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Резюме. Энцефалопатия Вернике − тиамин-дефицитарное состояние, в основе которого помимо злоупо-
требления алкоголем лежит широкий спектр соматических причин. У большинства пациентов в дебюте 
заболевания отсутствует классическая клиническая триада — глазодвигательные нарушения, атаксия 
и когнитивные расстройства, что затрудняет своевременную диагностику. Заболевание может манифе-
стировать головокружением, неустойчивостью, двоением или когнитивными расстройствами. Ключевые 
клинические проявления включают: симметричный индуцированный взором нистагм, туловищную атаксию, 
двухсторонний парез отводящих нервов, межъядерную офтальмоплегию, двухстороннее снижение вести-
булоокулярного рефлекса, а также антероградную амнезию. Для постановки диагноза обязательно наличие 
состояния, приводящего к дефициту тиамина. Диагноз подтверждается МРТ, однако уже при клиническом 
подозрении на энцефалопатию Вернике необходимо инициировать парентеральную терапию тиамином 
в адекватной дозе. При своевременном лечении заболевание характеризуется хорошим прогнозом.
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Abstract. Wernicke encephalopathy is a thiamine defi ciency condition that has a wide range of somatic causes in ad-
dition to alcohol abuse. Most patients do not have the classical clinical triad — oculomotor dysfunction, ataxia and 
cognitive impairment at the onset of the disease, which makes timely diagnosis diffi  cult. The disease may manifest 
as dizziness, unsteadiness, double vision, or cognitive impairment. Key clinical manifestations include symmetrical 
gaze-evoked nystagmus, truncal ataxia, bilateral abducens paresis, internuclear ophthalmoplegia, bilateral vestib-
ular-ocular refl ex reduction, and anterograde amnesia. To make a diagnosis, the presence of a condition leading to 
thiamine defi ciency is required. The diagnosis is confi rmed by MRI, but even with clinical suspicion of Wernicke en-
cephalopathy, it is necessary to initiate parenteral therapy with thiamine in an adequate dose. With timely treatment, 
the disease has a good prognosis.
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Сокращения: КТ — компьютерная томография; 
МРТ — магнитно-резонансная терапия; ЭВ — эн-
цефалопатия Вернике; CANVAS — Cerebellar Ataxia 
with Neuropathy and Vestibular Arefl exia.

Введение. Энцефалопатия Вернике (ЭВ) являет-
ся неврологическим заболеванием, связанным с де-
фицитом витамина В1 (тиамина) и проявляющимся 
вариабельным сочетанием глазодвигательных, ко-
ординаторных и когнитивных нарушений. ЭВ раз-
вивается как у лиц, злоупотребляющих алкоголем 
при недостаточном питании, так и в рамках широ-
кого спектра других состояний и болезней. ЭВ оста-
ется трудно диагностируемым заболеванием — оно 
верно устанавливается всего у трети пациентов, 
страдающих алкоголизмом, и лишь 6% пациентов 
с другими состояниями, приводящими к дефициту 
тиамина [1]. При этом ранняя диагностика заболе-
вания чрезвычайно важна, так как назначение пато-
генетического лечения тиамином предотвращает не 
только формирование стойкого когнитивного дефи-
цита, связанного с развитием синдрома Корсакова, 
но и летальный исход.

В 1881 г. немецкий невролог, психиатр и нейро-
морфолог Carl Wernicke описал внезапно развива-
ющееся расстройство, проявляющееся тяжелыми 
неврологическими и психическими нарушениями, 
и предложил называть его «острым верхним гемор-
рагическим полиоэнцефалитом (polyoencephalitis 
hemorrhagica superior acuta)». Одним из показатель-
ных случаев, описанных Вернике в 1881 г., была 
20-летняя швея (не злоупотребляла алкоголем), ко-
торая пыталась покончить жизнь самоубийством, 
приняв серную кислоту; впоследствии у нее раз-
вился стеноз привратника, что привело к дефициту 
тиамина. Она была госпитализирована в клинику 
Шарите со следующими симптомами: сонливость, 
зевота, глазодвигательные нарушения, головокру-
жение и атаксия, ухудшение зрения. Заболевание 
прогрессировало и привело к летальному исходу [2]. 
Несколькими годами позже С.С. Корсаков опублико-
вал собственные наблюдения особого психического 
расстройства, которые легли в основу его докторской 
диссертации «Об алкогольном параличе». В ней 
были описаны нарушения памяти (преимуществен-
но краткосрочной), развивающиеся у лиц, страда-
ющих тяжелым алкоголизмом и множественным 
поражением нервной системы («множественным 
невритом» в терминах того времени). Эти расстрой-
ства С.С. Корсаков назвал «полиневритическим пси-
хозом» или «психической токсемической церебро-
патией» [3]. В течение острой ЭВ может развиться 
типичный синдром Корсакова — это состояние обо-
значается как «Энцефалопатия Вернике — Корсако-
ва». Эти состояния могут развиваться как последо-
вательные стадии одного патологического процесса, 
ключевую роль в развитии которого играет дефицит 
тиамина [4].
Эпидемиология. Частота встречаемости ЭВ в по-

