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Резюме
Впервые представлено клиническое наблюдение пациентки с MuSK-миастенией гравис, сочетающейся со 
стволовым энцефалитом Бикерстаффа + фаринго-цервико-брахиальным вариантом синдрома Гийена-Барре. 
Отмечены ранее не описанные и редкие симптомы при стволовом энцефалите Бикерстаффа — палинопсия, 
аллестезия, состояния дереализации и деперсонализации; при фаринго-цервико-брахиальном варианте син-
дрома Гийена-Барре — поражение структур периферического участка зрительного пути и периферическо-
го отдела автономной нервной системы. Проявлениями стволового энцефалита Бикерстаффа была выра-
женная сонливость, пирамидная и мозжечковая симптоматика, психические отклонения; его особенностью 
явилось развитие после перенесенной коронавирусной инфекции и ремиттирующее течение заболевания. 
Диагноз фаринго-цервико-брахиального варианта синдрома Гийена-Барре базировался на регистрации ги-
порефлексии, результатах электронейромиографии, повышении уровня белка в ликворе, вовлечения в процесс 
периферических отделов зрительного нерва и вегетативной нервной системы.
К л юч е в ы е  с л о в а :   стволовой энцефалит Бикерстаффа, фаринго-цервико-брахиальный вариант синдро-

ма Гийена-Барре, миастения гравис, ассоциированная с MuSK-антителами, пере-
крестный синдром (оverlap syndrome)

Для цитирования: Матвеева Т.В., Хафизова И.Ф., Попова Н.А. MuSK-миастения гравис у пациентки с пе-
рекрестным синдромом — энцефалит Бикерстаффа и фаринго-цервико-брахиальный вариант синдрома Гий-
ена-Барре. Российский неврологический журнал. 2025;30(4):22–31. DOI 10.30629/2658-7947-2025-30-4-22-31
Для корреспонденции: Хафизова И.Ф., e-mail: sclerdissem@mail.ru
Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
Финансирование. Исследование выполнено без финансовой поддержки.
Информация об авторах
Матвеева Т.В., е-mail: tanya.matveeva.40@mail.ru
Хафизова И.Ф., https://orcid.org/0000-0003-2561-7456; e-mail: sclerdissem@mail.ru
Попова Н.А., https://orcid.org/0009-0003-0919-1034; e-mail: p_nathali@mail.ru

MUSK-MYASTHENIA GRAVIS IN A PATIENT WITH OVERLAP SYNDROME — BICKERSTAFF 
ENCEPHALITIS AND PHARYNGO-CERVICO-BRACHIAL VARIANT OF GUILLAIN-BARRÉ 
SYNDROME
Matveeva T.V.1, Khafi zova I.F.1, Popova N.A.2

1Kazan (Volga Region) Federal University, Kazan, Russia
2City Clinical Hospital No. 7, Kazan, Russia

Abstract
This is the fi rst clinical report of a patient with MuSK-myasthenia gravis combined with Bickerstaff ’s brainstem 
encephalitis and a pharyngo-cervico-brachial variant of Guillain-Barré syndrome. There were observed previously 
unreported and rare symptoms in Bickerstaff ’s brainstem encephalitis: palinopsia, allesthesia, derealization, and 
depersonalization states; in the pharyngo-cervico-brachial variant of Guillain-Barré syndrome, there was involve-
ment of peripheral structures of the visual pathway and the peripheral autonomic nervous system. Manifestations 
of Bickerstaff ’s brainstem encephalitis included pronounced somnolence, pyramidal and cerebellar symptoms, and 
psychiatric disturbances; a notable feature was its development following a coronavirus infection and a relapsing 
course. The diagnosis of the pharyngo-cervico-brachial variant of Guillain-Barré syndrome was based on fi ndings 
such as hyporefl exia, results of electroneuromyography, elevated protein levels in cerebrospinal fl uid, and involvement 
of peripheral segments of the optic nerve and autonomic nervous system.
K e y w o r d s :   Bickerstaff  Brainstem Encephalitis; the pharyngeal-cervical-brachial variant of Guillain-Barre syn-

drome; anti-MuSK– positive myasthenia gravis; оverlap syndrome.
For citation: Matveeva T.V., Khafi zova I.F., Popova N.A. MuSK-myasthenia gravis in a patient with overlap syn-
drome — Bickerstaff  encephalitis and pharyngo-cervico-brachial variant of Guillain-Barré syndrome. Russian Neu-
rological Journal (Rossijskij Nevrologicheskiy Zhurnal). 2025;30(4):22–31. (In Russian). DOI 10.30629/2658-7947-
2025-30-4-22-31
For correspondence: Khafi zova I.F., e-mail: sclerdissem@mail.ru
Confl ict of interest. The authors declare there is no confl ict of interest.



