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Вилюйский энцефаломиелит (ВЭМ) 
– это тяжелое прогрессирующее вос-
палительное заболевание централь-
ной нервной системы, с диффузным 
распространением патологического 
процесса во все её отделы, ведущее 
к летальному исходу или глубокой ин-
валидизации больного и поражающее 
преимущественно коренное население 
Якутии. В основе болезни лежит некро-
тический и воспалительный процесс, 
преимущественно в сером веществе 
головного мозга. При патоморфологи-
ческом исследовании воспалительные 
изменения в мягких мозговых оболоч-
ках или их последствия выявлены у 
всех больных с острым, подострым и 
хроническим ВЭМ. Микронекротиче-
ские очаги и воспалительный ответ на 
эти повреждения широко распростра-
нены в коре больших полушарий, ба-
зальных ганглиях, мозжечке и стволе 
мозга.  Характерно острое микронекро-
тическое поражение мозговой ткани с 
остро возникающей воспалительной 
реакцией, но не кратковременное, как 
при острых вирусных энцефалитах, а 
продолжающееся на протяжении всей 
подострой фазы [1, 2, 22].  

Проблема ВЭМ остается актуаль-
ной и в наши дни на фоне угасания 
эпидемии ВЭМ, начавшейся в 50-х гг. 
прошлого столетия в вилюйской груп-

пе районов [3, 13, 19]. Но существен-
ное снижение заболеваемости в по-
следние годы не дает гарантии, что 
эпидемия вилюйского энцефаломие-
лита  не вспыхнет с новой силой, в то 
время как еще остаются нерешенными 
до конца вопросы этиологии и патоге-
неза заболевания и вследствие этого 
отсутствуют как специфические тесты 
для его выявления, так и этиотропное 
лечение. Вилюйский энцефаломиелит 
остается заболеванием, вызывающим 
неослабевающий всеобщий научный 
интерес к нему, как в России, так  и в 
мире, о чем свидетельствуют много-
численные публикации в российской 
и зарубежной литературе. Свидетель-
ством этому служат слова, сказанные 
профессором, лауреатом Нобелев-
ской премии по физиологии и меди-
цине 1976 г., членом Национальной 
академии Carleton D. Gajdusek: «Каж-
дый невролог в Европе и Соединён-
ных Штатах знает о вилюйском энце-
фаломиелите из наших публикаций в 
журналах «Brain» и «Science», из на-
ших лекций и из главы о вилюйском 
энцефаломиелите в учебнике Richard 
Johnson по инфекционным болезням 
нервной системы».  

В 2014 г. группа авторов во главе с 
Л.Г. Гольдфарбом (Национальный ин-
ститут неврологических расстройств и 
инсульта, г. Бетезда, США), Н.М. Рен-
вик (Рокфеллеровский Университет, 
г. Нью-Йорк),  В.А. Владимирцевым 
и Ф.А. Платоновым (НИИ здоровья 
СВФУ) готовит к выпуску совместную 
монографию «Вилюйский энцефало-
миелит», которая посвящена памяти 
П.А. Петрова, первооткрывателя ви-
люйского энцефаломиелита. Carleton 
D. Gajdusek называл Прокопия Андре-
евича «самым преданным и последо-

вательным рыцарем науки». В этой мо-
нографии суммированы все известные 
данные об исследовании этого забо-
левания за более чем 60 лет, освеще-
ны вопросы патогенеза заболевания. 
Выпуск монографии является итогом 
многолетнего и всестороннего изуче-
ния этого смертельного заболевания.  
Кроме этого, она поможет практикую-
щим врачам-неврологам в проведе-
нии дифференциальной диагностики 
среди большого многообразия воспа-
лительных и нейродегенеративных за-
болеваний нервной системы, а также 
в диспансеризации свежих случаев и 
больных с хроническим течением за-
болевания.  

В результате развития панэнцефа-
лита при ВЭМ у большинства больных 
появляется сочетание пирамидных, 
экстрапирамидных и мозжечковых на-
рушений, которое при патоморфоло-
гическом исследовании  соответствует 
поражениям в образованиях подкор-
кового серого вещества: чёрном ве-
ществе, собственных ядрах моста, 
нижних оливах, ретикулярной фор-
мации моста, продолговатом мозге и 
мозжечке. Вследствие диффузного по-
ражения указанных структур заболе-
вание сопровождается широким кли-
ническим полиморфизмом и при этом 
довольно часто – развитием синдрома 
бокового амиотрофического склероза 
в острой [16] и терминальных стадиях 
заболевания [11, 15, 16,18]. Синдром  
бокового амиотрофического склероза 
развивается в результате  поражения 
серого вещества спинного мозга в об-
ласти передних рогов и его интермеди-
альной части. 