пуляции составляет 0,4–2,8% [5]. 9 из 10 случаев свя-
заны со злоупотреблением алкоголем [6]. Средний 

возраст пациентов с алкогольной ЭВ составляет 
55 лет, с неалкогольной — 51 год [7].
Патогенез. Тиамин (витамин В1) является 

важным кофактором для нескольких ключевых 
ферментов, ответственных за поддержание цере-
брального энергетического гомеостаза (а-кетоглу-
таратдегидрогеназа и пируватдегидрогеназа цикла 
Кребса; транскетолаза пентозофосфатного пути). 
Дефицит витамина приводит снижению синтеза 
энергии в митохондриях [8]. Также тиамин играет 
важную роль в поддержании целостности клеточ-
ных мембран и осмотического градиента [5]. Дефи-
цит тиамина вызывает развитие лактат-ацидоза и по-
давление метаболизма в областях мозга с наиболее 
высоким тиамин-зависимым метаболизмом. Кроме 
того, у пациентов, страдающих хроническим алко-
голизмом и имеющих недостаточное питание, часто 
наблюдается дефицит магния — кофактора нормаль-
ного функционирования тиамин-зависимых фермен-
тов и нейротрансмиттеров [9]. Накопление лактата, 
аланина, глутамата, снижение pH клетки и наруше-
ние гомеостаза клеточных электролитов ведет к раз-
витию цитотоксического отека. Далее повреждение 
астроцитов вследствие дефицита энергии, оксидант-
ного стресса, снижения pH и вторичной иксайтоток-
сичности влечет за собой развитие вазогенного отека 
[5]. Кроме того, дефицит тиамина приводит к сниже-
нию синтеза ацетилхолина и других нейротрансмит-
теров, что вызывает активацию микроглии и способ-
ствует развитию делирия и/или других когнитивных 
нарушений [10].

Типичные очаги повреждения мозга при ЭВ рас-
полагаются симметрично в структурах, окружаю-
щих третий и четвертый желудочки и водопровод, 
сосцевидных телах и дорсомедиальных отделахзри-
тельных бугров. Carl Wernicke отмечал, что пораже-
ния «почти с математической точностью одинаковы 
с обеих сторон» [2]. Локализация очагов в средин-
ных структурах ствола головного мозга приводит 
к возникновению уникальной картины глазодвига-
тельных расстройств. Нетипичные очаги (обычно 
возникающие при неалкогольной ЭВ) могут лока-
лизоваться в мозжечке, черве, зубчатых ядрах, ядрах 
черепных нервов, хвостатом ядре, валике мозолисто-
го тела и церебральной коре [11,12].
Предрасполагающие состояния. Спектр причин 

заболевания, помимо алкоголизма, достаточно ши-
рок (табл. 1). При дефиците тиамина в пище его за-
пасы в организме истощаются в течение 2–3 недель. 
Основные механизмы развития дефицита тиамина 
при хроническом алкоголизме включают следую-
щие: избыток углеводов и недостаток витаминов 
в пище, нарушение всасывания тиамина в кишечни-
ке, потеря тиамина через почки, сокращение хране-
ния тиамина в печени, а также снижение утилизации 
тиамина вследствие гипомагниемии [4,5].

В группы риска развития ЭВ входят пациенты по-
жилого и старческого возраста, проживающие одни 
[17–19].
Клиническая картина. Классическая клиниче-

ская триада ЭВ включает изменение психического 
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статуса, офтальмоплегию и атаксию ходьбы. Однако 
она встречается лишь у 2 из 5 пациентов [7]. У каж-
дого пятого пациента в дебюте заболевания нет ни 
одного классического симптома, хотя они могут по-
являться позднее [20]. Нейропсихиатрические на-
рушения являются наиболее частым и постоянным 
клиническим проявлением ЭВ (34–82% пациентов) 
[21]. Они включают делирий, апатию, нарушение па-
мяти, внимания и управляющих функций [4, 22]. Раз-
витие делирия также может быть связано с отменой 
этанола. Глазодвигательные нарушения — второе 
по частоте проявление ЭВ. Как таковая офтальмо-
плегия встречается исключительно редко, наиболее 
драматическим ее проявлением является «синдром 
замороженных глаз» — полная двухсторонняя на-
ружная офтальмоплегия без птоза [23]. К основным 
нейроофтальмологическим проявлениям заболева-
ния относятся: взор-индуцированный нистагм, парез 
отводящих нервов, содружественный парез взора, 
межъядерная офтальмоплегия, нарушение горизон-
тального вестибулоокулярного рефлекса, отек диска 
зрительного нерва и ретинальные кровоизлияния 
(рис. 1) [24]. Данные симптомы обычно наблюдают-
ся в различных комбинациях.