23

RUSSIAN NEUROLOGICAL JOURNAL, № 4, 2025
DOI 10.30629/2658-7947-2025-30-4-22-31 

RESEARCHES AND CLINICAL REPORTS

Acknowledgements. The study had no sponsorship.
Information about authors
Matveeva T.V., е-mail: tanya.matveeva.40@mail.ru
Khafi zova I.F., https://orcid.org/0000-0003-2561-7456; e-mail: sclerdissem@mail.ru
Popova N.A., https://orcid.org/0009-0003-0919-1034; e-mail: p_nathali@mail.ru

Received 07.01.2025
Accepted 17.01.2025

Сокращения: MuSK-МГ — MuSK-Muscle Specifi c 
Kinase миастения гравис; АХР –антитела к ацетил-
холиновым рецепторам; АХР-МГ — миастения 
гравис, ассоциированная с антителами против аце-
тилхолинового рецептора; СГБ — синдром Гийе-
на-Барре; СЭБ — стволовой энцефалит Бикерстаф-
фа; СЭМГ — стимуляционная электромиография; 
фСГБ — фаринго-цервико-брахиальный вариант 
синдрома Гийена-Барре.

Миастения гравис с антителами к мышечной 
специфической тирозинкиназе (англ. Muscle Specifi c 
Kinase (MuSK-МГ)) — аутоиммунное заболевание, 
при котором нарушается передача в нервно-мы-
шечном синапсе [1]. MuSK-MГ, как правило, име-
ет острое начало с быстрым, в течение нескольких 
недель, прогрессированием. Специфическим при-
знаком MuSK-МГ является поражение лицевых 
и бульбарных мышц. Нарушения движений глазных 
яблок могут возникнуть на 2–3-й неделях от начала 
заболевания; на ранних этапах болезни они имеют 
ремиттирующее течение с длительными периодами 
ремиссий. Симметричное вовлечение глазных мышц 
считается характерным паттерном для MuSK-МГ. 
Нарушения движений глазных яблок и синдром па-
тологической мышечной утомляемости в отличие 
от миастении гравис, ассоциированной с антитела-
ми против ацетилхолинового рецептора (АХР-МГ), 
выражены незначительно — нет типичной ярко вы-
раженной изменчивости симптомов в зависимости 
от нагрузки или времени суток [2]. С бульбарными 
симптомами обычно ассоциируется слабость мышц 
шеи, что проявляется свисанием головы и может 
быть единственным признаком заболевания. Сги-
батели шеи, мышцы плеч вовлекаются в меньшей 
степени [3]. Необычным симптомом для миастении 
при MuSK-МГ является миопатический синдром. Ги-
потрофия вовлеченных мышц (в основном — лица, 
языка) может развиваться уже на ранней стадии за-
болевания. Гипотрофии обнаруживаются и в мыш-
цах плечевого пояса, конечностей; паравертебраль-
ных мышцах, иногда приводя к тяжелому сколиозу, 
инвалидизации [4–6].

Стволовой энцефалит Бикерстаффа (СЭБ) от-
носится к заболеваниям, ассоциированным с GQ1b 
антителами [7, 8]. Клинические проявления СЭБ 
представлены нарушениями болрствования и созна-
ния — от сомноленции и оглушения до комы, пси-
хическими расстройствами, пирамидной симптома-
тикой вплоть до развития тетраплегии; стволовыми 

глазодвигательными нарушениями; мозжечковой 
атаксией [9–12]. Возможны гипорефлексия, белко-
во-клеточная диссоциация в цереброспинальной 
жидкости (ЦСЖ), наличие анти-GQ1b IgG антител 
в крови [13].

Фаринго-цервико-брахиальный вариант синдро-
ма Гийена-Барре (фСГБ) проявляется прогресси-
рующей в течение 4 недель слабостью мышц ро-
тоглотки, шеи и рук, диффузной гипорефлексией/
арефлексией, белково-клеточной диссоциацией 
в ликворе [14, 15]. Электрофизиологически фСГБ 
соответствует аксональному варианту синдрома 
Гийена-Барре (СГБ) [15–18]. Затруднения в поста-
новке диагноза фСГБ связаны с редкостью данно-
го заболевания, вариабельностью его клинических 
проявлений. Особенно проблематична постановка 
диагноза при неполных вариантах фСГБ: бибрахи-
альном, остром изолированном орофарингеальном, 
остром изолированном цервико-брахиальном [13, 
19, 20]. Белково-клеточная диссоциация в ЦСЖ от-
сутствует у 50% заболевших на первой неделе забо-
левания и у 25% — на третьей [21]. Нередко боль-
ным ставятся неправильные диагнозы — стволовой 
инсульт, миастения гравис, ботулизм; полиомиелит, 
гипокалиемия [15, 22].

Сочетание СГБ с другими формами поражения 
нервной системы получило название «перекрест-
ный синдром» (англ. оverlap syndrome) [23–25]. Пе-
рекрестный синдром может включать СГБ + СЭБ; 
СГБ + синдром Миллера Фишера и др. [9,13]. СЭБ 
и аксональные формы СГБ рассматриваются в рам-
ках заболеваний, ассоциированных с ганглиозидны-
ми антителами [26]. Однако, примерно у половины 
заболевших антитела не определяются [27]. Гангли-
озиды экспрессируются на двигательных и чувстви-
тельных волокнах периферических нервов, аксонах 
черепных нервов, мышцах, крупных нейронах ган-
глиев задних корешков спинного мозга, шванов-
ских клетках, синаптических мембранах и нервных 
окончаниях [28, 29]. Механизмом повреждения 
при ганглиозидзависимой деструкции является мо-
лекулярная мимикрия — аберрантная перекрестная 
реактивность антител между липополисахаридами 
возбудителя и ганглиозидами, входящих в структуру 
тканей [29–31]. При этом у больных с разными нозо-
логическими формами, относящимися к рассматри-
ваемой патологии, может быть обнаружено одно и то 
же ганглиозидное антитело, а с одинаковыми форма-
ми — разные антитела. Сыворотки крови некоторых 
больных с СГБ реагируют только с ганглиозидными 



24

РОССИЙСКИЙ НЕВРОЛОГИЧЕСКИЙ ЖУРНАЛ, № 4, 2025
DOI 10.30629/2658-7947-2025-30-4-22-31

ИССЛЕДОВАНИЯ И КЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ

комплексами, состоящими из двух разных ганглио-
зидов, но не с каждым из них в отдельности [26, 27, 
31].

