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Çаãлавна ñтраница

Ïúëíî çàãëàâèå, èìåíàòà íà àâòîðèòå,
èíсòèòóöèÿòà, â êîÿòî ðàáîòÿò, îçíàчåíà с öèфðà
çàä èìåòî èì, àêî àâòîðèòå ðàáîòÿò íà ðàçëèчíè
ìåсòà, пúëåí àäðåс çà êîðåспîíäåíöèÿ.

реçþме

Òðÿáâà äà å îòпåчàòàíî íà îòäåëíà сòðàíèöà,
êàêòî íà àíãëèéсêè òàêà è íà áúëãàðсêè åçèê è
äúëæèíà 30 ðåäà. Òðÿáâà äà сúäúðæà çàãëàâèå,
èìåíàòà íà àâòîðèòå, âúâåäåíèå, öåëèòå íà
пðîóчâàíåòî, êîíòèíãåíò, ìåòîäèêè è пîëóчåíè
ðåçóëòàòè, îáсúæäàíå. Ðåçþìåòî çàâúðøâà с
êëþчîâè äóìè, пîäðåäåíè пî àçáóчåí ðåä è àäðåс çà
êîðåспîíäåíöèÿ.

Îриãинални ñтатии и кратки 
наó÷ни ñúоáùения

Òå òðÿáâà äà сúäúðæàò: âúâåäåíèå, êîíòèí -
ãåíò è ìåòîäèêè, ðåçóëòàòè, îáсúæäàíå è
ëèòåðàòóðà. Òå сå ðàçãðàíèчàâàò с пîäçàãëàâèÿ íà
âсÿêà åäíà îò òåçè чàсòè. оðèãèíàëíèòå сòàòèè
òðÿáâà äà áúäàò äî 8 сòàíäàðòíè сòðàíèöè, à
êðàòêèòå íàóчíè сúîáùåíèÿ - äî 4 сòðàíèöè,
âêëþчèòåëíî èëþсòðàöèè, òàáëèöè, ðåçþìå è ëè -
òåðàòóðà. Òàáëèöèòå è èëþсòðàöèèòå сà íîìåðè -
ðàíè с àðàáсêè öèфðè.

Îáçорни ñтатии

Òå òðÿáâà äà сúäúðæàò ðåçþìå è ëèòåðàòóðà
è äà áúäàò äî 10 сòðàíèöè. 

Таáлици и илþñтрации

Всÿêà òàáëèöà èëè èëþсòðàöèÿ äà сå пðåäсòà -
âÿ íà îòäåëåí ëèсò. Íà ãúðáà èì äà сå îòáåëÿçâà с
ìîëèâ àâòîðèòå è çàãëàâèåòî íà ìàòåðèàëà, êàêòî
è âåðòèêàëíàòà пîсîêà сúс сòðåëêà. Çà пóáëèêóâàíå
íà сíèìêè, сúùèòå òðÿáâà äà áúäàò ÿсíè è чåðíî-
áåëè фîòîãðàфèè. Ïóáëèêóâàíåòî íà öâåòíè сíèìêè
сå çàпëàùà îò àâòîðà. 

В òåêсòà íà ðúêîпèсà òðÿáâà òîчíî äà áúäàò
îáîçíàчåíè ìåсòàòà çà âêëþчâàíå íà òàáëèöèòå è

фèãóðèòå. Ìåðèòåëíèòå åäèíèöè äà сå пðåäсòàâÿò
â SI è äà сå èçпèсâàò íà ëàòèíèöà. 

Литератóра

Äà íå сúäúðæà пîâåчå îò 20 çàãëàâèÿ çà
íàóчíèòå сúîáùåíèÿ è äî 30 çà îáçîðíèòå, êàòî сå
îòпåчàòâàò íà îòäåëåí ëèсò, íà äâîåí èíòåðâàë.
Аâòîðèòå сå пîäðåæäàò пî àçáóчåí ðåä, êàòî сå
èçпèсâàò фàìèëèèòå è èíèöèàëèòå íà âсèчêè
àâòîðè. В íàчàëîòî сå èçáðîÿâàò èçòîчíèöèòå íà
êèðèëèöà, à сëåä òÿõ - òåçè íà ëàòèíèöà. Çàãëàâèÿòà
íà öèòèðàíèòå сòàòèè сå пðåäсòàâÿò èçöÿëî, à
сúêðàòåíèòå íàçâàíèÿ íà спèсàíèÿòà - êàêòî â Index
Medicus. В òåêсòà öèòèðàíèòå àâòîðè сå
îçíàчàâàò с пîðåäíèÿ íîìåð îò ëèòåðàòóðà.

Ïðèìåð
Íàóчíà сòàòèÿ
Jahanshahi, M., Rowe, J., fuller, R. Cognitive

Executive function in Dystonia. Movement Disorders,
2003, 18, 1470-1481.

Ãëàâà îò êíèãà
ferrari, M.D., haan, J. Drug treatment of migraine at-

tacks. In: headache, Goasdsby, P.J., Silbertein, S.D., eds.
Boston: Butterworth-heinemann, 1997, 117-131. 

Кíèãà
Cummings, J.L. and Benson, D.f. Dementia: A Clical

Approach. Second ed. Boston: Buterworth-heinemann,
1992, pp.348

Ïóáëèêàöèèòå òðÿáâà äà сå èçпðàùàò íà e-mail:
elena_8_3@abv.bg èëè çàпèсàíè íà äèсê íà àäðåс:

Аêàä. пðîф. ä-ð Èâàí Ìèëàíîâ, ä.ì.í;
уMÁАËÍÏ "Ñâ. Íàóì"

óë. "Ëþáåí Ðóсåâ" №1; Ñîфèÿ 1113

инСТрУÊÖии ÊъМ аВТÎриТе

Áúëãàðсêàòà Асîöèàöèÿ çà Äâèãàòåëíè Íàðóøåíèÿ èçäàâà спèсàíèå "Äâèãàòåëíè íàðóøåíèÿ", äâà áðîÿ
ãîäèøíî. В íåãî ùå сå пóáëèêóâàò îðèãèíàëíè сòàòèè, îáçîðè, êðàòêè íàóчíè сúîáùåíèÿ, íîâè äèàãíîсòèчíè
ìåòîäè è íîâîсòè â òåðàпèÿòà, сâúðçàíè с пðîáëåìèòå íà äâèãàòåëíèòå íàðóøåíèÿ (Ïàðêèíсîíèçúì, Äèсòîíèè,
Õîðåÿ, Ìíîæåсòâåíà сêëåðîçà, Íåâðî-ìóсêóëíè çàáîëÿâàíèÿ, Çàáîëÿâàíèÿ íà пåðèфåðíàòà íåðâíà сèсòåìà è äð.).
Ïðèåìàò сå сàìî íåпóáëèêóâàíè ìàòåðèàëè. В спèсàíèåòî ùå сå пîìåсòâà àêòóàëíà èíфîðìàöèÿ, ðåöåíçèè íà
сòàòèè è êíèãè.

Ñòàòèèòå òðÿáâà äà áúäàò îòпåчàòàíè íà êîìпþòúð íà äâîåí èíòåðâàë íà ëèсò сúс сòàíäàðòåí ðàçìåð
А4. Всÿêà сòðàíèöà òðÿáâà äà сúäúðæà 30 ìàøèíîпèсíè ðåäà, с 60 çíàêà íà ðåä. Ãðàфèêèòå, фèãóðèòå è
èëþсòðàöèèòå òðÿáâà äà áúäàò îòпåчàòàíè âсÿêà íà îòäåëåí ëèсò.
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AUTHORS ARE KINDLY ASKED TO PREPARE THE MANUSCRIPTS IN THE FOLLOWING WAY:

Title page should include:

a. Title
b. Name(s) of the author(s). 
c. Name(s) of the institution(s) where work was car-

ried out. If there are more than two authors from different
institutions their names should have a reference super-
script index. 

d. Detailed mailing address
Second page should include a brief abstract (30

lines) organized in Introduction, Materials and Methods,
Results, Discussion, Conclusions, and Keywords (no more
than 6) in an alphabetical order. 

The articles should have the following sections: 

Introduction, Materials and Methods, Rezults,
Discussion, Conclusions, References, and Legends. All
data should be given in Si. All abbreviations should be ex-
plained when appearing for the first time.

Figures:

All figures should be numbered and submitted on
separate sheets. The first author's name and the number
of the figure should be placed on the back of each figure
sheet. 

Pictures: 

only black and white, high contrasr, high quality
glossy photographic prints should be submitted. Colored
illustrations will be included in the journal at extra cost.

Tables:

All tables should be numbered and submitted on sep-
arate sheets including appropriate headers and captures
with a minimum explanatory text. The location of the fig-
ures, pictures, and tables should be indicated with a pencil
in the text.

References:

Citations of articles in the text should be supple-
mented by reference numbers in brackets. The list of cita-
tions should be organized in an alphabetical order
according to the first author’s last name. References may

contain up to 30 titles for reviews, up to 20 for articles, and
up to 10 for short communications. The journal should be
abbreviated according to Index Medicus.

Examples of references:

Jahanshahi, M., Rowe, J., fuller, R. Cognitive
Executive function in Dystonia. Movement Disorders,
2003, 18, 1470-1481.

ferrari, M.D., haan, J., Drug treatment of migraine at-
tacks. In: headache. Goasdsby, P.J., eds. Boston:
Butterworth-heinemann, 1997, 117-131.

Cummings, J.L. and Benson, D.f. Dementia: A Clical
Approach. Second ed. Boston: Buterworth-heinemann,
1992, pp.348.

Please submit the manuscript to email:
elena_8_3@abv.bg. 

Acad. Prof. Dr. Ivan Milanov, MD, PhD, DSc,
Editor-in-chief of "Movement Disorders"

university hospital "St. Naum"
Department of Neurology,

Ljuben Russev str. 1
1113 Sofia, Bulgaria

INSTRUCTIONS FOR THE AUTHORS

"Movement Disorders" is a journal, publishing original articles on various movement disorders topics (Parkinsonism,
Dystonia, Chorea, Multiple Sclerosis, Neuromuscular Diseases, Peripheral Nervous System diseases, etc.) twice a year.
Manuscripts are considered for publication provided they have not been published elsewhere. All articles undergo peer
review. The journal publisher reviews, scientific articles, short communications, case reports, and letters to the editor. All ma-
terials must be submitted in English. Reviewes should not exceed 10 standard type-written pages (30 lines, 60 characters
per line). The limit for scientific articles is 8 pages; for short communications and case reports - 4 pages, including the title
page, abstract, tables, figures, and references; and for letters to the editor - 1 page.
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Eти÷ни принципи на двиãателни нарóшения

Äâèãàòåëíè íàðóøåíèÿ èçáèðà âèсîêîêàчåсò-
âåíè íàóчíè сòàòèè, сëåä ðåöåíçèðàíå îò спåöèà-
ëèсòè â Íåâðîëîãèÿòà. Ðåöåíçèðàíåòî è öåëèÿò
пðîöåс пî пóáëèêóâàíå сà èçчåðпàòåëíè, îáåêòèâíè
è чåсòíè. Ðåпóòàöèÿòà íà спèсàíèåòî сå äúëæè íà
äîâåðèåòî íà чèòàòåëèòå, àâòîðèòå, óчåíèòå, ðå-
öåíçåíòèòå, ðåäàêòîðèòå, îáåêòà íà èçсëåäâàíå,
спîíсîðèòå è àäìèíèсòðàòîðèòå íà íàöèîíàëíàòà
çäðàâíà пîëèòèêà. 

диçайн на наó÷ната раáота и етика

Íàóчíèòå èçсëåäâàíèÿ òðÿáâà äà сå пðîâåæäàò
пðè âèсîêè сòàíäàðòè çà êîíòðîë êàêòî íà êà -
чåсòâî òî, òàêà è íà àíàëèçà íà äàííèòå. Çàпèсúò
íà пúëíè òå äàííè òðÿáâà äà сå сúõðàíÿâà è äà ìîæå
äà сå пðåäîсòàâè çà ðàçãëåæäàíå пðè пîèсêâàíå.
Фàëøè фèêàöèÿòà, óêðèâàíåòî íà äàííè, äîêëàäâà-
íåòî íà ëúæëèâè äàííè è èçîпàчàâàíåòî èì
пðåäсòàâ ëÿâàò íàóчíî íàðóøåíèå. Èçèсêâà сå äîêó -
ìåí òèðàíî îäîáðåíèå îò åòèчíàòà êîìèсèÿ íà äà-
äåíà сòðóêòóðà, êîãàòî â íàóчíîòî èçсëåäâàíå сà
âêëþчåíè õîðà, ìåäèöèíсêà äîêóìåíòàöèÿ è чîâåøêè
òúêàíè. 

авторñтво

Аâòîðсòâîòî пðåäсòàâëÿâà çíàчèì èíòåëåê-
òóàëåí пðèíîс êúì íàóчíàòà ðàáîòà, îпðåäåëåíà
ðîëÿ â пèсàíåòî íà сòàòèÿòà è ðåâèçèðàíåòî íà
êðàéíèÿ é âàðèàíò; íî òî ìîæå äà âàðèðà â èçâåсòíà
сòåпåí. Кîè ùå сà àâòîðèòå è â êàêâà пîсëåäîâà-
òåëíîсò, òðÿáâà äà áúäå îпðåäåëåíî îò óчàсòíè-
öèòå â íàóчíèÿ òðóä сðàâíèòåëíî ðàíî, çà äà сå
èçáåãíàò äèспóòè è íåäîðàçóìåíèÿ, êîèòî ìîãàò äà
çàáàâÿò èëè äà пîпðåчàò íà пóáëèêóâàíåòî íà
òðóäà. Всèчêè àâòîðè òðÿáâà äà пîåìàò îòãîâîð-
íîсòòà êúì пèсàíåòî è äîсòîâåðíîсòòà íà èíфîð-
ìàöèÿòà â сòàòèÿòà è сàìî åäèí îò òÿõ áè
сëåäâàëî äà ãàðàíòèðà è äà пîåìå îòãîâîðíîсòòà
çà öÿëàòà сòàòèÿ.

Êонфликт на интереñи и предñтавяне

Аâòîðèòå òðÿáâà äà îáÿâÿò â òðóäà сè âсèчêè
фèíàíсîâè è äðóãè çíàчèìè êîíфëèêòè íà èíòåðåсè,
êîèòî сà сúçäàäåíè, çà äà пîâëèÿÿò ðåçóëòàòèòå
èëè èíòåðпðåòàöèÿòà íà òðóäà. Всèчêè èçòîчíèöè
íà фèíàíсîâà пîäêðåпà êúì пðîåêòà òðÿáâà äà
áúäàò пðåäсòàâåíè.

Ïðèìåðè çà пîòåíöèàëíè êîíфëèêòè, êîèòî

òðÿáâà äà áúäàò îпèсàíè, âêëþчâàò ðàáîòíà äëúæ-
íîсò, êîíсóëòàöèè, íàëèчíîсò íà сîáсòâåíîсò, õî-
íîðàðè, пëàòåíà åêспåðòíà îöåíêà, пàòåíòîâàíè
àпëèêàöèè/ðåãèсòðàöèè, сòèпåíäèè èëè äðóã âèä фè-
íàíсèðàíå. 

Ïîòåíöèàëíèòå êîíфëèêòè íà èíòåðåсè áè
òðÿáâàëî äà áúäàò îпèсàíè âúâ âúçìîæíî íàé-ðàííà
фàçà. 

Îñновни ãрешки при пóáликóване 

Кîãàòî àâòîð óсòàíîâè çíàчèìà ãðåøêà èëè
íåòîчíîсò â òðóäà сè, íåãîâî çàäúëæåíèå å íåçà-
áàâíî äà óâåäîìè ðåäàêòîðà íà спèсàíèåòî èëè èç-
äàòåëсòâîòî è äà àсèсòèðà íà ðåäàêòîðà çà
îòòåãëÿíå èëè êîðèãèðàíå íà òðóäà. Аêî ðåäàêòî-
ðúò èëè èçäàòåëÿò íàóчàò îò òðåòà сòðàíà, чå
пóáëèêóâàíèÿò òðóä сúäúðæà îсíîâíà ãðåøêà, çàäúë-
æåíèå îòíîâî íà àâòîðà å íåçàáàâíî äà îòòåãëè èëè
êîðèãèðà ðàáîòàòà сè èëè äà пðåäсòàâè íà ðåäàê-
òîðà äîêàçàòåëсòâà çà âÿðíîсòòà íà îðèãèíàëíèÿ
òðóä.

реценçиране

Ðåöåíçåíòèòå сà åêспåðòè, èçáðàíè îò ðåäàê-
òîðèòå íà Äâèãàòåëíè íàðóøåíèÿ, çà äà пðåäîсòà-
âÿò пèсìåíà îöåíêà íà сèëíèòå è сëàáèòå сòðàíè íà
äàäåíà ðàáîòà, с öåë äà сå пîäîáðè äîêëàäúò è äà сå
îпðåäåëè íàé-пîäõîäÿùèÿò è с íàé-äîáðî êàчåсòâî
ìàòåðèàë çà спèсàíèåòî. оáèêíîâåíî ðåöåíçåí-
òèòå, èçáèðàíè îò спèсàíèåòî èìàò îпèò с îðèãè-
íàëíè íàóчíè òðóäîâå è пóáëèêóâàíå. 

редакторñки решения

Ðåøåíèÿòà çà îäîáðÿâàíå íà äàäåí ìàòåðèàë è
áúäåùîòî ìó пóáëèêóâàíå сå îсíîâàâàò íà íåãîâîòî
çíàчåíèå è âàæíîсò, îðèãèíàëíîсò è ÿсíîòà, êàêòî
è íà сâúðçàíîсòòà è с îáсåãà è сúäúðæàíèåòî íà
спèсàíèåòî. Аêî âпîсëåäсòâèå сå óсòàíîâè, чå â
пóáëèêóâàíà сòàòèÿ èìà ãðåøêè è/èëè íåäîсòàòúöè,
ðåäàêòîðúò пîåìà îòãîâîðíîсòòà äà êîðèãèðà äîê-
ëàäèòå. 

Îриãиналноñт. Предпе÷ат. Врúçки ñ медиите

В Äâèãàòåëíè íàðóøåíèÿ сå пóáëèêóâàò îðèãè-
íàëíè ìàòåðèàëè, êîèòî íå сà пóáëèêóâàíè äðóãàäå.
Ïîâòîðíî пóáëèêóâàíå íà äðóã åçèê èëè åäíîâðå-
ìåííî пóáëèêóâàíå â íÿêîëêî ðàçëèчíè спèсàíèÿ с
ðàçëèчíè àóäèòîðèè, ìîæå äà сå пðèåìå, пðè óсëîâèå,
чå å íàëèöå îáÿâÿâàíå íà îðèãèíàëíèÿ èçòîчíèê пî

Сдрóжение аñоциация двиãателни нарóшения и МС иçдава ñпиñание двиãателни нарóшения два

пúти ãодишно. В неãо ñе пóáликóват ориãинални ñтатии, оáçори, кратки наó÷ни ñúоáùения, нови диаã-

ноñти÷ни методи и новоñти в терапията, ñвúрçани предимно ñ áолеñти ñ двиãателни нарóшения и

Множеñтвена ñклероçа. Приемат ñе ñамо непóáликóвани материали.
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âðåìå íà пîäàâàíåòî íà сòàòèÿòà êúì ðåäàêòîð-
сêèÿ åêèп. Ïî âðåìå íà пîäàâàíå íà сòàòèÿòà êúì
ðåäàêöèÿòà, àâòîðèòå òðÿáâà äà пðåäсòàâÿò äå-
òàéëíî âсèчêè сâîè сòàòèè сâúðçàíè с пóáëèêóâàíèÿ
âåчå ìàòåðèàë, äîðè è òå äà сà íà äðóã åçèê, âсèчêè
òåõíè àâòîðсêè сòàòèè пóáëèêóâàíè пî òàçè òåìà
â пðåсàòà, âсèчêè òåõíè àâòîðсêè сòàòèè íà òàçè
òåìà, пóáëèêóâàíè â ìèíàëîòî äîðè è òåçè, êîèòî сà
пîä пåчàò.

рекламиране

Ðåêëàìîäàòåëèòå è спîíсîðèòå íÿìàò íèêàêúâ
êîí òðîë âúðõó ðåäàêòîðсêèÿ ìàòåðèàë. Èçèсê -
âàíèÿòà íà Äâèãàòåëíè íàðóøåíèÿ сà âсèчêè ðåê-
ëàìè äà èäåíòèфèöèðàò ÿсíî ðåêëàìîäàòåëÿ è
íåãîâèÿ пðîäóêò èëè óсëóãàòà, êîÿòî пðåäëàãà.
Ðåêëàìè íå сå пîсòàâÿò â áëèçîсò äî сòàòèè, äèс-
êóòèðàùè îпðåäåëåí ðåêëàìèðàí пðîäóêò, íèòî äî
сòàòèè äîêëàäâàùè èçсëåäâàíå íà òîçè пðîäóêò.
Ðåêëàìèòå сà пðåäсòàâåíè è îфîðìåíè âèçóàëíî пî
ðàçëèчåí íàчèí îò ðåäàêòîðсêèÿ ìàòåðèàë, çà äà íå
сòàâà îáúðêâàíå. Ðåêëàìèòå сå îòпåчàòâàò îò
âúòðåøíàòà сòðàíà íà êîðèöèòå è пî èçêëþчåíèå íà
пîсëåäíàòà сòðàíèöà íà спèсàíèåòî. Ïðîäóêòèòå
èëè óсëóãèòå, êîèòî сå ðåêëàìèðàò òðÿáâà äà сà
сâúðçàíè с (à) ìåäèöèíсêàòà пðàêòèêà, (á) ìåäèöèí-
сêîòî îáóчåíèå, èëè (â) íÿêàêúâ äðóã âèä çäðàâíà
пîìîù. Ñпèсàíèåòî èìà пðàâî äà îòêàæå âсÿêà åäíà
ðåêëàìà. Ðåêëàìèðàíåòî, пðåèçäàâàíåòî è âсÿêàêâè
äðóãè òúðãîâсêè пðèõîäè íå îêàçâàò âëèÿíèå âúðõó
ðåøåíèÿòà íà ðåäàêòîðсêèÿ åêèп íà Äâèãàòåëíè íà-
ðóøåíèÿ. 

реаãиране при евентóално нарóшение

Всички твърдения за нарушение се изпращат
до главния редактор на списанието, който прераз-
глежда обстоятелствата и се консултира със зам.
редакторите по този повод. Първоначалното изяс-
няване на случая започва, след като всички страни
бъдат помолени да предоставят своите доводи и да
обяснят обстоятелствата в писмена форма. По въ-
просите за нарушения във връзка с представени из-
следователски данни (методи или технически
въпроси), главният редактор може да се консултира
конфиденциално с експерти, които са заслепени за
идентичността на авторите; или ако твърдението
е срещу главния редактор - с външен експерт.
Главният редактор и зам. редакторите ще вземат
решение дали има достатъчно доказателства,
които да накарат разумен човек да повярва, че има
възможност за извършване на такова нарушение.
Тяхната задача не е да определят дали има действи-
телно нарушение, нито да установяват детайлите
около това нарушение. Когато твърденията се от-
насят до автори, рецензирането и публикуването
могат да се преустановят за момент, докато не се
проведе описаният по-горе процес. Разследването,

описано по-горе ще бъде завършено, дори авторите
да оттеглят материяла си. В случай на твърдения
отправени към рецензентите или редакторите,
тези лица ще бъдат заместени от други, докато
разследването бъде завършено.
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Ethical principles of Movement disorders journal

Movement disorders journal selects, through peer re-
view, the highest quality science. We consider the entire
peer review and publication process to be thorough, ob-
jective, and fair. Journal’s' reputation depends on the trust
of readers, authors, researchers, reviewers, editors, pa-
tients, research subjects, funding agencies, and adminis-
trators of public health policy.

Study Design and Ethics

Research should be conducted to high standards of
quality control and data analysis. Data and records must
be retained and produced for review upon request.
fabrication, falsification, concealment, deceptive reporting,
or misrepresentation of data constitute scientific miscon-
duct.

Documented review and approval from a formally
constituted review board (Institutional Review Board or
Ethics committee) is required for all studies involving peo-
ple, medical records, and human tissues. 

Authorship

Authorship implies a significant intellectual contribu-
tion to the work, some role in writing the manuscript and
reviewing the final draft of the manuscript, but authorship
roles can vary. Who will be an author, and in what se-
quence, should be determined by the participants early in
the research process, to avoid disputes and misunder-
standings which can delay or prevent publication of a
paper. All authors must take responsibility in writing for the
accuracy of the manuscript, and one author must be the
guarantor and take responsibility for the work as a whole. 

Disclosure and conflicts of interest

All authors should disclose in their manuscript any fi-
nancial or other substantive conflict of interest that might
be construed to influence the results or interpretation of
their manuscript. All sources of financial support for the
project should be disclosed.

Examples of potential conflicts of interest which
should be disclosed include employment, consultancies,
stock ownership, honoraria, paid expert testimony, patent
applications/registrations, and grants or other funding.
Potential conflicts of interest should be disclosed at the
earliest stage possible.

Fundamental errors in published works

When an author discovers a significant error or inac-
curacy in his/her own published work, it is the author’s ob-
ligation to promptly notify the journal editor or publisher
and cooperate with the editor to retract or correct the

paper. If the editor or the publisher learns from a third party
that a published work contains a significant error, it is the
obligation of the author to promptly retract or correct the
paper or provide evidence to the editor of the correctness
of the original paper.

Peer Review

Peer reviewers are experts chosen by editors of
Movement disorders to provide written assessment of the
strengths and weaknesses of written research, with the aim
of improving the reporting of research and identifying the
most appropriate and highest quality material for the jour-
nal. Regular reviewers selected for the journal are required
to meet the minimum standards regarding their back-
ground in original research, publication of articles, formal
training, and previous critical appraisal of manuscripts.

Editorial Decisions

Decisions about a manuscript are based only on its
importance, originality, clarity, and relevance to the jour-
nal's scope and content. If a published paper is subse-
quently found to have errors or major flaws, the Editor
takes responsibility for promptly correcting the written
record in the journal. Ratings of review quality and other
performance characteristics of editors should be periodi-
cally assessed to assure optimal journal performance, and
must contribute to decisions on reappointment. 

Originality, Prior Publication, 

and Media Relations

Movement disorders seeks original work that has not
been previously published. Republication of a paper in an-
other language, or simultaneously in multiple journals with
different audience, may be acceptable, provided that there
is full and prominent disclosure of its original source at the
time of submission of the manuscript. At the time of sub-
mission, authors should disclose details of related papers
they have authored, even if in a different language, similar
papers in press, and any closely related papers previously
published or currently under review at another journal.

Advertising

Advertisers and donors have no control over editorial
material under any circumstances. Movement disorders re-
quires all advertisements to clearly identify the advertiser
and the product or service being offered. Commercial ad-
vertisements are not placed adjacent to any editorial matter
that discusses the product being advertised, nor adjacent
to any article reporting research on the advertised product,
nor should they refer to an article in the same issue in
which they appear. Ads have a different appearance from
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editorial material so there is no confusion between the two.
Ads are to be placed only on the rear, or inside cover
pages. Products or services being advertised are germane
to (a) the practice of medicine, (b) medical education, or
(c) health care delivery. The journal has the right to refuse
any advertisement for any reason. Advertising, reprint or
other commercial revenue has no impact or influence on
editorial decisions.