Для ЭВ характерен горизонтальный (реже верти-
кальный) взор-индуцированный нистагм, который 
является наиболее ранним проявлением заболева-
ния. Его возникновение связано с поражением ме-
диального вестибулярного ядра и nucleus prepositus 
(располагается в ростральных отделах продолгова-
того мозга и участвует в регуляции горизонтального 

Т а б л и ц а  1
Причины и механизмы развития энцефалопатии Вернике [4, 
13–16]

Механизм Причина
Снижение 
доступности 
тиамина

Недостаточность питания (включая нервную 
анорексию); ахалазия пищевода, обструкция 

желудочно-кишечного тракта; болезнь Крона, 
язвенный колит, панкреатит; состояние после 

абдоминальных хирургических операций 
(включая хирургическое лечение ожирения); 

hyperemesis gravidarum
Ускоренное 
использование 
тиамина

Системные заболевания, инфекции, сепсис, 
тиреотоксикоз, беременность; гематологические 

заболевания, быстрорастущие опухоли; 
эпилептические припадки

Нарушение 
утилизации 
тиамина

Злокачественные новообразования, дефицит 
кофакторов, химиотерапия

T a b l e  1
Causes and mechanisms of development of Wernicke’s 
encephalopathy [4, 13–16]

Mechanism Cause
Decreased 
availability of 
thiamine

Malnutrition (including anorexia nervosa); achalasia 
of the esophagus, gastrointestinal obstruction; 
Crohn’s disease, ulcerative colitis, pancreatitis; 

condition after abdominal surgery (including surgical 
treatment of obesity); hyperemesis gravidarum

Accelerated use 
of thiamine

Systemic diseases, infections, sepsis, thyrotoxicosis, 
pregnancy; hematological diseases, fast-growing 

tumors; epileptic seizures
Impaired 
thiamine 
utilization

Malignant neoplasms, cofactor defi ciency, 
chemotherapy

Рисунок 1. Глазодвигательные нарушения у пациентов с энцефалопатией Вернике (иллюстрация из архива авторов)
А — монокулярная межъядерная офтальмоплегия со страбизмом и бьющим вверх нистагмом. Б — двухсторонний парез от-
водящих нервов, Ng — нистагм.
Figure 1. Oculomotor disturbances in patients with Wernicke encephalopathy.
A — wall-eyed monocular internuclear ophthalmoplegia (WEMINO) and upward nystagmus. Б — bilateral abducens paresis.
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взора). Часто наблюдается вертикальный нистагм: 
изначально спонтанный бьющий вверх (вследствие 
поражения nucleus intercalatus (располагается в про-
долговатом мозге между дорсальным ядром про-
долговатого мозга и ядром подъязычного нерва, 
участвует в регуляции вертикального взора) и ниж-
него вестибулярного ядра), через 2–12 месяцев ме-
няющий направление на противоположное — бью-
щий вниз (при одновременном поражении клочка 
мозжечка или ядра парамедианного тракта) [24]. 
Наличие бьющего вниз нистагма в сочетании с ту-
ловищной атаксией свидетельствует о хронической 
стадии заболевания [25]. Частое развитие вертикаль-
ного нистагма при ЭВ может объясняться тем, что 
нейрональные сети, отвечающие за вертикальный 
взор, располагаются вблизи area postrema дорсоме-
диальных отделов продолговатого мозга [26]. Также 
может наблюдаться выраженное двустороннее сни-
жение горизонтального (но не вертикального) ве-
стибулоокулярного рефлекса. Как и горизонтальный 
нистагм, оно связано с поражением медиальных ве-
стибулярных ядер продолговатого мозга [27]. Следу-
ющим по частоте офтальмологическим проявлением 
ЭВ является двусторонний парез наружных прямых 
мышц глаза, реже наблюдается содружественный го-
ризонтальный паралич взора [24]. При ЭВ на фоне 
hyperemesis gravidarum описаны случаи двусторон-
него снижение зрения [28, 29].

Атаксия ходьбы варьирует от легких нарушений 
до астазии/абазии. Она связана с поражением чер-
вя мозжечка и вестибулярной дисфункцией [30]. 
В отличие от алкогольной мозжечковой дегенера-
ции, при ЭВ атаксия не вовлекает верхние конечно-
сти [11]. Наличие сопутствующей полиневропатии 
может утяжелять атаксию ходьбы при ЭВ. Таким 
образом, для пациентов с ЭВ характерно сочетание 
центральной (индуцированный взором нистагм, ту-
ловищная атаксия) и периферической (двустороннее 
снижение вестибулоокулярного рефлекса) вестибу-
лярной дисфункции [31], что определяет уникаль-
ность клинической картины заболевания и позволя-
ет осуществлять дифференциальную диагностику 
уже на ранних стадиях.