Приводим клиническое наблюдение. Пациент-
ка, 1962 г.р., частный предприниматель, замужем. 
Анамнез жизни — всегда себя считала соматиче-
ски здоровой, работала с большой нагрузкой. Имеет 
два высших образования. С молодости — инвалид 
II группы в связи с тугоухостью. Родители умерли, 
отец и мать отца также страдали тугоухостью. Брать-
ев и сестер нет.

Обратилась с жалобами на свисание головы (вы-
нуждена пользоваться воротником Шанца); затруд-
нение глотания, усугубляемое свисанием головы; 
на двоение предметов при взгляде вдаль, которое 
купировалось при закрытии одного глаза; на одыш-
ку («словно не хватает воздуха»), возникающую 
при подъеме уже на второй этаж, в положении лежа 
на спине, при резком переходе из горизонтального 
в вертикальное положение, которая сопровождается 
сердцебиением и/или изменением частоты сердеч-
ного ритма ( от 50–60 до 130 сердцебиений в мин.); 
приступы одышки и сердцебиения, которые могут 
возникнуть неожиданно, будучи ничем не спровоци-
рованными, и, начавшись внезапно, также внезапно 
заканчиваются. Подобные приступы чаще беспоко-
ят по ночам, будя пациентку, продолжительность их 
различна.

В октябре 2021 г. одновременно с матерью пере-
несла тяжелую форму коронавирусной инфекции. За-
болевание матери завершилось летальным исходом. 
После перенесенной инфекции беспокоила общая 
слабость, выраженная сонливость; не осознавала 
смерть матери. Вначале пыталась выполнять про-
фессиональные функции, садилась за руль, но с те-
чением времени эти попытки оставила — перестала 
осмысливать необходимые действия, при вождении 
машины стало беспокоить нарушение зрения, ко-
торое она описывает следующим образом: «Почти 
тотчас же после начала движения две линии размет-
ки дороги сливаются в одну. Машины, следующие 
по левой стороне дороги, перемещаются на правую 
сторону и начинают двигаться навстречу, перестаю 
видеть машины правой полосы дороги. Цвет и вид 
перемещенных машин не меняются. Прикрыв один 
глаз, безразлично левый или правый, вижу нормаль-
но». Со временем такое нарушение зрения стало 
беспокоить реже, и летом 2022 г. прекратилось. Это 
совпало с осознанием утраты матери, улучшением 
общего состояния, восстановлением работоспособ-
ности.

К концу сентября 2022 г. вновь стала беспокоить 
общая слабость, быстрая утомляемость, возобнови-
лось описанное выше нарушение зрения. Трижды, 
с небольшими интервалами, возникали следующие 
состояния: во время первых двух (продолжительно-
стью в течение 5 мин. и около 30 мин.) нарушалась 
ориентировка во внешней обстановке и собственной 
личности — казалось, что «в мире одна», все видела 
в темном цвете. В третьем эпизоде продолжительно-
стью около 5–7 мин., как и в предыдущих случаях, 

все стало темным, перестала различать дверь, у ко-
торой стояла, не понимала, где находится, «казалось, 
что я наверху и оттуда смотрю на себя». При этом со-
хранилось осознание того, что стоит рядом с дверью 
и удерживает тяжелые сумки. Произошло непроиз-
вольное мочеиспускание. Быстро пришла в себя — 
«как будто ничего и не было». Со слов пациентки все 
действия совершала правильно — открыла дверь, 
привела себя в порядок, вызвала по телефону подру-
гу, принялась выполнять запланированное. Свидете-
лей произошедшего не было, какую-либо интоксика-
цию отрицает.

В октябре 2022 г. появилось двоение — «вместо 
одного предмета видела два». Присоединилась оси-
плость голоса. В дальнейшем нарастала общая сла-
бость, стали беспокоить кашель, одышка, подъемы 
температуры тела. 29.10.22 ночью возникло чувство 
нехватки воздуха, температура тела повысилась 
до 39 °С. Бригадой скорой помощи доставлена в ин-
фекционную больницу, где проходила стационарное 
лечение с диагнозом: «Внебольничная среднедо-
левая пневмония, вызванная РС-вирусом, средней 
степени тяжести. ДН 1». Covid-19 Ag(э): антиген не 
обнаружен. Проведено лечение преднизолоном в/в 
капельно; цефтриаксоном в/в (дозы препаратов не-
известны, так как не указаны в выписке). Выписана 
со значительным улучшением, двоение и осиплость 
голоса прошли, смогла приступить к работе. При-
мерно через неделю после выписки стала «свисать» 
голова. Вновь появились жалобы на одышку, серд-
цебиение и вариабельность пульса вышеописанного 
характера. Возникли трудности с проглатыванием 
пищи, двоение, косоглазие. В связи с ухудшением 
состояния госпитализирована в неврологическое от-
деление.