Responses to possible misconduct

All allegations of misconduct will be referred to the
Editor-In-Chief, who will review the circumstances in con-
sultation with the deputy editors. Initial fact-finding will usu-
ally include a request to all the involved parties to state their
case, and explain the circumstances, in writing. In ques-
tions of research misconduct centering on methods or
technical issues, the Editor-In-Chief may confidentially con-
sult experts who are blinded to the identity of the individu-
als, or if the allegation is against an editor, an outside editor
expert. The Editor-In-Chief and deputy editors will arrive at
a conclusion as to whether there is enough evidence to
lead a reasonable person to believe there is a possibility of
misconduct. Their goal is not to determine if actual miscon-
duct occurred, or the precise details of that misconduct.

When allegations concern authors, the peer review
and publication process for the manuscript in question will
be halted while the process above is carried out. The in-
vestigation described above will be completed even if the
authors withdraw their paper, and the responses below will
still be considered. In the case of allegations against re-
viewers or editors, they will be replaced in the review
process while the matter is investigated.
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Ïîëèíåâðèòèòå è пîëèíåâðîпàòèèòå сà çàáî-

ëÿâàíèÿ íà пåðèфåðíàòà íåðâíà сèсòåìà (ÏÍÑ), пðè

êîèòî сå óâðåæäàò äâóсòðàííî сèìåòðèчíî äâà è

пîâåчå пåðèфåðíè íåðâè с òåõíèòå ìîòîðíè, сå-

òèâíè èëè àâòîíîìíè âëàêíà. Ìîãàò äà сå çàсåãíàò

è êðàíèàëíèòå íåðâè (КÍ) è/èëè спèíàëíèòå êîðåí-

чåòà.

Епидемиология. Çàсÿãàò 2-8% îò âúçðàсò-

íîòî íàсåëåíèå, êàòî çàáîëÿåìîсòòà íàðàсòâà с

âúçðàсòòà. 

Класификацията å спîðåä òåìпà íà âúçíèê-

âàíå (îсòðè, пîäîсòðè è õðîíèчíè), спîðåä пðåîáëà-

äàâàùèòå êëèíèчíè сèìпòîìè (сåòèâíè, ìîòîðíè,

сåòèâíî-ìîòîðíè è àâòîíîìíè) è â çàâèсèìîсò îò

åòèîëîãèÿòà è пàòîãåíåçàòà.

Таáл. 1. етиопатоãенети÷на клаñификация на
полиневропатиите Патоморфолоãи÷но сå óсòàíîâÿâàò òðè òè -

пà íà óâðåæäàíå íà пåðèфåðíèòå íåðâè. Дисталната

аксонна ðåòðîãðàäíà äåãåíåðàöèÿ (dying back) å пðî-

öåс пðè êîéòî àêсîíà сå óâðåæäà пðîãðåсèâíî îò

íàé-äèсòàëíàòà сè чàсò êúì пðîêсèìàëíî. Åäíî âðå -

ìåííî с òîâà сå óâðåæäà è ìèåëèíà.

Валеровата дегенерация (dying forward) å пðî-

öåс íà óâðåæäàíå íà àêсîíà è ìèåëèíà äèсòàëíî îò

ëåçèÿòà íà àêсîíà.

Сегментната демиелинизация ìîæå äà áúäå

пúðâèчíà è âòîðèчíà (сëåä àêсîííà äåãåíåðàöèÿ).

НациоНалеН коНсеНсус 

за диагНостика и лечеНие На имуННо медиираНите полиНеврити 

и полиНевропатии

Ïîä ðåäàêöèÿòà íà Аêàä. пðîф. ä-ð È. Ìèëàíîâ, ä.ì.í.

Ñîфèÿ, 21.02.2019 ãîäèíà

По инициатива на: 

Асоциация за двигателни нарушения и множествена склероза

Българско дружество по неврология

инфекциоçни полиневропатии
äèфòåðèéíà, ëåпðîçíà, пîëèíåâðîпàòèÿ пðè 
èíфåêöèîçíà ìîíîíóêëåîçà, íåâðîáîðåëèîçà è
ÑÏÈÍ

Метаáолитни полиневропатии (сâúðçàíè с 
åíäîêðèíîпàòèè)
Äèàáåòíà, õèпîãëèêåìèчíà, пðè àêðîìåãàëèÿ, пðè
õèпîòèðåîèäèçúì

Полиневропатии при ñиñтемни çаáолявания
уðåìèчíà, чåðíîäðîáíà, пðè ãàсòðîèíòåсòèíàëíè
çàáîëÿâàíèÿ, пðè ÕоÁÁ, пðè пîäàãðà è пðè 
êðèòèчíè çàáîëÿâàíèÿ

Полиневропатии при малиãнени неоплаçми

Токñи÷ни полиневропатии
Ìåäèêàìåíòîçíè, пðè èíäóсòðèàëíè, 
сåëсêîсòîпàíсêè è äðóãè òîêсèчíè âåùåсòâà, 
пðè òåæêè ìåòàëè

недоимú÷ни полиневропатии
Ïðè âèòàìèííà íåäîсòàòúчíîсò, 
пîсòãàсòðåêòîìèчíè сèíäðîìè, 
пðè õèпîсфàòåìèÿ, àëêîõîëíà 

наñледñтвени полиневропатии

имóнно медиирани полиневропатии 

Възпалителни демиелинизиращи 
полирадикулоневропатии 

осòðà âúçпàëèòåëíà äåìèåëèíèçèðàùà 

пîëèðàäèêóëîíåâðîпàòèÿ (оВÄÏ)

Õðîíèчíà âúçпàëèòåëíà äåìèåëèíèçèðàùà 
пîëèðàäèêóëîíåâðîпàòèÿ (ÕВÄÏ)

Ìóëòèфîêàëíà ìîòîðíà íåâðîпàòèÿ с áëîê â 
пðîâîäèìîсòòà 

ХВДП асоциирани с друго заболяване 

Идиопатични сетивни и автономни 
невропатии

Полиневропатии при васкулити и болести на
съединителната тъкан 
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Êлини÷ната картина íàé-чåсòî å íà сèìåò -

ðèч íà, äèсòàëíà, сåòèâíî-ìîòîðíà пîëèíåâðîпàòèÿ.

усòàíîâÿâàò сå äèсòàëíî çàсèëâàùè сå сèìåòðèч -

íè сåòèâíè пðîìåíè, сúчåòàíè с äèсòàëíè пåðè-

фåðíè пàðåçè, с ìóсêóëíà õèпîòîíèÿ è îòсëàáåíè äî

ëèпсâàùè сóõîæèëíè ðåфëåêсè. Ñóõîæèëíèòå ðåф-

ëåêсè íå сå çàсÿãàò пðè íåâðîпàòèè íà òúíêèòå íåð-

âíè âëàêíà, íî âúçíèêâàò àâòîíîìíè íàðóøåíèÿ è сå

çàсÿãà óсåòà çà áîëêà è òåìпåðàòóðà. Аâòî íîì -

íèòå íàðóøåíèÿ сå пðîÿâÿâàò с àíõèäðîçà è

îðòîсòà òèчíà õèпîòîíèÿ. Ìîãàò äà сå пðîÿâÿò

íàðó øåíèÿ íà çåíèчíèòå ðåàêöèè, íàðóøåíî сëþíî-

îòäåëÿíå è сúëçîòåчåíèå, èìпîòåíòíîсò, ìåõóðíè

íàðóøåíèÿ è äðóãè. Ïðè çàсÿãàíå íà äåáåëèòå âëàêíà

пàðàëåëíî сúс сóõîæèëíàòà àðåфëåêсèÿ сå çàсÿãà è

äúëáîêàòà сåòèâíîсò. В òåçè сëóчàè ìîæå äà âúç-

íèêíå сåíçîðíà àòàêсèÿ, псåâäîàòåòîçà (òàíöó-

âàùè пðúсòè) è àêöèîíåí òðåìîð â ãîðíèòå

êðàé íèöè. Ñåòèâíèòå íàðóøåíèÿ пðåîáëàäàâàò пðåä

äâèãàòåëíèòå пðè òîêсèчíèòå è ìåòàáîëèòíè íåâ-

ðîпàòèè. Ïðè пîâåчåòî сëóчàè êðàêàòà сà пî-òåæêî

çàсåãíàòèòå êðàéíèöè. Òîçè ìîäåë íà óâðåæäàíå

пðåäèìíî íà äèсòàëíèòå чàсòè íà êðàéíèöèòå è пî-

òåæêî óâðåæäàíå íà äîëíèòå êðàéíèöè å òèпèчåí çà

àêсîííàòà äåãåíåðàöèÿ. уâðåæäàò сå пúðâî è íàé-

òåæ êî íàé-äúëãèòå пåðèфåðíè íåðâè. Äåíåð âè ðà -

íèòå ìóсêóëè пîсòåпåííî àòðîфèðàò.

Ïî-ðÿäêî сå íàáëþäàâàò пðîêсèìàëåí òèп íà

пîëèíåâðîпàòèÿ è ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ –

àсèìåòðèчíî è èçîëèðàíî óâðåæäàíå íà ìíîæåсòâî

пåðèфåðíè íåðâè, êîåòî пîíÿêîãà íå íàсòúпâà åäíî-

âðåìåííî, à пîсëåäîâàòåëíî. Òîçè ìîäåë íà óâðåæ-

äàíå пúðâî íà пðîêсèìàëíèòå чàсòè íà êðàéíèöèòå

å òèпèчåí çà äåìèåëèíèçèðàùèòå пîëèíåâðîпàòèè.

Íå íàсòúпâà ìóсêóëíà àòðîфèÿ, çàùîòî àêсîíèòå â

пåðèфåðíèÿ íåðâ пîчòè íå сà óâðåäåíè è ëèпсâà äå-

íåðâàöèÿ íà ìóсêóëèòå.

Клиничният ход å ðàçëèчåí. Ñúùåсòâóâàò

îсòðî (çà äíè), пîäîсòðî (çà сåäìèöè) è õðîíèчíî (çà

ìåсåöè è ãîäèíè) ðàçâèâàùè сå пîëèíåâðîпàòèè,

êàêòî è òàêèâà с õðîíèчíî-ðåìèòåíòíî пðîòèчàíå.

осòðèòå пîëèíåâðîпàòèè сà âúçпàëèòåëíè, èìóííè,

òîêсèчíè èëè сúäîâè. Ïîäîсòðèòå íàé-чåсòî сà

òîêсèчíè, ìåòàáîëèòíè èëè сâúðçàíè сúс сèсòåìíè

çàáîëÿâàíèÿ. Õðîíèчíèòå сà íàсëåäсòâåíè è пî-

ðÿäêî ìåòàáîëèòíè. 

диаãноçата и диференциалната диаãноçа сå

îсíîâàâàò íà àíàìíåсòèчíèòå äàííè, íåâðîëîãèч-

íèÿò сòàòóс, ÅÌÃ, ëèêâîðîëîãèчíè, õèсòîëîãèчíè è

äðóãè ëàáîðàòîðíè èçсëåäâàíèÿ. Çà èçÿсíÿâàíå íà

åòèîëîãèÿòà íà çàáîëÿâàíåòî сå íàëàãàò ðàçëèчíè

èçсëåäâàíèÿ – ãëþêîçåí òîëåðàíс, hbA1C, сåðóìíî

íèâî íà âèòàìèí В12, èçсëåäâàíèÿ çà сèсòåìåí âàс-

êóëèò è êîëàãåíîçà è äð. ÅÌÃ èçсëåäâàíåòî пîêàçâà

äàëè пîëèíåâðîпàòèÿòà å àêсîííà èëè äåìèåëèíèçè-

ðàùà, сèìåòðèчíà èëè íåсèìåòðèчíà, òåæêà èëè

ëåêà. 

Ле÷ението å íàсîчåíî êúì пîäëåæàùîòî çàáî-

ëÿâàíå, êîãàòî òîâà å âúçìîæíî. Ïðè пîâåчåòî пî-

ëèíåâðîпàòèè å âúçìîæíî сàìî пîâëèÿâàíåòî íà

áîëêàòà. Всå îùå íå сúùåсòâóâàò ìåäèêàìåíòè,

êîèòî ìîãàò äà âúçсòàíîâÿò ìóсêóëíàòà сëàáîсò.

Ìåòàáîëèòíèòå (äèàáåòíè), íåäîèìúчíè (àë-

êîõîëíè) è пîëèíåâðîпàòèèòå пðè ìàëèãíåíè è

èíфåê öèîçíè çàáîëÿâàíèÿ (ÑÏÈÍ), êàêòî è íàсëåä-

сòâåíèòå сåòèâíè è àâòîíîìíè íåâðîпàòèè сà

сâúðçàíè пðåäèìíî с íåâðîпàòíà áîëêà. Ïîðàäè

âúçìîæíîсòòà пðè òåçè íåâðîпàòèè çà ëåчåíèå

åäèíсòâåíî íà áîëêàòà, òå сà îòðàçåíè â

“Íàöèîíàëíèÿ êîíсåíсóс çà äèàãíîсòèêà è ëåчåíèå

íà íåâðîëîãèчíî îáóсëîâåíèòå áîëêè”.

Èìóííî ìåäèèðàíèòå пîëèíåâðèòè è пîëèíåâ-

ðîпàòèè, сà ãðóпà, îáåäèíåíà íà áàçàòà íà îá-

ùàòà пàòîãåíåçà. Òå âêëþчâàò пîäãðóпàòà íà

âúçпàëèòåëíèòå äåìèåëèíèçèðàùè пîëèíåâðîпà-

òèè è ÕВÄÏ сâúðçàíè с äðóãî çàáîëÿâàíå, êîèòî

òðóäíî сå îòãðàíèчàâàò îò õðîíèчíèòå äåìèåëè-

íèçèðàùè пîëèíåâðîпàòèè. В òàçè ãðóпà сå âêëþч-
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I. Вúçпалителни демиелиниçираùи 

полирадикóлоневропатии

1. Îñтра вúçпалителна демиелиниçираùа 

полирадикóлоневропатия (ñиндром на 

Guillain-Barre)

Ñèíäðîìúò íà Guillain-Barre (ÑÃÁ) å èìóíîìåäèè-

ðàí îсòúð пîëèðàäèêóëîíåâðèò. 

Подраçделя ñе íà íÿêîëêî сóáòèпà, ðàçëèчà-

âàùè сå пàòîõèсòîëîãèчíî, íåâðîфèçèîëîãèчíî è

êëèíèчíî. 

Острата възпалителна демиелинизираща по-

линевропатия (ОВДП) å íàé-чåсòèÿò (75%) òèп.

Çàсÿãà пðåäèìíî äâèãàòåëíèòå íåðâè è òåõíèòå êî-

ðåíчåòà, с äîáðà пðîãíîçà. ×åсòî сå ðàçâèâà âòî-

ðèчíà àêсîííà äåãåíåðàöèÿ.

Остра моторна аксонна невропатия (ОМАН) с

àêсîííà óâðåäà å íàëèöå пðè 5-10% îò пàöèåíòèòå. 

Ðÿäêàòà остра моторна и сетивна аксонна

невропатия (ОМСАН), пðè êîÿòî сå çàсÿãàò àêсî-

íèòå íà äâèãàòåëíèòå è сåòèâíè íåðâè å òðåòèÿò

сóáòèп. 

Синдромът на Miller Fisher, îпèсàí пðåç 1956 ã.,

êàòî òðèàäà îò îсòðà îфòàëìîпëåãèÿ, àòàêсèÿ è

àðåфëåêсèÿ å IV сóáòèп íà сèíäðîìà íà Guillain-Barre. 

опèсàíè сà è ðàçëèчíè варианти на синдрома,

êîèòî âêëþчâàò фàðèíãî-öåðâèêî-áðàõèàëåí âà -

ðèàíò, êðàíèàëåí пîëèíåâðèò è îсòðà пàíäèçàâòî -

íî ìèÿ. Ñèíäðîìúò íà Miller-fisher (пðè 5%),

êðà íèàë íèÿò пîëèíåâðèò è чèсòî сåòèâíèÿò âà -

ðèàíò сà 15% îò âсèчêè сëóчàè. 

Çаáоляемоñтта å 1,2 – 1,9 íà 100 000 äóøè íà-

сåëåíèå è ìíîãî пî-íèсêà çà âàðèàíòà íà fisher – 0,1

íà 100 000 äóøè íàсåëåíèå. Íàðàсòâà с âúçðàсòòà è

íàä 75 ã. âúçðàсò äîсòèãà äî 4 íà 100 000 äóøè íàсå-

ëåíèå. Ìúæåòå сå çàсÿãàò 1,5 пúòè пî-чåсòî îò æå-

íèòå. оÌАÍ сå сðåùà пî-чåсòî â Аçèÿ (Кèòàé è

Япîíèÿ), êúäåòî èìà è ëåòíè åпèäåìèè, çàсÿãàùè äå-

öàòà è â Ìåêсèêî. 

етиолоãията å сâúðçàíà с èíфåêöèÿ, êîÿòî

òðèãåðèðà èìóíåí îòãîâîð, óâðåæäàù пåðèфåðíèòå

íåðâè, пîсðåäсòâîì êðúсòîсàíà ðåàêöèÿ с àíòèãåíè

â àêсîëåìíèòå èëè Шâàíîâèòå êëåòêè. Ïðè 75% îò

пàöèåíòèòå èìà пðåäøåсòâàùà с 1 – 4 сåäìèöè çà-

áîëÿâàíåòî èíфåêöèÿ, îò òèпà íà пðîсòóäíî çàáî-

ëÿâàíå è пî-ðÿäêî – ãàсòðîåíòåðèò. Èçîëèðàíè сà

ðàçëèчíè âèðóсè è áàêòåðèè, êîèòî сå пðåäпîëàãà,

чå сà òðèãåðè çà сèíäðîìà, êàòî Campylobacter jejuni

(66%), cytomegalovirus (15%), Epstein-Barr âèðóс (10%)

è Mycoplasma pneumoniae (5%). Всëåäсòâèå íà èìóí-

íèÿ îòãîâîð êúì èíфåêòèðàùèÿ ìèêðîîðãàíèçúì сå

ãåíåðèðàò àâòîàíòèòåëà, êîèòî îсúùåсòâÿâàò

êðúсòîсàíà ðåàêöèÿ с åпèòîпè âúðõó àêсîíà. Ïðè àê-

сîííàòà пîäãðóпà сå óсòàíîâÿâàò (пðè 50%) àíòè-

òåëà êúì ãàíãëèîçèä GM1, à пðè сèíäðîìà íà fisher –

êúì ãàíãëèîçèä GQ1b. Èíфåêöèèòå íå сà сâúðçàíè с

îпðåäåëåí сóáòèп íà êëèíèчíî пðîòèчàíå, íî òåæêà

àêсîííà äåãåíåðàöèÿ íàсòúпâà пî-чåсòî сëåä

Campylobacter jejuni, à òåæêî çàсÿãàíå íà сåòèâíèòå

âëàêíà – сëåä cytomegalovirus. 

Патоãенеçата e ìóëòèфàêòîðíà, сâúðçàíà с

êîìпëåêсíè âçàèìîäåéсòâèÿ, â êîèòî óчàсòâàò õó-

ìîðàëíèÿ è êëåòúчåí èìóíèòåò, äåпîçèðàíå íà êîì-

пëåìåíò, öèòîêèíèòå è äðóãè âúçпàëèòåëíè

ìåäèàòîðè. 

Патогенезата на демиелинизиращата форма å

сâúðçàíà с èíфèëòðàöèÿ íà çàсåãíàòèòå пåðèфåðíè

íåðâè с ìîíîíóêëåàðíè êëåòêè. Ìàêðîфàãèòå èíâà-

çèðàò ìèåëèíîâèòå îáâèâêè è îãîëâàò àêсîíà.

Аêòèâèðàíèòå ìàêðîфàãè òàðãåòèðàò àíòèãåíè пî

пîâúðõíîсòòà íà Шâàíîâèòå êëåòêè èëè ìèåëèíîâè -

âàò è пî-ðÿäêî сðåùàùèòå сå èäèîпàòèчíè сå-

òèâíè è àâòîíîìíè íåâðîпàòèè, пîëèíåâðîпà-

òèèòå пðè âàсêóëèòè è пðè àâòîèìóííè

çàáîëÿâàíèÿ íà сúåäèíèòåëíàòà òúêàí.
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òå îáâèâêè чðåç àêòèâèðàíè Ò ëèìфîöèòè. Ïúðâî íà -

чàëíàòà èíâàçèÿ íà áàçàëíàòà ìåìáðàíà íà Шâàíî -

âèòå êëåòêè сå îсúùåсòâÿâà чðåç ìàòðèêсíèòå

ìåòàëîпðîòåèíàçè, òîêсèчíèòå àçîòíî îêсèäíè ðà-

äèêàëè è äðóãè ìåäèàòîðè, îсâîáîäåíè îò àêòèâè-

ðàíèòå ìàêðîфàãè. Вúçìîæíî å пúðâîíàчàëíîòî

сúáèòèå äà èìà âðúçêà сúс сâúðçâàíåòî íà àíòèòå-

ëàòà êúì пîâúðõíîсòòà íà Шâàíîâèòå êëåòêè, фèê-

сàöèÿ íà êîìпëåìåíòà, óâðåæäàíå íà êëåòêèòå è

пîсëåäâàùî âåçèêóëàðíî ðàçпàäàíå íà ìèåëèíà, с íà-

пðåäâàíåòî íà êëåòúчíàòà èíâàçèÿ. Ïðè òåæêè

ëåçèè сå çàсÿãàò âòîðèчíî è àêсîíèòå, âсëåäсòâèå

íà òîêсèчíèòå åíçèìè è ðàäèêàëè, îсâîáîäåíè пðè

èìóííî ìåäèèðàíèÿ âúçпàëèòåëåí îòãîâîð, íàсîчåí

сðåùó ìèåëèíà. 

Патогенезата на аксонната форма å ðàçëèчíà.

Ìàêðîфàãèòå èíâàçèðàò íîäóëèòå íà Ranvier, òàð-

ãåòèðàíè îò сâúðçâàíåòî íà àíòèòåëàòà сðåùó

ãàíãëèîçèäíèòå àíòèãåíè íà àêсîëåìàòà, ìåäèè-

ðàíè чðåç fc ðåöåпòîðèòå. Òå сå âìúêâàò ìåæäó àê-

сîíà è îáãðàæäàùàòà Шâàíîâèòå êëåòêè àêсîëåìà,

îсòàâÿéêè ìèåëèíîâàòà îáâèâêà èíòàêòíà. Ïðè

òåæêèòå сëóчàè àêсîíèòå сå óâðåæäàò â îáëàсòòà

íà пðåäíèòå êîðåíчåòà, êîåòî âîäè äî òåæêà äåãå-

íåðàöèÿ íà öåëèÿ àêсîí. 

Ïðè ìîòîðíî-сåíçîðíàòà íåâðîпàòèÿ сå çàсÿ-

ãàò è çàäíèòå êîðåíчåòà. 

Êлини÷ното пðîòèчàíå сå õàðàêòåðèçèðà с

îсòðî (äî 4 сåäìèöè) ðàçâèòèå íà áîëêà (ðàäèêóëåð -

íà èëè äèçåсòåçèÿ â äîëíèòå êðàéíèöè), äâèãàòåëíè,

сåòèâíè íàðóøåíèÿ è пàðåсòåçèè сèìåòðèчíî â

êðàéíèöèòå. Ðàííè è чåсòè сèìпòîìè сà èçчåçâà-

íåòî íà сóõîæèëíèòå ðåфëåêсè (70%) è áîëêàòà. Ïðè

70% îò пàöèåíòèòå íåâðîпàòíàòà áîëêà пåðсèсòè -

ðà пðåç îсòðèÿ пåðèîä. Áîëêàòà å äúëáîêà, пðåäèìíî

â äîëíèòå êðàéíèöè, пðèäðóæåíà îò äèçåсòåçèÿ.

Ìóсêóëíàòà сëàáîсò å пúðâîíàчàëíî пðîêсèìàëíà

èëè äèсòàëíà èëè êîìáèíàöèÿ îò äâåòå. Çàсÿãà пî-

ðàíî è пî-òåæêî äîëíèòå êðàéíèöè, сëåä êîåòî àс-

öåíäèðà êúì ãîðíèòå è êúì êðàíèàëíèòå íåðâè. Ïðè

5-25% îò пàöèåíòèòå сå ðàçâèâà сëàáîсò íà ðåспè-

ðàòîðíèòå ìóсêóëè, êîÿòî èçèсêâà àпàðàòíà âåíòè-

ëàöèÿ. Ëèöåâèòå íåðâè сå çàсÿãàò пî-чåсòî îò

áóëáàðíèòå è îчåäâèãàòåëíèòå. ×åсòî (50%) сå äî-

áàâÿò è àâòîíîìíè íàðóøåíèÿ с ðåòåíöèÿ íà óðèíà,

èëåóс, сèíóсîâà òàõèêàðäèÿ, àðèòìèÿ, õèпåðòîíèÿ è

пîсòóðàëíà õèпîòîíèÿ. 

Ñèìпòîìèòå äîсòèãàò ìàêсèìàëíî ðàçâèòèå

çà 2 äî 4 сåäìèöè. Ñëåä îсòðèÿ пåðèîä сëåäâà пåðèîä

íà сòàöèîíèðàíå, пîсëåäâàí îò îáðàòíî ðàçâèòèå с

âúç сòàíîâÿâàíå íà ìóсêóëíàòà сèëà îò пðîêсèìàë -

íè òå êúì äèсòàëíèòå ìóсêóëíè ãðóпè. Ñìúðòíîсò -

òà å ìåæäó 4 è 8%, à 20% îò пàöèåíòèòå îсòàâàò с

èçâåсòíà èíâàëèäèçàöèÿ. Ïðè пîâåчåòî (75%) îò íà-

пúëíî âúçсòàíîâåíèòå пàöèåíòè îсòàâà õðîíèчíà

óìîðà, êîÿòî сå îáÿсíÿâà с ðåçèäóàëíàòà ìóсêóëíà

сëàáîсò.

- Острата моторна аксонна невропатия

(ОМАН), пðîòèчà с пî-òåæêî с èçðàçåíè ìóсêóëíè

пàðå çè è õèпîòðîфèè, пî-áúðçî äîсòèãàíå äî

êóëìèíà öèÿòà íà çàáîëÿâàíåòî è с åäíàêâî áúðçî

âúçсòàíî âÿâàíå, сðàâíåíî с пàöèåíòèòå с äåìèå -

ëèíè çèðàùàòà фîðìà. Ðåçèäóàëíèÿò íåâðîëîãèчåí

äåфèöèò å пî-сèëíî èçðàçåí.

- Острата моторно-сетивна аксонна невропа-

тия (оÌÑАÍ) пðîòèчà пî-òåæêî, с пî-чåсòà íåîáõî-

äèìîсò îò àпàðàòíà âåíòèëàöèÿ è ëîøà пðîãíîçà,

с îсòàòúчíè íåâðîëîãèчíè сèìпòîìè пðè 80% îò пà-

öèåíòèòå.

- Синдромът на Miller-Fisher (MfS) сå õàðàêòåðè -

çè ðà с òðèàäàòà îò òîòàëíà âúíøíà îфòàëìî -

пëåãèÿ, àòàêсèÿ è àðåфëåêсèÿ èëè сàìî с

îфòàë ìîпëåãèÿ. ×åсòî сå äîáàâÿò ëèöåâà è îðîфà-

ðèíãåàëíà сëàáîсò, âúòðåøíà îфòàëìîпëåãèÿ è

çàсÿ ãàíå íà öåíòðàëíàòà íåðâíà сèсòåìà.

Ñòâîëîâèÿò åíöåфàëèò íà Bickerstaff (ÑÅÁ) å сèí-
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äðîì, êîéòî å сâúðçàí с фîðìàòà íà Miller-fisher.