У 4 из 5 пациентов с ЭВ в отсутствии лечения раз-
вивается синдром Корсакова, который характеризу-
ется стойким когнитивным дефицитом в сочетании 
с конфабуляциями. Когнитивные нарушения явля-
ются домен-специфичными и представлены антеро-
градной (трудности усвоения новой информации), 
ретроградной (утрата уже усвоенной информации) 
амнезией и «дизрегуляторным синдромом» — на-
рушением управляющих функций (формирование 
суждений, выработка стратегий, решение проблем). 
Развитие антероградной амнезии влечет за собой 
возникновение конфабуляций: пациент неосознанно 
заполняет пробелы в памяти вымышленными факта-
ми. Мнестический дефицит может быть настолько 
выражен, что затрудняет профессиональную и даже 
бытовую активность пациента. В ряде случаев ре-
троградная амнезия охватывает годы, что приводит 
к утрате общих знаний, стиранию произошедших 

событий и автобиографических воспоминаний. 
При этом амнезия подчиняется закону «временного 
градиента», который был впервые сформулирован 
Т. Рибо в 1881 г.: чем дальше в прошлом временной 
период, тем дольше он сохраняется в памяти. Амне-
зия при синдроме Корсакова обусловлена необрати-
мым повреждением сосцевидных тел (с их атрофией 
по данным нейровизуализации) и дорсальных отде-
лов зрительных бугров [4,22]. Важно отметить, что 
синдром Корсакова может развиться по разным при-
чинам[11].

Наблюдаются существенные различия в клиниче-
ской картине при алкогольной и неалкогольной фор-
ме ЭВ. Так, при алкогольной ЭВ чаще наблюдается 
классическая триада [1]; для нее характерен моз-
жечковый синдром (85% vs 68%) и гипонатриемия 
(25% vs 9%), однако реже наблюдаются глазодвига-
тельные нарушения (66% vs 85%). Пациенты с неал-
когольной ЭВ поступают в стационар позже (через 
4 дня vs через 1 день) [7]. Данная форма ассоцииро-
вана с рвотой (82% пациентов) и снижением массы 
тела. Для ЭВ на фоне рвоты беременных характерны 
жалобы на нечеткость зрения (24%) [13]. У молодых 
пациентов с неалкогольной ЭВ (после бариатриче-
ских операцией) реже наблюдается нарушение пси-
хического статуса [36].
Диагностика. ЭВ является клиническим диагно-

зом. Активный сбор анамнеза и выявление провоци-
рующих факторов имеют решающее значение в ран-
ней постановке диагноза, особенно при стертой или 
атипичной клинической картине. КТ в большинстве 
случаев не несет пользы в ранней постановке диаг-
ноза, однако у некоторых пациентов можно наблю-
дать зоны снижения плотности в области околоводо-
проводного серого вещества и медиальных отделов 
зрительных бугров (рис. 2) [5]. Основным методом 
для подтверждения диагноза является МРТ, которая 
при низкой чувствительности (53%), обладает 93% 
специфичностью. МР-последовательность FLAIR 
оптимальна для диагностики, так как позволяет ви-
зуализировать очаги цитотоксического и вазогенно-
го отеков вокруг III и IV желудочков. При этом нор-
мальный результат МРТ не позволяет исключать ЭВ. 
Диффузионно-взвешенное изображение с оценкой 
измеряемого коэффициента диффузии необходи-
мо для дифференциации вазогенного (повышение 
сигнала на диффузионно-взвешенном изображении 
при сниженном коэффициенте) и цитотоксического 
отека (повышение обоих параметров). Изменения 
на МРТ имеются у 54–63% пациентов [7, 37]. Типич-
ные симметричные зоны изменения МР-сигнала на-
блюдаются в перивентрикулярных областях таламу-
сов («симптом хоккейной клюшки»), гипоталамуса, 
сосцевидных тел, околоводопроводной зоне и дне 
IV желудочка. Данный типичный паттерн имеется 
лишь у 58% пациентов. Нетипичные зоны включают 
скорлупу, хвостатое ядро, валик мозолистого тела, 
дорсальные отделы продолговатого мозга, мост, 
красное ядро, черную субстанцию, ядра черепных 
нервов (более характерно для неалкогольной ЭВ), 
червь, зубчатое ядро, параверническую область 
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мозжечка, свод, а также пре- и постцентральную 
извилину [30, 38–40]. Использование МР-последо-
вательности Т1 с контрастным усилением (выявля-
ющим нарушение гематоэнцефалического барьера) 
информативно для оценки поражения сосцевидных 
тел, которое является предиктором плохого восста-
новления памяти (рис. 2). Возможно изолированное 
поражение сосцевидных тел, также в них может на-
блюдаться отложение гемосидерина (МРТ Т2*) [41, 
42]. Примечательно, что в типичных зонах повреж-
дения мозга при ЭВ наблюдается избыточная перфу-
зия при проведении ASL-МРТ, что может иметь ком-
пенсаторный характер [43]. Следует учитывать, что 

