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Резюме
Острая аксональная моторная невропатия (ОМАН) — аксональный вариант синдрома Гийена-Барре, харак-
теризующийся острым поражением двигательных волокон периферических нервов. В остром периоде тера-
пия состоит из специфических и неспецифических методов лечения. К специфическим относятся операции 
высокообъемного программного плазмафереза и курсы высокодозной внутривенной иммунотерапии препара-
тами иммуноглобулинов G. Неспецифические методы заключаются в симптоматической терапии. В период 
реконвалесценции целесообразно более раннее назначение восстановительного лечения с привлечением муль-
тидисциплинарной бригады специалистов.
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Abstract
Acute axonal motor neuropathy (AMAN) is an axonal variant of Guillain-Barré syndrome, characterized by acute 
damage of motor fi bers of peripheral nerves. In the acute period, therapy involves the use of specifi c and nonspecifi c 
methods. Specifi c methods include operations of high-volume program plasmapheresis and courses of high-dose in-
travenous immunotherapy with immunoglobulin class G preparations. Nonspecifi c methods consist of symptomatic 
therapy. It is very important to start rehabilitation treatment with a multidisciplinary team of specialists as early as 
possible in the period of reconvalescence.
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Сокращения: ИВЛ — искусственная вентиляция 
легких; ОВДП — острая воспалительная демие-
линизирующая полиневропатия; ОМАН — острая 
моторная аксональная невропатия; ОМСАН — 
острая моторно-сенсорная аксональная невропатия; 
ПНС — периферическая нервная система; СГБ — 
синдром Гийена-Барре; ЭНМГ — электронейро-
миография; УЗИ — ультразвуковое исследование; 
MRC — Medical Research Council (совет по меди-
цинским исследованиям).

Иммуноопосредованные невропатии представля-
ют собой гетерогенную группу заболеваний, пора-
жающих периферическую нервную систему (ПНС) 
вследствие нарушения регуляции иммунной систе-
мы и ее взаимодействия с нервной системой. Течение 
заболеваний различное и может быть острым, под-
острым, хроническим или рецидивирующие-ремит-
тирующим [1]. Такие периферические невропатии 
характеризуются развитием полиневропатического 
синдрома — прогрессирующей мышечной слабо-
стью и сенсорным дефицитом [2, 3]. Эти состояния 
могут быть вызваны иммунным ответом на аутоан-
тигены в ПНС. Они могут ассоциироваться с пере-
несенным инфекционным заболеванием — острыми 
кишечными либо респираторными [4–9].

Синдром Гийена-Барре (СГБ) может иметь пер-
вично демиелинизирующую форму или первично 
аксональную. Острая воспалительная демиелинизи-
рующая полиневропатия (ОВДП) — наиболее рас-
пространенная форма, на ее долю приходится 85–
90% всех случаев СГБ, более редкие аксональные 
варианты — острая моторная аксональная невропа-
тия (ОМАН) и острая моторно-сенсорная аксональ-
ная невропатия (ОМСАН) [2, 10]. Первое описание 
СГБ было сделано в 1916 г. и только в 1993 г. так 
называемый «китайский паралич» у детей в се-
верном Китае в летний период был определен как 
аксональный вариант СГБ — ОМАН [1]. ОМАН 
и ОМСАН часто связаны с предшествующим забо-
леванием, вызванным такими возбудителями, как 
Campylobacter jejuni и M. pnuemoniae. Клинически 
эти формы проявляются острым развитием вялого 
паралича [11]. Дизавтономия (кардиальные арит-
мии, тазовые нарушения, постуральные нарушения) 
развивается в 10–36% случаев СГБ [1, 12–14]. Око-
ло 30% пациентов нуждаются в переводе на искус-
ственную вентиляцию легких [15–17].

Заболеваемость СГБ колеблется от 0,89 до 1,89 
случаев на 100 тыс. чел. в год, с более высоким 

показателем у мужчин (на 40% чаще, чем у женщин) 
и увеличением на 50% каждые 10 лет увеличения 
возраста [2, 18]. У детей в возрасте от 0 до 9 лет уро-
вень заболеваемости составляет 0,62/100 000 в год, 
0,8/100 000 у мальчиков и 0,45 у девочек. Затем этот 
показатель увеличивается на 20% за каждое деся-
тилетие жизни, доходя до 2,66/100 000 в год среди 
людей в возрасте 80–89 лет (3,72 у мужчин и 2,09 
у женщин) [19]. В Российской Федерации частота 
развития ОМАН и ОМСАН в общем числе СГБ со-
ставляет 5–10% для первой формы и 5–8% для вто-
рой [20].