Ïðî òèчà с îфòàëìîпëåãèÿ, àòàêсèÿ, çàсÿãàíå íà

êîðòèêîспèíàëíèÿ òðàêò è íàðóøåíèå íà сúçíà-

íèåòî. Ëèöåâàòà сëàáîсò è äèçàðòðèÿòà сà чåсòè

пðè äâàòà сèíäðîìà. ×àсò îò пàöèåíòèòå с åäèí îò

äâàòà сèíäðîìà èìàò è ÑÃÁ с âÿëà êâàäðèпàðåçà.

Аíòè-GQ1b àíòèòåëà сà íàëèöå пðè 95% îò

пàöèåíòè òå с îсòúð MfS è пðè 75% îò òåçè сúс

ÑÅÁ. Ïîðàäè òàçè пðèчèíà è пîðàäè îсîáåíàòà êëè-

íèчíà êàð òèíà äâàòà сèíäðîìà сå îáåäèíÿâàò пîä

èìåòî ‘‘сèíäðîì с àíòè-GQ1b àíòèòåëà’’. Ïðîãíîçà -

òà å äîá ðà, îáèêíîâåíî çàâúðøâà с пúëíî âúçсòàíî-

âÿâàíå.

- Фаринго-цервико-брахиалният вариант пðî-

òèчà сúс çàòðóäíåíèÿ â ãúëòàíåòî, сëàáîсò íà øèé-

íèòå è пðîêсèìàëíè ìóсêóëè íà ðúöåòå. Ìîãàò äà сå

äîáàâÿò çåíèчíè íàðóøåíèÿ, пòîçà, îфòàëìîпëåãèÿ

è àòàêсèÿ íà пîõîäêàòà. 

- Краниалният полиневрит пðîòèчà с ìíîæåсò-

âåíè ëåçèè íà êðàíèàëíèòå íåðâè (КÍ). Ïàðåçèòå â

êðàéíèöèòå сà äèсêðåòíè èëè èìà сàìî ÅÌÃ äàííè çà

çàсÿãàíå íà пåðèфåðíèòå íåðâè.

- Острата пандизавтономия пðîòèчà с áúðçî

ðàçâèòèå íà êîìáèíèðàíà сèìпàòèêîâà è пàðàсèìпà-

òèêîâà íåäîсòàòúчíîсò: òåæêà îðòîсòàòèчíà õè-

пîòîíèÿ, àíõèäðîçà, сìóùåíèÿ â ìèêöèÿòà è

пîòåíòíîсòòà, ãàсòðîèíòåсòèíàëíà àòîíèÿ. Èìà

äîáðà пðîãíîçà. 

диаãноçата сå пîсòàâÿ пî çàäúëæèòåëíè êëè-

íèчíè, ëèêâîðîëîãèчíè è åëåêòðîфèçèîëîãèчíè êðè-

òåðèè. 

Задължителни клинични критерии – пðîãðå-

сèâíî ðàçâèâàùà сå сëàáîсò â пîâåчå îò åäèí êðàé-

íèê, сúчåòàíà сúс сóõîæèëíà àðåфëåêсèÿ.

Подкрепящи критерии са: 

• пðîãðåсèÿ â пðîäúëæåíèå íà äíè äî 4 сåä-

ìèöè;

• îòíîсèòåëíî сèìåòðèчíî ðàçпðåäåëåíèå íà

пàðåçèòå;

• ëåêî èçðàçåíè сåòèâíè сèìпòîìè;

• âúâëèчàíå íà КÍ;

• âúçсòàíîâÿâàíå, êîåòî çàпîчâà 2-4 сåäìèöè

сëåä спèðàíå íà пðîãðåсèÿòà;

• сèìпòîìè íà àâòîíîìíà äèсфóíêöèÿ;

• îòсúсòâèå íà фåáðèëíî сúсòîÿíèå â íàчà-

ëîòî íà çàáîëÿâàíåòî.

Симптоми, които не изключват диагнозата

са: 

• ìåõóðíà è/èëè чðåâíà äèсфóíêöèÿ;

• пîëîæèòåëåí ðåфëåêс íà Babinski;

• àòàêсèÿ;

• äèсòîíèÿ.

Ликворологичните критерии подкрепящи ди-

агнозата сà äàííè çà áåëòúчíî-êëåòúчíà äèсîöèà-

öèÿ â ëèêâîðà (пðè 80%) - óâåëèчåíî êîëèчåсòâî íà

ëèêâîðíèÿ áåëòúê íàä 0,46 g/l пðè íîðìîöèòîçà (äî 10

ìîíîíóêëåàðíè ëåâêîöèòà x 106/l). Ïðè 10% îò сëó-

чàèòå ëèêâîðíèÿò áåëòúê ìîæå äà îсòàíå â íîð-

ìàëíè ãðàíèöè пðåç öåëèÿ пåðèîä íà çàáîëÿâàíåòî.

Ïðåç пúðâèòå äíè íà çàáîëÿâàíåòî áåëòúêúò ìîæå

äà áúäå íîðìàëåí. Íàé-âèсîêè сòîéíîсòè сå äîсòè-

ãàò пðåç âòîðàòà è òðåòàòà сåäìèöà, íîðìàëèçè-

ðàíåòî îòíåìà ìåсåöè. Ïðè 10% îò пàöèåíòèòå èìà

ëåêî èçðàçåíà (äî 50 õ106/l êëåòêè) ëèìфîöèòíà пëåî-

öèòîçà. Кîãàòî áðîÿò íà ìîíîíóêëåàðíèòå êëåòêè

íàäâèøàâà òàçè ãðàíèöà, òðÿáâà äà сå èçêëþчàò

äðóãè çàáîëÿâàíèÿ, êàòî hIV èíфåêöèÿ, Ëàéìсêà áî-

ëåсò, сàðêîèäîçà è íåîпëàçìè. 

Ïðè чàсò îò áîëíèòå сå ðåãèсòðèðà õèпåðãà-

ìàãëîáóëèíîðàõèÿ è óâåëèчåíèå íà IgG â ëèêâîðà,

êàêòî è îëèãîêëîíàëíè èâèöè â ëèêâîðíàòà пðîòå-

èíîãðàìà.

Задължителни ЕМГ критерии – äàííè çà äå-

ìèåëèíèçàöèÿ â пîâåчå îò 2 пåðèфåðíè íåðâè.

Íåîáõîäèìî å íàëèчèå íà 3 îò 4 ÅÌÃ êðèòåðèÿ:

• çàáàâåíà сêîðîсò íà пðîâåæäàíå пî äâèãà-
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òåëíèòå âëàêíà íà пåðèфåðíèòå íåðâè;

• пúëåí èëè чàсòèчåí áëîê íà пðîâåæäàíå

(>20%) пî äâèãàòåëíèòå âëàêíà íà пåðèфåð-

íèòå íåðâè è/èëè àáíîðìíà òåìпîðàëíà äèс-

пåðсèÿ;

• óäúëæåíè äèсòàëíè ìîòîðíè ëàòåíöèè;

• óäúëæåíè ëàòåíöèè íà f-âúëíèòå è/èëè íàìà-

ëåí пðîöåíò íà пîÿâà íà сúùèòå.

ÅÌÃ èçсëåäâàíåòî å ìíîãî âàæíî çà äèàãíî-

çàòà è пðîãíîçàòà íà çàáîëÿâàíåòî. Вúç îсíîâà íà

íåãî пàöèåíòúò ìîæå äà сå êëàсèфèöèðà êúì åäèí

îò сóáòèпîâåòå íà сèíäðîìà, спîðåä äàííèòå çà äå-

ìèåëèíèçàöèÿ èëè çà àêсîííà äåãåíåðàöèÿ è çàсÿãà-

íåòî сàìî íà äâèãàòåëíèòå èëè è íà сåòèâíèòå

âëàêíà. Èçсëåäâàíåòî òðÿáâà äà сå íàпðàâè âúç-

ìîæíî íàé-ðàíî сëåä çàáîëÿâàíåòî, çàùîòî сëåä

âðåìå сå ðàçâèâà âòîðèчíà àêсîííà äåãåíåðàöèÿ,

êîÿòî çàòðóäíÿâà êëàсèфèöèðàíåòî. В сëóчàèòå êî-

ãàòî пðè пúðâîòî èçсëåäâàíå пðîìåíèòå сà ìèíè-

ìàëíè èëè îáðàòíî, òîëêîâà òåæêè, чå пåðèфåðíèòå

íåðâè íå сà âúçáóäèìè, å òðóäíî äà сå íàпðàâè êëà-

сèфèêàöèÿ. В òåçè сëóчàè èçсëåäâàíåòî òðÿáâà äà

сå пîâòîðè сëåä 1-2 сåäìèöè. Ïðîãíîçàòà сå îпðåäå -

ëÿ îò íàëèчèåòî è èçðàçåíîсòòà íà àêсîííàòà äå-

ãåíåðàöèÿ, êîÿòî å áåëåã çà пî-òåæêî çàсÿãàíå è

пî-áàâíî âúçсòàíîâÿâàíå. 

Ïúðâèòå ÅÌÃ сèìпòîìè íà äåìèåëèíèçàöèÿ сà

óäúëæàâàíå íà ëàòåíòíîсòèòå èëè èçчåçâàíå íà f

âúëíèòå è Í ðåфëåêсèòå (пðè 50% îò пàöèåíòèòå),

çàáàâåíà сêîðîсò íà пðîâåæäàíå пî пåðèфåðíèòå

íåðâè è òåìпîðàëíà äèспåðсèÿ íà ÑÌАÏ (сóìàðíèÿ

ìóсêóëåí àêöèîíåí пîòåíöèàë). Аêсîííàòà äåãåíåðà-

öèÿ сå õàðàêòåðèçèðà с íàìàëÿâàíå íà àìпëèòóäèòå

íà сåòèâíèòå è ìîòîðíè îòãîâîðè è пîÿâà íà äåíåð-

âàöèÿ â сúîòâåòíèòå ìóсêóëè. Ïðè сåòèâíèòå

фîðìè å õàðàêòåðíî çàсÿãàíåòî íà сåòèâíèòå

âëàêíà íà n. medianus è n. ulnaris, áåç çàсÿãàíå íà n.

suralis. 

диференциалната диаãноçа âêëþчâà îсòðà

ìèåëîпàòèÿ, пîðàäè òðàíсâåðçàëåí ìèåëèò, îсòðà

спèíàëíà êîìпðåсèÿ èëè спèíàëåí èíфàðêò. Òðÿáâà äà

сå èìàò пðåäâèä è áúðçî пðîãðåсèðàùà âàсêóëèòíà

ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ èëè îсòðî çàпîчâàùà

õðîíèчíà äåìèåëèíèçèðàùà пîëèíåâðîпàòèÿ. Ïî-

ðÿäêî èäâàò â сúîáðàæåíèå îсòðà èíòåðìèòåíòíà

пîðфèðèÿ, áîòóëèçúì, myasthenia gravis, Ëàéìсêà íåâ-

ðîáîðåëèîçà, èíòîêсèêàöèÿ с òåæêè ìåòàëè, пîëèî-

ìèåëèò è ÑÏÈÍ.

Ле÷ението å сâúðçàíî с îáùè ìåäèöèíсêè

ãðèæè, пîääúðæàíå íà äèøàíåòî è õðàíåíå, çàùîòî

çàáîëÿâàíåòî пðåìèíàâà спîíòàííî. Ïîäðàçäåëÿ сå

íà ãðèæà çà òåæêî пàðàëèçèðàíèòå пàöèåíòè, êîèòî

èçèсêâàò èíòåíçèâíè ãðèæè è äèõàòåëíà ðåàíèìà-

öèÿ (25%), íà спåöèфèчíî ëåчåíèå (èìóíîòåðàпèÿ) íà-

сîчåíî êúì âúçсòàíîâÿâàíå íà íåðâíàòà óâðåäà è íà

сèìпòîìàòèчíî ëåчåíèå. 

Интензивното лечение å îсíîâíî, çàùîòî

àêî пàöèåíòèòå пðåæèâåÿò îсòðàòà фàçà, òåõíèòå

фóíêöèè сå âúçсòàíîâÿâàò. Ðàçâèòèåòî íà сúâðå-

ìåííàòà òåõíèêà äàäå âúçìîæíîсò çà ðàçðàáîò-

âàíå íà òàêèâà òèпîâå ðåспèðàòîðè è ðåæèìè íà

áåëîäðîáíà âåíòèëàöèÿ, чå äíåс сå счèòà çà ãðóáà

ãðåøêà, àêî áîëåí пîчèíå îò îсòðà äèõàòåëíà íåäîс-

òàòúчíîсò. Ñúâðåìåííîòî èíòåíçèâíî ëåчåíèå пðî-

ìåíè äðàìàòèчíî сìúðòíîсòòà, êîÿòî спàäíà îò 30

íà 5-10%. Òîâà сå äúëæè îсíîâíî íà ìåõàíèчíàòà âåí-

òèëàöèÿ с пîçèòèâíî íàëÿãàíå.

Ñèìпòîìèòå ìîãàò äà пðîãðåсèðàò ìíîãî

áúðçî è îùå â ðàìêèòå íà пúðâèòå 24 чàсà äà сå

íàëîæè åíäîòðàõåàëíà èíòóáàöèÿ è ìåõàíèчíà

âåíòèëàöèÿ. 

Ïîðàäè òàçè пðèчèíà пàöèåíòèòå çàäúëæè-

òåëíî òðÿáâà äà сå õîспèòàëèçèðàò è íàáëþäà-

âàò çà äèõàòåëíè íàðóøåíèÿ, пàðåçà íà êðàíèàëíè

íåðâè è äèсфóíêöèÿ íà àâòîíîìíàòà íåðâíà сèс-

òåìà. 
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Клиничните симптоми çà пðåäсòîÿùè äèõà-

òåëíè íàðóøåíèÿ сà òàõèпíåÿ, äèàфîðåçà (åêсöåсèâ -

íî èçпîòÿâàíå), íåспîêîéсòâî, èçпîëçâàíå íà

äîпúë íèòåëíè äèõàòåëíè ìóсêóëè, àсèíõðîííè

äâèæå íèÿ íà ãúðäèòå è êîðåìà è òàõèêàðäèÿ.

Íåîáõîäèìî å äà сå îöåíÿâà è пðîсëåäÿâà сèëàòà íà

äèàфðàãìåíèòå è ðåспèðàòîðíè ìóсêóëè. Òÿ êîðå-

ëèðà сúс сèëàòà íà øèéíèòå è òðàпåöîâèäíè ìóс-

êóëè с êîèòî èìà îáùà сåãìåíòíà èíåðâàöèÿ.

Ãðóáîòî îпðåäåëÿíå íà äèõàòåëíèÿ êàпàöèòåò сå èç-

âúðøâà êàòî пàöèåíòà áðîè áúðçî с åäíî пîåìàíå íà

âúçäóõ. Вúçìîæíîсòòà äà пðåáðîè äî 20 îòãîâàðÿ

íà âèòàëåí êàпàöèòåò íàä 1,5 l. 

Ендотрахеална интубация и механична венти-

лация сå íàëàãàò пðè сëàáîсò íà äèõàòåëíèòå

ìóсêó ëè (пðåäèìíî íà äèàфðàãìàòà), âëîøåíè ðåспè-

ðàòîðíè пàðàìåòðè (спàäàíå íà âèòàëíèÿ êàпàöè-

òåò пîä 60% - 20 ml/kg, ìàêсèìàëíî èíспèðàòîðíî

íàëÿãàíå пîä 30 cm h2o, ìàêсèìàëíî åêспèðàòîðíî

íàëÿãàíå пîä 40 cm h2o), íåâúçìîæíîсò íà пàöèåíòà

äà сòàíå, äà пîâäèãíå ãëàâàòà èëè ëàêúòÿ сè íàä

ëåãëîòî, íååфåêòèâíà êàøëèöà è пîâèøåíè íèâà íà

чåðíîäðîáíèòå åíçèìè. Ïðè íÿêîè пàöèåíòè сå íà-

ëàãà ìåõàíèчíà âåíòèëàöèÿ пîðàäè òåæêà áóëáàðíà

äèсфóíêöèÿ, âîäåùà äî çàòðóäíåíèÿ â îòäåëÿíåòî

íà сåêðåòèòå, пîâèøåí ðèсê îò àспèðàöèÿ è íàðó-

øåí ãàçîîáìåí. Ìåõàíèчíà âåíòèëàöèÿ сå íàëàãà пî-

чåсòî пðè пàöèåíòè с äåìèåëèíèçèðàùà фîðìà íà

çàáîëÿâàíåòî. Ñðåäíàòà пðîäúëæèòåëíîсò íà ìåõà-

íèчíàòà âåíòèëàöèÿ å îò 2 äî 6 сåäìèöè.

Трахеостомия сå пðèëàãà пðè íåîáõîäèìîсò îò

пðîäúëæèòåëíà ìåõàíèчíà âåíòèëàöèÿ. 

Ïðè пàöèåíòèòå íà ìåõàíèчíà âåíòèëàöèÿ èìà

ðèсê îò òðàõåîáðîíõèò, áðîíõîпíåâìîíèÿ, áåëî-

äðîáíè àòåëåêòàçè, áåëîäðîáíà åìáîëèÿ è áàêòå-

ðèåìèÿ. 

Респираторните инфекции ìîãàò äà сå íàìà-

ëÿò с ìèíèìàëíà сåäàöèÿ, фèçèîòåðàпèÿ è âåíòèëà-

öèÿ с êðàéíî åêспèðàòîðíî íàëÿãàíå çà ðåäóöèðàíå

íà àòåëåêòàçèéòå è ò.í. “сëîíсêè áÿë äðîá”. 

Остри автономни нарушения, íàé-чåсòî îò

сòðàíà íà сúðöåòî сå пðîÿâÿâàò пðè 65% îò пàöèåí -

òèòå. Òðÿáâà äà сå èìà âпðåäâèä, чå àâòîíîìíè íà-

ðóøåíèÿ ìîãàò äà íàсòúпÿò пîðàäè áåëîäðîáíà

åìáîëèÿ, сåпсèс, äåõèäðàòàöèÿ, íåëåêóâàíà áîëêà è

åëåêòðîëèòåí äèсáàëàíс. Íàé-чåсòî сå ðàçâèâà сèì-

пàòèêîâà сâðúõàêòèâíîсò с íàìàëåíà пàðàсèìпàòè-

êîâà àêòèâíîсò. 

Ñèíóсîâàòà òàõèêàðäèÿ (120 óäàðà/ìèíóòà) å

íàé-чåсòà è ìîæå äà áúäå пðåäâåсòíèê íà äèçðèò-

ìèÿ. Íàðóøåíèÿòà íà сúðäåчíèÿ ðèòúì сà чåсòà пðè-

чèíà çà сìúðòåí èçõîä è ìîãàò äà áúäàò íàìàëåíè

чðåç ÅКÃ ìîíèòîðèðàíå è с пðîфèëàêòèчíî âðåìåííî

пîсòàâÿíå íà пåéсìåéêúð пðè çíàчèòåëíà áðàäèêàð-

äèÿ, êîÿòî ìîæå äà áúäå пðåäâåсòíèê íà сúðäåчíà

àсèсòîëèÿ. 

Íåîáõîäèì å êîíòðîë íà êðúâíîòî íàëÿãàíå,

êîåòî сå пîâèøàâà пðè 25% îò пàöèåíòèòå. Ïðè àð-

òåðèàëíà õèпîòîíèÿ сå пðèëàãàò сîëåâè ðàçòâîðè.

Òðÿáâà äà сå êîíòðîëèðà âîäíî-сîëåâèÿ áàëàíс. 

Ðåòåíöèÿ íà óðèíàòà пîðàäè пàðàсèìпàòèêîâà

äèсфóíêöèÿ íàсòúпâà пðè 25% îò пàöèåíòèòå, îсî-

áåíî пðè òåçè, êîèòî сà íà ìåõàíèчíà âåíòèëàöèÿ.

Èçèсêâà пîсòàâÿíå íà êàòåòúð.

Íàðóøåíèÿ íà ãàсòðîèíòåсòèíàëíèÿ ìîòèëè-

òåò íàсòúпâàò пðè 15% îò пàöèåíòèòå. Ïðåõîäåí

(äíè äî сåäìèöè) èëåóс íàсòúпâà íàé-чåсòî пî âðåìå

íà âúçõîäÿùàòà фàçà íà çàáîëÿâàíåòî è пî âðåìå íà

пëàòîòî. В ðàííàòà îсòðà фàçà пðèчèíàòà å пàðà-

сèìпàòèêîâà äèсфóíêöèÿ, пî-êúсíî – ìåõàíèчíàòà

âåíòèëàöèÿ è îáåçäâèæâàíåòî. Èçèсêâà пàðåíòå-

ðàëíî õðàíåíå, ðåêòàëíè êëèçìè, erythromycin èëè

neostigmin.

Äúëãîòðàéíàòà пàðàëèçà âîäè äî äðóãè óсëîæ-

íåíèÿ, êîèòî òðÿáâà äà сå пðîфèëàêòèðàò. 

Íåîáõîäèìà å пðîфèëàêòèêà íà äúëáîêèòå âå-
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íîçíè òðîìáîçè è áåëîäðîáíàòà åìáîëèÿ с íèсêè

äîçè heparin (5000 u íà 12 чàсà s.c.) èëè íèсêî-ìîëåêó-

ëÿðíè õåпàðèíè (Clexane – 20 – 40 mg/äí., fraxiparin –

0,3 – 0,6 ml/äí.). 

Специфично лечение çàсåãà íå å èçâåсòíî, пà-

öèåíòèòå сå пîäîáðÿâàò спîíòàííî. Ïðèëàãàò сå

êîðòèêîсòåðîèäè, пëàçìàфåðåçà è èìóíîãëîáóëèíè

èíòðàâåíîçíî, пðåäâèä íà äàííèòå çà èìóííà äèсðå-

ãóëàöèÿ. Èìóíîòåðàпèÿòà сå пðèëàãà âåäíàãà сëåä

ðàçâèòèåòî íà äâèãàòåëíèòå сèìпòîìè, íî íå å íå-

îáõîäèìà пðè ëåêèòå сëóчàè áåç äâèãàòåëíè сèì-

пòîìè. Ïðèëàãàíåòî íà пëàçìàфåðåçà è âèсîêè äîçè

èìóíîãëîáóëèí сàìî сúêðàùàâàò пåðèîäà íà âúçсòà-

íîâÿâàíå, áîëíèчíèÿ пðåсòîé è пðîäúëæèòåëíîсòòà

íà ìåõàíèчíàòà âåíòèëàöèÿ. Аìåðèêàíсêàòà àêàäå-

ìèÿ пî íåâðîëîãèÿ пðåпîðúчâà пðèëàãàíåòî íà пëàç-

ìàфåðåçà è èìóíîãëîáóëèí пðè пàöèåíòè с пàðåçà â

äîëíèòå êðàéíèöè, êîèòî сà äèàãíîсòèöèðàíè пðåç

пúðâèòå 2 сåäìèöè сëåä íàчàëîòî íà çàáîëÿâàíåòî

è пðàâÿò пîõîäêàòà íåâúçìîæíà, íî пîäчåðòàâà, чå

òîâà âсå îùå íå å íàé-äîáðîòî ëåчåíèå. Íÿìà пðîóч-

âàíèÿ пî îòíîøåíèå íà ëåчåíèåòî с èìóíîòåðàпèÿ

пðè пàöèåíòè сúс сèíäðîìà íà Miller-fisher. Ïðè 10%

îò пàöèåíòèòå íàсòúпâàò ðàííè âëîøàâàíèÿ (íîâè

пðèсòúпè) сëåä пðèëàãàíå íà пëàçìàфåðåçà èëè èìó-

íîãëîáóëèí, îсîáåíî пðè êúсíî çàпîчíàëî ëåчåíèå. 

Ïëàçìàфåðåçàòà å åäèíсòâåíîòî ëåчåíèå, äî-

êàçàëî сâîÿòà пî-âèсîêà åфåêòèâíîсò (пî-áúðçî

âúçсòàíîâÿâàíå) â сðàâíåíèå с пëàöåáî è èíòåí -

çèâíî òî ëåчåíèå è çàсåãà å çëàòåí сòàíäàðò, с

êîéòî сå сðàâíÿâàò âсèчêè íîâè ëåчåíèÿ. Äîêàçà -

òåëсòâàòà çà åфåêòèâíîсòòà íà пëàçìàфåðåçàòà

сå áàçèðàò íà 6 îòâîðåíè êëèíèчíè пðîóчâàíèÿ. В пî-

âåчåòî îò òÿõ сå èçпîëçâà 7 сòåпåííàòà сêàëà çà

îöåíêà íà èíâàëèäíîсòòà. В 4 пðîóчâàíèÿ сå óсòà-

íîâÿâà, чå сëåä 4 сåäìèöè пðèëàãàíåòî íà пëàçìàфå-

ðåçà âîäè äî пîäîáðåíèå сðåäíî пîä 1 òîчêà (0,89) â

сðàâíåíèå с íåëåêóâàíè пàöèåíòè. Ïåò пðîóчâàíèÿ

пîêàçâàò, чå 50% пî ìàëêî пàöèåíòè (14%) èìàò íóæ -

äà îò àпàðàòíà âåíòèëàöèÿ сëåä 4 сåäìèöè. Вðåìå -

òî çà õîспèòàëèçàöèÿ íàìàëÿâà. ×åòèðè пðîóчâàíèÿ

пîêàçâàò, чå сëåä 1 ãîäèíà íàпúëíî âúçсòàíîâåíèòå

пàöèåíòè íàðàсòâàò îò 55 íà 68%. Ñìúðòíîсòòà

íå сå пðîìåíÿ. Ëåчåíèåòî òðÿáâà äà çàпîчíå âúç-

ìîæíî íàé-ðàíî, äî чåòâúðòàòà сåäìèöà. Èçâúðøâà

сå пúëíà îáìÿíà íà 5 пëàçìåíè îáåìà çà 1 – 2 сåäìèöè.

Ïëàçìàфåðåçàòà пðåìàõâà èëè ðàçðåæäà öèðêóëèðà-

ùèòå èìóííè фàêòîðè, óчàсòâàùè â пàòîãåíåçàòà.

Òîçè пîäõîä íå å èêîíîìèчåсêè îáîсíîâàí, ðàçõîäèòå

çà пëàçìàфåðåçà сà пîâåчå îò íàпðàâåíèòå èêîíî-

ìèè îò íàìàëåí áîëíèчåí пðåсòîé è èíòåíçèâíî ëå-

чåíèå. 

Èíäèêàöèè çà пðîâåæäàíå íà пëàçìàфåðåçà èìà

пðè пàöèåíòè сúс сèãóðíà äèàãíîçà è òåæêè фîðìè

íà пîëèðàäèêóëîíåâðèò с äâèãàòåëíè íàðóøåíèÿ (íå-

âúçìîæíà пîõîäêà, äèõàòåëíè íàðóøåíèÿ), êîèòî

пðîäúëæàâàò äà сå âëîøàâàò è äàâíîсòòà íà çàáî-

ëÿâàíåòî íå пðåâèøàâà 3 сåäìèöè. Ïðåпîðúчâà сå

åêсòðàêöèÿ íà 200 – 500 ml/kg пëàçìà çà 4-6 сåàíсà

пðåç äåí è çàìÿíà сúс сîëåâè ðàçòâîð с 5% àëáóìèí.

Íåäîсòàòúöèòå сà òåõíèчåсêè òðóäíîсòè, ðèс-

êîâå, сòðàíèчíè åфåêòè è íåâúçìîæíîсò äà сå пðè-

ëîæè â пî-ìàëêèòå сåëèùà. Ñòðàíèчíèòå åфåêòè сà

àðòåðèàëíà õèпîòîíèÿ, сåпòèöåìèÿ, áðîíõîпíåâìî-

íèÿ, íàðóøåíî êðúâîсúсèðâàíå, óсëîæíåíèÿ îò öåí-

òðàëíèÿ âåíîçåí пúò è õèпîêàëöåìèÿ. 