раннее назначение тиамина снижает вероятность об-
наружения типичных зон на 5,3% для каждых 100 мг 
препарата [44].

Лабораторных маркеров ЭВ не существует. Опре-
деление концентрации тиамина в сыворотке не име-
ет диагностического значения, так как нормальный 
результат не позволяет исключить ЭВ (уровень ви-
тамина В1 в крови не отражает его концентрацию 
в структурах головного мозга) [45].

В развитии ЭВ выделяют три стадии (табл. 2) [46].
На начальной стадии МРТ чаще нормальная и те-

рапия тиамином быстро приводит к регрессу сим-
птомов. На развернутой стадии преимущественно 

Рисунок 2. Нейровизуализационная картина при энцефалопатии Вернике (иллюстрация из архива авторов)
А — снижение плотности вокруг III желудочка у пациента с тяжелой алкогольной ЭВ; Б — типичные (описание в тексте) 
зоны изменения МР-сигнала (основная картинка — FLAIR, в рамке — ДВИ) в сочетании с гиперинтенсивностью коры лоб-
ной доли у пациентки с тяжелой алкогольной ЭВ (глазодвигательные нарушения представлены на рис. 1А); В — типичная 
МРТ-картина тяжелой алкогольной ЭВ; Г — МРТ-картина пациентки без факторов риска дефицита тиамина, которая 
была изначально расценена как ЭВ; в последующим установлен диагноз оптиконевромиелита; Д — поражение сосцевидных 
тел у пациентки с корсаковским синдромом вследствие ЭВ на фоне оперативного вмешательства по поводу рака подже-
лудочной железы с рецидивирующей рвотой. Д1 — FLAIR, Д2 — Т1 с контрастированием, Д3 — ДВИ, Д4 — FLAIR через 6 
месяцев (атрофия сосцевидных тел)
Figure 2. Neuroimaging of Wernicke encephalopathy
A — decreased CT-density around the third ventricle in a patient with severe alcoholic WE. B — typical (description in the text) areas 
of change in the MR signal (main picture — FLAIR, in the frame — DWI) in combination with hyperintensity of the frontal cortex in 
a patient with severe alcoholic EV (oculomotor disorders are presented in Fig. 1A); B — typical MRI picture of severe alcoholic WE; 
D — MRI of a patient without risk factors for thiamine defi ciency, which was initially regarded as WE; Subsequently, a diagnosis of 
neuromyelitis optica was established. D — damage to the mamillar bodies in a patient with Korsakoff  syndrome due to surgery for 
pancreatic cancer with recurrent vomiting. D1 — FLAIR, D2 — T1 with contrast, D3 — DWI, D4 — FLAIR after 6 months (atrophy of 
the mamillar bodies)



21

RUSSIAN NEUROLOGICAL JOURNAL, № 4, 2024
DOI 10.30629/2658-7947-2024-29-4-16-26 

REVIEWS

визуализируются зоны вазогенного отека (может 
быть ограничение диффузии), реакция на лечение 
медленная и часто неполная. Финальная стадия ха-
рактеризуется зонами атрофии и глиоза; несмотря 
на адекватную терапию, остаются резидуальный 
когнитивный, глазодвигательный дефицит и атаксия.
Диагностические критерии. Диагностиче-

ские критерии были предложены D. Caine и соавт. 
в 1997 г. на основании анализа клинической картины 
28 пациентов, страдавших алкоголизмом, с патоло-
гоанатомически подтвержденной ЭВ [47]. Для по-
становки предположительного диагноза необходимо 
наличие на крайней мере 2 из 4 критериев: нутритив-
ная недостаточность; глазодвигательные нарушения 
(нистагм, парез взора, офтальмоплегия); мозжеч-
ковые симптомы; изменение психического статуса 
или умеренное нарушение памяти. Диагностические 
критерии ЭВ Европейской федерации неврологи-
ческих сообществ (2010 г.) подразумевают наличие 