Со стороны соматического статуса патологии 
не выявлено. Состояние больной при поступлении 
средней тяжести в связи с неврологическим дефици-
том. Неврологический статус. Бинокулярная дипло-
пия. Ограничение подвижности глазных яблок вверх 
(без двоения предметов), движение левого глаза кна-
ружи отсутствует; правый глаз не доводит до наруж-
ной спайки на 2 мм; слева ослаблено сопротивление 
круговой мышцы глаза, с обеих сторон положителен 
тест «надутых щек». Мягкое небо слева опущено, 
фонация и глотание не нарушены; испытывает труд-
ности с проглатыванием пищи в связи с невозмож-
ностью удержать голову в вертикальном положении. 
Глотание восстанавливается при фиксации шеи во-
ротником Шанца. Подвижность мягкого неба при фо-
нации сохранена, небные и глоточные рефлексы 
снижены; сила в грудино-ключично-сосцевидных 
мышцах 4 балла, разгибателях шеи — 3 балла, вы-
раженная патологическая мышечная утомляемость 
мышц шеи, проявляющаяся невозможностью удер-
жать голову в вертикальном положении более 2–3 се-
кунд, вынуждена прибегать к постоянному ношению 
воротника Шанца. Больная могла продолжать разго-
вор длительное время без признаков утомляемости, 
голос при этом не менялся. Сила в проксимальных 
отделах рук с обеих сторон снижена до 4 баллов, 
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сила в нижних конечностях 5 баллов, объем движе-
ний в верхних и нижних конечностях не ограничен. 
Сухожильные и периостальные рефлексы при по-
ступлении и в течение последующих двух дней были 
резко сниженными, патологические рефлексы не 
определялись, пальце-носовая проба не нарушена; 
пяточно-коленную пробу выполняла с негрубо выра-
женной дисметрией с двух сторон.

На третий день госпитализации появились за-
труднения при подъеме рук кверху, рефлексы Якоб-
сона-Ласка, Тремнера с двух сторон; глубокие 
рефлексы с конечностей стали симметрично повы-
шенными, перестали вызываться глоточные и нёб-
ные рефлексы. Изменение неврологического статуса 
совпало с повышением температуры тела до 37.6 °С. 
ПЦР SARS corona virus 2 РНК положительная. С ди-
агнозом «Коронавирусная инфекция (COVID-19) пе-
реведена в специализированное отделение, где нахо-
дилась в течение недели, а затем вновь возвращена 
в неврологическое отделение. В неврологическом 
статусе сохранялись глазодвигательные нарушения, 
слабость мышц шеи, глубокие рефлексы оставались 
повышенными.

Предварительный диагноз «Миастения гравис». 
Основанием для его постановки было распределение 
двигательных нарушений (глазодвигательные, лице-
вые (круговые мышцы глаз и рта), шейные мышцы 
и проксимальных отделов рук). Тесты с фиксацией 
взора, удерживанием конечностей в придаваемом 
положении, повторным зажмуриванием глаз, были 
отрицательными. Прозериновая проба (S. Proserini 
0,05% 1,5 ml п/к) отрицательная. Выполнен анализ 
на определение антител к ацетилхолиновым рецеп-
торам — антитела не обнаружены (0,24 нмоль/л 
(норма < 0,45 нмоль/л), что не исключало вероят-
ность МГ. Типичные для миастенического синдрома 
вышеописанные двигательные нарушения и отсут-
ствие при этом признаков патологической мышеч-
ной утомляемости делало необходимым исключение 

MuSK-МГ. Выявлено повышение титра антитела 
к МuSK-рецептору — 1,15 U/ml (норма < 0,39). Ди-
агностирована MuSK-МГ. Проведен курс плазмафе-
реза — общий объем 8750 мл, назначена иммуносу-
прессивная терапия (преднизолон перорально в дозе 
1 мг/кг).

Требовали объяснения повышенная сонливость, 
необычные зрительные нарушения в начале забо-
левания, согласно анамнезу; приступы нарушения 
сознания в период обострения заболевания; снижен-
ные сухожильные рефлексы при поступлении с их 
повышением в последующем и патологическими 
пирамидными рефлексами; мозжечковый синдром. 
Выраженная сонливость больной, нарушения зре-
ния, приступы дереализации и деперсонализации, 
описанные выше, развитие симптоматики после 
коронавирусной инфекции позволили заподозрить 
стволовой энцефалит Бикерстаффа.

Гипорефлексия, избирательное вовлечение мышц 
фарингеальной, цервикальной и брахиальной зон да-
вали основание предположить фСГБ. Проведены ис-
следования ликвора, крови на наличие антител к ган-
глиозидам, нейрофизиологический поиск. Ликвор: 
белок 0,9 г/л; антитела к ганглиозидам GD1a, GD1b, 
GD2, GD3,GM1, GM2, GM3, GM4, GQ1b, GT1a, 
GT1b, к сульфатиду не обнаружены.