Клиническая картина и течение СГБ у детей имеет 
ряд отличий от взрослых пациентов [21, 22] Так, в ки-
тайской популяции болевые синдромы у детей реги-
стрировалась чаще (17,2% против 9,6%, p < 0,01), пе-
риод нарастания симптоматики был короче (6,3 дней 
против 7,3 дней, p < 0,01), более высокой была ча-
стота развития бульбарного синдрома (22,0% против 
14,8%, р < 0,05). Летом наблюдалась более высокая 
заболеваемость СГБ у детей (р < 0,01). Частота диз-
автономии у детей с СГБ может достигать 58% [23]. 
Согласно другим данным, при исследовании кожного 
симпатического потенциала у детей при ОМАН час-
тота дизавтономии достигает 70% [24].

При возникновении у детей СГБ, ассоциирован-
ного с новой коронавирусной инфекцией, часто от-
мечается более тяжелое и быстрое прогрессирую-
щее течение болезни [25, 26, 27].

Частота ранее перенесенных инфекционных за-
болеваний у детей с СГБ, согласно некоторым со-
общениям, составляет 63% [28]. Отдельно следу-
ет отметить, что в педиатрической практике чаще 
наблюдается задержка с постановкой правильного 
диагноза, в особенности если речь идет о детях, ко-
торые еще не умеют говорить или не могут сфор-
мулировать свои жалобы [29]. Терапия СГБ у детей 
должна проводиться согласно общепринятым прото-
колам и порядкам лечения; при неадекватных под-
ходах смертность может достигать 6–12,7% [23, 30].

У пожилых пациентов общая частота полинев-
ропатий (ПНП) согласно некоторым сообщениям 
составляет 7% [31]. У лиц старше 80 лет достовер-
но чаще наблюдаются инвалидизиция, бульбарные 
нарушения и более высокая частота сопутствующих 
заболеваний [32]. У них по сравнению с возрастной 
группой младше 60 лет, чаще встречается ОМСАН 
и гипонатриемия (12 и 6% и 27 и 18%, соответствен-
но, p = 0.04) [32]. У лиц старше 70 лет также досто-
верно чаще развивается ОМАН и в большем числе 
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случаев требуется перевод на искусственную венти-
ляцию легких (ИВЛ) [33, 34]. Эти различия, возмож-
но, могут быть обусловлены «старением» иммун-
ной системы, в частности, ослаблением нормальной 
иммуносупрессии с возрастом, что приводит к ви-
доизменению клинической картины [19]. Наличие 
сопутствующих заболеваний, в частности цереброва-
скулярных и онкологических, замедляет постановку 
правильного диагноза у лиц старше 60 лет по сравне-
нию с таковой в группе 40–60 лет [35, 36].

В дополнение к клиническим исследованиям, 
важную роль в диагностике ОМАН играет инстру-
ментальная диагностика, в первую очередь элек-
тронейромиография (ЭНМГ) и ультразвуковое ис-
следование (УЗИ) нервов [37–40]. ЭНМГ является 
«золотым стандартом» уточнения характера пора-
жения нервов и, соответственно, вариантов СГБ 
(табл. 1).

Учитывая динамическое течение нарушения 
функций нервов при СГБ для дифференциальной 
диагностики между демиелинизирующей и аксо-
нальной формами при отсутствии достоверных кри-
териев демиелинизации, необходимо проводить вто-
рое ЭНМГ через 3–4 недели.

ЭНМГ при ОМАН широко применяется с прогно-
стическими целями. В частности, показано, что зна-
чительно сниженный М-ответ с короткого разгиба-
теля пальцев (ниже 20% от нижней границы нормы) 
достоверно связан с неблагоприятным исходом [42]. 
Соответственно, высокие амплитуды М-ответов свя-
заны с благоприятным исходом ОМАН — способно-
стью к самостоятельной ходьбе через месяц от начала 
симптомов [43]. Показано, что при ОМАН снижение 

амплитуды М-ответа при ЭНМГ с диафрагмы яв-
ляется предиктором перехода на ИВЛ [44]. ОМАН 
характеризуется менее частой, чем при ОВДП, реги-
страцией электрофизиологического феномена «сбе-
режения икроножного нерва» (англ. “sural sparing”), 
для которого характерно нормальное проведение им-
пульсов по нему, даже при выраженных изменениях 
в других нервах [45]. При аксональной форме СГБ 
этот феномен регистрируется в 50% случаев.