минимум двух из следующих критериев: нутритив-
ная недостаточность и алкоголизм в анамнезе или 
другие дефицитарные состояния; глазодвигательные 
нарушения; нарушение равновесия; изменение пси-
хического статуса или нарушение памяти [48]. Дан-
ные критерии обладают 85% чувствительностью.
Дифференциальная диагностика. К клиническим 

маскам ЭВ относятся: прием некоторых препаратов 
(опиоиды, гипнотики, антипсихотики, миорелаксан-
ты, полипрагмазия); побочные эффекты препаратов 
(гипераммониемия при приеме вальпроевой кисло-
ты, серотониновый синдром); сепсис; метаболиче-
ские расстройства (дисэлектролитные нарушения, 
нарушение функции щитовидной и паращитовид-
ной, поджелудочной желез, гипофиза, надпочечни-
ков; гипо- и гипогликемия; гипо — и гиперосмоляр-
ность; гипоксия и гиперкапния); такие поражения 
центральной нервной системы как инфекции, эпи-
лепсия, черепно-мозговая травма; психиатрические 

Т а б л и ц а  2
Стадии энцефалопатии Вернике

Стадия Глазодвигательные нару-
шения Нистагм Дисфункция полукружно-

го канала Атаксия
Когнитивные 

и другие психиче-
ские нарушения

Первая (началь-
ная)

Парез отводящего нерва, 
диплопия

Вызванный взором 
нистагм, горизон-
тальный ± верти-

кальный

Двустороннее снижение 
горизонтального вестибуло-
окулярного рефлекса при не-

измененном вертикальном 
(видеоимпульсный тест 

поворота головы)

Может быть Легкие дизрезуля-
торные когнитив-
ные нарушения

Вторая (развер-
нутая)

1. Двусторонний парез от-
водящего нерва 2. Парез 

горизонтального или верти-
кального взора, 3. Полная на-
ружная офтальмоплегия без 
птоза с интактным зрачком, 
4. Одно- или двухсторонняя 
межъядерная офтальмопле-

гия

Вызванный взором 
нистагм, горизон-
тальный и верти-

кальный

Снижение горизонтального 
вестибулоокулярного ре-

флекса (видео- или обычный 
импульсный тест поворота 

головы), нарушение динами-
ческой остроты зрения

Туловищная, 
усиливается 

в темноте

Умеренные дизре-
зуляторные когни-
тивные нарушения, 
нарушение памяти

Третья (резиду-
альная)

1. Двусторонний парез 
отводящего нерва, 2. Парез 
горизонтального или верти-
кального взора, 3. Полная 
наружная офтальмоплегия

Спонтанный, бью-
щий вверх → бью-

щий вниз 

Выраженное снижение гори-
зонтального вестибулооку-
лярного рефлекса (импуль-

сный тест поворота головы), 
нарушение динамической 

остроты зрения

Туловищная, 
усиливается 

в темноте

Синдром 
Корсакова

T a b l e  2
Stages of Wernicke encephalopathy

Stage Oculomotor disorders Nystagmus Semicircular canal 
dysfunction Ataxia Cognitive and other 

mental disorders
1 (initial) Paresis of the abducens nerve, 

diplopia
Gaze-evoked 
nystagmus, 

horizontal ± vertical

Bilateral horizontal reduction 
of vestibulo-ocular refl ex with 

unchanged vertical (video 
impulse test)

May be Mild cognitive 
impairment

2 (expanded) 1. Bilateral abducens nerve 
palsy 2. Paresis of horizontal 
or vertical gaze, 3. Complete 

external ophthalmoplegia 
without ptosis with an intact 
pupil, 4. One- or two-sided 

internuclear ophthalmoplegia

Gaze- evoked 
nystagmus, horizontal 

and vertical

Decrease horizontal vestibulo-
ocular refl ex (video or 

conventional head impulse 
test), impaired dynamic visual 

acuity

Trunk, 
intensifi es in 

the dark

Moderate cognitive 
impairment, memory 

impairment

3 (residual) 1. Bilateral abducens nerve 
palsy, 2. Paresis of horizontal 
or vertical gaze, 3. Complete 