Стимуляционная ЭМГ периферических нервов 
верхних и нижних конечностей (n. peroneus, n. 
tibialis, n. medianus, n. ulnaris) выявила: аксональное 
поражение периферических нервов нижних конечно-
стей (снижение амплитуды М-ответа без значимых 
изменений латентности и скорости проведения); от-
сутствие патологических изменений со стороны не-
рвов верхних конечностей. Сенсорные ответы не об-
наруживали отклонений от нормы. Были выполнены 
серийные СЭМГ исследования в динамике через 3, 4 
и 7 месяцев от начала заболевания (таблица 1).

Результаты исследования вызванных потенциа-
лов: шейный вестибулярно вызванный миогенный 

Т а б л и ц а  1
Динамика изменений показателей стимуляционной электромиографии через 3, 4 и 7 месяцев от начала заболевания

Нерв, уровни стимуляции 
Латентность, мс Амплитуда мВ Скорость м/с

3 месяца 
(мес.) 4 мес. 7 мес. 3 мес. 4 мес. 7 мес. 3 мес. 4 мес. 7 мес.

n. Peroneus, m. extensor digitorum brevis, моторные, левый
Голеностоп 5,52

N ≤ 6,5
4,83 4,98 1,46*

N ≥ 2
2,3 2,4

Ниже головки малоберцовой кости 12,1 11,9 10,9 1,14* 2,0 1,78* 43,3*
N ≥ 44

42,4* 43,5*

Подколенная ямка 13,6 13,9 13,2 1,51* 2,3 1,55* 83,3 50,0 49,2
n. Peroneus, m. extensor digitorum brevis, моторные, правый
Голеностоп 5,25 4,63 5,59 1,75* 3,0 2,1
Ниже головки малоберцовой кости 12,6 11,0 11,0 1,30* 1,82* 1,85* 42,2 41,6 53,6
Подколенная ямка 14,6 13,5 13,4 1,17* 1,87* 1,79* 47,5 50,0 41,7
n. Tibialis, m. abductor hallucis brevis, моторные, правый
Медиальная лодыжка 2,78

N ≤ 5,8
3,19 3,03 3,1*

N ≥ 4
3,0* 3,9*

Подколенная ямка 12,6 12,5 12,1 3,3* 3,9* 2,6* 38,2*
N ≥ 41

44,0 43,0

П р и м е ч а н и е :  * — отклонения от нормы.
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потенциал — нарушения проведения на перифе-
рическом и центральном уровнях; окулярный ве-
стибулярно вызванный миогенный потенциал — 
нарушение проведения на центральном уровне 
вестибулярного анализатора с обеих сторон; кожные 
вызванные симпатические потенциалы — грубое 
нарушение проведения по автономным волокнам не-
рвов верхних конечностей с обеих сторон; акустиче-
ский стволовой вызванный потенциал — нарушение 
функции распространения возбуждения на понтоме-
зенцефальном уровне при стимуляции справа и на 
периферическом уровне с обеих сторон. Зрительные 
вызванные потенциалы — нарушение распростране-
ния возбуждения по зрительному нерву с двух сто-
рон и по зрительному тракту справа.

Компьютерная периметрия: выявлены скотомы 
справа в нижнем носовом секторе, слева — в ниж-
нем височном секторе. Электроэнцефалография 
Эпилептическая активность не зарегистрирована. 
Произведен онкопоиск — патологии не выявлено. 
Иммуноблот антинуклеарных антител — результаты 
отрицательные.

МРТ головного мозга: в правом полушарии моз-
жечка ближе к срединной линии (срез на уровне 
моста) имеются 2 точечных очажка, до 1–2 мм в ди-
аметре, гипоинтенсивных в режиме Т2*-GRE-де-
позиты гемосидерина. Срок давности микроге-
моррагий установить невозможно (рис. 1). Другие 
значимые структурные повреждения при нейровизу-
ализации не были верифицированы.

ЭКГ: миграция водителя ритма по периферии, 
ЧСС = 68 уд/мин. Горизонтальное положение элек-
трической оси сердца. ЭХОКГ: уплотнение стенок 
аорты, створок аортального и митрального кла-
панов. Незначительная митральная регургитация, 
трехстворчатая регургитация.

Консультация ревматолога: проведенные иссле-
дования свидетельствуют об отсутствии у пациент-
ки системного заболевания соединительной ткани.

Заключение иммунолога: ЭЛИ-Нейро-Тест-12 
выявил краевое (легкое) повышение аутоантител 
к белку S100 (признак астроцитарного глиоза). Им-
мунофенотипирование лимфоцитов венозной кро-
ви + общий анализ крови выявили признаки хрониче-
ской активации Т-лимфоцитов, с преимущественной 

T a b l e  1
Dynamics pattern of nerve conduction studies after 3, 4 and 7 months from the onset of the disease

Nerve stimulated, stimulation site 
Latency, ms Amplitude, mV Conduction velocity m/s

3 months 
(mon.) 4 mon. 7 mon. 3 mon. 4 mon. 7 mon. 3 mon. 4 mon. 7 mon.

n. Peroneus, m. extensor digitorum brevis, motor study, left
Ankle 5.52

N ≤ 6.5
4.83 4.98 1.46*

N ≥ 2
2.3 2.4

Below fi bula 12.1 11.9 10.9 1.14* 2.0 1.78* 43.3*
N ≥ 44

42.4* 43.5*

Lateral popliteal fossa 13.6 13.9 13.2 1.51* 2.3 1.55* 83.3 50.0 49,2
n. Peroneus, m. extensor digitorum brevis, motor study, right
Ankle 5.25 4.63 5.59 1.75* 3.0 2.1
Below fi bula 12.6 11.0 11.0 1.30* 1.82* 1.85* 42.2 41.6 53.6
Lateral popliteal fossa 14.6 13.5 13.4 1.17* 1.87* 1.79* 47.5 50.0 41.7
n. Tibialis, m. abductor hallucis brevis, motor study, right
Ankle 2.78

N ≤ 5.8
3.19 3.03 3.1*

N ≥ 4
3.0* 3.9*

Lateral popliteal fossa 12.6 12.5 12.1 3.3* 3.9* 2.6* 38.2*
N ≥ 41

44.0 43.0

N o t i c e :  * — abnormal results.