УЗИ нервов у больных с СГБ выявляет их утол-
щения. При ОВДП больше утолщаются спинно-
мозговые корешки С5, С6, срединный нерв, чем 
при ОМАН; также при дизавтономии в два раза 
более нормы утолщается блуждающий нерв [46]. 
У пациентов с ОМАН и ОМСАН в отличие от ОВДП 
утолщаются дистальные участки нервов [47].

Учитывая, что при ОМАН могут развиваться 
тяжелые жизнеугрожающие состояния, такие как 
дыхательная недостаточность, дизавтономия и др., 
пациенты должны в обязательном порядке госпита-
лизироваться в лечебные учреждения с отделениями 
(палатами) интенсивной терапии [20]. Терапия со-
стоит из специфических и неспецифических методов 
лечения. К специфическим относятся операции вы-
сокообъемного программного плазмафереза и курсы 
высокодозной внутривенной иммунотерапии препа-
ратами иммуноглобулинов класса G [48, 49, 50]. Не-
специфические методы заключаются в симптомати-
ческой терапии.

Исследования, проведенные в Научном центре 
неврологии РАН, показали, что терапия плазмафере-
зом в ранние сроки заболевания, в случае проведения 
ее в полном объеме (> 140 мл/кг за курс) достоверно 

Т а б л и ц а  1
Электронейромиографические критерии клинических вариантов Синдрома Гийена-Барре [41]

ЭНМГ параметры
ОВДП:

достаточно 1 признака 
демиелинизации в ≥ 2 нервах

ОМАН:
достаточно 1 признака 

аксонопатии в ≥ 2 нервах 

ОМСАН:
достаточно 1 признака 

аксонопатии в ≥ 2 нервах
признаки первичной демиелинизации

СПИ моторная < 70% НГН – –
ЛД М-ответа > 130% ВГН – –
ДД М-ответа > 120% ВГН – –
ДП М-ответа / ДД М-ответа > 130% – –
Латентность F-волны > 130% ВГН – –
Отсутствие F-волн в ≥ 2 нервов 
при амплитуде дистального 
М-ответа > 20% НГН

положительный признак, 
если есть 1 из признаков 

демиелинизации (пункты 1, 2, 
3, 4, 5) 

– –

Снижение амплитуды S-ответа 
локтевого нерва и нормальный 
S-ответ икроножного нерва

положительный признак, 
если есть 1 из признаков 

демиелинизации (пункты 1, 2, 
3, 4, 5)

– –

признаки первичной аксонопатии
АД М-ответа – < 80% НГН < 80% НГН
АП М-ответа/ АД М-ответа – < 0,7

(исключение большеберцовый 
нерв)

< 0,7
(исключение большеберцовый 

нерв)
F-волна – отсутствие отсутствие 
Амплитуда S-ответа – норма < 50% НГН в ≥ 2 нервах
П р и м е ч а н и е :  НГН — нижняя граница нормы; ВГН — верхняя граница нормы; СПИ моторная — скорость проведения импульса по моторным 
волокнам; ЛД М-ответа — латентность дистального М-ответа; ДД М-ответа — длительность дистального М-ответа, ДП М-ответа — длительность 
проксимального М-ответа; АД М-ответа — амплитуда дистального М-ответа; АП М-ответа — амплитуда проксимального М-ответа.
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уменьшает неврологический дефицит и снижает 
степень остаточной инвалидизации. При терапии 
внутривенным иммуноглобулином проводится пя-
тидневный курс лечения в суммарной дозе 2 г/кг 
веса пациента [48]. В настоящее время исследуется 
сравнение эффективности двух типов специфиче-
ской терапии ОМАН, та и другая методика имеют 
как свои достоинства, так и недостатки [51, 52, 53]. 
Применение же кортикостероидов в терапии ОМАН 
не обосновано и не оправдано [54, 55].

Как и при всех аксональных ПНП, восстановле-
ние после перенесенного ОМАН протекает тяже-
ло; ходьба с опорой становится возможной у 88% 
больных в течение 6 месяцев от начала заболева-
ния; в периоде поздней реконвалесценции — 12 ме-
сяцев и более у 100% пациентов сохраняются па-
резы ≤ 3 балла по шкале Medical Research Council 
(MRC) [48, 56, 57].