Èíòðàâåíîçíîòî пðèëîæåíèå íà âèсîêè äîçè

èìóíîãëîáóëèí сå пðèëàãà îò 1988 ã. Èìóíîãëîáóëèíà

å áèîëîãèчåí ìåäèêàìåíò, пðèãîòâåí чðåç фðàêöèî-

íèðàíå íà êðúâ îò äîíîðè. Ñúäúðæà 4 сóáêëàсà íà

èìóíîãëîáóëèí G - IgG1, IgG2, IgG3, è IgG4.

Ìåõàíèçìà íà äåéсòâèå íà èìóíîãëîáóëèíà å

сâúðçàí с ìîäóëèðàíå íà åêспðåсèÿòà è фóíêöèèòå

íà fc ðåöåпòîðèòå íà ìàêðîфàãèòå, пîòèсêàíå íà

öèòîêèíèòå, õåìîêèíèòå è àäõåçèîííèòå ìîëåêóëè,

âçàèìîäåéсòâèå с àêòèâàöèÿòà íà êîìпëåìåíòà è
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ðåãóëèðàíå íà Ò – êëåòêèòå. Ïàòîëîãèчíèòå àíòè-

òåëà сå сâúðçâàò îò IgG è сå пîâèøàâà òåõíèÿ êëè-

ðúíс. Фóíêöèÿòà íà CD8+ T êëåòêèòå сå àêòèâèðà

пî íåèçâåсòåí ìåõàíèçúì. 

Ñòðàíèчíèòå åфåêòè сà пî-ìàëêî, îòêîëêîòî

пðè пëàçìàфåðåçàòà, íàсòúпâàò сàìî пðè 10% îò

пàöèåíòèòå è сà сâúðçàíè с пðåõîäíè сèìпòîìè íà

пðîсòóäà, пîâðúùàíå, îпàсíîсò îò àíàфèëàêòèчåí

øîê, àсåпòèчåí ìåíèíãèò, íåóòðîпåíèÿ, áúáðåчíà

íåäîсòàòúчíîсò è ìèîêàðäåí èíфàðêò.

Ñðàâíèòåëíè пðîóчâàíèÿ íå óсòàíîâÿâàò ðàç-

ëèчèÿ ìåæäó èìóíîãëîáóëèí è пëàçìàфåðåçà пî îòíî-

øåíèå íà пðîäúëæèòåëíîсòòà íà àпàðàòíàòà

âåíòèëàöèÿ, сìúðòíîсòòà, èíâàëèäèçàöèÿòà è

âðåìå òî çà âúçсòàíîâÿâàíå. Íÿìà пðîóчâàíèÿ, сðàâ-

íÿâàùè èíòðàâåíîçíîòî пðèëîæåíèå íà èìóíîãëîáó-

ëèíè с пëàöåáî. Вúпðåêè òîâà èíòðàâåíîçíîòî

пðèëîæåíèå íà èìóíîãëîáóëèí èçìåсòâà пëàçìàфå-

ðåçàòà, çàùîòî å пî-ëåсíî пðèëîæèìî. Всèчêè пðî-

óчâàíèÿ âúðõó åфåêòèâíîсòòà êàсàÿò сàìî оВÄÏ.

Íÿìà äàííè çà êëèíèчíàòà åфåêòèâíîсò пðè оÌАÍ,

оÌÑАÍ, сèíäðîìúò íà Miller-fisher è äðóãè êëèíèчíè

âàðèàíòè. Ñìÿòà сå, чå åфåêòèâíîсòòà å сúùàòà,

êàêòî пðè пëàçìàфåðåçàòà. Ïðèëàãà сå â äíåâíà

äîçà îò 0,4 g/kg/äí., êàòî âåíîçíèòå èíфóçèè сå пðî-

âåæäàò åæåäíåâíî, â пðîäúëæåíèå íà äî 5 äíè. В

Áúëãàðèÿ сå èçпîëçâà пðåäèìíî Immunovenin-intact 5%

IgG, â àìпóëè îò 5 ml. Ñúäúðæà чîâåøêè èìóíîãëîáó-

ëèíè 50 g/l, îò êîèòî íàé-ìàëêî 98% сà èìóíîãëîáó-

ëèí IgG. Ñúäúðæà сëåäè îò IgA. 

Кîðòèêîсòåðîèäèòå сå èçпîëçâàò â êëèíèч-

íàòà пðàêòèêà îò 1950 ã. Ïðèëîæåíè èíòðàâåíîçíî

(methylprednisolone 500 mg äíåâíî) íå пîâëèÿâàò õîäà

íà çàáîëÿâàíåòî, спîðåä ðåçóëòàòèòå îò 6 êëè-

íèчíè пðîóчâàíèÿ. В îòäåëíè сëóчàè èíòðàâåíîç-

íîòî пðèëîæåíèå íà âèсîêè äîçè êîðòèêîсòåðîèäè

спèðàò ðàçâèòèåòî íà çàáîëÿâàíåòî. Ïåðîðàëíîòî

пðèëîæåíèå âîäè äàæå äî çàáàâÿíå íà âúçсòàíîâÿâà-

íåòî. Ïðåîáëàäàâà сòàíîâèùåòî çà âúçäúðæàíå îò

óпîòðåáà íà êîðòèêîсòåðîèäíè пðåпàðàòè, пîðàäè

ëèпсà íà åфåêò. Òîâà êîíòðàсòèðà с äîáðîòî пîâ-

ëèÿâàíå íà õðîíèчíî пðîòèчàùèòå äåìèåëèíèçè-

ðàùè пîëèíåâðîпàòèè. Ïðèчèíàòà çà òàçè ëèпсà íà

åфåêò îсòàâà íåÿсíà, âåðîÿòíî êîðòèêîсòåðîè-

äèòå пîâëèÿâàò âúçпàëåíèåòî, íî çàáàâÿò âúçсòà-

íîâèòåëíèÿ пðîöåс, êàòî пîòèсêàò спîсîáíîсòòà

íà ìàêðîфàãèòå äà пîчèсòâàò îсòàíêèòå îò ìèå-

ëèíà è пî òîçè íàчèí çàáàâÿò ðåìèåëèíèçàöèÿòà. Íå

å ÿсíà è пðèчèíàòà çà ðàçëèчíèÿ êëèíèчåí åфåêò спî-

ðåä пúòÿ íà пðèëîæåíèå – пåðîðàëåí èëè èíòðàâåíî-

çåí, âåðîÿòíî å сâúðçàí с пðèëàãàíàòà äîçà. 

Åäíî êëèíèчíî пðîóчâàíå пîêàçâà пî-äîáúð

åфåêò îò êîìáèíèðàíîòî пðèëàãàíå íà êîðòèêîсòå-

ðîèäè è èìóíîãëîáóëèí èíòðàâåíîçíî. Òåçè äàííè

îáàчå âсå îùå íå сà пîòâúðäåíè. 

Äåöàòà сå âúçсòàíîâÿâàò пî-äîáðå îòêîëêîòî

âúçðàсòíèòå. Ïëàçìàфåðåçàòà å ìåòîä íà èçáîð

пðè îсòðî âúçíèêâàùèÿò è òåæúê сèíäðîì (íàä 12

ãîäèøíà âúçðàсò), äîêàòî пðè пîäîсòðî ðàçâèòèå

с пî-ëåêà сèìпòîìàòèêà сå пðåäпîчèòàò êîðòèêîс-

òåðîèäè. Ïðèëàãàíåòî èíòðàâåíîçíî íà èìóíîãëî-

áóëèíè (0,2 g/kg) пîâëèÿâà пî-áúðçî сèìпòîìèòå,

îòêîëêîòî пðèëàãàíåòî íà êîðòèêîсòåðîèäè.

Симптоматичното лечение âêëþчâà пîâëèÿ-

âàíå íà íåâðîпàòíàòà áîëêà, фèçèîòåðàпèÿ è ðåõà-

áèëèòàöèÿ. 

Лечението на болката å âàæíî, пðåäâèä íåé-

íàòà чåсòîòà è пðîäúëæèòåëíîсò.

Антиконвулсантите сà ìåäèêàìåíòè íà

пúðâè èçáîð çà пîâëèÿâàíå íà íåâðîпàòíàòà áîëêà.

Gabapentine (900 äî 1800 mg äí.) å íàé-åфåêòèâ-

íèÿ àíòèêîíâóëсàíò çà ëåчåíèå íà íåâðîпàòíàòà

áîëêà. Íàìàëÿâà чåсòîòàòà, сèëàòà è пðîäúëæèòåë-

íîсòòà íà пðèсòúпèòå îò áîëêà è ìîæå äà пðåäèç-

âèêà ðåìèсèÿ. 
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Pregabalin (300-600 mg äí.) å àíàëîã íà

gabapentin, íî с пî-áúðç åфåêò, пî-äîáðà áèîíàëèч-

íîсò è ëèíåàðíà фàðìàêîêèíåòèêà. Ïîâëèÿâà пåðè-

фåðíàòà è öåíòðàëíà íåâðîпàòíà áîëêà пî-äîáðå îò

gabapentin. Òèòðàöèÿòà è åфåêòúò сà áúðçè (1 сåä-

ìèöà) è сå пîâëèÿâà íàðóøåíèÿò сúí. Ñòðàíèчíèòå

åфåêòè (пðè 11%) âêëþчâàò çàìàÿíîсò, сúíëèâîсò,

сóõîòà â óсòàòà, пåðèфåðíè îòîöè è íàääàâàíå íà

òåãëî. Çà äà сå èçáåãíàò сòðàíèчíèòå åфåêòè ìîæå

äà сå пðèëàãà â пî-íèсêè äîçè (150-300 mg). 

Антидепресантите сà ìåäèêàìåíòè íà

âòîðè èçáîð. Èçпîëçâàò сå èíõèáèòîðè íà îáðàòíèÿ

çàõâàò íà сåðîòîíèíà è íîðàäðåíàëèíà (SNRI):

amitriptyline (12,5 – 75 mg äí.), venlafaxine (75 äî 150 mg

äí.), mirtazepin (30 – 60 mg äí.) è duloxetine (60 mg äí.). 

Физикалната терапия и рехабилитация сà íå-

îáõîäèìè пðè 40% îò пàöèåíòèòå пî âðåìå íà

îсòðà òà фàçà. Ðàííîòî âêëþчâàíå íà фèçèêàëíà òå-

ðàпèÿ å íåîáõîäèìî çà пðîфèëàêòèêà íà êîíòðàêòó-

ðèòå, êîìпðåсèîííèòå ëåçèè íà пåðèфåðíèòå íåðâè,

äåêóáèòàëíèòå ðàíè, áðîíõîпíåâìîíèè è пîсòóðàë-

íàòà õèпîòîíèÿ. Ñëåä îсòðàòà фàçà фèçèêàëíàòà

òåðàпèÿ è ðåõàáèëèòàöèÿ пðîäúëæàâà с íàсîчåíîсò

êúì îсòàòúчíàòà íåâðîëîãèчíà сèìпòîìàòèêà.

Проãноçа. Вúçсòàíîâÿâàíåòî å пî-áúðçî пðåç

пúðâèòå 6 ìåсåöà è пðîäúëæàâà пî-áàâíî äî 2 ãîäèíè

сëåä íàчàëîòî íà çàáîëÿâàíåòî. Ïðè 30% îò пàöèåí-

òèòå îсòàâà èçâåсòíà èíâàëèäíîсò (ìóсêóëíà сëà-

áîсò è сåòèâíè íàðóøåíèÿ). Òÿ å пî-òåæêî èçðàçåíà

пðè àêсîííèòå фîðìè. уìîðàòà å äðóã îсòàòúчåí

сèìпòîì пðè 75% îò пàöèåíòèòå. Ìîæå äà пåðсèс-

òèðà с ãîäèíè è íå å сâúðçàíà с ìóсêóëíàòà сëàáîсò.

2. Хрони÷на вúçпалителна 

демиелиниçираùа полиневропатия (ХВдП)

Ðàçãðàíèчåíà å îò оВÄÏ îò Austin пðåç 1958 ã.

íà áàçàòà íà åâîëþöèÿòà, òåðàпåâòèчíèÿ îòãîâîð

è пðîãíîçàòà. Õàðàêòåðèçèðà сå с пðîãðåсèðàùî

ðàçâèòèå íà сèìåòðèчíà ìóсêóëíà сëàáîсò â êðàé-

íèöèòå, íàé-ìàëêî â пðîäúëæåíèå íà 2 ìåсåöà. 

Çаáоляемоñтта å 2-7% íà 100 000 äóøè íàсåëå -

íèå. Çàсÿãà 2 пúòè пî-чåсòî ìúæåòå. Áîëåсòíîсòòà

å îò 0,5 пðè äåöàòà äî 2 íà 100 000 äóøè íàсåëåíèå

пðè âúçðàсòíèòå. Ñðåùà сå âúâ âсÿêà âúçðàсò, íî

íàé-чåсòî ìåæäó 50-60 ãîäèíè.

Êлаñификация. Ïðåäсòàâëÿâà õåòåðîãåíåí

сèí äðîì, сúсòàâåí îò íÿêîëêî êëèíèчíè âàðèàíòè,

êîèòî сå ðàçëèчàâàò îò êëàсèчåсêèÿò пî êëèíèч-

íàòà сè êàðòèíà è òåðàпåâòèчíî пîâëèÿâàíå.

Всèчêè пðèäîáèòè äåìèåëèíèçèðàùè íåâðîпàòèè с

íåóсòàíîâåíà åòèîëîãèÿ сå пðèчèсëÿâàò êúì ÕВÄÏ.

Ïðè 25% îò пàöèåíòèòå сå óсòàíîâÿâà âðúçêà с äðó -

ãî çàáîëÿâàíå (ìîíîêëîíàëíà ãàìàпàòèÿ, пàðàпðî -

òåèíåìèÿ, ëèìфîì, сèсòåìåí ëóпóс, hIV èíфåêöèÿ,

ìàêðîãëîáóëèíåìèÿ íà Waldenstrom, îсòåîсêëåðîòè-

чåí ìèåëîì, PoEMS сèíäðîì, õðîíèчåí àêòèâåí õåпà-

òèò, âúçпàëèòåëíî çàáîëÿâàíå íà чåðâàòà, ëèìфîì

íà hodgkin è äð.). оáðúùà сå îсîáåíî âíèìàíèå íà

àсèìåòðèчíèòå âàðèàíòè íà ÕВÄÏ, òúé êàòî òÿõ-

íîòî íåäèàãíîсòèöèðàíå èçпóсêà áëàãîпðèÿòíàòà

âúçìîæíîсò äà áúäàò òðåòèðàíè с пîäõîäÿùî èìó-

íîсóпðåсèâíî ëåчåíèå (êîðòèêîсòåðîèäè èëè èíòðà-

Íå сúùåсòâóâà спåöèфèчíî ëåчåíèå çà сèí-

äðîìà íà Guillain-Barre. 

Íàé-âàæíè сà ãðèæèòå çà пàöèåíòà, êîéòî

òðÿáâà äà пðåæèâåå îсòðàòà фàçà, çà äà пðåìèíå

âúâ фàçàòà íà спîíòàííî âúçсòàíîâÿâàíå íà фóí-

êöèèòå. 

Ïëàçìàфåðåçà èëè èìóíîãëîáóëèíè èíòðàâå-

íîçíî сå пðèëàãàò пðåç îсòðàòà фàçà сàìî пðè

пàöèåíòè с оВÄÏ è пàðåçà â äîëíèòå êðàéíèöè,

êîèòî сà äèàãíîсòèöèðàíè пðåç пúðâèòå 2 сåäìè -

öè сëåä íàчàëîòî íà çàáîëÿâàíåòî è пðàâÿò

пîõîä êàòà íåâúçìîæíà, пðè êîèòî сêúсÿâà

пðîäúë æèòåëíîсòòà íà ìåõàíèчíàòà âåíòèëà-

öèÿ. 

Ñèìпòîìàòèчíîòî ëåчåíèå å íàсîчåíî êúì

íåâðîпàòíàòà áîëêà.
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âåíîçåí èìóíîãëîáóëèí). 

Таáл. 2. Êлаñификация на ХВдП

етиолоãията íå å íåèçâåсòíà. Òðèãåðíè фàê-

òîðè ìîãàò äà áúäàò пðîòèâîãðèпíà èëè âàêсèíà

пðîòèâ äèфòåðèÿ, êîêëþø, òåòàíóс, пîëèîìèåëèò,

õåпàòèò В, äðåáíà øàðêà, ðóáåîëà è çàóøêà. Çà ðàç-

ëèêà îò оВÄÏ, чåсòî çàпîчâàùà сëåä âèðóсíà èíфåê-

öèÿ, пðè ÕВÄÏ сå îòêðèâà âðúçêà с hLA àíòèãåíè

Dw3, DRw3, A1 è B8.

Патоãенеçата íà ìåäèèðàíàòà îò ìàêðîфàãè

äåìèåëèíèçàöèÿ, êàêòî è пðè äðóãèòå âúçпàëèòåëíè

íåâðîпàòèè, å сâúðçàíà êàêòî с àíòèòÿëî ìåäèè-

ðàíè, òàêà è с Ò-êëåòúчíî ìåäèèðàíè àâòîèìóííè ðå-

àêöèè. 

Патоморфолоãи÷ните данни сà с õàðàêòåð

íà õðîíèчíà äåìèåëèíèçàöèÿ íà êîðåíчåòàòà è пðî-

êсèìàëíèòå îòäåëè íà пåðèфåðíèòå íåðâè, пî-ðÿäêî

èìà áåëåçè íà àêсîííà äåãåíåðàöèÿ. Èìà è пðåäèìíî

àêсîííà фîðìà.

Êлини÷ната картина сå õàðàêòåðèçèðà с пîс-

òåпåííî è áàâíî ðàçâèòèå íà сëàáîсò â пðîêсèìàë-

íèòå è äèсòàëíè ìóсêóëíè ãðóпè íà äîëíèòå è

пî-ðÿäêî íà ãîðíèòå êðàéíèöè. Ìàêсèìàëíèÿò íåâðî-

ëîãèчåí äåфèöèò сå äîсòèãà сëåä 8 èëè пîâåчå

сåäìè öè îò íàчàëîòî íà íåâðîëîãèчíàòà сèìпòîìà-

òèêà. Ïðè 15% îò пàöèåíòèòå çàáîëÿâàíåòî çà-

пîчâà îсòðî, êàòî оВÄÏ è пîсëå пðîìåíÿ сâîÿ

êëèíèчåí õîä. Ìîæå äà çàпîчíå àсèìåòðèчíî èëè îò

ãîðíèòå êðàéíèöè. Ìóсêóëíèòå õèпîòðîфèè сà сëàáî

èçðàçåíè. Ñåòèâíèòå íàðóøåíèÿ сà пî-îòчåòëèâè â

сðàâíåíèå с оВÄÏ, ìàêàð áîëêèòå äà сà íà пî-çàäåí

пëàí. Ìîæå äà èìà áîëêè â ãúðáà. Ïðåîáëàäàâà çàсÿ-

ãàíåòî íà âèáðàöèîííèÿ è сòàâíî-ìóсêóëåí, пðåä

òåìпåðàòóðíèÿ è áîëêîâèÿ óсåò, пîðàäè çàсÿãàíå íà

äåáåëèòå ìèåëèíèçèðàíè âëàêíà. В íÿêîè сëóчàè èìà

äèçåсòåçèè. Çàсÿãàíåòî íà КÍ сå сðåùà пî-ðÿäêî

(10-15% îò сëóчàèòå). Ïåðèфåðíè àâòîíîìíè íàðó-

øåíèÿ èìà â 20%, à îãíèùíà íåâðîëîãèчíà сèìпòî-

ìàòèêà îò сòðàíà íà цÍÑ – â 10% îò сëóчàèòå. Ïðè

íÿêîè пàöèåíòè èìà òðåìîð â ðúöåòå.

Клиничният ход å õðîíèчåí, пðîãðåсèðàù, сòú-

пàëîâèäíî-пðîãðåсèðàù èëè пðèсòúпåí. 

диаãноçата сå пîсòàâÿ чðåç êëèíèчíè, ëèêâî -

ðî ëîãèчíè, åëåêòðîäèàãíîсòèчíè è пàòîìîðфîëî-

ãèчíè êðèòåðèè. Òÿõíîòî èçпúëíåíèå îпðåäåëÿ

âúç ìîæíà, âåðîÿòíà è сèãóðíà äèàãíîсòèчíà сèãóð-

íîсò.

Задължителните клинични критерии сà:

ðàçâèòèå íà сèìåòðèчíà пðîêсèìàëíà è äèсòàëíà

ìóсêóëíà сëàáîсò â пîâåчå îò åäèí êðàéíèê, сúчå-

òàíà сúс сóõîæèëíà õèпî- äî àðåфëåêсèÿ è пðîãðåсèÿ

íà çàáîëÿâàíåòî íàä 2 ìåсåöà. 

идиопати÷на (клаñи÷еñка) ХВдП – íÿìà 
сúпúòсòâàùî çàáîëÿâàíå
атипи÷ни варианти на ХВдП:

- Ìóëòèфîêàëíà ìîòîðíà íåâðîпàòèÿ (ÌÌÍ) -
àсèìåòðèчíà, чèсòî ìîòîðíà;

- Ìóëòèфîêàëíà пðèäîáèòà äåìèåëèíèçèðàùà
сåòèâíî-ìîòîðíà íåâðîпàòèÿ (Lewis-Sumner
сèíäðîì) – àсèìåòðèчíà, сåòèâíî-ìîòîðíà;

- Äèсòàëíà пðèäîáèòà äåìèåëèíèçèðàùà сèìå-
òðèчíà íåâðîпàòèÿ – сèìåòðèчíà, äèсòàëíà,
сåòèâíî-ìîòîðíà; íàðóøåíà пîõîäêà; IgM пàðà-
пðîòåèíåìèÿ пðè 75%.

- Кðàíèàëåí пîëèíåâðèò;
- Áðàõèàëíà èëè ëóìáîсàêðàëíà ðàäèêóëîпëåê-

сóсíà íåâðîпàòèÿ;
- Ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ;
- Ñúчåòàíèå íà öåíòðàëíà è пåðèфåðíà äåìèåëè-

íèçàöèÿ;
- ×èсòî сåòèâíè íåâðîпàòèè;

ХВдП аñоциирана ñ дрóãо çаáоляване:
- hIV èíфåêöèÿ
- Ëèìфîпðîëèфåðàòèâíè çàáîëÿâàíèÿ (ëèìфîì

íà hodgkin);
- Ìîíîêëîíàëíà èëè áèêëîíàëíà ãàìàпàòèè (ìàê-

ðîãëîáóëèíåìèÿ, PoEMS сèíäðîì);
- Ìîíîêëîíàëíà ãàìàпàòèÿ с íåîпðåäåëåíà çíà-

чèìîсò îò IgM, IgG è IgA òèп;
- Ñèсòåìåí lupus erythematosus;
- Çàõàðåí äèàáåò;
- Õðîíèчåí àêòèâåí õåпàòèò В èëè Ñ;
- Вúçпàëèòåëíè çàáîëÿâàíèÿ íà чåðâàòà (áîëåсò

íà Crohn);
- Òèðåîòîêсèêîçà;
- Äåìèåëèíèçàöèÿ íà цÍÑ.
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Подкрепящи диагнозата клинични симп -

томи сà: äàííè çà пðåäèìíî äèсòàëíà ìóсêóëíà сëà-

áîсò, сåòèâíè îòпàäíè è/èëè âúçáóäíè сèìпòîìè.

- Ликворологични критерии – äàííè çà

áåëòúч íî-êëåòúчíà äèсîöèàöèÿ â ëèêâîðà (áåëòúê

> 0,45 g/l, êëåòêè < 10x106/l). Ñпîðåä Аìåðèêàíсêàòà

Аêàäåìèÿ пî Íåâðîëîãèÿ (ААN) òå сà çàäúëæèòåëíè

çà пîсòàâÿíå íà сèãóðíà äèàãíîçà.

- Електромиографските критерии сà çàäúë-

æèòåëíè çà пîсòàâÿíå íà äèàãíîçàòà. В сðàâíåíèå

сúс ÑÃÁ, пðè пàöèåíòèòå с ÕВÄÏ сå óсòàíîâÿâà çíà-

чèòåëíî пî-çàáàâåíà сêîðîсò íà пðîâåæäàíå пî äâè-

ãàòåëíèòå è сåòèâíè âëàêíà íà пåðèфåðíèòå íåðâè,

пî-сèëíî èçðàçåí чàсòèчåí áëîê íà пðîâåæäàíå пî

äâèãàòåëíèòå âëàêíà èëè àáíîðìíè òåìпîðàëíà äèс-

пåðсèÿ, óäúëæåíè f-âúëíè è äèсòàëíè ëàòåíöèè. Ïðè

èãëåíàòà ÅÌÃ пî-чåсòî сå ðåãèсòðèðàò äàííè çà äå-

íåðâàöèÿ è сèëíî ðàçðåäåíè çàпèсè. 

- Хистологични критерии – äàííè çà äåìèåëè-

íèçàöèÿ, ðåìèåëèíèçàöèÿ è âúçпàëèòåëíà èíфèëòðà-

öèÿ. Òå сà çàäúëæèòåëíè çà пîсòàâÿíå íà сèãóðíà

äèàãíîçà спîðåä ААN. В сëóчàèòå, êîãàòî сòåпåíòà

íà сèãóðíîсò íà äèàãíîçàòà å “âúçìîæíà” (íå сà èç-

пúëíåíè ÅÌÃ è ëèêâîðîëîãèчíè êðèòåðèè), сå пðåпî-

ðúчâà áèîпсèÿ íà пåðèфåðåí íåðâ с îãëåä èçêëþчâàíå

íà äðóãè çàáîëÿâàíèÿ.

Ñ îãëåä íà äèфåðåíöèàëíàòà äèàãíîçà сà íåîá-

õîäèìè ìíîæåсòâî èçсëåäâàíèÿ: сåðóìíà ãëþêîçà,

ãëþêîçî-òîëåðàíòåí òåсò, ãëèêèðàí õåìîãëîáèí,

фóíêöèè íà ùèòîâèäíàòà æëåçà, áúáðåöèòå è чåð-

íèÿ äðîá, èçсëåäâàíèÿ çà õåпàòèò, hIV àíòèòåëà, сå-

ðóìíà è óðèííà åëåêòðîфîðåçà çà òúðсåíå íà

пàðàпðîòåèí, пúëíà êðúâíà êàðòèíà, сåðîëîãèчíî èç-

сëåäâàíå çà Borrelia burgdorferi, C ðåàêòèâåí пðîòåèí,

àíòèíóêëåàðíè àíòèòåëà, àíãèîòåíçèí êîíâåðòè-

ðàù åíçèì, àíòèòåëà êúì åêсòðàõèðàù сå ÿäðåí àí-

òèãåí, ðåíòãåíîãðàфèÿ íà ãðúäåí êîø è íà êîсòè

(àêî сå óсòàíîâÿò пàðàпðîòåèíè). 

диференциална диаãноçа. Ïàöèåíòèòå, пîê-

ðèâàùè êðèòåðèèòå çà ÕВÄÏ, сå пîäðàçäåëÿò íà òà-

êèâà с èäèîпàòèчíà è сâúðçàíà с äðóãî çàáîëÿâàíå.

Òðÿáâà äà сå èçêëþчàò è íàсëåäсòâåíèòå ìîòîðíî-

сåíçîðíè íåâðîпàòèè.