Рис. 1. МРТ головного мозга: в правом полушарии мозжечка 
ближе к срединной линии (срез на уровне моста) визуали-
зируются 2 очага гипоинтенсивного сигнала в режиме Т2*, 
до 1–2 мм в диаметре — очаги отложения гемосидерина (или 
очаги микроангиопатии)
Fig. 1. Magnetic resonance imaging: in the right hemisphere of 
the cerebellum closer to the midline (section at the level of the 
pons) there are 2 lesions, up to 1–2 mm hypointense on T2*-
GRE-deposits of hemosiderin (microhemorrhages)
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активацией цитотоксических CD8+T-лимфоцитов, 
пролиферативной экспансии клеток киллеров (NK- 
и NK-T лимфоцитов), а также дважды положитель-
ных CD4+CD8+Т лимфоцитов, что соответствует 
вирусной инфекции. Констатированы признаки им-
мунной дизрегуляции в виде аутоантител к MuSK, 
экспансии дважды положительных CD4+CD8+лим-
фоцитов (характерных для миастении гравис). Низ-
кие показатели интерлейкина (10 < 1 пг/мл (< 31) 
и высокие С-реактивного белка ультрачувствитель-
ного (0,823 мг/л (< 1,000)) — признаки системного 
низкоинтенсивного хронического воспаления. Эти 
данные не противоречат возможности хронической 
вирусной инфекции. Полученные результаты позво-
ляют предполагать ассоциацию MuSK-МГ с перси-
стирующей активной (реплицирующей) вирусной 
инфекцией с реактивными функциональными отве-
тами Т-клеток.

Пациентка выписана из стационара с диагнозом 
«Стволовой энцефалит Бикерстаффа + фаринго-цер-
вико-брахиальный вариант синдрома Гийена-Барре 
(перекрестный синдром). МuSK-миастения гравис». 
Рекомендовано продолжение приема преднизолона 
в дозе 1 мг/кг.

Осмотр через месяц после выписки: ограничения 
подвижности глазных яблок; стали положительны-
ми нагрузочные пробы на мышцы глаз, бульбар-
ные мышцы; нёбные рефлексы начали вызываться 
с двух сторон. На фоне стероидной терапии развил-
ся синдром Кушинга, осложненный миопатическим 
синдромом. Наросла слабость в проксимальных 
группах мыщц рук — руки не могла поднять выше 
горизонтали, появилась слабость в проксимальных 
отделах ног — выраженный симптом Говерса, сила 
в сгибателях и разгибателях бедер 4 балла, в пробе 
Мингаццини ноги удерживает 20 сек. Регистриро-
вался выраженный неравномерный крупноразма-
шистый тремор пальцев кистей рук, периодические 
быстрые сгибательно-разгибательные движения 
в пястно-фаланговых суставах пальцев кистей рук. 
Грубо нарушена реакция «колонны, упора и прыж-
ка» (проба Фуа-Тевенара), дисдиадохокинез в руках 
(s > d), диффузная мышечная гипотония в мышцах 
рук, в ногах оценка затруднена — не расслабляется.

В связи с развитием синдрома Кушинга и миопа-
тического синдрома иммуносупрессивная терапия 
преднизолоном была постепенно в течение трех ме-
сяцев отменена. В течение последующих 6 месяцев 
чувствовала себя удовлетворительно. Периодически 
возникало и самопроизвольно купировалось двое-
ние.

Осенью 2023 г. заболевание стало вновь прогрес-
сировать: появились и стали нарастать затруднения 
при глотания, нарушился речевой контакт (понят-
ны только 1–2 первых слова); развивалось резкое 
похудение, голова начала свисать, обнаружилась 
гипотрофия мелких мышц кистей рук, мышц верх-
него плечевого пояса. Отмечала флюктуацию сим-
птомов — бывают периоды, когда может проглотить 
полужидкую кашу, и периоды, когда не проглаты-
вает жидкость; может пройти любое расстояние, 

спуститься и подняться на 4-й этаж, и периоды, ког-
да не в состоянии подняться с постели из-за слабо-
сти в мышцах. Зависимости от физических нагрузок 
при этом не отмечала. От приема кортикостероидов 
и иной иммунносупрессивной терапии пациентка 
категорически отказывалась. К осени 2024 г. боль-
ная стала нуждаться в посторонней помощи и уходе. 
Неоднократные рутинные лабораторные исследова-
ния отклонений от нормы не выявляли. Антитела 
к МuSK рецептору — 2,53 U/ml. Диагноз: Миасте-
ния гравис, ассоциированная с МuSK-антителами, 
генерализованная форма, класс 2а.