external ophthalmoplegia

Spontaneous, up → 
down 

Marked decrease in horizontal 
vestibulo-ocular refl ex (head 

impulse test), impaired 
dynamic visual acuity

Trunk, 
intensifi es in 

the dark

Korsakoff ’s 
syndrome
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заболевания; почечная и печеночная недостаточ-
ность [1]. У пациентов, поступивших с анамнезом 
злоупотребления алкоголем, ЭВ требует диффе-
ренциации с синдромом отмены этанола, электро-
литными нарушениями, гипогликемией, ацидозом, 
осмотическим демиелинизирующим синдромом, 
черепно-мозговой травмой, вертебробазилярным 
инсультом, печеночной энцефалопатией, алкоголь-
ной мозжечковой дегенерацией, болезнью Мар-
киафавы-Биньями, декомпенсацией соматических 
заболеваний, соматогенным делирием, приемом 
наркотиков, бензодиазепинов и пр. Особая насторо-
женность должна быть в отношении инфекционных 
процессов, которые наблюдаются у половины паци-
ентов с ЭВ (пневмония, инфекция мочевыводящих 
путей, инфекционный эндокардит, менингит, сепсис 
и др.) [10]. Болезнь Маркиафавы-Биньями относит-
ся к тиамин-дефицитарным алкоголь-ассоцииро-
ванным заболеваниям головного мозга, она связана 
с демиелинизацией и некрозом мозолистого тела, 
проявляется когнитивными нарушениями, дизартри-
ей, спастичностью и в ряде случаев угнетением со-
знания [49].

В рамках двусторонней вестибулопатии, нистаг-
ма и мозжечковой атаксии требуется дифференци-
ация с интоксикацией фенитоином, инфратенто-
риальным поверхностным сидерозом, синдромом 
CANVAS (Cerebellar Ataxia with Neuropathy and 
Vestibular Arefl exia), спиноцеребеллярной атаксией 
3 типа, паранеопластическим синдромом, митохон-
дриальным синдромом, атаксией Фридрейха, вести-
булярной шванномой с компрессией мозжечка и ин-
сультом в бассейне передней нижней мозжечковой 
артерии [46].

У ЭВ имеется ряд нейровизуализационных ма-
сок. Так симметричное поражение зубчатых ядер, 
красного ядра, ядер черепных нервов и валика мозо-
листого тела требует дифференциации с метронида-
зол-индуцированной энцефалопатией, которая может 
развиваться в том числе при нарушении метаболиз-
ма тиамина [5,50]. Также МРТ-картина типичной 
ЭВ может наблюдаться у пациентов с заболевания-
ми спектра оптиконевромиелита. Именно о данной 
патологии следует думать при отсутствии у паци-
ента предрасполагающих факторов [51] (рис. 3). 
При этом заболевание спектра оптиконевромиелита 
может приводить к ЭВ при вовлечении area postrema 
и развитии персистирующей рвоты [52]. Примеча-
тельно, что при данной патологии может наблюдать-
ся не только типичная радиологическая картина ЭВ 
с перивентрикулярными зонами, но и классическая 
клиническая триада [53].
Лечение. Патогенетическое лечение с внутривен-

ным введением тиамина в адекватной дозе должно 
начинаться незамедлительно при появлении клини-
ческого подозрения на ЭВ. Способность тиамина 
абортировать заболевание и предотвращать переход 
ЭВ в энцефалопатию Вернике-Корсакова ограниче-
на некоторым терапевтическим окном, длительность 
которого точно неизвестна. Своевременное назна-
чение тиамина ассоциировано с лучшим прогнозом 

восстановления, поэтому в ряде случаев (при ати-
пичной клинической картине) целесообразна тера-
пия тиамином ex juvantibus, так как она не причинит 
вреда пациенту, при этом ответ на нее может слу-
жить важной клинической подсказкой. [54]. Опти-
мальный режим терапии тиамином не установлен. 
Препарат должен вводиться парентерально из-за 
сниженной желудочно-кишечной абсорбции. Паци-
ент с алкогольной ЭВ должен получить не менее 
100 мг тиамина в сутки [55]. В соответствии с ре-
комендациями Европейской Федерации Невроло-
гических Со — обществ необходима внутривенная 
инфузия 200 мг тиамина три раза в день. Лечение 
следует продолжать до тех пор, пока не прекратится 
дальнейшее клиническое улучшение [48]. При этом 
в единственном рандомизированном исследовании 
K.M. Dingwall и соавт. не доказана польза от ис-
пользования высоких доз тиамина (500 мг трижды 
в день) в сравнении со средними (300 мг трижды 
в день) и низкими (100 мг трижды в день) дозами 
в лечении пациентов с синдромом Вернике-Корсако-
ва [56]. На наш взгляд, результаты данного исследо-
вания не должны ставить под сомнение приоритет 
интенсивной терапии тиамином, так как число па-
циентов в каждой из подгрупп было небольшим (15, 
15 и 17, соответственно). В соответствии с мнением 
многих экспертов, оптимально назначение тиамина 
внутривенно в дозе 500 мг три раза в день медлен-
но (в течение 30 минут) на 100 мл физиологического 
раствора хлорида натрия не менее 3–5 дней с даль-
нейшим введением 250 мг однократно еще 3–5 дней. 
Далее препарат назначается перорально [9, 13, 48, 
57]. Введение глюкозы без тиамина может ухудшить 
состояние при ЭВ, поэтому витамин В1 следует вво-
дить перед использованием раствора глюкозы. В ре-
альной клинической практике введение тиамина без-
опасно и сопряжено с минимальной вероятностью 
развития серьезных аллергических реакций (ниже, 
чем, например, у контрастных агентов) [59].