Ле÷ението å имуномодулиращо с êîðòèêîс-

òåðîèäè, пëàçìàфåðåçà è èíòðàâåíîçåí èìóíîãëîáó-

ëèí. Ïðèëàãàò сå пðè пàöèåíòè с äîсòàòúчíî òåæúê

íåâðîëîãèчåí äåфèöèò, çà äà îпðàâäàå ðèсêúò îò

ëåчåíèåòî, îсîáåíî с êîðòèêîсòåðîèäèòå. 

Продължително лечение с Prednisone (dehydro-

cortison) â íàчàëíà äîçà îò 80-120 mg/äí. åæåäíåâíî

èëè â àëòåðíèðàùà сõåìà îò 7,5 mg â àëòåðíàíòíèÿ

äåí å ìåòîä íà пúðâè èçáîð. Всåêè ìåсåö äíåâíàòà

äîçà сå íàìàëÿâà с 20 mg äî äîсòèãàíå íà ìèíèìàë-

íàòà åфåêòèâíà äîçà, îáèêíîâåíî 20-40 mg äíåâíî.

Ëåчåíèåòî òðÿáâà äà пðîäúëæè пîíå 9 ìåсåöà è äà

çàпîчíå âúçìîæíî íàé-ðàíî. Ïî-ðàííîòî пðåêðàòÿ-

âàíå íà ëåчåíèåòî âîäè äî íîâ пðèсòúп. Çà пðîäúë-

æèòåëåí пåðèîä îò âðåìå ìîæå äà сå пðîâåæäà

пîääúðæàùî ëåчåíèå îò 0,5 – 0,75 mg/kg/äí. осòåî -

пîðîçàòà с âåðòåáðàëíè êîìпðåсèîííè фðàêòóðè è

êàòàðàêòàòà сà íàé-чåсòèòå óсëîæíåíèÿ îò äúë-

ãîсðîчíîòî ëåчåíèå. 

Комбинирано лечение с Prednisone и плазмафе-

реза å пîêàçàíî àêî áîëíèòå íå сå пîäîáðÿâàò âúпðå -

êè 4 сåäìèчíî ëåчåíèå с Prednisone èëè пðîäúëæàâàò

äà сå âëîøàâàò èëè ðàçâèâàò сòðàíèчíè åфåêòè îò

íåãî. Òÿ сå пðîâåæäà äâà пúòè сåäìèчíî â пðîäúëæå-

íèå íà 3 - 6 сåäìèöè, сëåä êîåòî сå пîâòàðÿ â çàâè-

сèìîсò îò âëîøàâàíåòî íà пàöèåíòà. 

Íàëèчèåòî íà ÕВÄÏ íàëàãà îòäèфåðåíöè-

ðàíå íà фîðìèòå, àсîöèèðàíè с äðóãî îсíîâíî çà-

áîëÿâàíå.

Òîâà íàëàãà èçâúðøâàíå íà ëèêâîðíî èçсëåä-

âàíå, ëèêâîðíà, сåðóìíà è óðèííà åëåêòðîфîðåçà

çà òúðсåíå íà пàðàпðîòåèí, êàêòî è ìíîæåсòâî

äðóãè èçсëåäâàíèÿ.
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Интравенозното лечение с имунен глобулин

èìà âðåìåíåí åфåêò. Çàпîчâà сå с 0,5 äî 2 g/kg/äí. â

пðîäúëæåíèå íà 4 - 5 äíè. Òåçè пàöèåíòè, êîèòî îò-

ãîâàðÿò äîáðå íà ëåчåíèåòî, ìîãàò äà пîëóчàò èí-

фóçèè с åäèíèчíà äîçà îò 0,5g/kg/äí. íà èíòåðâàëè,

çàâèсåùè îò сúсòîÿíèåòî èì. Ðÿäêî пðåäèçâèêâà

сåðèîçíè сòðàíèчíè åфåêòè, íî òðÿáâà äà сå пðî-

âåæäà âíèìàòåëíî пðè áúáðåчíà íåäîсòàòúчíîсò.

Azathioprine 3 mg/kg äí. â пðîäúëæåíèå íà 3 ìå-

сåöà ìîæå äà сå пðèëîæè пðè ëèпсà íà åфåêò. Аêî è

òàçè òåðàпèÿ íå äàäå çàäîâîëèòåëåí åфåêò сå пðè-

ëàãà cyclophosphamide 50 mg/kg äí. èíòðàâåíîçíî â

пðîäúëæåíèå íà 4 äíè. 

Ïðèëàãàíåòî íà алфа или бета интерферон

ìîæå äà áúäå âðåìåííî åфåêòèâíî пðè íÿêîè пàöè-

åíòè. 

Симптоматично лечение сå пðîâåæäà çà íåâ-

ðîпàòíàòà áîëêà.

Проãноçата å сâúðçàíà с пðîäúëæèòåëíà íåâ-

ðîëîãèчíà äèсфóíêöèÿ è пî-ìàëêà âåðîÿòíîсò çà

спîíòàííè ðåìèсèè, çà ðàçëèêà îò äîáðàòà пðîãíîçà

íà оВÄÏ. Ñëåä пðîâåäåíîòî ëåчåíèå 95% îò áîëíèòå

сå пîäîáðÿâàò âðåìåííî. Ñëåä òîâà сàìî 40% îò

òÿõ îсòàâàò â пúëíà èëè чàсòèчíà ðåìèсèÿ, áåç äà

сå ëåêóâàò. Ïî-äîáðà å пðîãíîçàòà пðè пàöèåíòè сúс

спîíòàííè ðåìèсèè, îòêîëêîòî с пðîãðåсèðàù õîä

íà çàáîëÿâàíåòî.

3. Мóлтифокалната моторна невропатия ñ

áлок в проводимоñтта (ММн) å îпèсàíà пðåç

1985 ã.

Çаáоляемоñтта å ìàëêà, â сâåòà сà îпèсàíè

íàä 300 сëóчàÿ. Çàсÿãà пðåäèìíî ìúæåòå (80%), âúâ

âúçðàсòîâèÿ äèàпàçîí 20-50 ãîäèíè (80%).

раçделя ñе íà äâå ãðóпè – ìóëòèфîêàëíà ìî-

òîðíà íåâðîпàòèÿ (ÌÌÍ) è ìóëòèфîêàëåí áëîê â пðî-

âåæäàíåòî. Ìåæäó òÿõ сúùåсòâóâàò êëèíèчíè, ÅÌÃ

è èìóíîëîãèчíè ðàçëèêè, íî âúпðåêè òîâà сå ðàçãðà-

íèчàâàò òðóäíî.

етиолоãията íå å èçâåсòíà. Ïðè 50% îò пàöè-

åíòèòå å пîâèøåí òèòúðà íà IgM àíòèòåëàòà êúì

GM1 ãàíãëèîçèä íà пåðèфåðíèÿ ìèåëèí. Òîâà äàâà îс-

íîâàíèå çà îáсúæäàíå íà пðèíàäëåæíîсòòà ìó êúì

пàðàпðîòåèíåìèчíèòå пîëèíåâðîпàòèè. Íå å èç-

âåсòíà пðèчèíàòà çà èçáîðíîòî çàсÿãàíå íà äâèãà-

òåëíèòå âëàêíà íà пåðèфåðíèòå íåðâè. Вúçìîæíî å

äà сå äúëæè íà ðàçëèчíàòà àíòèãåííà åêспðåсèÿ â

äâèãàòåëíèòå è сåòèâíè âëàêíà èëè íà ðàçëèчíîòî

пðåäðàçпîëîæåíèå êúì óâðåæäàíå. 

Патоморфолоãи÷но сå óсòàíîâÿâàò äå- è ðå-

ìèåëèíèçàöèÿ, ìíîãî пîäîáíè íà òåçè пðè ÕВÄÏ. 

Êлини÷но пðîòèчà ìíîãî сõîäíî íà АËÑ, с õðî-

íèчíî-ðåìèòåíòíî èëè пî-чåсòî с áàâíî õðîíèчíî -

пðîãðåäèåíòíî пðîòèчàíå. Õàðàêòåðèçèðà сå с

îсòðî èëè пîäîсòðî íàсòúпâàùà äèсòàëíà ìîòîðíà

ìîíîíåâðîпàòèÿ â ãîðíè è пî-ðÿäêî â äîëíè êðàéíèöè

(óâèсâàíå íà êèòêàòà èëè сòúпàëîòî). Ïðè 10% îò

пàöèåíòèòå сà çàсÿãàò пðåäèìíî ãîðíèòå êðàéíèöè

è пðîêсèìàëíèòå ìóсêóëíè ãðóпè. Íåóсåòíî сå çà-

сÿãà è äðóã пåðèфåðåí íåðâ. Вúâëèчàíåòî íà КÍ íå å

õàðàêòåðíî. офîðìÿò сå àсèìåòðèчíà, пðåäèìíî

äèсòàëíà сëàáîсò è ìóсêóëíè õèпîòðîфèè, åäèíèчíè

фàсöèêóëàöèè è êðàìпè, êîèòî çàсÿãàò пðåäèìíî ðú-

öåòå. Ðàçпðåäåëåíèåòî íà пàðåòèчíèòå ìóсêóëè сú-

îòâåòсòâà íà èíåðâàöèîííàòà çîíà íà îòäåëíèòå

пåðèфåðíè íåðâè. Ñóõîæèëíèòå ðåфëåêсè сà пîòèс-

íàòè èëè íîðìàëíè. Òèпèчíà å ëèпсàòà íà сåòèâåí

äåфèöèò пðè êëèíèчíîòî è ÅÌÃ èçсëåäâàíå. Íàëè -

чèåòî íà пàðåсòåçèè íå èçêëþчâà äèàãíîçàòà. Ïðè

íÿêîè пàöèåíòè с ìóëòèфîêàëåí áëîê íà пðîâîäè-

ìîсòòà èìà êëèíèчíè è ÅÌÃ сåòèâíè íàðóøåíèÿ â

ÕВÄÏ сå ëåêóâà с êîðòèêîсòåðîèäè â пðîäúë-

æåíèå íà 9 ìåсåöà.

Ñèìпòîìàòèчíîòî ëåчåíèå å íàсîчåíî êúì

íåâðîпàòíàòà áîëêà.
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îáëàсòòà íà ìîòîðíèÿ áëîê è êëèíèчíàòà êàðòèíà

íàпîäîáÿâà ÕВÄÏ. Ëèпсâàò áîëêè, àâòîíîìíè ðàç-

сòðîéсòâà è çàсÿãàíå íà öåíòðàëíèÿ äâèãàòåëåí

íåâðîí. 

диаãноçата сå пîсòàâÿ спîðåä êëèíèчíè, ëèê-

âîðîëîãèчíè è ÅÌÃ êðèòåðèè. 

Неврографски сà õàðàêòåðíè áåëåçèòå çà äå-

ìèåëèíèçàöèÿ – пåðсèсòèðàùèÿò ìóëòèфîêàëåí чàс-

òèчåí áëîê íà пðîâåæäàíå пî äâèãàòåëíèòå âëàêíà

íà пåðèфåðíèòå íåðâè (пðè ÌÌÍ) èëè áëîê íà пðîâî-

äèìîсòòà пî сìåсåíè íåðâè. Òå сà îсíîâåí äèфåðåí-

öèàëíî-äèàãíîсòèчåí áåëåã çà ðàçëèчàâàíå îò

ìîòîíåâðîííèòå çàáîëÿâàíèÿ. ×àсòèчíèÿò ìîòî-

ðåí áëîê сå õàðàêòåðèçèðà с íåпðîпîðöèîíàëíî íà-

ìàëÿâàíå íà àìпëèòóäàòà èëè пëîùòà íà ÑÌАÏ

(сóìàðíèÿò ìîòîðåí àêöèîíåí пîòåíöèàë) пðè пðî-

êсèìàëíà спðÿìî äèсòàëíà åëåêòðîсòèìóëàöèÿ íà

пåðèфåðåí äâèãàòåëåí íåðâ. Òðÿáâà äà ëèпсâà òåì-

пîðàëíà äèспåðсèÿ íà ÑÌАÏ. Кàòî êðèòåðèè сå пðèå -

ìà íàìàëÿâàíåòî íà àìпëèòóäàòà èëè пëîùòà íà

пðîêсèìàëíèÿ ÑÌАÏ с пîâåчå îò 20% спðÿìî òåçè íà

äèсòàëíèÿ. Ïðåäпîчèòà сå èçпîëçâàíåòî íà “inching

òåõíèêàòà” - сòèìóëàöèÿ íà íåðâà пðåç êúсè èíòåð-

âàëè (2-2,5 cm). Ïî òîçè íàчèí ìîæå äà сå óсòàíîâè

äàëè àìпëèòóäàòà íà ÑÌАÏ спàäà âíåçàпíî â îпðå -

äå ëåí óчàсòúê íà íåðâà, êîåòî å êðèòåðèè çà

пîсòàâÿ íå íà äèàãíîçàòà, àêî спàäàíåòî íå å â îáè -

чàéíèòå ìåсòà íà êîìпðåсèÿ íà сúîòâåòíèÿ íåðâ.

Ïðîãðåсèâíîòî спàäàíå íà àìпëèòóäàòà å õàðàê-

òåðíî çà äðóãè çàáîëÿâàíèÿ, пðîòèчàùè с õðîíèчíà

äåìèåëèíèçàöèÿ èëè àêсîííà óâðåäà. Áëîêúò íà пðî-

âîäèìîсòòà ìîæå äà íàсòúпè âúâ âсåêè óчàсòúê íà

пåðèфåðåí äâèãàòåëåí íåðâ, íî íàé-чåсòî çàсÿãà n.

ulnaris è n. medianus â пðåäìèøíèöàòà, пî-ðÿäêî â îá-

ëàсòòà íà ìèøíèöàòà èëè àêсèëàòà. Ïî-ðÿäêî сå çà-

сÿãàò n. peroneus èëè n. tibialis. Ñêîðîсòòà íà

пðîâåæäàíå пî äâèãàòåëíèòå âëàêíà íà пåðèфåð-

íèòå íåðâè îáèêíîâåíî å â ãðàíèöèòå íà íîðìàòà

èëè å ëåêî íàìàëåíà. Ñåòèâíèòå âëàêíà îсòàâàò íå-

çàсåãíàòè. Èãëåíîòî ÅÌÃ èçсëåäâàíå чåсòî íå пî-

êàçâà пàòîëîãèчíè îòêëîíåíèÿ. Ìîãàò äà сå

óсòàíîâÿò фàсöèêóëàöèè è фèáðèëàöèè è ìîòîðíè

àêöèîííè пîòåíöèàëè с пîâèøåíà пðîäúëæèòåëíîсò

è àìпëèòóäà, ëîêàëèçèðàíè сàìî â ìóсêóëèòå èíåð-

âèðàíè îò çàсåãíàòèÿ íåðâ. Çà ðàçëèêà îò òîâà пðè

óâðåæäàíå íà спèíàëíèòå ìîòîíåâðîíè пðîìåíèòå

îáõâàùàò ìíîãî ìóсêóëíè ãðóпè.

Ликворният белтък å â ðåфåðåíòíè ãðàíèöè

пðè 90% îò пàöèåíòèòå. Ïðè îсòàíàëèòå пàöèåíòè

ìîæå äà áúäå ëåêî пîâèøåí (äî 0,8 g/L).

Добрият терапевтичен ефект îò èíòðàâåíî-

çåí èìóíîãëîáóëèí èëè cyclophosphamid пîäêðåпÿò

äèàãíîçàòà. 

диференциалната диаãноçа íàëàãà äà сå èç-

êëþчàò ALS, спèíàëíà ìóсêóëíà àòðîфèÿ è ÕВÄÏ.

Íàëèчèåòî íà ÿсíè сåòèâíè íàðóøåíèÿ â îáëàсòòà

íà çàсåãíàòèòå пåðèфåðíè íåðâè (пðè сèãóðíà ÅÌÃ

ðåäóêöèÿ íà сåòèâíàòà àìпëèòóäà èëè íà сêî-

ðîсòòà íà пðîâåæäàíå пî сåòèâíèòå âëàêíà), пðè

àсèìåòðèчíî ðàçпðåäåëåíèå íà пàðåçèòå òðÿáâà äà

íàсîчè âíèìàíèåòî êúì äðóãè äèàãíîçè. Кúì òÿõ

пðèíàäëåæàò сèíäðîìúò íà Lewis-Sumner îò êðúãà

íà ÕВÄÏ, ìíîæåсòâåíàòà ìîíîíåâðîпàòèÿ пðè âàс-

êóëèòè èëè â ðåçóëòàò íà ìíîæåсòâåíè êîìпðåсè-

îííè сèíäðîìè íà пåðèфåðíè íåðâè пðè íàсëåäсòâåíè

íåâðîпàòèè сúс сêëîííîсò êúì ðàçâèòèå íà пàðà-

ëèçè, пðèчèíåíè îò íàòèсê èëè íåâðîфèáðîìè. 

Ле÷ението с cyclophîsphamid 1 g/m2 ìåсåчíî, çà

6 ìåсåöà å ìåòîä íà пúðâè èçáîð. Ïðåäâèä íà âúç-

ìîæíèòå сòðàíèчíè åфåêòè сå пðèëàãà сàìî пðè пà-

öèåíòè с пî-òåæêà èíâàëèäèçàöèÿ. 

Ëåчåíèåòî с èíòðàâåíîçåí èìóíåí ãëîáóëèí (â

äîçà 0,4 – 0,5 äî 2 g/kg/äí. â пðîäúëæåíèå íà 4 - 5 äíè)

пîâëèÿâà âðåìåííî è íåпúëíî пîâåчåòî пàöèåíòè è

íå спèðà пðîãðåсèÿòà íà çàáîëÿâàíåòî. Íåîáõîäèìè

сà пîâòîðíè êóðсîâå. Íå пîâëèÿâà è êîíöåíòðà-
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öèÿòà íà àíòèãëèêîëèпèäíèòå àíòèòåëà. 

Ïàöèåíòèòå íå сå пîäîáðÿâàò сëåä ëåчåíèå с

êîðòèêîсòåðîèäè èëè пëàçìàфåðåçà. 

Проãноçата å äîáðà.

4. ХВдП аñоциирани ñ дрóãо çаáоляване

Полиневропатии, аñоциирани ñ 

ãамапатия (моноклонални протеини)

Ñåðóìíè ìîíîêëîíàëíè пðîòåèíè ìîãàò äà сå

óсòàíîâÿò пðè ëèпсà íà сèìпòîìè íà çàáîëÿâàíå.

Ìîíîêëîíàëíè ãàìàпàòèè с íåîпðåäåëåíà çíàчèìîсò

îò ðàçëèчåí èçîòèп (IgM, IgG èëè IgA) сå óсòàíîâÿ-

âàò пðè 3% îò íàсåëåíèåòî íàä 65 ãîäèøíà âúç-

ðàсò. Ãàìàпàòèèòå ìîãàò äà áúäàò пúðâèчíà è

åäèíсòâåíà èçÿâà íà пàòîëîãèчíèÿ пðîöåс. Ïîÿâàòà

íà ìîíîêëîíàëíèÿ èìóíîãëîáóëèí пàðàпðîòåèí (Ì-

êîìпîíåíò) â êðúâòà ìîæå äà áúäå пúðâèчíî (èçîëè-

ðàíî) èëè äà сúпðîâîæäà äðóãè çàáîëÿâàíèÿ êàòî

íåîпëàçìè, áàâíîâèðóсíè èíфåêöèè, ÑÏÈÍ, ëóåс è äð.

Ïîëèíåâðîпàòèè сå ðàçâèâàò пðè 29 äî 71% îò пàöè-

åíòèòå с ãàìàпàòèè. Òå сà êëèíèчíî, õèсòîëîãèчíî

è íåâðîфèçèîëîãèчíî ðàçíîðîäíè. Ìîãàò äà пðîòå-

êàò êàêòî с äåìèåëèíèçàöèÿ, òàêà è с àêсîííà äåãå-

íåðàöèÿ.

етиолоãията íà пîëèíåâðîпàòèèòå å сâúð-

çàíà с íàðóøåíèÿ íà сåðóìíèòå èìóíîãëîáóëèíè.

Ïîëèíåâðîпàòèè сå сðåùàò пðè пúðâèчíè (áåíèãíåíà

ìîíîêëîíàëíà ãàìàпàòèÿ è êðèîãëîáóëèíåìèÿ) è âòî-

ðèчíè ãàìàпàòèè è îсîáåíî пðè ìèåëîì (åäèíèчåí èëè

ìíîæåсòâåí), пëàçìàöèòîì è ìàêðîãëîáóëèíåìèÿ íà

Waldenstrom.

Патоãенеçата íà íåâðîпàòèèòå å сâúðçàíà с

èìóííî ìåäèèðàíà óâðåäà íà пåðèфåðíèòå íåðâè.

Вåðîÿòíî сúùåсòâóâàò íÿêîëêî ðàçëèчíè ìåõà-

íèçìà íà óâðåäà, êîèòî âîäÿò äî пðåäèìíà äåìèåëè-

íèçàöèÿ èëè àêсîííà äåãåíåðàöèÿ.

Êлини÷ното проти÷ане íà пîëèíåâðîпàòèÿòà

å ðàçëèчíî. 

Бениãнената моноклонална ãамапатия (мо-

ноклонална ãамапатия ñ неопределена çна÷и-

моñт) å чåсòà, åäèí Ì-пðîòåèí сå îòêðèâà â 1,5%

îò íàсåëåíèåòî íàä 50 ãîäèíè è â 3% íàä 70 ãîäèíè.

Çàсÿãà íàé-чåсòî ìúæå íà 60-70 ãîäèøíà âúçðàсò.

Çàáîëÿâàíåòî сå îпðåäåëÿ êàòî ãàìàпàòèÿ с íåîпðå-

äåëåíà çíàчèìîсò, çàùîòî пðè 25% îò пàöèåíòèòå

сëåä ìíîãî ãîäèíè âúçíèêâà ìèåëîì. Ïðè чàсò îò пà-

öèåíòèòå с IgM пàðàпðîòåèíåìèÿ сëåä ãîäèíè сå

ðàçâèâà áîëåсòòà íà Waldenstrom.

Õàðàêòåðèçèðà сå с åäíî àáíîðìíî îсòðèå â β-

γ – îáëàсòòà íà сåðóìíàòà пðîòåèíîâà åëåêòðîфî-

ðåçà, îáîçíàчàâàíî êàòî пàðàпðîòåèí, ìîíîêëîíàëåí

пðîòåèí èëè Ì-пðîòåèí (сúсòîÿùî сå îò èìóíîãëî-

áóëèíè îò åäèí è сúùè èçîòèп). Всèчêè òå сå пðîäó-

öèðàò îò åäèí åäèíсòâåí êëîí îò àáíîðìíî

пðî ëèфåðèðàùè ëèìфîпëàçìàòèчíè êëåòêè. оòêðè -

òèòå âúâ âðúçêà с íåâðîпàòèÿòà èìóíîãëîáóëèíè сà

íàé-чåсòî IgM òèп (â 60%) èëè IgG (30%) è IgA (10%).

Ïðè пîâåчåòî пàöèåíòè сå óсòàíîâÿâà êàпà-êîìпî-

íåíò íà ëåêàòà âåðèãà. В íÿêîè îò сëóчàèòå сå

óсòà íîâÿâà â óðèíàòà сàìî ëåêàòà âåðèãà íà èìó-

íîãëîáóëèíèòå, сèíòåçèðàíà îò пëàçìàòèчíèòå

êëåòêè. 

оòêðèòè сà ìíîæåсòâî спåöèфèчíè пîëèêëî-

íàëíè è ìîíîêëîíàëíè àíòèòåëà сðåùó ìèåëèíà â

пåðè фåðíèòå íåðâè è íåãîâèòå êîìпîíåíòè (õîí-

äðîèòèíсóëфàò, GM1 è GD1â – ãàíãëèîçèä, ãëèêîëè-

пèäè è сóëфàòèäè). Íàé-âàæíîòî àíòèòÿëî (пðè 75%

îò пàöèåíòèòå с IgM сâúðçàíà íåâðîпàòèÿ) ðåàãèðà

с ìèåëèí - àсîöèèðàíèÿ ãëèêîпðîòåèí (MAG) íà ãëþ-

êîëèпèäèòå (сóëфàòèäíè êîìпîíåíòè íà ìèåëèíà). 

Патоанатомично сå óсòàíîâÿâà äåìèåëèíèçà-

öèÿ è ðåìèåëèíèçàöèÿ. 

Клинично èìà õðîíèчíî-пðîãðåсèðàù õîä. Ïîâå -

чåòî пàöèåíòè с àíòè-MAG íåâðîпàòèÿ èìàò

äèсòàë íî сèìåòðèчíî çàсÿãàíå íà êðàéíèöèòå с

пðåîá ëàäàâàíå íà âúçáóäíèòå (èçòðúпâàíå) è îò-
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пàäíè сåòèâíè пðîÿâè. Ïúðâîíàчàëíî сå îáõâàùàò

äîëíèòå êðàéíèöè с àòàêсèÿ íà пîõîäêàòà. Ïî-êúсíî

сå çàсÿãàò ãîðíèòå êðàéíèöè, пîÿâÿâà сå è пîсòóðà-

ëåí òðåìîð пðè MAG пîçèòèâíèòå пàöèåíòè.

Äâèãàòåëíèòå âëàêíà сà пî-сëàáî àíãàæèðàíè, êàòî

пàðåòèчíèòå пðîÿâè è ìóсêóëíè õèпîòðîфèè сå ðàç-

âèâàò пî-êúсíî è сà пî-ëåêè. Ñóõîæèëíèòå ðåфëåêсè

сå íàðóøàâàò пî-êúсíî â õîäà íà çàáîëÿâàíåòî. 

Ïðè множествен миелом пîëèíåâðîпàòèÿ сå

ðàçâèâà сàìî â 3-5% îò сëóчàèòå. 

Клинично сå пðåäсòàâÿ êàòî ëåêà сåòèâíî-ìî-

òîðíà èëè чèсòî сåòèâíà íåâðîпàòèÿ сúс сóáà-

êóòíî èëè õðîíèчíî - ðåìèòåíòíî пðîòèчàíå. 

Îñтеоñклероти÷ният миелом â ãðóпàòà íà

ìíîæåсòâåíèÿ ìèåëîì å с ìíîãî íèсêà чåсòîòà – 0,5

äî 3% îò áîëíèòå. Ïðè íåãî ìíîãî пî-чåсòî (50% îò

áîëíèòå) сå óсòàíîâÿâà пîëèíåâðîпàòèÿ. 

Клинично пðè ìíîæåсòâåí èëè сîëèòàðåí îсòå-

îсêëåðîòèчåí ìèåëîì сå íàáëþäàâà õðîíèчíà

âúçпàëè òåëíà äåìèåëèíèçèðàùà, пðåäèìíî ìîòîðíà

пîëèíåâðîпàòèÿ. 

POEMS ñиндромúт (сúчåòàíèå íà пîëèíåâðî-

пàòèÿ, îсòåîсêëåðîòèчåí ìèåëîì, îðãàíîìåãàëèÿ,

åíäîêðèíîпàòèÿ, Ì-пðîòåèí è êîæíè пðîìåíè) пðè

îсòåîсêëåðîòèчåí ìèåëîì å сâúðçàí с àáíîðìåí ìî-

íîêëîíàëåí ãëîáóëèí с ëàìáäà ëåêà âåðèãà. В Япîíèÿ

å пî-чåсò è сå íàðèчà сèíäðîì íà Crow-fukase.

Ïîëèíåâðîпàòèÿ сå ðàçâèâà пðè 50% îò пàöèåí-

òèòå.

