Т-рефлекса было выявлено почти у половины больных (46,1%).
При ЭМГ концентрическими игольчатыми электродами с проведением ана​лиза потенциалов действия двигательных единиц (ПДЕ) при исследовании мышц голени и стопы отмечено увеличение длительности и амплитуды ПДЕ, уменьшение числа ПДЕ, регистрируемых с одного вкола концентрического электрода, наличие единичных потенциалов фасцикуляций (Табл. № 1). Гистограмма длительности ПДЕ была, как правило, растянута и умеренно смещена вправо.
Потенциалы действия двигательных единиц при игольчатом исследовании m. Tibialis anterior у ребенка 14 лет с ДЦП, спастической диплегией. Выявлено увеличение средней длительности (до +16%), изменение формы и увеличение числа фаз потенциалов действия двигательных единиц. 

При проведении турн-амплитудного анализа (передняя большеберцовая и икроножная мышцы) выявлялось смещение облачной диаграммы влево и вверх, т.е. в сторону уменьшения числа турнов и повышения средней амплитуды турнов; соотношение число турнов к средней амплитуде турнов было значительно уменьшено (табл. 1).

Таблица № 1. Результаты электромиографического исследования (анализ ПДЕ и турн-амплитудный анализ) у пациентов с ДЦП, спастической диплегией.

	
	Классическая спастическая диплегия (n=34)
	Спастическая диплегия с клиническими симптомами поражения нижнего мотонейрона (n=17)

	
	
	Подгруппа1 (n=5)
	Подгруппа 2 (n=12)

	отклонения средней длительности ПДЕ от возрастной нормы (%)
	+6,3(2,8*
	+27,3(10,3*
	+14,1(8,9

	Амплитуда ПДЕ (мкВ)
	351(171
	541(212
	421(176

	Число фаз ПДЕ
	3(1
	3(1
	4(2

	Процент полифазных ПДЕ
	10%
	10%
	20%

	Спонтанная активность (наличие потенциалов фибрилляций)
	Нет
	нет
	Нет

	Отношение числа турнов к средней амплитуде
	1,11(0,26**
	0,46(0,11*
	0,68(0,25

	Число турнов за секунду
	469(178
	276(121
	356(189

	Средняя амплитуда (мкВ)
	421(234
	589(256
	521(211


Примечание: достоверные различия средних показателей распределения - p<0,05*; p<0,01**.

По нашим данным в тех случаях, когда спастическая диплегия осложнялась клиническими симптомами поражения нижнего мотонейрона, развёрнутое ЭМГ-исследование разделяет этих больных на две четко очерченные подгруппы:

1 подгруппа (n=5) – с однозначными ЭМГ-признаками поражения мотонейронов спинного мозга. Это проявлялось в виде признаков реиннервации, что подтверждалось и результатами турн-амплитудного анализа.

2 подгруппа (n=12) – с неоднозначными ЭМГ признаками сегментарного поражения, однако, все основные ЭМГ-показатели отличают эту подгруппу от классической спастической диплегии. Эти отличия состоят в том, что основные миографические параметры сдвинуты в сторону увеличенных значений (гистограмма длительностей ПДЕ, облачная диаграмма при проведении турн-амплитудного анализа).

Обращает на себя внимание тот факт, что, вероятно, процесс, который привел к появлению дополнительных клинических симптомов у больных ДЦП в обеих подгруппах, полностью завершен, о чем свидетельствует отсутствие спонтанной денервационной активности.

Сопоставление результатов детей второй группы с больными классической спастической диплегией чётко указывает на то, что имеет место страдание периферических мотонейронов.

Это в свою очередь ставит вопрос о том, насколько чувствительным является метод ЭМГ с использованием игольчатых электродов и на сколько адекватны стандартные нормы по длительности ПДЕ, т.е. ±20% от среднестатистической нормы.

Результаты развёрнутого ЭМГ обследования показали, что игольчатое исследование является наиболее чувствительным методом для выявления поражения периферических мотонейронов. В тех случаях, когда имеется сдвиг гистограммы длительностей ПДЕ вправо (в сторону увеличения значений), но формально находящийся в пределах нормы, дополнительные данные, полученные при турн-амплитудном анализе, являются достаточным основанием для диагностирования поражения нижнего мотонейрона.
Таким образом, у 17 больных спастической диплегией с выраженными деформациями стоп из общего числа обследованных (89 детей с ДЦП), т.е. в 19,1% случаев выявлены признаки страдания мотонейронов спинного мозга (нижнего мотонейрона).
У детей в этой группе скорость проведения импульса по двигательным волокнам периферических нервов и показатели Н-рефлекса не были грубо нарушены. У 3-х больных (17,6%) с грубыми эквиноварусными деформациями стоп зарегистрировано снижение амплитуды М-ответа с мышцы, отводящей большой палец стопы. Повышение рефлекторной возбудимости мотонейронного пула икроножной и камбаловидной мышцы было выявлено в только 29,4%, а в других случаях значительного изменения амплитуды Н-рефлекса и, как следствие этого, отношения Нмакс/Ммакс не отмечено. Также амплитудные значения F-волн были значительно ниже, чем при чисто спастических проявлениях, в 35,3% отмечалось увеличение длительности F-волны и числа фаз (табл. № 2).