Боковой амиотрофический склероз 
(БАС) – это тяжелое нейродегенера-
тивное заболевание, которое сопрово-
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ждается избирательным поражением 
центральных и периферических мо-
тонейронов, быстро прогредиентным 
течением с неизбежным летальным 
исходом. Несмотря на изучение этого 
фатального заболевания с конца XIХ 
века, этиопатогенез БАС так же, как и 
ВЭМ, на сегодняшний день остается 
до конца не выясненным [6].

 Последние наблюдения за воз-
никновением случаев ВЭМ и эпиде-
миологические исследования БАС, 
проведенные в Якутии, показывают 
значительный спад  эпидемии ВЭМ за 
последний 20-летний период, с одной 
стороны, и тенденцию к увеличению 
заболеваемости БАС в республи-
ке – с другой [5]. При этом, учитывая 
значительное число больных с хро-
ническими формами ВЭМ, живущих в 
разных регионах республики, увели-
чивающуюся миграцию коренного на-
селения, как внутри республики, так и 
за ее пределы и пределы Российской 
Федерации, не исключается вероят-
ность распространения этого заболе-
вания по всему миру.  А клинический 
полиморфизм  и гетерогенность ВЭМ 
в подострой и хронической фазах за-
болевания, редко встречающиеся све-
жие случаи заболевания в настоящее 
время,  его клинически «стертые», ла-
тентно текущие формы и отсутствие 
специфических лабораторных диагно-
стических тестов, как при ВЭМ, так и 
при БАС, могут представлять опреде-
ленные трудности в практике врача-
невролога, в частности, когда забо-
левание сопровождается синдромом 
БАС. Клинический полиморфизм ВЭМ 
описан в работах П.А. Петрова [16], 
А.Н. Шаповал [20], А.И. Владимирцева 
[7] и др. исследователей.

 А.И. Владимирцев рассматривает 
синдром БАС как одну из 8 хрониче-
ских форм ВЭМ, которые были вне-
дрены  в практику неврологической 
службы c 1964 г. [7]:

1. дементно-паретическая; 
2. спастико-паретическая;
3. синдром затяжного инфекционно-

го психоза; 
4. синдром бокового амиотрофиче-

ского склероза; 
5. мозжечковая; 
6. паркинсоноидная; 
7. диэнцефальная; 
8. псевдоневрастеническая. 
В 1987 г. П.А. Петров [16] разделил  

хронические формы ВЭМ с медлен-
ным продолжительным течением по-
сле острой и подострой форм на :

1. хронический панэнцефаломие-
лит;

2. протрагированный психоз;

3. боковой амиотрофический скле-
роз. 

В своей диссертации П.А. Петров 
отмечает, что присоединение синдро-
ма БАС к клинике развития ВЭМ усу-
губляет тяжесть течения заболевания, 
ведет к быстрому прогрессированию 
и необратимому фатальному  исходу 
[17].  

При постановке диагноза ВЭМ в 
первую очередь следует придержи-
ваться диагностических критериев, 
которые были переработаны в соот-
ветствии с рекомендацией Всемир-
ной организации здравоохранения 
[9] и окончательно сформулированы  
в 2006 г. [10]. 

В соответствии с принятыми диа-
гностическими критериями может быть 
установлен достоверный, вероятный и 
возможный (сомнительный) ВЭМ. 

Достоверный ВЭМ устанавливает-
ся при наличии у пациентов типичных 
проявлений при следующих 3 формах: 

А. Острая форма (быстро прогрес-
сирующая),  с течением заболевания 
менее 12 месяцев: 

1. Продолжительная лихорадка (7 и 
более дней);

2. Признаки вирусного менингоэн-
цефалита с  устойчивым лимфоци-
тарным плеоцитозом и повышением 
концентрации белка в спинномозговой 
жидкости;

3. Признаки поражения пирамидной 
системы;

4. Патоморфологическое исследо-
вание: лимфоцитарная инфильтрация 
мягких мозговых оболочек с многочис-
ленными очажками микронекроза и 
периваскулярными инфильтратами в 
сером веществе головного и спинного 
мозга;