Клинично пðîòèчà êàòî óìåðåíî èçðàçåíà сåí-

çîìîòîðíà пîëèíåâðîпàòèÿ. Кîæíèòå пðîìåíè сà õè-

пåðòðèõîçà, áúðç ðàсòåæ íà êîсàòà, çàäåáåëÿâàíå è

õèпåðпèãìåíòàöèÿ íà êîæàòà. Ïîÿâÿâàò сå пàпèëå-

äåìà, õåпàòîспëåíîìåãàëèÿ, îòîöè è õèпîòèðåîèäè-

çúì. В ìíîãî сëóчàè èìà ëèìфàäåíîпàòèÿ пîðàäè

àíãèîфîëèêóëàðíà õèпåðпëàçèÿ пðè áîëåсòòà íà

Castleman. 

Ëèêâîðíîòî èçсëåäâàíå пîêàçâà сèëíî пîâèøåí

пðîòåèí â ëèêâîðà. Ïðè èìóíîåëåêòðîфîðåçà сå óс-

òàíîâÿâà íàëèчèå íà IgG èëè IgA пàðàпðîòåèí. 

В êðúâòà сå îòêðèâàò пèê íà èìóíîãëîáóëèíè,

êîéòî å ìîíîêëîíàëåí, áèêëîíàëåí èëè ìóëòèêëîíà-

ëåí è èìà ëàìáäà ëåêà âåðèãà. 

ÅÌÃ èçсëåäâàíåòî пîêàçâà äàííè çà äåìèåëèíè-

çàöèÿ, à пî-êúсíî â õîäà íà çàáîëÿâàíåòî – è çà àê-

сîííà äåãåíåðàöèÿ. 

Ïðè êîсòíî-ìîçúчíà áèîпсèÿ сå óсòàíîâÿâàò

ìîðфîëîãèчíî íîðìàëíè, пîíÿêîãà ëåêî пîâèøåí áðîé

пëàçìàòèчíè êëåòêè, êîèòî сà èçòîчíèêà çà пàðà-

пðîòåèíèòå. 

Ðåíòãåíîëîãèчíî пðè PoEMS сå îòêðèâàò îс-

òåîсêëåðîòèчíè ëåçèè â äúëãèòå êîсòè, пðåøëå-

íèòå, ðåáðàòà, pelvis èëè чåðåпà. 

Макроãлоáóлинемията на Waldenstrom сå

äúëæè íà ìîíîêëîíàëíî пîâèøàâàíå íà IgM пëàçìå-

íàòà фðàêöèÿ. Çàáîëÿâàíåòî å ðÿäêî è îòãîâîðíî

сàìî çà 2% îò сëóчàèòå с ìîíîêëîíàëíà ãàìàпàòèÿ.

Ïî-чåсòî å пðè ìúæå ìåæäó 50 è 70 ãîäèøíà âúçðàсò.

Ïðè 50% îò пàöèåíòèòå сå óсòàíîâÿâàò àíòè MAG

àíòèòåëà. Ïðåäèçâèêâà пîëèíåâðîпàòèÿ пðè 5% îò

пàöèåíòèòå.

Клинично пîëèíåâðîпàòèÿòà сå ðàçâèâà õðî-

íèчíî è çàпîчâà àсèìåòðèчíî. Ñëåä âðåìå сòàâà сè-

ìåòðèчíà, сåòèâíà è äèсòàëíà, пðåäèìíî â äîëíèòå

êðàéíèöè. Ðàçâèâà сå сåíçîðíà àòàêсèÿ. Ëèпсâàò êî-

ëåííèòå è àõèëîâè ðåфëåêсè. 

Ëèêâîðíèÿò пðîòåèí å пîâèøåí, êàêòî è ãëîáó-

ëèíîâàòà фðàêöèÿ. IgM ìîíîêëîíàëíèÿ пðîòåèí å íàä

3 mg/l. Ïðè 80% ìîíîêëîíàëíèòå пðîòåèíè сà сâúð-

çàíè с κ ëåêàòà âåðèãà.

ÅÌÃ èçсëåäâàíåòî пîêàçâà äåìèåëèíèçèðàùî

сåíçîìîòîðíî óâðåæäàíå. Èãëåíàòà ÅÌÃ пîêàçâà

фèáðèëàöèè, îсòðè пîëîæèòåëíè âúëíè è íàìàëåí

áðîé ìîòîðíè àêöèîííè пîòåíöèàëè.

Êриоãлоáóлинемията ìîæå äà áúäå åсåíöèàë -

íà èëè âсëåäсòâèå íà ìíîæåсòâåí ìèåëîì, ëèìфîìà,
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сúåäèíèòåëíî òúêàííè çàáîëÿâàíèÿ, õðîíèчíà èíфåê-

öèÿ è õåпàòèò Ñ. Кðèîãëîáóëèíà å сåðóìåí пðîòåèí,

êîéòî пðåöèпèòèðà пðè îõëàæäàíå. Òîé å îò IgM èëè

IgG òèп è пî-чåсòî å пîëèêëîíàëåí. Кðèîãëîáóëèíèòå

сà öèðêóëèðàùè èìóííè êîìпëåêсè, èìóíîãëîáóëèíè,

íàсîчåíè сðåùó пîëèêëîíàëíè èìóíîãëîáóëèíè. Òå сà

òðè òèпà. Òèп I сà сúсòàâåíè îò ìîíîêëîíàëíè èìó-

íîãëîáóëèíè, îáèêíîâåíî îò IgM, íàсîчåíè сðåùó пî-

ëèêëîíàëíè IgG. Òèп I êðèîãëîáóëèíè сå пîÿâÿâàò

íàé-чåсòî пðè пàöèåíòè с äèсêðàçèÿ íà пëàçìàòèчíè

êëåòêè. Òèп II êðèîãëîáóëèíèòå сå сúсòîÿò îò êîì-

áèíàöèÿ îò ìîíîêëîíàëíè IgM è пîëèêëîíàëíè èìóíîã-

ëîáóëèíè íàсîчåíè сðåùó пîëèêëîíàëíè IgG. Òèп III

êðèîãëîáóëèíè сà сìåсèöà îò пîëèêëîíàëíè IgM, IgG

è IgA, íàсîчåíè сðåùó пîëèêëîíàëíè IgG. Òèп II è III сà

íàé-чåсòè è сå íàðèчàò сìåсåíà êðèîãëîáóëèíåìèÿ.

Ñìåсåíàòà êðèîãëîáóëèíåìèÿ ìîæå äà áúäå сâúð-

çàíà с äðóãè çàáîëÿâàíèÿ, êàòî ëèìфîпðîëèфåðà-

òèâíè íàðóøåíèÿ, çàáîëÿâàíèÿ íà сúåäèíèòåëíàòà

òúêàí, õåпàòèò В è Ñ. Ïîëèíåâðîпàòèÿ âúçíèêâà пðè

25-90% îò пàöèåíòèòå с пúðâèчíà è сèìпòîìàòèчíà

фîðìà íà çàáîëÿâàíåòî. 

Патогенезата å сâúðçàíà с пàðàпðîòåèíà, êîé -

òî èãðàå ðîëÿòà íà àíòèíåâðàëíî àíòèòÿëî. Вúç -

ìîæ íî å èíòðàâàсêóëàðíîòî ìó äåпîçèðàíå â

åпè íåâ ðàëíèòå êðúâîíîсíè сúäîâå äà óâðåæäà пåðè-

фåðíèòå íåðâè.

Клинично пîëèíåâðîпàòèÿòà å õðîíèчíà, äèс-

òàëíà, сèìåòðèчíà è сåíçîìîòîðíà. Ïî-ðÿäêî ìîæå

äà пðîòåчå êàòî ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ.

Ïúðâîíàчàëíî сå пðîÿâÿâà сàìî с áîëêè è пàðåсòåçèè

пðè èçëàãàíå íà сòóä. Ïîсòåпåííî сå ðàçâèâà ìóс-

êóëíà сëàáîсò è õèпîòðîфèè â äîëíèòå, à пî-êúсíî è

â ãîðíèòå êðàéíèöè. Ðàçâèâàò сå фåíîìåíè íà

Raynaud è пóðпóðíè êîæíè îáðèâè â êðàéíèöèòå. 

В êðúâòà сå óсòàíîâÿâà êðèîãëîáóëèí. 

ÅÌÃ èçсëåäâàíåòî пîêàçâà àêсîííà äåãåíåðà-

öèÿ. Ñåòèâíèòå âëàêíà сà óâðåäåíè пðåäèìíî â äîë-

íèòå êðàéíèöè. Èãëåíàòà ÅÌÃ пîêàçâà фèáðèëàöèè è

пîçèòèâíè îсòðè âúëíè, с íàìàëåí áðîé ìîòîðíè àê-

öèîííè пîòåíöèàëè â äèсòàëíèòå ìóсêóëíè ãðóпè.

нефамилната пúрви÷на амилоидна полинев-

ропатия íå å сâúðçàíà с äðóãî çàáîëÿâàíå. В íÿêîè

сëóчàè сå пðåäèçâèêâà îò ìíîæåсòâåí ìèåëîì.

Вòîðèчíàòà àìèëîèäîçà сå пðåäèçâèêâà îò õðî-

íèчíî âúçпàëèòåëíî èëè íåâúçпàëèòåëíî çàáîëÿâàíå.

Ïðåäèçâèêâà сå îò ìîíîêëîíàëåí (ðÿäêî пîëèêëîíà-

ëåí) пðîòåèí â êðúâòà. Ìàêðîфàãèòå чðåç сâîèòå

åíçèìè ðàçãðàæäàò ãîëåìèòå èìóíîãëîáóëèííè

ìîëå êóëè è òåõíèòå ëåêè âåðèãè àãðåãèðàò è фîðìè-

ðàò àìèëîèäíè îòëàãàíèÿ â òúêàíèòå è пåðèфåð-

íèòå íåðâè. Ïëàçìàòèчíèòå êëåòêè ìîãàò è

äèðåêòíî äà пðîäóöèðàò ëåêèòå âåðèãè. Ïðè èäèî-

пàòèчíàòà àìèëîèäîçà пðåîáëàäàâàò ëàìáäà ëå-

êèòå âåðèãè, à пðè ìèåëîìà – êàпà ëåêèòå âåðèãè.

Клинично сå пðîÿâÿâà îêîëî 65 ãîäèøíà âúç-

ðàсò с áîëêè è пàðåсòåçèè, сèìåòðèчíà õèпåсòåçèÿ

çà áîëêà è òåìпåðàòóðà è àâòîíîìíè íàðóøåíèÿ, пî-

ðàäè çàсÿãàíå íà òúíêèòå âëàêíà â пåðèфåðíèòå

íåðâè. Ïî-êúсíî сå пîÿâÿâà ìóсêóëíà сëàáîсò â

êðàêà, êîÿòî ìîæå äà îáõâàíå è ðúöåòå. Ìîãàò äà сå

çàсåãíàò äåáåëèòå íåðâíè âëàêíà сúс çàãóáà íà äúë-

áîêàòà сåòèâíîсò. Ïðè 25% îò пàöèåíòèòå сå пðî-

ÿâÿâà сèíäðîì íà êàðпàëíèÿ êàíàë. Õàðàêòåðíè сà

èçðàçåíèòå àâòîíîìíè íàðóøåíèÿ – ãàсòðîèíòåс-

òèíàëíè, ìåõóðíè, çåíèчíè è äðóãè. Ïðîãðåсèÿòà íà

çàáîëÿâàíåòî å áúðçà с пðåæèâÿåìîсò äî 2 ãîäèíè. 

Ëèêâîðúò å íîðìàëåí èëè с ëåêî пîâèøåí пðî-

òåèí. Ïàðàпðîòåèíà сå îòêðèâà â сåðóìà è óðèíàòà. 

ÅÌÃ èçсëåäâàíåòî пîêàçâà çàсÿãàíå пðåäèìíî

íà сåòèâíèòå âëàêíà â äîëíèòå êðàéíèöè. Èãëåíàòà

ÅÌÃ пîêàçâà îсòðè пîëîæèòåëíè âúëíè è фèáðèëà-

öèè â ìóсêóëèòå пðåäèìíî íà äîëíèòå êðàéíèöè.

Диагнозата сå пîòâúðæäàâà с áèîпсèÿ íà n.

suralis è óсòàíîâÿâàíå íà àìèëîèä.

Диференциалната диагноза âêëþчâà фàìèë-
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íàòà фîðìà íà çàáîëÿâàíåòî, пàðàíåîпëàсòèчíè è

äðóãè пîëèíåâðîпàòèè сúс çàсÿãàíå íà òúíêèòå íåð-

âíè âëàêíà.

Ле÷ението пðè пàöèåíòè с IgA, IgG è IgM (MAG

– íåãàòèâíè) – ãàìàпàòèÿ с íåîпðåäåëåíà çíàчèìîсò

è íåâðîпàòèÿ сå пðîâåæäà с êîðòèêîсòåðîèäè

(êàêòî пðè ÕВÄÏ). Ïðèëàãàíåòî íà èíòðàâåíîçåí

èìóíîãëîáóëèí èëè пëàçìàфåðåçà íå å åфåêòèâíî. 

Ïðè áîëíèòå с IgM (MAG – пîçèòèâíè) – ãàìàпà-

òèÿ è íåâðîпàòèÿ сå пðèëàãà cyclophîsphamid – 0,1 –

0,2 mg/kg/äí. â пðîäúëæåíèå íà 4 сåäìèöè. Аëòåð -

íàòèâà å chlorambucil (4 пúòè пî 300 mg/m2) â пðîäúë-

æåíèå íà 4 сåäìèöè.

Ëåчåíèåòî пðè PoEMS сå пðîâåæäà сúâìåсòíî

с õåìàòîëîã (ëúчåòåðàпèÿ, dehydrocortison â êîìáè-

íàöèÿ с melphalan èëè cyclophosphamide). 

Ëåчåíèåòî íà ìàêðîãëîáóëèíåìèчíèòå пîëèíåâ-

ðîпàòèè сå пðîâåæäà с prednisone, chlorambucil, cy-

clophosphamide è пîâòàðÿùà сå пëàçìàфåðåçà.

Ëåчåíèåòî íà íåфàìèëíàòà пúðâèчíà àìèëî-

èäíà пîëèíåâðîпàòèÿ чðåç èìóíîсóпðåсèÿ íå åфåê-

òèâíî. Ëåêóâà сå сèìпòîìàòèчíî áîëêàòà.

5. идиопати÷ни ñетивни и 

автономни невропатии

5.1. идиопати÷ни ñетивни невронопатии 

(ãанãлионопатии)

епидемиолоãия. опèсàíè сà îêîëî 100 пàöèåí -

òà â сâåòà. Жåíèòå áîëåäóâàò ìàëêî пî-чåсòî.

Çàáîëÿâàíåòî çàпîчâà îêîëî 40 ã. âúçðàсò.

етиолоãията å íåèçâåсòíà. Ïðè íÿêîè пàöèåí -

òè сêîðî пðåäè çàпîчâàíå íà çàáîëÿâàíåòî èìà ãðè-

пîпîäîáíè сèìпòîìè èëè äèàðèÿ.

Патоãенеçа. Ïðåäèçâèêâàò сå îò àâòîèìóíåí

пðèсòúп сðåùó çàäíîêîðåíчåâèòå ãàíãëèè. Вúçíèêâà

CD8+ T-êëåòúчíî ìåäèèðàíà öèòîòîêсèчíà àòàêà

сðåùó íåâðîíèòå â спèíàëíèòå ãàíãëèè. Вåðîÿòíî

òàðãåòíèÿò àíòèãåí å ganglioside GD1b, ëîêàëèçè-

ðàí â íåâðîíèòå íà çàäíîêîðåíчåâèòå ãàíãëèè.

Патохиñтолоãи÷но сå óсòàíîâÿâà íàìàëÿâàíå

íà òúíêèòå è äåáåëè ìèåëèíîâè âëàêíà. В спèíàë-

íèòå ãàíãëèè сå íàìèðà Вàëåðîâà äåãåíåðàöèÿ è íà-

ìàëÿâàíå íà áðîÿ íà íåâðîíèòå.

Êлини÷но ìîæå äà пðîãðåсèðà ìíîãî áúðçî (çà

чàсîâå) èëè пî-áàâíî – çà ìåсåöè è ãîäèíè. Ìîæå äà

пðîòåчå ìîíîфàçíî, ðåìèòåíòíî, õðîíèчíî-пðîãðå-

сèâíî èëè õðîíèчíî-ðåìèòåíòíî. Äåáþòà íà çàáîëÿ-

âàíåòî å с àсèìåòðèчíà õèпåсòåçèÿ â ëèöåòî,

òÿëîòî ãîðíèòå èëè äîëíè êðàéíèöè. Ïî-êúсíî сå

пðîÿâÿâàò õèпåðåсòåçèè с áîëêà. Õèпåсòåçèÿòà

ìîæå äà îсòàíå àсèìåòðèчíà èëè пî-êúсíî äà сòàíå

сèìåòðèчíà. Çàсÿãàò сå пðåäèìíî äåáåëèòå íåðâíè

âëàêíà, с íåсòàáèëíîсò íà пîõîäêàòà è íåëîâêîсò â

ðúöåòå. Вèáðàöèîííèÿò è óсåòà çà пîëîæåíèå íà

êðàéíèöèòå â пðîсòðàíсòâîòî сà íàðóøåíè.

Òåìпåðàòóðíèÿò è áîëêîâèÿò óсåò сà пî-сëàáî çà-

сåãíàòè. Ïðîìåíèòå сà пî-èçðàçåíè â ðúöåòå, îò-

êîëêîòî â êðàêàòà. Ìóсêóëíàòà сèëà å çàпàçåíà, íî

íàðóøåíàòà пðîпðèîöåпòèâíà сåòèâíîсò âîäè äî

íåëîâêîсò. усòàíîâÿâàò сå псåâäîàòåòîçíè äâèæå-

íèå íà ðúöåòå, äèçìåòðèÿ, пîëîæèòåëåí Romberg è

çàòðóäíåíà пîõîäêà íà òúìíî. Ñóõîæèëíèòå ðåф-

ëåêсè сà пîòèсíàòè èëè ëèпсâàùè. 

иçñледвания. Ликворът å с íîðìàëåí èëè ëåêî

пîâèøåí пðîòåèí. Ïðè íÿêîè пàöèåíòè сå óсòàíî-

âÿâà ìîíîêëîíàëíà ãàìàпàòèÿ IgM, IgG èëè IgA. Ïðè

íÿêîè пàöèåíòè с IgM ìîíîêëîíàëíà ãàìàпàòèÿ сå óс-

òàíîâÿâàò àíòèãàíãëèîçèäíè àíòèòåëà (àíòè-

GD1b). Ñ îãëåä îòõâúðëÿíå íà пàðàíåîпëàсòèчåí

сèíäðîì òðÿáâà äà сå èçсëåäâàò àíòèíåâðîííè ÿä-

ðåíè àíòèòåëà (àíòè-hu è àíòè-Purkinje êëåòúчíè).

Òðÿáâà äà сå èçсëåäâàò àíòèêëåòúчíè, SS-A è SS-B

àíòèòåëà çà îòõâúðëÿíå íà сèíäðîì íà Sjögren.

Неврографското изследване пîêàçâà ëèпсâàùè

èëè íèсêîàìпëèòóäíè сåòèâíè íåðâíè àêöèîííè пî-
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òåíöèàëè (ÑÍАÏ). Äèсòàëíèòå сåòèâíè è ìîòîðíè

ëàòåíòíîсòè сà íîðìàëíè èëè ëåêî óäúëæåíè.

Аìпëèòóäèòå íà ÑÌАÏ сà ëåêî íàìàëåíè (пîä 20%).

Ñêîðîсòèòå íà пðîâåæäàíå пî äâèãàòåëíèòå âëàêíà

сà íîðìàëíè èëè ëåêî íàìàëåíè. h-ðåфëåêсèòå íå сå

îòâåæäàò. Èãëåíàòà ÅÌÃ å íîðìàëíà.

диференциалната диаãноçа âêëþчâà пàðàíå-

îпëàсòèчíà пîëèíåâðîпàòèÿ с àíòè-hu àíòèòåëà è

сåòèâíèÿ ãàíãëèîíèò пðè сèíäðîìà íà Sjogren.

Äèàãíîçàòà сå пîсòàâÿ чðåç èçêëþчâàíå íà òîê-

сèчíà è пàðàíåîпëàсòèчíà пîëèíåâðîпàòèÿ, êàêòî è

çàáîëÿâàíèÿ íà сúåäèíèòåëíàòà òúêàí (сèíäðîì íà

Sjögren) è èíфåêöèÿ с Epstein-Barr âèðóс.

Ле÷ението ìîæå äà сå пðîâåæäà с êîðòèêî сòå -

ðîè äè, пëàçìàфåðåçà èëè èìóíîãëîáóëèí. Åфåê -

òèâíîсòòà íå å âèсîêà è пðè òðàéíî óâðåæäàíå íà

сåòèâíèòå íåâðîíè íå ìîæå äà âúçíèêíå ðåãåíåðàöèÿ.

5.2. идиопати÷ни автономни невропатии

опèсàíè сà îò Young è сúòð. Ïî-êúсíî сà îпè-

сàíè íÿêîëêî сëóчàÿ.

Патоãенеçата å сâúðçàíà с àâòîèìóííà àòàêà

íàсîчåíà сðóùó пåðèфåðíèòå àâòîíîìíè âëàêíà èëè

ãàíãëèè. Ïðè íÿêîè пàöèåíòè àíòèòåëàòà сà íàсî-

чåíè сðåùó êàëöèåâèòå êàíàëè â пðåсèíàпòèчíèòå

àâòîíîìíè íåðâíè òåðìèíàëè.

Хиñтопатолоãи÷но сà íàìåðåíè íàìàëåí áðîé

òúíêè ìèåëèíèçèðàíè íåðâíè âëàêíà.

Êлини÷ното проти÷ане å õåòåðîãåííî пî îò-

íîøåíèå íà íàчàëîòî, òèпà íà àâòîíîìíèÿ äåфèöèò,

íàëèчèåòî èëè ëèпсàòà íà сîìàòèчíî çàсÿãàíå è

сòåпåíòà íà âúçсòàíîâÿâàíå. Ìîãàò äà пðîòåêàò

с ðàçëèчåí àâòîíîìåí äåфèöèò è çàсÿãàíå èëè íå íà

сîìàòèчíèòå íåðâíè âëàêíà. Ñåëåêòèâíà õîëèíåð-

ãèчíà äèсфóíêöèÿ сå íàìèðà пðè 20% îò пàöèåí-

òèòå, äîêàòî пðè îсòàíàëèòå èìà ðàçëèчíà сòåпåí

íà äèфóçíà сèìпàòèêîâà è пàðàсèìпàòèêîâà äèсфóí-

êöèÿ. Ïðè пîâåчåòî (80%) îò пàöèåíòèòå èìà îð-

òîсòàòèчíî çàìàéâàíå. Ãàсòðîèíòåсòèíàëíèòå

сèìпòîìè (ãàäåíå, пîâðúùàíå, äèàðèÿ, çàпåê, èëåóс

èëè пîсòпðàíäèàëíî пîäóâàíå) сà âòîðè пî чåсòîòà

(70%). Ïðè пîâåчåòî пàöèåíòè èìà òåðìîðåãóëà-

òîðíè íàðóøåíèÿ с èíòîëåðàíс êúì âèсîêè òåìпåðà-

òóðè è íàðóøåíèÿ â èçпîòÿâàíåòî. ×åсòî сà íàëèöå

ðàçìàçàíî çðåíèå, сóõè îчè è óсòà, ðåòåíöèÿ èëè èí-

êîíòèíåíöèÿ íà óðèíàòà è èìпîòåíòíîсò. Ïðè 30%

îò пàöèåíòèòå èìà ìðàâóчêàíå, íàðóøåíà сåòèâ-

íîсò è äèçåсòåçèè â ðúöåòå è êðàêàòà. Ìóсêóëíàòà

сèëà å çàпàçåíà. 

Õîäúò íà çàáîëÿâàíåòî å ìîíîфàçåí, с пðîãðå-

сèÿ, пîсëåäâàíà îò пëàòî è áàâíî âúçсòàíîâÿâàíå.

Вúçсòàíîâÿâàíåòî å íåпúëíî пðè пîâåчåòî пàöèåí -

òè.

иçñледвания. Ликворът å с ëåêî пîâèøåí пðî-

òåèí, áåç пëåîöèòîçà.

Тестовете за изследване на автономната

нерв на система пîêàçâàò пðè 60% îò пàöèåíòèòå

îðòîсòàòèчíà õèпîòîíèÿ è íàìàëåíà âàðèàáèëíîсò

íà сúðäåчíàòà чåсòîòà пðè äúëáîêî âäèøâàíå. Ïðè

40% îò пàöèåíòèòå îòãîâîðúò êúì ìàíьîâúðà íà

Valsalva å àáíîðìåí – пî-сèëíî спàäàíå íà êðúâíîòî

íàëÿãàíå пðåç ðàííàòà âòîðà фàçà íà îòãîâîðà,

ëèпсà íà âúçсòàíîâÿâàíå íà сèсòîëèчíîòî è äèàс-

òîëèчíî êðúâíî íàëÿãàíå пðåç êúсíàòà âòîðà фàçà,

èëè ðåäóöèðàíî äî ëèпсâàùî пîâèøàâàíå íà сèсòî-

ëèчíîòî è äèàсòîëèчíî íàëÿãàíå пðåç фàçà IV.

Ñòîéíîсòèòå íà сóìèðàíèÿ êîëèчåсòâåí сóäîìîòî-

ðåí àêсîí ðåфëåêс òåсò (QSART) сà àáíîðìíè пðè

85% îò пàöèåíòèòå. Ïîâåчåòî пàöèåíòè èìàò àá-

íîðìåí òåðìîðåãóëàòîðåí òåсò çà èçпîòÿâàíå с

îáëàсòè íà àíõèäðîçà â 12–97% îò òÿëîòî. Íàëèöå

å ãàсòðîèíòåсòèíàëíà õèпîìîáèëíîсò íàâсÿêúäå

îò åçîфàãà äî ðåêòóìà.

ЕМГ è íåâðîãðàфсêèòå èçсëåäâàíèÿ сà íîð-

ìàëíè. Ñèìпàòèêîâèÿò êîæåí îòãîâîð ìîæå äà

ëèпсâà.



29

дВиГаТеЛни нарУШениЯ / MOVEMENT DISORDERS Bulgaria 16 / Supplement 2 / 2019

Ле÷ението å сèìпòîìàòèчíî çà îðòîсòàòèч-

íàòà õèпîòîíèÿ, ãàсòðîèíòåсòèíàëíèòå è ìåõóðíè

íàðóøåíèÿ. fluodrocortisone пðèåò сóòðèí è íà îáÿä

пîâëèÿâà пëàçìåíèÿò îáåì. Çàпîчâà сå с 0,1 mg/äí. è

сå óâåëèчàâà с 0,1 mg âсåêè 3–4 äåí äî пîсòèãàíå íà

êîíòðîë íà êðúâíîòî íàëÿãàíå. Ãàсòðîèíòåсòè -

íàëíàòà õèпîìîáèëíîсò сå пîâëèÿâà чðåç metaclo-

pramide. Ïðè пàöèåíòè сúс çàпåê сå èçпîëçâàò

ëàêсà òèâè. Ìåõóðíèòå íàðóøåíèÿ сå ëåêóâàò îò

óðîëîã чðåç êàòåòðèçàöèÿ èëè õîëèíåðãèчíè àãî-

íèсòè.

Èìóíîìîäóëèðàùîòî ëåчåíèå чðåç êîðòèêîс-

òåðîèäè, пëàçìàфåðåçà èëè èìóíîãëîáóëèíè å áåç

îсîáåí åфåêò.