Таблица № 2. Параметры F-волны у пациентов школьного возраста с ДЦП, спастической диплегией при стимуляции большеберцового нерва.

	
	Средняя амплитуда

F-волн (мкВ)
	Отношение Fср/Ммакс (%)
	Число выпадений F-волн (%)
	Минимальная латенция 

F-волн (мс)
	Максимальная латенция 

F-волн (мс)

	Классическая спастическая диплегия (n=43)
	455,5(78,4**
	4,33**
	Нет
	34,4(4,54
	37,7(4,62

	Спастическая диплегия с клиническими симптомами поражения нижнего мотонейрона (n=17)
	189,6(75,5**
	2,53**
	5-10
	35,1(5,09
	39,1(6,77


Примечание: достоверные различия средних показателей распределения – p<0,01**.

Среди возможных причин поражения мотонейронов спинного мозга у больных ДЦП следует рассматривать несколько: травматическое поражение спинного мозга интранатально, врождённые пороки развития и миелодисплазию.

Интранатальное травматическое поражение спинного мозга имеет характерный анамнез и яркую клиническую картину, врожденные пороки развития спинного мозга также достаточно очевидны, а диагностика миелодисплазии вызывает наибольшие трудности. Причем сопутствующий диагноз миелодисплазии у больных ДЦП часто ставиться на основании данных рутинного ЭМГ-исследования при накожном отведении, когда выявляется «нейрональный» или «переднероговой» тип кривой – разряжение интерференционной кривой и наличие синхронизированных разрядов. По нашим данным эти признаки в большинстве случаев являются ложноположительными и связаны с особенностью функционирования периферического нейромоторного аппарата у больных ДЦП – высокой синхронизацией ПДЕ, имеющих одинаковые пороги возбуждения, что на игольчатой ЭМГ проявляется сложностью поддержания минимального произвольного усилия и рекрутированием нескольких двигательных единиц одновременно.

Несмотря на доступность игольчатой ЭМГ для клинической неврологии, накожное отведение биопотенциалов мышц продолжает пользоваться популярностью. В первую очередь это связано с методической простотой и безболезненностью метода. Однако, как следует из полученных нами данных, в тех случаях, когда у больных ДЦП накожная ЭМГ обнаруживает косвенные признаки поражения сегментарных структур, часто это не подтверждается другими электромиографическими методами обследования.

Между тем, если у больных ДЦП, особенно в случае спастической диплегии, определяются вышеописанные клинические особенности, указывающие на сегментарное поражение, обычно имеются и нейрофизиологические признаки резидуального страдания периферических мотонейронов.

Это особенно важно, поскольку больные 1 и 2 групп по-разному реагируют на лечение, в том числе хирургическое.

Дополнительное поражение нижнего мотонейрона у детей с ДЦП, независимо от тяжести, является неблагоприятным прогностическим критерием для оперативного лечения.

Суммируя представленные данные, можно предложить программу оценки ЭНМГ-изменений при исследовании мышц нижних конечностей у больных ДЦП с подозрением на поражение мотонейронов спинного мозга на уровне пояснично-крестцового утолщения. Характерные изменения при сегментарном поражении у больных ДЦП будут следующие:

· Увеличение длительности и амплитуды ПДЕ; уменьшение числа ПДЕ, регистрируемых с одного вкола концентрического электрода; наличие единичных потенциалов фасцикуляций;

· При проведении турн-амплитудного анализа – смещение облачной диаграммы влево и вверх, т.е. в сторону уменьшения числа турнов и повышения средней амплитуды турнов; соотношение числа турнов к средней амплитуде турнов значительно уменьшено;

· Снижение или отсутствие тонической активности в покое;

· Уменьшение выраженности, вплоть до полного исчезновения, синкинетической активности;

· Наличие в интерференционном паттерне черт близких к денервационному: разряжение ЭМГ и появление синхронизированных разрядов;

· Снижение амплитуды Т-рефлексов, как правило, преимущественно ахилловых;

· Асимметрия ахилловых Т-рефлексов на 50% и более;

· Отсутствие признаков повышения возбудимости мотонейронов спинного мозга, тестируемых при помощи Н-рефлекса

· Снижение амплитуды М-ответа при достаточно выраженных изменениях;

Таким образом, у детей с детским церебральным параличом с прогрессирующими деформациями суставов нижних конечностей в 19,1% выявлено многоуровневое поражение ЦНС – на центральном и сегментарном уровнях. Сегментарные нарушения у больных детским церебральным параличом могут быть проявлением миелодисплазии, что значительно утяжеляет проявления заболевания и меняет тактику восстановительного, в особенности оперативного лечения у больных ДЦП. У больных ДЦП при подозрении на поражение мотонейронов спинного мозга ЭМГ исследование с использованием накожных электродов должно обязательно дополняться тестированием ПДЕ игольчатыми электродами, как наиболее информативным методом обследования. При проведении ЭНМГ-исследования использование «поздних» ответов, Н-рефлекса и F-волны позволяет точнее оценить степень надсегментарных нарушений.
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