Б. Подострая форма (медленно 
прогрессирующая), с течением забо-
левания от 1 до 6 лет: 

1. В клинической картине – медлен-
ное прогрессирование, прогрессиру-
ющая деменция, дизартрия, признаки 
поражения пирамидной и экстрапира-
мидной систем;

2. В клинико-лабораторных иссле-
дованиях:  лимфоцитарный плеоцитоз 
и повышение концентрации белка в 
спинномозговой жидкости; обнаруже-
ние олигоклональных иммуноглобули-
нов в спинномозговой жидкости; 

3. МРТ/КТ головного мозга: диффуз-
ная атрофия мозга; 

4. Патоморфологическое исследо-
вание: микронекротические очажки, 
воспалительные изменения в парен-
химе мозга, периваскулярные инфиль-
траты и диффузное выпадение нейро-
нов (для подтверждения достоверного 

ВЭМ морфологическое исследование 
желательно, хотя присутствие выше-
указанных клинических признаков яв-
ляется достаточным);

5. Документированный менингоэн-
цефалит в анамнезе;

В. Хроническая форма, с продолжи-
тельностью заболевания более 6 лет 
с длительными периодами стабилиза-
ции симптомов:

1. В клинической картине – когни-
тивные нарушения разной степени 
выраженности, дизартрия, признаки 
поражения пирамидной и экстрапира-
мидной систем; 

2. В клинико-лабораторных иссле-
дованиях: олигоклональные иммуно-
глобулины в спинномозговой жидкости 
(интратекальная продукция олигокло-
нальных IgG может наблюдаться в те-
чение 3-х десятилетий после начала 
болезни. Продукция олигоклональных 
IgG прекращается, когда воспалитель-
ный процесс «перегорает» на поздней 
фазе болезни со стабилизацией кли-
нической картины, развитием фибро-
за/атрофии мозговых структур и мини-
мальным остаточным воспалением);

3. МРТ/КТ головного мозга: диффуз-
ная атрофия мозга. 

4. Патоморфологическое исследо-
вание: склерозирование и иногда рези-
дуальные воспалительные инфильтра-
ты в мозговых оболочках, наличие в 
паренхиме мозга микроцист, замещаю-
щих микронекротические очажки, диф-
фузная атрофия мозга, глиоз, выпа-
дение нейронов (для подтверждения 
достоверного ВЭМ морфологическое 
исследование желательно, хотя при-
сутствие вышеуказанных клинических 
признаков является достаточным).

5. Документированный менингоэн-
цефалит в анамнезе.

Диагноз «вероятный ВЭМ» может 
быть выставлен, если заболевание 
ещё не развилось до типичной карти-
ны заболевания либо больной не пол-
ностью обследован. 

Диагноз «возможный (сомнитель-
ный или предположительный) ВЭМ» 
устанавливается, если есть серьёзные 
основания подозревать наличие  дру-
гого заболевания. 

Однако вышеизложенные диагно-
стические критерии ВЭМ не в состо-
янии предусмотреть все возможные 
вариации и сочетания симптомов. По-
этому при установлении диагноза не-
обходимо учитывать имеющуюся ме-
дицинскую документацию, различные 
проявления заболевания и данные 
параклинического исследования. К 
примеру: при всех формах для уста-
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новки достоверного диагноза ВЭМ же-
лательно иметь документированное 
подтверждение менингоэнцефалита, 
которое в силу ряда причин, характер-
ных на  территории Якутии, не может 
быть выполнено во всех случаях, как 
из-за отдаленности районных центров 
от врачебных участков и ФАПов, так и 
из-за возникающих метеорологических 
условий. Но информацию о перене-
сенной нейроинфекции (кроме самого 
больного) можно собрать у родствен-
ников больного, медицинского персо-
нала и других очевидцев перенесенно-
го заболевания и внести эти данные в 
медицинскую документацию.

Согласно вышеперечисленным кри-
териям в базу данных на 01.01.2014 г.  
были включены 356 случаев  с до-
стоверным ВЭМ, из которых в живых 
сейчас находится 110 пациентов со 
спастико-паретической, дементно-па-
ретической и психотической  формами 
заболевания и 41 пациент с различны-
ми формами ВЭМ, включая синдром 
бокового амиотрофического склероза. 