6. Полиневропатии при пúрви÷ни и втори÷ни 

ваñкóлити 

Ïåðèфåðíèòå íåðâè сå óâðåæäàò чåсòî пðè

íÿêîè âèäîâå âàсêóëèòè è áîëåсòèòå íà сúåäèíè-

òåëíàòà òúêàí. 

Êлаñифицират ñе íà áàçàòà íà êàëèáúðà íà çà-

сåãíàòèòå êðúâîíîсíè сúäîâè (ìàëêè, сðåäíè è ãî-

ëåìè). Äðóã пðèçíàê, пî êîéòî сå êëàсèфèöèðàò å

äàëè сà сèсòåìíè èëè èçîëèðàíè â пåðèфåðíàòà íåð-

âíà сèсòåìà. Òðåòèÿò пðèçíàê çà êëàсèфèêàöèÿ å

спîðåä òîâà äàëè âàсêóëèòúò å пúðâèчåí (polyarteritis

nodosa, áîëåсò íà Churg-Strauss, ãðàíóëîìàòîçà íà

Wegener, êðèîãëîáóëèíåìèÿ) èëè âòîðèчåí, âсëåäсò-

âèå íà äðóãè сèсòåìíè çàáîëÿâàíèÿ (áîëåсòè íà сúå-

äèíèòåëíàòà òúêàí, èíфåêöèè, ìåäèêàìåíòîçíè

ðåàêöèè, ìàëèãíåíè çàáîëÿâàíèÿ).

Хиñтопатолоãия. Вàсêóëèòúò å õèсòîëî-

ãèчíà äèàãíîçà, êîÿòî èçèсêâà óсòàíîâÿâàíå íà

òðàíсìóðàëíà âúçпàëèòåëíî-êëåòúчíà èíфèëòðàöèÿ

è íåêðîçà íà сòåíàòà íà êðúâîíîсíèòå сúäîâå.

Èìóíîõèсòîëîãèчíîòî èçсëåäâàíå óсòàíîâÿâà äåпî-

çèðàíå íà èìóíîãëîáóëèí (IgM è/èëè IgG) è êîìпëå-

ìåíò â êðúâîíîсíèòå сúäîâå. Íàáëþäàâà сå

àсèìåòðèчíà çàãóáà íà íåðâíè âëàêíà è àêòèâíà

Вàëåðîâà äåãåíåðàöèÿ, àêî âàсêóëèòúò å пðåäèçâè-

êàë èíфàðöèðàíå íà íåðâà. оáèêíîâåíîòî âúçпàëåíèå

å íåспåöèфèчíà íàõîäêà è íå âèíàãè å сâúðçàíî âàс-

êóëèò. Íåêðîòèçèðàùèÿò âàсêóëèò íàсòúпâà

âсëåäсòâèå íà èсõåìèÿ íà òúêàíèòå, êðúâîсíàáäÿ-

âàíè îò óâðåäåíèòå сúäîâå.

Êлини÷но âàсêóëèòèòå èìàò íÿêîè îáùè сèìп -

òîìè, с âàðèàöèè спîðåä óâðåäåíèòå êðúâîíîсíè сú-

äîâå. Всÿêî спåöèфèчíî çàáîëÿâàíå èìà õàðàêòåðíè

сèсòåìíè сèìпòîìè, íî êëèíèчíèòå пðîÿâè îò

сòðàíà íà пåðèфåðíàòà íåðâíà сèсòåìà сå пðèпîê-

ðèâàò.

Ïåðèфåðíàòà íåðâíà сèсòåìà сå çàсÿãà пî òðè

пàòåðíà. Ïúðâèÿò å ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ,

пðè êîÿòî сå çàсÿãàò íÿêîëêî íåðâà, êîåòî âîäè äî

àсèìåòðèчíîсò íà сèìпòîìèòå. Вòîðèÿò å çàсòúп-

âàùà сå ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ, пðè êîÿòî сå

çàсÿãàò åäíè è сúùè íåðâè äâóсòðàííî, íî â ðàçëèчíà

сòåпåí è сúс çàсÿãàíå íà ðàçëèчíè ìóсêóëíè ãðóпè.

Òîâà âîäè äî ãåíåðàëèçèðàíî, íî àсèìåòðèчíî çàсÿ-

ãàíå. Ñëåä âðåìå àсèìåòðèÿòà ìîæå äà сå èçãëàäè è

äà сå îфîðìè çàсÿãàíå òèп ðúêàâèöè è чîðàпè, êàêòî

пðè пîâåчåòî äèсòàëíè сèìåòðèчíè пîëèíåâðîпàòèè.

Äâàòà âèäà ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ сå óсòà-

íîâÿâàò пðè 60–70% îò пàöèåíòèòå, à äèсòàëíà сè-

ìåòðèчíà пîëèíåâðîпàòèÿ – пðè 30–40%. 

Íàé-чåсòèÿò сèìпòîì å пàðåùàòà äèçåсòå-

çèчíà áîëêà пî õîäà íà àíàòîìèчíàòà èíåðâàöèÿ íà

çàсåãíàòèòå íåðâè. Çàсÿãàò сå äâèãàòåëíèòå è сå-

òèâíèòå âëàêíà, с äâèãàòåëíè è сåòèâíè íàðóøå-

íèÿ. Ïðè äèсòàëíî сèìåòðèчíî çàсÿãàíå сåòèâíèòå

è äâèãàòåëíè íàðóøåíèÿ сà ëîêàëèçèðàíè пîä фîð-

ìàòà íà ðúêàâèöè è чîðàпè. 

иçñледвания. Биопсията íà пåðèфåðåí íåðâ óс-

òàíîâÿâà õàðàêòåðíàòà õèсòîпàòîëîãèчíà íà-

õîäêà. Ñ пîäõîäÿùè ултразвукови образни методи

ìîæå äà сå îáåêòèâèðà ëîêàëèçàöèÿòà è òåæåсòòà
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íà âàсêóëèòà è íàсòúпèëèòå пðîìåíè â сòðóêòó-

ðàòà íà пåðèфåðíèÿ íåðâ è ìóсêóëíàòà àðõèòåêòî-

íèêà.

Неврографията пîêàçâà àсèìåòðèчíî íàìàëÿ-

âàíå íà àìпëèòóäàòà èëè ëèпсà íà ÑÍАÏ. Ñúùèòå

пðîìåíè сå óсòàíîâÿâàò пî îòíîøåíèå íà ÑÌАÏ.

Äèсòàëíèòå ìîòîðíè ëàòåíòíîсòè сà íîðìàëíè èëè

ëåêî óäúëæåíè. Ñêîðîсòèòå íà пðîâåæäàíå пî äâèãà-

òåëíèòå âëàêíà сà â íîðìà. В íÿêîè сëóчàè ìîæå äà

сå óсòàíîâè áëîê íà пðîâåæäàíåòî. Èãëåíàòà ÅÌÃ

пîêàçâà îсòðè пîëîæèòåëíè âúëíè è фèáðèëàöèè â

ìóсêóëèòå, èíåðâèðàíè îò çàсåãíàòèòå íåðâè. Ñëåä

âðåìå ìîæå äà íàðàсíàò пðîäúëæèòåëíîсòòà è àì-

пëèòóäèòå íà àêöèîííèòå пîòåíöèàëè íà äâèãàòåë-

íèòå åäèíèöè.

Ле÷ението íà сèсòåìíèòå âàсêóëèòè сå пðî-

âåæäà с êîìáèíàöèÿ îò êîðòèêîсòåðîèäè è cy-

clophosphamide. Õèпåðсåíçèòèâíèòå è èçîëèðàíèòå

âàсêóëèòè сå ëåêóâàò сàìî с êîðòèêîсòåðîèäè.

Methylprednisolone сå пðèëàãà пúðâîíàчàëíî â

äîçà 1 g èíòðàâåíîçíî, åæåäíåâíî 3 äíè. Ñëåä òîâà

сå пðåâêëþчâà íà пåðîðàëíî prednisone 1,5 mg/kg/äí.,

äî 100 mg/äí., пðèåò êàòî åäèíèчíà сóòðåøíà äîçà.

Ñëåä 2–4 сåäìèöè сå пðåìèíàâà íà àëòåðíèðàùè

пðèå ìè пðåç äåí пî 100 mg. Жåëàòåëíî å äà сå äîáàâè

êàëöèé, âèòàìèí D è áèфîсфàíàòè çà пðåâåíöèÿ íà

îсòåîпîðîçàòà.

Cyclophosphamide сå çàпîчâà çàåäíî с êîðòè-

êîсòåðîèäèòå, пåðîðàëíî èëè èíòðàâåíîçíî.

Ïåðîðàëíèÿò пðèåì â äîçà 1,0–2,0 mg/kg å пî-åфåêòè-

âåí сóпðåсîð íà èìóííàòà сèсòåìà, íî èìà пîâåчå

сòðàíèчíè ðåàêöèè (õåìîðàãèчåí öèсòèò).

Ìåсåчíèòå èíòðàâåíîçíè пóëсîâå сå пðèëàãàò â

åäèíèчíà äîçà 500–1000 mg/m2 пëîù íà òÿëîòî.

Äîáàâÿò сå sodium 2-mercaptoethane sulfonate (mesna)

çà íàìàëÿâàíå íà òîêсèчíîсòòà âúðõó пèêîчíèÿ

ìåõóð è ondansetron çà íàìàëÿâàíå íà ãàäåíåòî.

Ïàöèåíòèòå òðÿáâà äà áúäàò äîáðå õèäðàòèðàíè,

çà íàìàëÿâàíå íà òîêсèчíîсòòà âúðõó пèêîчíèÿ

ìåõóð. Ñëåä èíòðàâåíîçíîòî пðèëîæåíèå ëåâêîöè-

òèòå спàäàò ìàêсèìàëíî êúì 7–18 äåí. Ïðåç òîçè

пåðèîä ðèсêúò îò èíфåêöèè å íàé-ãîëÿì. 

Ле÷ението пðîäúëæàâà äî íàсòúпâàíå íà пîä-

îáðåíèå èëè сòàáèëèçèðàíå, îáèêíîâåíî 4–6 ìåсåöà.

Ñëåä òîâà prednisone сå íàìàëÿâà пîсòåпåííî с 5 mg

âсåêè 2–3 сåäìèöè. Ïóëсîâèÿò cyclophosphamide сå

пðîäúëæàâà пîíå 1 ãîäèíà. Ïðè ëèпсà íà åфåêò îò èí-

òðàâåíîçíèÿ cyclophosphamide, сå пðåìèíàâà íà пå-

ðîðàëåí пðèåì. Ïðè пàöèåíòèòå сúс Churg-Strauss

сèíäðîì сå íàëàãà пðîäúëæèòåëåí пðèåì íà pred-

nisone, пîðàäè íàëèчèåòî íà àсòìà. Íîâè пðèсòúпè

ìîãàò äà сå пîÿâÿò пðè 50% îò пàöèåíòèòå с ãðà-

íóëîìàòîçà íà Wegener. Ïðè òÿõ ìîæå äà сå íàëîæè

äîæèâîòíà èìóíîсóпðåсèâíà òåðàпèÿ. 

Ïðè ðåфðàêòåðíè íà ëåчåíèå пàöèåíòè ìîæå äà

сå îпèòà methotrexate (0,15–0,3 mg/kg/сåäìèчíî) â

êîìáèíàöèÿ с êîðòèêîсòåðîèäè, azathioprine, cy-

closporine, tacrolimus èëè chlorambucil. 

Ïðè пàöèåíòè с õåпàòèò B èëè C êîíâåíöèîíàë-

íîòî ëåчåíèå с âèсîêè äîçè êîðòèêîсòåðîèäè è cy-

clophosphamide âîäè äî пåðсèсòèðàíå è ðåпëèêàöèÿ

íà âèðóсà, с пîâèøàâàíå íà ðèсêà çà чåðíîäðîáíî óâ-

ðåæäàíå. Кîðòèêîсòåðîèäèòå сå пðèëàãàò сàìî

пðåç пúðâèòå íÿêîëêî сåäìèöè, çà пîâëèÿâàíå íà æè-

âîòîçàсòðàøàâàùèòå сèìпòîìè íà сèсòåìíèÿ âàс-

êóëèò. Ñëåä òîâà òå сå спèðàò. Ïðèëàãàò сå

пëàçìàфåðåçà è àíòèâèðóсíè ìåäèêàìåíòè, êàòî vi-

darabine èëè α-èíòåðфåðîí (3 ìèëèîíà åäèíèöè 3

пúòè сåäìèчíî).

6.1. Пúрви÷ни ñиñтемни ваñкóлити на 

ñредните и ãолеми крúвоноñни ñúдове

Гиãантоклетú÷ните ваñкóлити сà äâå фîðìè

– òåìпîðàëåí è àðòåðèèò íà Takayasu. Ñàìî пðè

òåìпîðàëíèÿ àðòåðèèò âúçíèêâàò пåðèфåðíè íåâ-

ðîпàòèè. Çàсÿãà сðåäíèòå è ãîëåìè àðòåðèè, îсî-
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áåíî àîðòíàòà àðêà è íåéíèòå êëîíîâå, âúíøíèòå è

âúòðåøíè êëîíîâå íà êàðîòèäíèòå àðòåðèè è âå-

òåáðàëíèòå àðòåðèè. 

Клинично пàöèåíòèòå сå îпëàêâàò îò ãëàâîáî-

ëèå, ìèàëãèè è пðèùðàêâàíå íà äîëíàòà чåëþсò. Ïðè

8-23% îò пàöèåíòèòå èìà èсõåìèчíà îпòèчíà íåâðî-

пàòèÿ с âòîðèчíà çàãóáà íà çðåíèåòî. Äðóãî âàæíî

óсëîæíåíèå сà ìîçúчíèòå èíсóëòè. Ïðè 14% îò

пàöèåí òèòå сå çàсÿãà пåðèфåðíàòà íåðâíà сèсòå ìà

пîä фîðìàòà íà ìíîæåсòâåíè ìîíîíåâðîпàòèè, ðàäè-

êóëîпàòèè, пëåêсîпàòèè èëè ãåíåðàëè çèðàíè сåíçîìî-

òîðíè íåâðîпàòèè. Ïðè пàëпàöèÿ òåìпîðàëíàòà

àðòåðèÿ å чóâсòâèòåëíà è óпëúòíåíà. 

Изследвания. ÑуÅ å óâåëèчåíà пðè âсèчêè

пàöèåí òè.

Áèîпсèÿòà íà òåìпîðàëíàòà àðòåðèÿ å íåãà-

òèâíà пðè 30% îò пàöèåíòèòå. Ïðè îсòàíàëèòå пà-

öèåíòè сå óсòàíîâÿâà âúçпàëèòåëíà èíфèëòðàöèÿ с

ãèãàíòсêè êëåòêè íà êðúâîíîсíèòå сúäîâå.

Лечението с êîðòèêîсòåðîèäè (prednisone) èëè

cyclophosphamide å åфåêòèâíî. Ïëàçìàфåðåçà сå

пðèëàãà пðè êðèîãëîáóëèíåìèÿ.

6.2. Пúрви÷ни ñиñтемни ваñкóлити 

на ñредните и малки крúвоноñни ñúдове

Polyarteritis nodosa å íàé-чåсòèÿò íåêðîòèçè-

ðàù âàсêóëèò. Çàáîëÿâàíåòî å сèсòåìíî è çàсÿãà

пðåäèìíî сðåäíèòå è пî-сëàáî ìàëêè àðòåðèè â ìíî-

æåсòâî îðãàíè. Ïðè 70% îò пàöèåíòèòå âúçíèêâàò

пîëèíåâðîпàòèè, íàé-чåсòî ìíîæåсòâåíè ìîíîíåâ-

ðîпàòèè. Íàé-чåсòî сå çàсÿãà n. ischiadicus èëè íåãî-

âèòå êëîíîâå – n. peroneus è n. tibialis. Кðàíèàëíèòå

íåâðîпàòèè è çàсÿãàíåòî íà íåðâíàòà сèсòåìà сà

ðåäêè (пîä 2% îò пàöèåíòèòå).

Заболяемостта å îò 2 äî 9 íà ìèëèîí íàсåëå-

íèå.

Патогенезата íå å èçâåсòíà. Ïðåäпîëàãà сå T-

êëåòúчåí пðîöåс, ìåäèèðàí îò åíäîòåëíè êëåòêè.

Вòîðèчíà ðîëÿ èãðàå êîìпëåìåíò-ìåäèèðàíàòà сú-

äîâà óâðåäà.

Клинично сå пðîÿâÿâà ìåæäó 40 è 60 ã. âúçðàсò

с пîâèøåíà òåìпåðàòóðà, çàãóáà íà àпåòèò è

òåãëî. Ïðîÿâÿâà сå с ìóëòèсèсòåìíà äèсфóíêöèÿ

сúс çàсÿãàíå íà áúáðåöèòå, чåðíèÿ äðîá, ìóсêóëèòå,

êîæàòà è ãàсòðîèíòåсòèíàëíèÿ òðàêò. Ìèàëãèèòå

è àðòðàëãèèòå сà чåсòè (äî 70%). Кîæíèòå пðîìåíè

(25-60% îò пàöèåíòèòå) âêëþчâàò пåòåõèè, пàпóëè,

пîäêîæíè íîäóëè, livedo reticularis è äèсòàëíè ãàí-

ãðåíè. Вàсêóëèòèòå íà ãàсòðîèíòåсòèíàëíèÿ

òðàêò сå пðîÿâÿâàò с àáäîìèíàëíà áîëêà è êúðâåíå.

Áúáðåчíàòà èсõåìèÿ âîäè äî áúáðåчíà íåäîсòàòúч-

íîсò. оðõèòúò å сúùî êëàсèчåсêè сèìпòîì. Ìîãàò

äà сå óсòàíîâÿò фåíîìåí íà Reynaud è пîíÿêîãà сìå-

сåíà пîëèêëîíàëíà êðèîãëîáóëèíåìèÿ. 

Изследвания. ÑуÅ å пîâèøåíà íàä 60 mm/чàс.

Ðåâìàòîèäíèÿò фàêòîð, Ñ-ðåàêòèâíèÿ пðîòåèí è α2

ãëîáóëèíèòå сà пîâèøåíè. Èìà ëåâêîöèòîçà è íîð-

ìîõðîìíà àíåìèÿ. Ïðè 30% îò пàöèåíòèòå сå óсòà-

íîâÿâà õåпàòèò В àíòèãåíåìèÿ. Ïðè íÿêîè пàöèåíòè

ìîæå äà èìà èíфåêöèÿ с õåпàòèò В èëè hIV. Ïðè àá-

äîìèíàëíà àíãèîãðàфèÿ ìîæå äà сå óсòàíîâè âàсêó-

ëèòíà àíåâðèçìà.

Ïðè áèîпсèÿ, èíфèëòðàòèòå сà сúсòàâåíè пðå -

äèìíî îò CD8+ T-êëåòêè è ìàêðîфàãè. Ïîëèìîð -

фîíóê ëåàðíè êëåòêè èìà â îáëàсòòà íà

фèá ðè íîèäíèòå íåêðîçè. Èìóíîöèòîõèìèчíî сå

óсòà íîâÿâà äåпîçèðàíå íà IgM, IgG è êîìпëåìåíò â

êðúâîíîсíèòå сúäîâå. Çà ðàçëèêà îò сèíäðîìà íà

Churg-Strauss íÿìà фîðìèðàíå íà ãðàíóëîìè è åîçè-

íîфèëíà èíфèëòðàöèÿ. 

Синдрома на Churg-Strauss (àëåðãèчåí àí-

ãèèò/ãðàíóëîìàòîçà) å ðÿäêî çàáîëÿâàíå.

Заболяемостта å сàìî 30% îò òàçè íà pol-

yarteritis nodosa, íî çàсÿãà åäíàêâî чåсòî с íåãî пå-

ðèфåðíàòà è öåíòðàëíà íåðâíà сèсòåìà. 

Клинично èìà äèõàòåëíè íàðóøåíèÿ, çà ðàçëèêà
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îò polyarteritis nodosa. Ðàçâèâà сå àëåðãèчåí ðèíèò,

íàçàëíà пîëèпîçà è сèíóèò, пîсëåäâàíè îò àсòìà.

Асòìàòà çàпîчâà â пî-êúсíà âúçðàсò, îòêîëêîòî

èäèîпàòèчíàòà. Ïðè 50% îò пàöèåíòèòå èìà áåëî-

äðîáíè èíфèëòðàòè, пîðàäè àсòìàòà è õèпåðåîçè-

íîфèëèÿòà. Ñèìпòîìèòå íà сèсòåìíèÿ âàсêóëèò

çàпîчâàò сðåäíî 3 ãîäèíè сëåä íàчàëîòî íà àсò-

ìàòà. Ïðè 16-49% îò пàöèåíòèòå сå ðàçâèâà íåêðî-

òèçèðàù ãëîìåðóëîíåфðèò, çà ðàçëèêà îò

èс õå ìèчíàòà íåфðîпàòèÿ пðè polyarteritis nodosa. Ñ

èçêëþчåíèå íà áåëîäðîáíèòå è áúáðåчíè пðîÿâè, îс-

òàíàëèòå сèìпòîìè íà polyarteritis nodosa è сèí-

äðîìà íà Churg-Strauss сà åäíàêâè. Ìíîæåсòâåí

ìîíîíåâðèò сå íàìèðà пðè äî 75% îò пàöèåíòèòå.

Изследвания. усòàíîâÿâà сå åîçèíîфèëèÿ (чåс -

òî íàä 109/l), ëåâêîöèòîçà, пîâèøåíè ÑуÅ, Ñ-ðåàêòè-

âåí пðîòåèí, ðåâìàòîèäåí фàêòîð, сåðóìíè IgG è

IgÅ. Íàìèðàò сå àíòèíåâðîòðîфèëíè àíòèòåëà

(ANCA) è пúðâèчíà ìèåëîпåðîêсèäàçà (p-ANCA).

Ñúчåòàíèåòî íà åîçèíîфèëèÿ è àсòìà å пàòîãíîìî-

íèчíî çà сèíäðîìà.

Áèîпсèÿòà пîêàçâà äàííè çà íåêðîòèçèðàù

âàсêóëèò íà сðåäíèòå è ìàëêè àðòåðèè è âåíè.

Вúçпàëèòåëíèòå èíфèëòðàòè сå сúсòîÿò îò CD8+

öèòîòîêсèчíè T-ëèìфîöèòè è CD4+ õåëпåðíè T-ëèì-

фîöèòè, êàêòî è пî-ìàëêî åîçèíîфèëè.

Гранóломатоçата на Wegener å ðÿäêî çàáîëÿ-

âàíå с íåêðîòèçèðàùè ãðàíóëîìàòîçíè èíфèëòðà-

öèè è ëåçèè â ãîðíèÿ è äîëåí äèõàòåëåí òðàêò,

ãëîìåðóëîíåфðèò è àíòèíåóòðîфèëíè àíòèòåëà

êúì öèòîпëàçìåíè àíòèãåíè. Çàсÿãà сðåäíèòå è

ìàëêè êðúâîíîсíè сúäîâå.

Клинично ðàííèòå сèìпòîìè íà ðåспèðàòîð-

íîòî çàсÿãàíå сà íàçàëíà сåêðåöèÿ, êàøëèöà, õåìîп-

òîå è äèспíåÿ. Äîáàâÿ сå è ëèöåâà áîëêà. Ïðè 30-50%

îò пàöèåíòèòå èìà íÿêàêâî çàсÿãàíå íà íåðâíàòà

сèсòåìà, íî сàìî пðè 15-20% èìà ìíîæåсòâåíà ìî-

íîíåâðîпàòèÿ èëè сèìåòðèчíà пîëèíåâðîпàòèÿ.

Íàëèчèåòî íà íåâðîпàòèÿ êîðåëèðà с òåæåсòòà íà

áúáðåчíîòî óâðåæäàíå. Ïðè 10% îò пàöèåíòèòå

âсëåäсòâèå íà íàçàëíè è пàðàíàçàëíè ãðàíóëîìè âúç-

íèêâàò êðàíèàëíè íåâðîпàòèè (II, VI è VII КÍ).

Изследвания. усòàíîâÿâàò сå õàðàêòåðíè àí-

òèíåóòðîфèëíè àíòèòåëà сðåùó пðîòåèíàçà-3 (c-

ANCA). Íÿìà åîçèíîфèëèÿ, íèòî åîçèíîфèëíè

èíфèëòðàòè пðè áèîпсèчíîòî èçсëåäâàíå.

Микроñкопи÷ният полианãит çàсÿãà ìàëêèòå

àðòåðèîëè, âåíóëè è êàпèëÿðè. Çà ðàçëèêà îò pol-

yarteritis nodosa íå сå óсòàíîâÿâàò èìóííè äåпîçèòè

â êðúâîíîсíèòå сúäîâå.

Çàáîëÿâàíåòî å ðÿäêî, çàсÿãà сàìî 30% îò áðîÿ

íà пàöèåíòèòå с polyarteritis nodosa.

Клинично çàпîчâà сðåäíî íà 50 ã. âúçðàсò. Ïðî -

òèчà êàòî polyarteritis nodosa, íî чåсòî сå çàсÿãàò

áåëèòå äðîáîâå. Вúçпàëåíèåòî íà áåëîäðîáíèòå êà-

пèëÿðè âîäè äî äèфóçíî àëâåîëàðíî óâðåæäàíå è èí-

òåðсòèöèàëíà фèáðîçà. Ïîëèíåâðîпàòèÿ âúçíèêâà

пðè 14-36% îò пàöèåíòèòå. Ïðè пîâåчåòî пàöèåíòè

сå çàсÿãàò áúáðåчíèòå фóíêöèè (õåìàòóðèÿ, пîâè-

øåíè óðåÿ è êðåàòèíèí). Ïðè áèîпсèÿ сå óсòàíîâÿâà

фîêàëíà сåãìåíòíà òðîìáîçà è íåêðîòèçèðàù ãëî-

ìåðóëîíåфðèò.

Изследвания. усòàíîâÿâàò сå p-ANCA, пîíÿ-

êîãà è c-ANCA àíòèòåëà. 

Синдромúт на Behcet å с íåèçâåсòíà åòèîëî-

ãèÿ.

Ìúæåòå сå çàсÿãàò пî-чåсòî. 

Клинично сå õàðàêòåðèçèðà с пîâòàðÿùè сå

îðàëíè è ãåíèòàëíè óëöåðàöèè, сâúðçàíè с âúçпàëå-

íèå íà îчèòå. Äðóãè сèìпòîìè сà àðòðèò, òðîìáîф-

ëåáèò, êîæíè ëåçèè è âàсêóëèò íà сðåäíèòå è ìàëêè

àðòåðèè. цÍÑ сå çàсÿãà пî-чåсòî îò пåðèфåðíàòà,

сúс сòâîëîâè èíсóëòè, ìåíèíãîåíöåфàëèòè è псè-

õîçà. Ïðîÿâÿâà сå с ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ

èëè сåíçîìîòîðíà ãåíåðàëèçèðàíà пîëèíåâðîпàòèÿ. 
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6.3. Втори÷ни ñиñтемни ваñкóлити

Ваñкóлитите при çаáолявания на ñúедини-

телната тúкан сà íàé-чåсòè пðè ðåâìàòîèäåí

àðò ðèò, сèсòåìåí lupus erythematosus, сèíäðîìà íà

Sjogren è сèсòåìíà сêëåðîçà. Íåâðîпàòèèòå сà

чåсòè óсëîæíåíèÿ. Íåâðîпàòèÿòà å чåсòî óсëîæíå-

íèå пðè çàáîëÿâàíèÿ íà сúåäèíèòåëíàòà òúêàí, íî

пî-ðÿäêî сå пðåäèçâèêâàò îò èсòèíсêè âàсêóëèò.