Реабилитационные мероприятия при ОМАН 
необходимо начинать максимально рано. Приме-
няются как аппаратные методики, так и лечебная 
физкультура и программы восстановления утра-
ченных навыков [1, 58, 59]. Сообщается о высокой 
эффективности программ виртуальной реальности 
и вибрационной моторной стимуляции [60, 61, 62]. 
Подчеркивается важность целеориентированного 
подхода [63, 64]. В Федеральном государственном 
бюджетном учреждении «Детский научно-клини-
ческий центр инфекционных болезней федераль-
ного медико-биологического агентства» России 
при реабилитации пациентов детей с последстви-
ями перенесенного ОМАН применяется комплекс 
целеориентированных реабилитационных техно-
логий с использованием аппаратов, оснащенных 
системой биологической обратной связи. С целью 

восстановления нарушенных двигательных функ-
ций используется мультифункциональный комплекс, 
осуществляющий визуальную стимуляцию, управ-
ляемое снижение нагрузки на опорно-двигательный 
аппарат, активную индивидуально настраиваемую 
коррекцию паттернов движения с помощью систе-
мы эспандеров. Тренировочные сессии проводятся 
в режиме глубокого погружения пациента в процесс, 
обеспечивая максимально быстрое получение эф-
фекта (рис. 1).

Свою результативность в восстановлении локо-
моторных функций показали технологии сенсорной 
интеграции, используемые на ранних этапах реаби-
литации.

В настоящее время идет оценка места и роли 
периферической магнитной стимуляции в системе 
восстановительного лечения после перенесенной 
ОМАН.

T a b l e  1
Nerve conduction studies criteria for variants of Guillain-Barre syndrome [41]

Parameters
AIDP:

1 sign of demyelination in ≥ 2 
nerves is enough

AMAN:
1 sign of axonopathy in ≥ 2 

nerves is enough

AMSAN:
1 sign of axonopathy in ≥ 2 

nerves is enough
signs of primary demyelination

Motor conduction velocity < 70% LLN – –
DL CMAP > 130% ULN – –
DD CMAP > 120% ULN – –
PD CMAP / DD CMAP > 130% – –
F-wave latency > 130% ULN – –
Absence of F-waves ≥ 2 nerves 
with the amplitude of distal 
CMAP > 20% LLN

a positive sign if there is 1 of the 
signs of demyelination (points 1, 

2, 3, 4, 5)

– –

Decreased ulnar nerve SNAP 
amplitude and normal sural nerve 
SNAP

a positive sign if there is 1 of the 
signs of demyelination (points 1, 

2, 3, 4, 5)

– –

signs of primary axonopathy
DA CMAP – < 80% LLN < 80% LLN
PA CMAP / DA CMAP – < 0,7

(exclusion tibial nerve)
< 0,7

(exclusion tibial nerve)
F-wave – absence absence 
amplitude of SNAP – normal < 50% LLN in ≥ 2 nerves

N o t e :  AIDP — acute infl ammatory demyelinating polyneuropathy; AMAN — acute motor axonal neuropathy; AMSAN — acute motor and sensory axonal 
neuropathy; LLN — lower limit of normal; ULN — upper limit of normal; CMAP — compound muscle action potential, SNAP — sensory nerve action 
potentials, DL CMAP — distal latency of CMAP; DD CMAP — distal duration of CMAP, PD CMAP — proximal duration of CMAP; DA CMAP — amplitude 
of the distal CMAP; PA CMAP — amplitude of the proximal CMAP.

Рис. 1. Безмаркерная система виртуальной реальности.
Fig. 1. A markerless virtual reality system.
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Заключение. Известно, что в России ОМАН 
часто регистрируется в летний период (до 46% 
случаев), и аксональная форма синдрома Гийе-
на-Барре в целом регистрируется чаще, чем в запад-
ноевропейской популяции [65]. При ведении паци-
ентов с подозрением на ОМАН следует учитывать 
важность сбора анамнеза, в особенности инфекци-
онного (развитию двигательных нарушений часто 
предшествует острое кишечное, либо респиратор-
ное заболевание) [66]. Течение и ведение ОМАН 
у детей принципиально не отличается от таковых 
у взрослых [67]. При надлежащем подходе к ранней 
диагностике и терапии данная дизиммунная невро-
патия, продолжая оставаться серьезной проблемой, 
может быть успешно решена с применением совре-
менных подходов.
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