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БОЛЕЗНЬ ШИЛЬДЕРА
Д.В. Иванов,

Николаевская областная психиатрическая больница № 1 

Болезнь Шильдера, или диффузный периаксиаль-
ный энцефалит Шильдера (далее ДПЭ) – ред-
кое, неуклонно прогрессирующее заболевание 

нервной системы, характеризующееся формированием 
патологических очагов демиелинизации в белом веще-
стве головного мозга. Вопрос возрастного дебюта за-
болевания остается спорным и имеет неоднозначные 
данные. Зарубежные авторы в своих наблюдениях под-
черкивают, что для ДПЭ характерно начало в детском 
возрасте (7-12 лет) [6-8]. Однако ряд отечественных 
ученых настаивают, что частота заболеваемости не за-
висит от возрастной категории и отмечаются одина-
ково часто как у детей, так и у взрослых [1-3].

Этиология ДПЭ остается неизвестной. Патоморфо ло-
гический субстрат – очаги обширной демиелинизации 
в белом веществе обоих полушарий – часто асимметрич-
ные, с четко очерченными и заостренными кра   ями [9, 10]. 
Также участки демиелинизации могут первично встре-
чаться в мозжечке и стволе мозга. Некоторые авторы 
описывают случаи, когда наряду с основными, большими 
очагами, встречаются участки несколько меньшего раз-
мера, округлой формы, напоминающие бляшковидные 
участки демиелинизации при рассеянном склерозе. Их 
появление более характерно для заболевания, начавше-
гося в подростковом и зрелом возрасте [8]. 

При патогистологическом исследовании выявляются 
участки фибриллярного глиоза с гигантскими многоя-
дерными астроцитами и периваскулярная инфильтра-
ция плазматическими клетками [4, 8 ,9].

Клиническая картина болезни Шильдера полиморф-
 на и неспецифична [1, 3]. Выделяют следующие основ-
ные группы симптомов:

• психические расстройства, сопровождающиеся на-
рушением поведения по апато-абулическому типу, 
а также когнитивным снижением, вплоть до тоталь-
ной деменции; 

• поражение черепно-мозговых нервов (глухота, оф-
тальмоплегия, парез лицевого нерва, бульбарный 
синдром, оптический неврит); 

• поражение мозжечка (нистагм, интенционный тре-
мор, скандированная речь, атаксия); 

• поражение зрительной коры (корковая слепота, 
гемианопсия); 

• судорожный синдром (чаще всего не сопровождаю-
щийся специфическими изменениями на ЭЭГ); 

• экстрапирамидные нарушения; 
• общемозговые симптомы.
Прижизненная диагностика ДПЭ требует тщатель-

ного анализа данных и дифференцирования от ряда 

других клинически схожих заболеваний. Основным ме -
тодом диагностики является МРТ-исследование голов-
ного мозга, которое должно показать наличие одного 
большого или двух сливающихся между собой участ-
ков демиелинизации в белом веществе головного мозга, 
чаще всего расположенных перивентрикулярно, била-
терально или монолатерально [10]. ЭЭГ-данные при 
ДПЭ неспецифичны и проявляются в виде дезоргани-
зации волн и снижения -активности, что свидетель-
ствует о диффузном поражении головного мозга [1]. 
Возможное наличие латерализованных эпилептиформ-
ных разрядов (PLEDS) указывает на развитие подост-
рого склерозирующего энцефалита, особенно если де-
бют заболевания приходится на детский возраст.

Для окончательной постановки диагноза ДПЭ необ-
ходимо руководствоваться клиническими критериями, 
разработанными C.M. Poser в 1985 г., которые пред-
ставлены далее.

1. Один или два очага округлой формы, расположен-
ные симметрично в каждом полушарии, преимущес т-
венно в семиовальном центре. Размер очагов составляет 
не менее 2 × 3 см.

2. Отсутствие клинических или лабораторных дан-
ных относительно патологии надпочечников. 

3. Сывороточная концентрация жирных кислот с 
длинной цепью в пределах физиологической нормы.

4. Отсутствие любых других поражений головного 
мозга, определяющихся клинически, лабораторно или 
инструментально.

5. Отсутствие патологии со стороны периферичес-
кой нервной системы.

6. Наличие очагов диффузного хронического скле-
роза на аутопсии. 

Прогноз при ДПЭ неблагоприятный, заболевание при-
водит к быстрой инвалидизации и смерти. Специфичес-
ких методов лечения не разработано. Рекомендовано на-
значение метилпреднизолона в дозе 20-30 мг/кг массы 
тела парентерально, с последующим переводом на перо-
ральный прием [5, 8].

Представляем вашему вниманию клинический слу-
чай, когда больная была доставлена на лечение в пси-
хиатрический стационар в связи с выраженными пове-
денческими и когнитивными нарушениями.