Обсуждение. Диагнозу «миастения гравис», по-
ставленному при поступлении, не соответствовали: 
возможность длительной беседы без признаков утом-
ления пациентки; ночные пароксизмы нарушений 
сердечной деятельности; особенности сердечно-со-
судистых нарушений; отрицательные результаты ис-
следования на АХР — антитела; белково-клеточная 
диссоциация в ликворе.

Диагнозу фСГБ соответствовало: развитие сим-
птоматики после перенесенного респираторного 
заболевания; гипорефлексия; результаты ЭМГ ис-
следования, показавшие аксональные нарушения; 
белково-клеточная диссоциация в ликворе; вовлече-
ние в процесс зрительных нервов и, согласно ком-
пьютерной периметрии, правого зрительного тракта, 
признаки ремиттирующего поражения IX, X пар че-
репных нервов, — поражение периферического от-
дела автономной нервной системы.

ФСГБ включается в спектр аксональных форм 
СГБ с признаками обратимой дефектности аксо-
нальной проводимости без демиелинизации. Ха-
рактерным признаком этих форм СГБ является бы-
строе восстановление функции нервных волокон. 
Обратимая дефектность проводимости может быть 
распознана только при использовании минимум 
двух серийных ЭМГ исследований, производимых 
с интервалами в 2–3 недели. Данный метод позво-
ляет выявить восстановление амплитуды моторных 
или сенсорных ответов без проявлений временной 
дисперсии [15–18]. В связи с этим пациентке были 
выполнены серийные СЭМГ исследования (табли-
ца 1). Результаты серийных СЭМГ: хронодисперсия 
отсутствует, имеется тенденция к восстановлению 
амплитуды и скорости проводимости в динамике, 
что предполагает наличие у пациентки обратимой 
недостаточности аксональной проводимости — при-
знака, характерного для нодопатий [30]. Приведен-
ные данные с большой вероятностью, подтверждает 
диагноз фСГБ. Перечисленная симптоматика и, пре-
жде всего, результаты СЭМГ соответствуют первому 
уровню достоверности СГБ по критериям Брайтона 
для выявления случаев СГБ (2011 г.) [32].

Распределение парезов, отсутствие патологиче-
ской мышечной утомляемости на начальных этапах 
заболевания — характерная особенность МuSK-МГ. 
С течением времени у пациентки развилась типичная 
клиника МuSK-МГ — флюктуирующая мышечная 
утомляемость с преимущественным вовлечением 
офтальмических и бульбарных мышц; гипотрофия/
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атрофия мелких мышц кистей рук и мышц плечевого 
пояса (рис. 2), прогрессирующее похудание в связи 
с нарушением глотания.

Флюктуация симптомов при MuSK-МГ не име-
ет четкого объяснения. MuSK обеспечивает класте-
ризацию ацетилхолиновых рецепторов, создавая 
оптимальные условия для рецепции даже незначи-
тельных доз нейротрансмиттера [33]. Аутоантитела 
против MuSK блокируют сигнальный каскад, при-
водя к дефекту кластеризации и рассредоточению 
рецепторов на постсинаптической мембране. Это 
уменьшает количество рецепторов, снижает потен-
циал концевой пластинки и коэффициент безопас-
ности, влечет за собой развитие миастенического 
синдрома [1, 34]. Не исключено, что одним из объ-
яснений флюктуации симптомов при MuSK-МГ яв-
ляется относительная сохранность АХР при данном 
варианте миастении с возможной частичной класте-
ризацией их на постсинаптической мембране и спо-
собностью периодически частично обеспечивать со-
кращение мышц.

Достоверность диагноза подтверждалась резуль-
татами исследований МuSK-антител. Нехарактер-
ными симптомами для МuSK-МГ были асимме-
тричность офтальмопареза, драматический эффект 
стероидной терапии. Регрессирование миопатиче-
ского синдрома после отмены кортикостероидов 
с большой долей вероятности позволяло отнести его 
к стероидной миопатии. Однако окончательное ре-
шение этого вопроса требует дальнейшего наблюде-
ния с проведением соответствующих исследований.

Выраженная сонливость, психические нарушения 
(неосознавание смерти матери), вовлечение в про-
цесс стволовых структур, развитие симптоматики 
после коронавирусной инфекции, соответствовали 
клинике СЭБ [10–12]. У пациентки не были обнару-
жены в крови анти-GQ1b IgG антитела, рассматри-
ваемые в качестве критерия диагностики СЭБ [13], 
что, вероятно связано с проведением исследования 
после сеансов плазмафереза. Известно также, что 
ганглиозидные антитела обнаруживаются далеко не 
у всех заболевших [35, 36]. Особенностью течения 
СЭБ в нашем наблюдении явилось спонтанное улуч-
шение состояния, (январь–-август 2022 г.), позво-
лившее ей вернуться к профессиональной деятель-
ности, с последующим рецидивом осенью 2022 г. 
Подобный вариант течения СЭБ описан [37].