Значительные диагностические 
трудности, обусловленные  клини-
ческим полиморфизмом ВЭМ, могут 
возникнуть в хронической фазе за-
болевания. Как известно, при вилюй-
ском энцефаломиелите так же, как 
при боковом амиотрофическом скле-
розе,  развиваются псевдобульбарный 
и бульбарный синдромы и мышечные 
атрофии. Нарушения речи и глотания 
развиваются у больных с ВЭМ и БАС 
вследствие комбинированного спасти-
ческого псевдобульбарного и бульбар-
ного синдромов при поражении надъ-
ядерной и ядерной каудальной групп 
черепно-мозговых нервов. У больных 
наблюдаются также дисфония, слюно-
течение, нарушение жевания и глота-
ния, повышенные лицевые рефлексы, 
слабость и атрофия мышц языка и 
мягкого неба, насильственный смех, 
неконтролируемый громкий плач и т.п. 
А мышечные атрофии обусловлены 
переднероговым  поражением спин-
ного мозга. В.А. Владимирцев также 
описал повреждения периферическо-
го мотонейрона на глобальных ЭМГ в 
терминальной стадии каждой из кли-
нических форм ВЭМ. На электроми-
ограммах (ЭМГ), снятых по традици-
онным методикам стимуляционной и 
глобальной ЭМГ, у 164 больных найде-
ны признаки дисфункции спинального 
периферического нейрона [4]. Катам-
нестические исследования Т.Я. Ни-
колаевой [11] показали, что синдром 
бокового амиотрофического склероза 
наблюдается на поздних этапах ВЭМ 
и чаще всего в терминальной стадии, 

на фоне уже имеющихся симптомов 
поражения пирамидной и экстрапира-
мидной систем.  

В случаях развития  хроническо-
го ВЭМ без типичного острого начала 
может проявиться его клиническое 
сходство с классическим БАС, хотя 
П.А.Петров наблюдал развитие син-
дрома БАС как в подострой, так и в 
хронической стадии заболевания [17]. 
В своей диссертации он приводит опи-
сание 2 клинических случаев: в первом 
случае у больного признаки поражения 
бульбарных ядер появились спустя 9 
месяцев после перенесенной длитель-
ной лихорадки в течение 10 дней и 
сонливости. В дальнейшем присоеди-
нились симптомы поражения как цен-
трального, так и периферического мо-
тонейрона с летальным исходом через 
25 месяцев от начала заболевания.  
Подобное течение и начало заболева-
ния наблюдались еще у 4 больных. Во 
втором описании приведен случай за-
болевания, когда бульбарный синдром 
с дисфонией и дизартрией развился в 
остром периоде у женщины во время 
такого же длительного лихорадочного 
10-дневного периода, как в 1 случае. 
После стабилизации состояния она 
вышла на работу, но через год состо-
яние стало прогрессивно ухудшаться: 
наросла бульбарная симптоматика, 
присоединились симптомы псевдо-
бульбарного паралича, пирамидная 
и экстрапирамидная симптоматика, 
атрофии и фибрилляции в мышцах рук 
и плечевого пояса и интеллектуальное 
снижение, перешедшее в 
деменцию. Летальный ис-
ход наступил через 29 ме-
сяцев от начала заболева-
ния. Бульбарный синдром, 
развивающийся в остром 
периоде ВЭМ, П.А. Петров 
наблюдал еще у 3 пациен-
тов.   

Среди больных, вклю-
ченных в базу данных ВЭМ, 
дизартрия наблюдается в 
87% случаев, дисфагия –  
в 5, а мышечные атро-
фии – в 17% случаев. Как 
видно, нарушение речи и  
мышечные атрофии 
встречаются довольно 
часто. При проведении 
дифференциальной диа-
гностики между ВЭМ, ко-
торый сопровождается 
синдромом бокового ами-
отрофического склеро-
за, и классическим  БАС, 
надо учитывать разви-
тие  интеллектуального 

снижения, экстрапирамидную и моз-
жечковую симптоматику при вилюй-
ском энцефаломиелите, которая не 
характерна при БАС.  Основные про-
явления хронической формы ВЭМ: 
снижение интеллекта, изменение лич-
ности, нередко психопатологические 
явления, двигательные расстройства 
в форме спастических парезов пре-
имущественно нижних конечностей, 
нарушение функций черепных нервов, 
псевдобульбарные и бульбарные рас-
стройства, снижение остроты зрения, 
концентрическое сужение полей зре-
ния, выраженные эндокринно-вегета-
тивные нарушения, иногда небольшие 
мышечные атрофии. 