Клинический случай
Анамнез жизни и заболевания

Больная П., 1952 г.р., родилась от первой беременно-
сти в срок, развитие раннее, без особенностей. Получи-
 ла высшее образование по специальности «биохимия». 
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Работала учителем биологии, затем – врачом-лаборан-
том. Проживает одна, родных братьев и сестер не имеет, 
родители умерли, мать – от сахарного диабета, а отец – от 
онкологического заболевания. Анамнез психическими 
заболеваниями не отягощен. Наличие черепно-мозго-
вой травмы, употребление алкоголя и психоактивных 
веществ в анамнезе отсутствуют. Хроническими забо-
леваниями не страдает.

В психиатрический стационар поступила 27.11.2014 г. 
Ранее в поле зрения психиатров не попадала. По ха-
рактеру всегда была замкнутой, обособленной. Первые 
симптомы заболевания возникли около двух лет назад 
и были замечены сотрудниками на работе (в клиниче-
ской лаборатории). Стала допускать ошибки при работе 
с аппаратами и реактивами, перестала справляться с экс-
плуатацией оборудования, нарушился почерк, не могла 
писать слова в одну строку. Появились неуверенность 
при ходьбе, неловкость движений, ударялась о дверные 
косяки и задевала мебель при ходьбе, отмечались эпи-
зоды падения без внешних причин.

Одновременно с этим изменилось поведение боль-
ной: стала подозрительной, считала, что ее хотят «под-
сидеть» на работе, что сотрудники планируют забрать 
у нее квартиру. Появилась неряшливость, неаккурат-
ность во внешнем виде: приходила на работу неопрят-
ной, в грязной одежде, порой надетой наизнанку. На 
любые замечания со стороны коллег реагировала оби-
дой и сразу замыкалась в себе. От предложенного об-
следования у невропатолога и окулиста пациентка 
отказалась, отреагировала негативно и уволилась с ра-
боты несмотря на то что продолжала оставаться на хо-
рошем счету у коллег.

После увольнения больная вела крайне обособлен-
ный образ жизни, из квартиры выходила очень редко, 
в магазин или к соседям. Без объективных причин вы-
бросила из квартиры много ценных вещей, оставшихся 
от родителей. Приютила у себя дома двух бездомных 
собак и кота, которых не кормила и не выводила на 
улицу – они справляли нужду в квартире. Животные 
ходили изголодавшиеся, пока собаки не разорвали кота 
и не съели его, что не вызвало никакой реакции у па-
циентки.

Все это время больная находилась под периодическим 
присмотром родственницы, которая приносила ей еду. 
Пациентка зачастую выносила ее на улицу, а примерно 
за месяц до госпитализации и вовсе отказалась от при-
ема пищи. В общей сложности за последний год она по-
худела приблизительно на 30 кг.

При поступлении состояние больной средней степени 
тяжести. Наблюдаются сильный запах ацетона изо рта, 
повторная рвота.

Психический статус
Сознание больной не помрачено. Контакту доступ-

 на крайне формально. Аллопсихически ориентирована 
вер   но, аутопсихически дезориентирована. На большин-
ство вопросов отвечать отказывается, утверждает, что ей 
все неприятны, и она никого не хочет видеть. Указывая 
на сопровождающую ее родственницу, говорит: «Эта 
женщина хочет забрать мою квартиру, но кто она такая, 

я не знаю». Галлюцинаторная симптоматика не обнару-
жена. Интеллектуально-мнестические функции резко 
снижены. Внешне крайне неопрятна, неряшлива, обна-
ружен педикулез. К своему внешнему виду равнодушна, 
к состоянию некритична.

Данные патопсихологического исследования
У пациентки наблюдаются нарушение цветового гно-

зиса, оптико-пространственная агнозия, нарушение кон-
структивного праксиса, признаки акалькулии. Провести 
более детальное исследование не представляется воз-
можным в силу ее психического состояния.

Неврологический статус
Больная в позе Ромберга неустойчива, пальценосо-

вую пробу выполняет с мимопопаданием. Выявлен вы-
раженный интенционный тремор верхних конечностей. 
Походка с элементами атаксии по мозжечковому типу. 
Сухожильные рефлексы живые. Отмечается ряд ниж-
них патологических рефлексов: Штрюмпеля, Россоли-
 мо, Ж   уковского – Корнилова, Оппенгейма, Бабинского, 
а также хватательный рефлекс. Наблюдаются офтальмо-
плегия, паралич аккомодации.

При офтальмологическом исследовании определя-
ется преходящая гомонимная гемианопсия, границы 
диска зрительного нерва смазаны, наблюдается легкая 
гиперемия.

Результаты обследования
При МРТ-исследовании головного мозга пациентки 

(аппарат Philips Interna 1,5 TI) на фоне атрофических 
изменений вещества головного мозга субкортикально, 
перивентрикулярно в белом веществе обеих гемисфер 
отмечены гиперинтенсивные очаговые изменения на 
Т2-ВИ и в режиме FLAIR (размер – до 4 мм); у заднего 
рога латерального желудочка справа наблюдается учас-
ток глиоза (размер – 9,7 × 29,8 × 18,7 мм). Расшире    ны пе-
риваскулярные пространства. Субарахноидальное прос  -
т    ранство больших полушарий заместительно расширено 
на всем протяжении.