При лечении пациентов с ЭВ, многие из которых 
страдают хронической нутритивной недостаточно-
стью, следует помнить о риске развития синдрома 
возобновленного питания. Необходимо постепен-
ное наращивание суточной калорийности питания, 
а также мониторинг уровня глюкозы, электролитов 
(фосфор, калий, магний) и водного баланса [4]. У па-
циентов с алкогольной ЭВ дополнительно необходи-
мо введение сульфата магния.

При лечении пациентов с ЭВ следует усчитывать 
наличие сопутствующих заболеваний и состояния: 
хроническая обструктивная болезнь легких (34%), 
цирроз печени (27%), заболевание периферических 
артерий (23%), инсульт (23%), инфаркт миокарда 
(12%), эпилепсия (13%) и др. [10]. Алкогольная бо-
лезнь печени имеется у 37% пациентов, при этом 
клиническая картина может осложняться наличием 
тремора, астериксиса и галлюцинаций [60].
Течение и прогноз. При раннем начале лечения 

часто наблюдается драматическое клиническое 
улучшение. Наиболее восприимчивы к назначению 
тиамина глазодвигательные нарушения. Нередко 
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в первые несколько дней лечения наблюдаются ме-
таморфозы глазодвигательных симптомов [61]. От-
сутствие регресса глазодвигательных нарушений 
в ответ на лечение должно вызывать сомнения в пра-
вильности диагноза [5]. Ходьба восстанавливается 

позднее и зачастую не полностью [1]. В отсутствие 
лечения каждый пятый пациентов умирает, у 4 
из 5 пациентов формируется энцефалопатия Верни-
ке-Корсакова [30]. Пациенты с алкогольной ЭВ имеет 
в 10 раз более высокий риск развития энцефалопатии 

Рисунок 3. Алгоритм диагностики и лечения энцефалопатии Вернике.
Примечание.* метронидазол, опиоиды, гипнотики, антипсихотики, миорелаксанты, полипрагмазия; ИТПГ — импульсный 
тест поворота головы, ОДС — осмотический демиелинизирующий синдром, ЗСОНМ — заболевания спектра оптиконевро-
миелита, ЗЧМТ — закрытая черепно-мозговая травма.

Figure 3. Algorithm for diagnosis and treatment of Wernicke encephalopathy
GEN — gaze evoked nystagmus, HIT — head impulse test
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Вернике-Корсакова в сравнении с пациентами с не-
алкогольной ЭВ (16,9% vs 1,7%) [62].

Полное или частичное восстановление при выпи-
ске наблюдается у 3 из 5 пациентов [37]. Поздняя 
диагностика ЭВ (более суток от момента поступле-
ния), наличие более двух критериев D. Caine и соавт. 
[47], изменение психического статуса и дефицит фо-
лиевой кислоты являются факторами риска непол-
ного восстановления [63]. Наравне с более высоким 
общим бременем очагов вазогенного и цитотоксиче-
ского отека, наличие патологических очагов на Т2/
FLAIR в нетипичных зонах выступает предиктором 
более позднего клинического улучшения (более 4 не-
дель) [64].

Госпитальная летальность при ЭВ составляет 
около 5% [7]. К предикторам летальности относят-
ся мальнутриция, снижение уровня сознания, дефи-
цит фолиевой кислоты и отсутствие лечения тиами-
ном [63].
Лечебно-диагностический алгоритм. Алгоритм 

диагностики и лечения ЭВ представлен на рис. 3.
Заключение. Энцефалопатия Вернике является 

тиамин-дефицитарным состоянием, в основе которо-
го помимо злоупотребления алкоголем лежит широ-
кий спектр соматических причин. У большинства па-
циентов в дебюте болезни отсутствует классическая 
клиническая триада, что затрудняет своевременную 
диагностику. Заболевание может манифестировать 
головокружением, неустойчивостью, двоением или 
когнитивными расстройствами. Ключевые клини-
ческие проявления включают: симметричный ин-
дуцированный взором нистагм, туловищную атак-
сию, двухсторонний абдуценс-парез, межъядерную 
офтальмоплегию, двухстороннее снижение вестбу-
лоокулярного рефлекса, а также антероградную ам-
незию. Для постановки диагноза обязательно нали-
чие состояния, приводящего к дефициту тиамина. 
Диагноз подтверждается МРТ, однако уже при кли-
ническом подозрении на энцефалопатию Вернике 
необходимо инициировать парентеральную терапию 
тиамином в адекватной дозе. При своевременном 
лечении заболевание характеризуется хорошим про-
гнозом.
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