В проведении дифференциальной 
диагностики  с боковым амиотрофи-
ческим склерозом может также помочь 
обнаружение интратекальной про-
дукции олигоклональных IgG, которая 
стабильно присутствует в течение 3-х 
десятилетий после начала болезни. 
[12, 21]. Данная методика внедрена в 
Якутии в практику врачей-неврологов 
с 1911 г. при проведении дифферен-
циальной диагностики между воспа-
лительными и нейродегенеративными 
заболеваниями  мозга.  Выявление на 
электрофореграмме спинномозговой 
жидкости  индивидуальных полос, со-
ответствующих клонам иммуноглобу-
линов, оценивается как положитель-
ный результат (рис. 1).

При нейровизуализации на  маг-
нитно-резонансной и компьютерной 
томографии головного мозга при ВЭМ 

                     1                                                 2

Рис.1.  Электрофореграмма IgG сыворотки крови и ЦСЖ 
больных с олигоклональными IgG (1) и без олигоклональ-
ных IgG (2)
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обнаруживают сообщающуюся ги-
дроцефалию, расширение боковых 
и третьего желудочков, диффузную 
атрофию коры, преимущественно в 
лобно-теменно-височных областях [8] 
(рис. 2).

Таким образом, при проведении 
дифференциальной диагностики 
между ВЭМ с синдромом БАС и клас-
сическим БАС необходим тщательный 
сбор анамнеза для выявления острого 
и подострого  воспалительных перио-
дов, первых проявлений симптомов в 
дебюте заболевания. При выявлении 
больного с подозрением на ВЭМ или 
БАС ему необходимо провести полное 
клиническое обследование с приме-
нением методов нейровизуализации и 
определением олигоклональнальных 
IG в спинномозговой жидкости.  Также 
следует оценить эпидемиологическую 
обстановку в месте его проживания в 
момент заболевания и в настоящее 
время, провести отслеживание мигра-
ции пациента.

Авторы данной статьи надеются, 
что она поможет найти дифферен-
циально-диагностические критерии в 
постановке диагнозов этих тяжелых 
заболеваний и выработке терапевти-
ческих подходов для оптимального ве-
дения пациентов.  
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И.Ю. Сигаев, Р.Р. Ярбеков, В.Ю. Мерзляков, А.А. Назаров, 
М.А. Керен, А.В. Казарян
ОТДАЛЕННЫЕ РЕЗУЛЬТАТЫ АОРТОКО-
РОНАРНОГО ШУНТИРОВАНИЯ С ИСКУС-
СТВЕННЫМ КРОВООБРАЩЕНИЕМ И НА 
РАБОТАЮЩЕМ СЕРДЦЕ У БОЛЬНЫХ ИБС 
С САХАРНЫМ ДИАБЕТОМ

В исследовании представлено сравнение отдаленных результатов АКШ у больных с 
сопутствующим сахарным диабетом 2 типа, среди них больные после АКШ в условиях ис-
кусственного кровообращения (ИК) и после АКШ на работающем сердце (РС). Выявлено, 
что 5-летняя выживаемость и «свобода» от возвратной стенокардии у больных с СД, пере-
несших АКШ с ИК и на РС, сопоставимы. Достоверных различий при сравнении 5-летней 
частоты развития инфаркта миокарда и проведения повторной реваскуляризации между 
группами не получено. При сравнении частоты «больших» сердечно-сосудистых ослож-
нений между группами преимущества наблюдались в группе больных после АКШ на РС.  

Ключевые слова: сахарный диабет, коронарное шунтирование, искусственное крово-
обращение,  ишемическая болезнь сердца.

The study compares the long-term results of CABG in patients with concomitant type 2 
diabetes, among them patients after CABG with extracorporeal circulation (ECC), and - after 

УДК 616.12-089

ФГБУ Научного центра сердечно-сосуди-
стой хирургии им. А.Н. Бакулева: Сигаев 
Игорь Юрьевич – д.м.н., проф., руковод. 
отделения сочетанных заболеваний ко-
ронарных и магистральных артерий, Яр-
беков Рустам Раимкулович  – к.м.н., 
докторант, yarbekov@mail.ru, Мерзляков 
Вадим Юрьевич – д.м.н., руковод. отделе-
ния малоинвазивной хирургии, Назаров 
Афанасий Анатольевич – аспирант, Ке-
рен Милена Абрековна – д.м.н., н.с., Ка-
зарян Артак Варужанович – к.м.н., н.с.