Наблюдение в динамике
Психическое и неврологическое состояние больной 

продолжало прогредиентно ухудшаться, отличаясь выра-
женной лабильностью симптоматики. Усиливались яв-
ления атаксии и кинестетической апраксии. Пациентка 
не могла передвигаться без посторонней поддержки, пи-
щу принимала из рук медперсонала. Часто отмечались 
речевые и двигательные стереотипии, продолжавшиеся 
на протяжении всего дня. Трижды наблюдались тониче-
ские постуральные судорожные припадки. Нарастала 
грубая дезориентировка в месте и собственной лично-
сти. Физиологические отправления контролировались 
не всегда, часто нуждалась в напоминании о необходи-
мости сходить в туалет. Бредовые идеи о том, что у боль-
ной хотят отнять квартиру, поначалу занимавшие ее, по-
степенно редуцировались. Мышление становилось все 
более аморфным, но на простые вопросы могла дать до-
статочно адекватный ответ. К своему состоянию остава-
лась некритична.
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Обоснование диагноза и обсуждение
Как видно из приведенных данных, заболевание у па-

циентки дебютировало практически одномоментным 
нарушением со стороны неврологической и психичес-
кой сфер. Отмечалось заострение преморбидных черт 
личности с последующим искажением и развитием 
апато-абулического симптомокомплекса. Следует под-
черкнуть, что быстро прогрессирующее когнитивное 
снижение с переходом в тотальную деменцию является 
неспецифическим проявлением и может наблюдаться 
и при других патологиях головного мозга. Однако на-
личие массивного очага глиоза, множественных мел-
ких участков демиелинизации, вовлечение в процесс 
пирамидной системы, мозжечка и стволовых структур 
свидетельствуют о наличии ДПЭ.

Клиническая симптоматика, наблюдаемая у паци-
ентки, укладывается в вышеуказанные критерии Posner, 
за исключением прижизненной биопсии, которая не 
проводилась.

Данные МРТ-диагностики напоминают изменения 
при рассеянном склерозе, фульминантная форма ко-
торого также может привести к быстрому прогресси-
рованию психического и неврологического дефицита. 
Но наличие большого очага глиоза является атипич-
ным для рассеянного склероза и более характерно для 
ДПЭ [11]. Схожая симптоматика и МРТ-картина мо-
гут наблюдаться при адренолейкодистрофии, но ника-
ких объективных данных, указывающих на патологию 
надпочечников, у больной не выявлено. Отличие от 
острого диссеминированного энцефаломиелита заклю-
чается в отсутствии данных о перенесенном инфекци-
онном заболевании или предшествующей вакцинации, 
а также в интактности периферического нейрона и от-
сутствии тетра- и парапарезов.

Больной был выставлен клинический диагноз сог-
ласно МКБ-10: деменция при других уточненных бо-
лезнях, классифицированных в других рубриках – диф-
фузный периаксиальный энцефалит Шильдера.

Лечение 
Пациентке был назначен преднизолон в стартовой 

дозе 20 мг/кг/сут. Однако на протяжении трех дней 
от начала терапии у больной отмечалось не свойствен-
ное для нее повышение артериального давления, из-за 
чего дозировка была снижена до 10 мг/кг/сут. Помимо 
этого, пациентка прошла курс нейропротекторной, со-
судистой и антиоксидантной терапии. Несмотря на 
проводимое лечение, ее психоневрологическое со-
стояние не улучшалось, а продолжало неуклонно 
ухудшаться.

Выводы
Больная попала в поле зрения врачей лишь спустя 

два года после начала заболевания, когда терапевтиче-
ские методы лечения уже неэффективны. Это лишний 
раз подчеркивает необходимость совершенствования 
скрининговой системы, под особым прицелом которой 
должны быть одинокие люди, в том числе пожилого 
и старческого возраста.

В данном случае психические нарушения являются 
вторичными по отношению к основному неврологичес-
кому заболеванию, а потому такие больные нечасто по-
падают в поле зрения врача-психиатра. Однако нередко 
бывают случаи, когда соматический недуг манифести-
рует с расстройства психических функций, что указы-
вает на необходимость сотрудничества специа листов уз-
кого профиля, особенно по смежным спе циальностям.

МРТ-диагностика является одним из ведущих мето-
дов исследования не только в практике врачей-интер-
нистов, но и в психиатрической отрасли. Это свиде-
тельствует о важности создания условий для доступа 
к данному исследованию как можно более широкого 
контингента лиц, страдающих психической патоло-
гией, с целью своевременной диагностики и более эф-
фективного лечения.
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