Зрительные расстройства пациентки требуют 
объяснения. Они проявляются повторением уви-
денного, перемещением объектов (машин) с левого 
поля зрения на правое. Первый дефект относится 
к палинопсии — зрительной персеверации. Иллю-
зионный феномен возникает со стороны дефектной 
половины поля зрения [38], что и имело место у на-
шей пациентки. Нарушение зрительного восприятия 
в виде перемещения движущихся машин с левой 
полосы дороги на правую обозначается как зри-
тельная аллестезия [38]. Палинопсию и зрительную 
аллестезию рассматривают в рамках центральной 
метаморфопсии, вызываемой нарушением кодиро-
вания и передачи зрительной информации на уровне 

различных структур головного мозга; нарушением 
интеграции сенсорной информации с регулирующей 
функцией мозжечка; с поражением центрального 
и периферического вестибулярного, слухового аф-
ферентных путей [39–42].

Состояния, когда больной казалось, что она «нахо-
дится сверху и оттуда смотрит на себя; все становит-
ся каким-то не таким, в темном свете» соответствуют 
аутопсихической, аллопсихической дереализации 
и деперсонализации. Симптомы дереализации и де-
персонализации могут быть проявлением фокальной 
эпилепсиии, вероятность которой в нашем наблюде-
нии подтверждается непроизвольным мочеиспуска-
нием, мгновенным началом и окончанием приступов, 
их небольшой продолжительностью. Клиническая 
картина СЭБ может включать в себя эпилептические 
пароксизмы [43]. На однократно произведенной ЭЭГ 
отклонений не обнаружено, приступы наблюдались 
только в период рецидива СЭБ и ни разу не возника-
ли в дальнейшем. Для окончательного вывода необ-
ходимо дальнейшее наблюдение.

Минимально выраженный мозжечковый синдром 
в нашем наблюдении зарегистрирован при обостре-
нии СЭБ, становится отчетливым в период макси-
мального проявления патологического процесса, 
совпадая с появлением подкоркового синдрома (тре-
мор и насильственные сгибательно-разгибательные 
движения пальцев кистей рук), в дальнейшем полно-
стью регрессирует вместе с другими проявлениями 
СЭБ, фСГБ.

Существует мнение об интактности мозжечка 
при СЭБ. Оно базируется на особенностях клиники 
мозжечкового синдрома у больных с данной патоло-
гией — больные утрачивают возможность передви-
гаться без поддержки, дефект усиливается в темноте 
(признак сенситивной атаксии), вместе с тем мышеч-
но-суставное чувство у них остается сохранным, что 
объясняется выпадением афферентации от суставов, 
повреждением афферентных волокон мышечных ве-
ретен, а также афферентных связей мозжечка [44]. 
Возможность нарушения афферентных связей моз-
жечка поддерживается сохранностью мышечно-су-
ставного чувства и особенностью клинических про-
явлений статической атаксии, которая у пациентки 
представлена лишь положительной пробой Фуа–Те-
венара. В нашем случае какие-либо структурные из-
менения со стороны мозжечковых структур не были 
выявлены, имелись очаги отложения гемосидерина 
с неизвестным сроком давности, происхождение 
и значимость которых не удалось выяснить.

Известно, что коронавирусная инфекция, способ-
ствует проявлению, обострению и прогрессирова-
нию приобретенных, наследственных, и других забо-
леваний [45–47]. Наличие тугоухости и регистрация 
мозжечковых симптомов делали необходимым ди-
агностику наследственных нейродегенеративных 
заболеваний, в частности, спиноцеребеллярную 
атаксию 5 или 6 типов. Обе формы представлены 
медленно прогрессирующей туловищной атакси-
ей, начинающейся исподволь в среднем и старшем 
возрастах [45, 46]. В связи с этим пациентке было 
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проведено исследование мутаций в генах ATXI, 
ATX2, ATX3, CACNAIA, ATX7, FXM, не выявив-
шим данные мутации, что указывает на низкую ве-
роятность спиноцеребеллярных атаксий 1, 2, 3, 6, 7 
типов. Эти данные вместе с наблюдением за дина-
микой мозжечкового синдрома позволили отказаться 
от наследственного генеза мозжечковых нарушений 
и связать их появление с СЭБ.

Сочетание в нашем наблюдении СЭБ с фСГБ — 
позволили диагностировать у больной перекрестный 
синдром. Имеющаяся коморбидность MuSK-МГ 
с заболеваниями в структуре перекрестного синдро-
ма вызывало вопрос — можно ли MuSK-МГ поста-
вить в один ряд с заболеваниями, ассоциированными 
с ганглиозидными антителами. Диссоциация между 
регрессом клинических проявлений СЭБ и фСГБ 
и прогрессированием MuSK МГ; неоднократные 
отрицательные результаты исследований на глико-
зидные антитела; результаты иммунологического 
исследования, свидетельствовавшие о вероятности 
хронической вирусной инфекции с текущим иммун-
ным конфликтом в нашем наблюдении, отрицали та-
кую возможность.

Дифференциальный диагноз проводился с син-
дром СLIPPЕRS; нейросаркоидозом, болезнью Бех-
чета; аутоиммунными энцефалитами [48–51]. Веро-
ятность перечисленных заболеваний исключалась 
особенностями клинических проявлений, а также 
сочетанием СЭБ с фСГБ; соответствующие обследо-
вания не подтвердили онкологические и системные 
заболевания.

Заключение
Данное клиническое наблюдение можно рассма-

тривать как впервые описанный случай комбинации 
MuSK-миастении гравис с перекрестным синдромом 
стволового энцефалита Бикерстаффа и синдрома 
Гийена — Барре ( цервико-брахио-лицевой формой).
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