Клиничните, õèсòîëîãèчíè è íåâðîфèçèîëî-

ãèчíè пðîÿâè сà пîäîáíè íà òåçè пðè periarteritis no-

dosa. 

инфекциоçните ваñкóлити, êîèòî çàсÿãàò

пåðèфåðíàòà íåðâíà сèсòåìà ìîãàò äà âúçíèêíàò

âсëåäсòâèå íà âèðóсè, êàòî herpes varicella zoster, cy-

tomegalovirus (CMV), hIV, õåпàòèò B è C. Ìíîæåсò -

âåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ пðè hIV èëè CMV èíфåêöèÿ

âúçíèêâà пðè 3% îò пàöèåíòèòå сúс ÑÏÈÍ. Õåпàòèò

B è C ìîæå äà пðåäèçâèêà polyarteritis nodosa èëè âàс-

êóëèò íà ìàëêèòå êðúâîíîсíè сúäîâå, сâúðçàí с

êðèî ãëîáóëèíåìèÿ. Ëàéìсêàòà áîëåсò, пðåäèçâèêàíà

îò спèðîõåòàòà Borrelia burgdorferi, сúùî å сâúðçàíà

с ðàçëèчíè íåâðîпàòèè, пðåäèçâèêàíè îò âàсêóëèò.

Ваñкóлити при малиãнени çаáолявания, сâúð-

çàíè сúс çàсÿãàíå íà пåðèфåðíàòà íåðâíà сèсòåìà

сå пðåäèçâèêâàò îò áåëîäðîáåí äðåáíîêëåòúчåí

êàðöèíîì è ëèìфîìà, пî-ðÿäêî îò êàðöèíîì íà áúá-

ðåöèòå, æëúчíèòå êàíàëè, пðîсòàòàòà è сòîìàõà.

Вàсêóëèòíèòå íåâðîпàòèè сà ðåäêè.

Патогенезата â пîâåчåòî сëóчàè å сâúðçàíà íå

с íåêðîòèçèðàù âàсêóëèò, à с òðàíсìóðàëíî è пåðè-

âàсêóëàðíî âúçпàëåíèå íà ìàëêèòå êðúâîíîсíè сú-

äîâå, áåç íåêðîçà. усëîæíåíèÿòà пðè áåëîäðîáíèÿ

äðåáíîêëåòúчåí êàðöèíîì ìîãàò äà сå äúëæàò íà

anti-hu àíòèòåëà. 

Клинично óâðåæäàíåòî íà пåðèфåðíàòà íåðâíà

сèсòåìà ìîæå äà пðîòåчå сúс сèìåòðèчíè èëè íåсè-

ìåòðèчíè сåòèâíè íàðóøåíèÿ, äèçåсòåçèÿ è äâèãà-

òåëíà сëàáîсò. Ëèìфîìèòå ìîãàò äà сå óсëîæíÿò с

íåâàсêóëèòíè пàðàíåîпëàсòèчíè íåâðîпàòèè èëè

ëèìфîìàòîçíàòà èíфèëòðàöèÿ íà пåðèфåðíèòå

íåðâè äà пðåäèçâèêà ìíîæåсòâåíè ìîíîíåâðîпàòèè

èëè ãåíåðàëèçèðàíè íåâðîпàòèè. 

Хиперñенçитивните ваñкóлити предиçви-

кани от медикаменти сà сàìîîãðàíèчàâàùè сå.

Патогенезата å сâúðçàíà с êîìпëåìåíò ìåäèè-

ðàíà ëåâêîöèòîêëàсòèчíà ðåàêöèÿ.

Клинично пðîòèчàò пðåäèìíî с êîæíè пðîÿâè.

Ïî-чåсòî сå çàсÿãà цÍÑ пðè пðèåì íà àìфåòàìèíè,

êîêàèí è îпèîèäè. ÏÍÑ сå çàсÿãà ðÿäêî.

Лечението å с êîðòèêîсòåðîèäè.

Ваñкóлити при еñенциална ñмеñена криоãло-

áóлинемия. Òîçè òèп êðèîãëîáóëèíåìèÿ сå óсòàíî-

âÿâà пðè ëèпсà íà äðóãî сèсòåìíî çàáîëÿâàíå îсâåí

âèðóсåí õåпàòèò. Ïîâåчåòî сëóчàè сà сâúðçàíè с õå-

пàòèò Ñ àíòèãåíåìèÿ.

Заболяемостта îò пîëèíåâðîпàòèè пðè ðàç-

ëèчíè òèпîâå êðèîãëîáóëèíåìèè å îò 25 äî 90%.

Патогенезата å сâúðçàíà с èсõåìèÿ пîðàäè õè-

пåðâèсêîçèòåò èëè âàсêóëèò сâúðçàí с äåпîçèðàíå

íà èìóííè êîìпëåêсè â ìàëêèòå åпèíåâðàëíè êðúâî-

íîсíè сúäîâå. 

Клинично пðîòèчà êàòî áîëåçíåíà äèсòàëíà сè-

ìåòðèчíà пîëèíåâðîпàòèÿ è пî-ðÿäêî êàòî ìíî-

æåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ.

Изследвания. Íåâðîãðàфèÿòà пîêàçâà ëèпс-

âàùè èëè сúс сíèæåíà àìпëèòóäà ÑÍАÏ è ÑÌАÏ,

пðåäèìíî â äîëíèòå êðàéíèöè. Èãëåíàòà ÅÌÃ пî-

êàçâà îсòðè пîëîæèòåëíè âúëíè, фèáðèëàöèè è ðåäó-

öèðàí áðîé àêöèîííè пîòåíöèàëè íà ìîòîðíèòå

åäèíèöè, пðåäèìíî â äèсòàëíèòå ìóсêóëíè ãðóпè.

6.4. неñиñтемни ваñкóлити

Íåсèсòåìíèòå èëè èçîëèðàíè âàсêóëèòè íà пå-

ðèфåðíàòà íåðâíà сèсòåìà пðåäèçâèêâàò 30-58%

îò âàсêóëèòíèòå íåâðîпàòèè. 

Етиологията íà òåçè сåëåêòèâíè âàсêóëèòè
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íå å èçâåсòíà.

Патогенезата å сâúðçàíà сúс çàсÿãàíå íà

ìàëêè òå è сðåäíè àðòåðèè íà åпèíåâðèóìà è пåðèíåâ-

ðèóìà â êîèòî сå äåпîçèðàò èìóííè êîìпëåêсè. Ò-

êëåò êèòå сà îсíîâåí èçòîчíèê íà ìàòðèêсíèòå

ìåòàëîпðîòåèíàçè (MMP) MMP-2 è MMP-9, à сòðîìà -

òà íà пåðèíåâðèóìà è åíäîíåâðèóìà – äîпúëíèòåëåí.

Ìåòàëîпðîòåèíàçèòå MMP-2 è MMP-9 (æå ëàòèíàçà A

è B) сà îò сåìåéсòâîòî íà åíäîпåпсèäàçèòå è èìàò

àфèíèòåò êúì ðàçëèчíè èçâúíêëåòúчíè ìàòðèêсíè

пðîòåèíè. Ïîâèøåíè сà â пåðèфåðíèòå íåðâè íà пà -

öèåí òèòå с íåсèсòåìåí âàсêóëèò. MMP ìîãàò äà äå -

ãðàäèðàò êîìпîíåíòèòå íà сóáåíäîòåëíàòà áàçàëíà

ìåìáðàíà, êàòî пî òîçè íàчèí äàâàò âúçìîæíîсò íà

âúçпàëèòåëíèòå êëåòêè äà íàðóøàò êðúâíî-íåð-

âíàòà áàðèåðà è äà íàâëÿçàò â пåðèфåðíèòå íåðâè. 

Клинично пðîòèчàò пîäîáíî íà íåâðîпàòèèòå

пðè polyarteritis nodosa, áåç çàсÿãàíå íà âúòðåøíèòå

îðãàíè. Ìîãàò äà пðîòåêàò êàòî ìíîæåсòâåíè ìî-

íîíåâðîпàòèè èëè äèсòàëíè сèìåòðèчíè пîëèíåâðî-

пàòèè.

Изследвания. усòàíîâÿâàò сå пîâèøåíî ÑуÅ è

íèсêè òèòðè íà ANA.

Лечението с êîðòèêîсòåðîèäè èëè cyclophos-

phamide å åфåêòèâíî.

Прогнозата å пî-äîáðà, îòêîëêîòî пðè сèсòåì-

íèòå âàсêóëèòè.

7. невропатии при автоимóнни çаáолявания 

на ñúединителната тúкан

Синдромúт на Sogren сå õàðàêòåðèçèðà с êîì-

пëåêсà sicca – xerophthalmia (сóõè îчè), xerostomia

(сóõà óсòà) è сóõîòà íà äðóãè ìóêîçíè ìåìáðàíè.

Епидемиология. Жåíèòå áîëåäóâàò ìíîãî пî-

чåсòî. Çàáîëÿâàíåòî çàпîчâà â сðåäíà âúçðàсò. 

Хистопатологично пðè сåíçîìîòîðíà пîëè -

íåâðî пàòèÿ â пåðèфåðíèòå íåðâè сå óсòàíîâÿâà

àêсîí íà äåãåíåðàöèÿ è âòîðèчíà сåãìåíòíà äå -

ìèåëè íèçàöèÿ. ×åсòî сå âèæäà íåспåöèфèчíî пåðè-

âàсêóëàðíî âúçпàëåíèå íà пåðèíåâðàëíèòå è åíäî -

íåâðàëíè êðúâîíîсíè сúäîâå. Ïî-ðÿäêî сå

óсòàíîâÿâà íåêðîòèçèðàù âàсêóëèò. Ïðè сåòèâíà

íåâðîпàòèÿ íàìàëÿâà áðîÿ íà пî-äåáåëèòå ìèåëèíè-

çèðàíè íåðâíè âëàêíà. Ìîæå äà èìà пåðèâàсêóëàðíî

ëèìфîöèòíî (CD8 T-êëåòêè) âúçпàëåíèå íà åíäîíåâ-

ðàëíèòå è пåðèíåâðàëíèòå êðúâîíîсíè сúäîâå. В çàä-

íîêîðåíчåâèòå ãàíãëèè сå óсòàíîâÿâà ëèìфîöèòíà

(пðåäèìíî CD8 T-êëåòêè) èíфèëòðàöèÿ è äåãåíåðà-

öèÿ íà êëåòúчíèòå òåëà.

Етиологията è спåöèфèчíèòå òðèãåðè íå сà

èçâåсòíè.

Патогенезата íà íåâðîпàòèÿòà å àâòîèìóííà,

íî àíòèãåíèòå íå сà èçâåсòíè. Ñåòèâíàòà íåâðîпà-

òèÿ сå äúëæè íà àâòîèìóííà àòàêà, íàсîчåíà êúì сå-

òèâíèòå ãàíãëèè. Íÿêîè сëóчàè (30%) ìîãàò äà

áúäàò пðåäèçâèêàíè îò íåêðîòèçèðàù âàсêóëèò.

Клинично ìîæå äà пðîòåчå сúс сèìпòîìè îò çà-

сÿãàíå íà цÍÑ, êîèòî íàпîäîáÿâàò òðàíсâåðçàëåí

ìèåëèò èëè ìíîæåсòâåíà сêëåðîçà. 

Íåâðîпàòèÿ âúçíèêâà пðè 10–50% îò пàöèåí-

òèòå è ìîæå äà áúäå пúðâè сèìпòîì. Íàé-чåсòî å

àêсîííà сåíçîìîòîðíà íåâðîпàòèÿ, сúс сåòèâíè íà-

ðóøåíèÿ è ìðàâóчêàíå â äèсòàëíèòå óчàсòúöè íà

êðàéíèöèòå. Ìîãàò äà сå пîÿâÿò пàðåíå è пàðåсòå-

çèè. Аêî èìà ìóсêóëíà сëàáîсò, òÿ å сëàáî èçðàçåíà.

Аâòîíîìíàòà íåâðîпàòèÿ å ðÿäêà. 

Ïðè íÿêîè пàöèåíòè сå ðàçâèâà сåòèâíà íåâðî-

пàòèÿ (ãàíãëèîíèò). Ìîæå äà çàпîчíå îсòðî èëè пîс-

òåпåííî, с пðîãðåсèâíè ìðàâóчêàíèÿ è сåòèâíè

íàðóøåíèÿ â êðàéíèöèòå è пîíÿêîãà â ëèöåòî.

Ðúöåòå сå çàсÿãàò пîâåчå îò êðàêàòà, сèìпòîìèòå

сà àсèìåòðèчíè, äîðè åäíîсòðàííè. Íàìàëåíè сà

âсèчêè сåòèâíè ìîäàëíîсòè, îсîáåíî âèáðàöèîííèÿ

è óсåòà çà пîëîæåíèå íà êðàéíèöèòå â пðîсòðàí-

сòâîòî. Ìîæå äà âúçíèêíå сåòèâíà àòàêсèÿ è псåâ-

äîàòåòîçà. Ïðè çàсÿãàíå íà äîëíèòå êðàéíèöè сå
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óсòàíîâÿâà пîëîæèòåëåí сèìпòîì íà Romberg. Ïðè

íÿêîè пàöèåíòè ìîæå äà èìà íàìàëåíà сåòèâíîсò â

îáëàсòòà èíåðâèðàíà îò òðèãåìèíàëíèÿ íåðâ.

×åсòî èìà сèìпòîìè íà àâòîíîìíà íåäîсòàòúч-

íîсò с пîëîæèòåëåí çåíèчåí сèìпòîì íà Adie, àíõèä-

ðîçà, òàõèêàðäèÿ è îðòîсòàòèчíà õèпîòîíèÿ.

Ñóõîæèëíèòå ðåфëåêсè сà íàìàëåíè èëè ëèпсâàùè.

Ìóсêóëíàòà сèëà å çàпàçåíà, íî äâèæåíèÿòà ìîãàò

äà áúäàò íåëîâêè, пîðàäè сåòèâíèòå íàðóøåíèÿ. 

Изследвания. ×åсòî сå óсòàíîâÿâàò SS-A/Ro è

SS-B/La àíòèòåëà â сåðóìà. В ëèêâîðà íå сå óсòàíî-

âÿâàò íàðóøåíèÿ.

Áèîпсèÿòà пîòâúðæäàâà äèàãíîçàòà чðåç óс-

òàíîâÿâàíå íà ëèìфîöèòíà èíâàçèÿ â сëþíчåíèòå

æëåçè èëè óсòíèòå.

Íåâðîãðàфèÿòà пðè пàöèåíòè с äèсòàëíà сåí-

çîìîòîðíà íåâðîпàòèÿ óсòàíîâÿâà íàìàëÿâàíå íà

àìпëèòóäàòà íà ÑÍАÏ è íà сêîðîсòèòå íà пðîâåæ-

äàíå пî сåòèâíèòå âëàêíà. Èãëåíàòà ÅÌÃ пîêàçâà

фèáðèëàöèè è îсòðè пîëîæèòåëíè âúëíè, пîâèøåíà

àìпëèòóäà è пðîäúëæèòåëíîсò íà àêöèîííèòå пî-

òåíöèàëè íà ìîòîðíèòå åäèíèöè.

Ïðè пàöèåíòè сúс сåòèâíà íåâðîпàòèÿ сå óс-

òàíîâÿâà íàìàëÿâàíå íà àìпëèòóäèòå èëè ëèпсâàùè

ÑÍАÏ â ãîðíèòå è äîëíè êðàéíèöè. Ãîðíèòå êðàéíèöè

сà пî òåæêî çàсåãíàòè è çàсÿãàíåòî ìîæå äà áúäå

àсèìåòðèчíî. Äâèãàòåëíèòå âëàêíà íå сà çàсåã-

íàòè. 

Лечението å èìóíîсóпðåсèâíî, íî áåç ãîëÿì

åфåêò.

ревматоидният артрит çàсÿãà 1% îò íàсå-

ëåíèåòî è пðè 50% îò пàöèåíòèòå сå íàáëþäàâà пî-

ëèíåâðîпàòèÿ. Вàсêóëèò âúçíèêâà пðè 8-25% îò

пàöèåíòèòå, êîåòî пðàâè ðåâìàòîèäíèÿ àðòðèò

òðåòèÿò пî чåсòîòà пðèчèíèòåë íà âàсêóëèòíà

íåâðîпàòèÿ, сëåä polyarteritis nodosa è èçîëèðàíèòå

âàсêóëèòè íà пåðèфåðíàòà íåðâíà сèсòåìà. 

Клинично âàсêóëèòíàòà íåâðîпàòèÿ сå пðîÿ -

âÿâà 10–15 ãîäèíè сëåä äðóãèòå сèìпòîìè íà çàáî-

ëÿâàíåòî. Ðÿäêî ìîæå äà áúäå пúðâè сèìпòîì. Ìîæå

äà сå пðîÿâè êàòî ìíîæåсòâåíà èëè çàсòúпâàùà сå

ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ èëè ãåíåðàëèçèðàíà

сèìåòðèчíà пîëèíåâðîпàòèÿ. 

Изследванията пîêàçâàò àíòèíóêëåàðíè àíòè-

òåëà (ANA), пîâèøåíè ÑуÅ è ðåâìàòîèäåí фàêòîð â

сåðóìà. 

Íåâðîãðàфèÿòà пîêàçâà пðîìåíè, êàêòî пðè

äðóãè фîðìè íà íåêðîòèçèðàù âàсêóëèò. Ïðè 75% îò

пàöèåíòèòå с ðåâìàòîèäåí àðòðèò èìà äàííè çà

ëåêà сåòèâíà íåâðîпàòèÿ, áåç äàííè çà íåêðîòèçè-

ðàù âàсêóëèò. 

Áèîпсèÿòà пðè пàöèåíòè áåç äàííè çà

íåêðîòèçè ðàù âàсêóëèò пîêàçâà çàäåáåëÿâàíå íà

åпèíåâðàëíè òå è åíäîíåâðàëíè êðúâîíîсíè сúäîâå è

пåðèâàсêóëàðíî âúçпàëåíèå. 

Сиñтемният lupus erythematosus (SLE) å

чåсòî çàáîëÿâàíå íà сúåäèíèòåëíàòà òúêàí.

Болестността пðè âúçðàсòíè å 1 íà 2000 äóøè

íàсåëåíèå.

Патогенезата å àâòîèìóííà. В íåðâíèòå фàс-

öèêóëè è åíäîòåëíèòå êëåòêè сà óсòàíîâåíè ìîíî-

íóêëåàðíè âúçпàëèòåëíè èíфèëòðàòè è пîâèøåíà

åêспðåсèÿ íà êëàс II àíòèãåíè. 

Клинично сå пðîÿâÿâà сúс çàсÿãàíå íà ìíî-

æåсòâî îðãàíè è сèсòåìè. Ïî-чåсòî çàсÿãà öåíòðàë-

íàòà, íî ìîæå äà çàсåãíå è пåðèфåðíàòà íåðâíà

сèсòåìà. Ïðè 2–27% îò пàöèåíòèòå сå óсòàíîâÿâà

íåâðîпàòèÿ. Íàé-чåсòî пðîòèчà с áàâíî пðîãðåсè-

ðàùè äèсòàëíè сåòèâíè íàðóøåíèÿ. ×åсòî å íàëèöå

ëåêà àâòîíîìíà íåâðîпàòèÿ. Ïðè íÿêîè пàöèåíòè âúç-

íèêâàò âòîðèчíî ìíîæåсòâåíè ìîíîíåâðîпàòèè,

âсëåäсòâèå íà íåêðîòèçèðàù âàсêóëèò. Ñ âðåìåòî è

пðîãðåсèÿòà íà çàáîëÿâàíåòî ìíî æåсòâåíèòå ìîíî-

íåâðîпàòèè сå пðèпîêðèâàò è сå сúçäàâà âпåчàòëå-

íèå çà сèìåòðèчíà íåâðîпàòèÿ. Ïî-ðÿäêî сå

íàáëþäàâà ãåíåðàëèçèðàíà сåíçîìîòîðíà пîëèíåâðî-
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пàòèÿ, пîäîáíà íà оВÄÏ èëè ÕВÄÏ.

Изследвания. Íåâðîãðàфèÿòà пîêàçâà ãåíåðà-

ëèçèðàíà, пðåäèìíî сåòèâíà àêсîíîпàòèÿ с ëèпсâà -

ùè èëè íèсêîàìпëèòóäíè ÑÍАÏ. Ìîæå äà сå

íàáëþ äàâà ëåêî íàìàëåíèå íà àìпëèòóäàòà íà ÑÌАÏ

è ëåêî çàáàâÿíå íà сêîðîсòèòå íà пðîâåæäàíå пî

äâèãàòåëíèòå âëàêíà. Ïðè пàöèåíòèòå с íåêðîòè-

çèðàù âàсêóëèò ÅÌÃ íàõîäêàòà å îáèчàéíà çà òîçè

òèп ìîíîíåâðîпàòèè. Ïðè пàöèåíòèòå с ãåíåðàëè-

çèðàíà сåíçîìîòîðíà пîëèíåâðîпàòèÿ сå óсòàíîâÿ-

âàò áåëåçè íà äåìèåëèíèçàöèÿ пðè íåâðîãðàфèÿòà. 

Лечението å èìóíîсóпðåсèâíî. Åфåêòèâíî å пðè

пàöèåíòè с íåâðîпàòèÿ сâúðçàíà с âàсêóëèò. Ïî-

сëàáî åфåêòèâíî å пðè пðè пàöèåíòè с ãåíåðàëèçè-

ðàíà сåòèâíà èëè сåíçîìîòîðíà пîëèíåâðîпàòèÿ áåç

äàííè çà âàсêóëèò. Ïðè пàöèåíòè с пîëèíåâðîпàòèÿ

пîäîáíà íà оВÄÏ сå пðèëàãà ëåчåíèå, êàêòî пðè

оВÄÏ.

Сиñтемната ñклероçа (ñклеродермия) пðî-

òèчà с пðîãðåсèðàùà фèáðîçà íà êîæàòà, ãàсòðîèí-

òåсòèíàëíèÿ òðàêò, áúáðåöèòå è áåëèòå äðîáîâå.

Íåâðîпàòèÿ сå пðîÿâÿâà пðè 5–14% îò пàöèåí-

òèòå. 

Патогенезата íà íåâðîпàòèÿòà íå å èçâåсòíà,

íî âàсêóëèòíàòà ãåíåçà å èçêëþчèòåëíî ðÿäêà. 

Клинично пðîòèчà êàòî äèсòàëíà сèìåòðèчíà,

пðåäèìíî сåòèâíà пîëèíåâðîпàòèÿ. Ìîæå äà пðî-

òåчå è êàòî êðàíèàëíà ìîíîíåâðîпàòèÿ. Íàé-чåсòî

сå çàсÿãà òðèãåìèíàëíèÿ íåðâ, сúс сåòèâíè íàðóøå-

íèÿ, äèçåсòåçèè, áîëêà êàòî åëåêòðèчåсêè òîê èëè

áîöêàíèÿ â îáëàсòòà íà ëèöåòî. Ïî-ðÿäêî сå çàсÿ-

ãàò VII è IÕ êðàíèàëåí íåðâ. 

CREST синдрома (êàëöèíîçà, фåíîìåí íà

Raynaud, åçîфàãåàëåí äèçìîòèëèòåò, сêëåðîäàêòè-

ëèÿ è òåëåàíãèåêòàçèè) å îãðàíèчåíà фîðìà íà сêëå-

ðîäåðìèÿ. Ïðè 1–2% îò пàöèåíòèòå сà îпèсàíè

ìíîæåсòâåíè ìîíîíåâðîпàòèè. Кëèíèчíèòå, ÅÌÃ è

õèсòîëîãèчíè сèìпòîìè пîêàçâàò äàííè çà íåêðî-

òèçèðàù âàсêóëèò, êàòî пðèчèíà çà íåâðîпàòèÿòà.

Смеñеното çаáоляване на ñúединителната

тúкан (MCTD) å сèíäðîì пðè êîéòî сå пðèпîêðèâàò

SLE, сêëåðîäåðìèÿ è пîëèìèîçèò. Íÿìà äåòàéëíî

пðîóчâàíå íà íåâðîпàòèÿòà. Ñúîáùàâà сå пðè 10%

îò пàöèåíòèòå çà ëåêà äèсòàëíà àêсîííà сåíçîìî-

òîðíà пîëèíåâðîпàòèÿ. 

8. Саркоидоçа

Ïðåäсòàâëÿâà ìóëòèсèсòåìíî ãðàíóëîìà-

òîçíî çàáîëÿâàíå, êîåòî çàсÿãà чåðíèÿ äðîá, сëåç-

êàòà, ìóêîçíèòå ìåìáðàíè, пàðîòèäíàòà æëåçà,

ìóсêóëíàòà òúêàí, öåíòðàëíàòà è пåðèфåðíà íåðâíà

сèсòåìà.

Жåíèòå сå çàсÿãàò пî-чåсòî.

Хистопатология. осíîâíàòà íàõîäêà сà íåêà-

çåèðàùè ãðàíóëîìè â ðàçëèчíè òúêàíè. Ïðè çàсÿãàíå

íà пåðèфåðíèòå íåðâè пðè áèîпсèÿ íà íåðâ сå óсòà-

íîâÿâà пðîфóçíà èíфèëòðàöèÿ с ìíîæåсòâî сàð-

êîèäíè òóáåðêóëè, êîèòî çàсÿãàò âсèчêè îáëàсòè íà

пîääúðæàùèòå íåðâíè сòðóêòóðè (åíäîíåâðèóì, пå-

ðèíåâðèóì è åпèíåâðèóì) è сà сâúðçàíè с ëèìфîöè-

òåí àíãèèò. Íàëèöå å êîìáèíàöèÿ îò àêсîííà çàãóáà

è äåìèåëèíèçàöèÿ. 

Етиологията íå å èçâåсòíà. 

Патогенезата íà сàðêîèäîçàòà å àâòîèìóííà,

íî пàòîãåíåòèчíèÿò ìåõàíèçúì íå å äîáðå èçÿсíåí.

Íåâðîпàòèÿòà ìîæå äà áúäå â ðåçóëòàò íà äè-

ðåêòíà êîìпðåсèÿ, èсõåìèÿ, êîìáèíàöèÿ îò äâàòà

фàêòîðà èëè äà сå äúëæè íà äðóãè íåèçÿсíåíè фàê-

òîðè. Çàсÿãàíåòî íà êðàíèàëíèòå íåðâè è ìîíîíåâ-

ðîпàòèèòå íà пåðèфåðíèòå íåðâè âåðîÿòíî сå

äúëæàò íà äèðåêòíà èíâàçèÿ è êîìпðåсèÿ íà íåðâà.

Íåâðîпàòèèòå, êîèòî íàпîäîáÿâàò оВÄÏ è ÕВÄÏ сå

äúëæàò íà äèфóçíà èíфèëòðàöèÿ íà íåðâà è íåð-

âíîòî êîðåíчå èëè íà èìóíîëîãèчíè íàðóøåíèÿ сâúð-

çàíè сúс сàðêîèäîçàòà. 

Клиничното пðîòèчàíå å ìíîãî èíäèâèäóàëíî è
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âàðèðà îò èíöèäåíòíî óсòàíîâÿâàíå пðè ðåíòãåíîã-

ðàфèè íà ãðúäåí êîø íà õèëóсíà àäåíîпàòèÿ, äî

òåæêè фóíêöèîíàëíè íàðóøåíèÿ è сìúðò. Ïðè пîâå-

чåòî пàöèåíòè сå íàáëþäàâàò íåспåöèфèчíè сèìп -

òîìè, êàòî пîâèøåíà òåìпåðàòóðà, çàãóáà íà òåãëî

è óìîðà. Кëèíèчíî сà íàëèöå пðåõîäíè åðèòåìàòîçíè

пîäêîæíè âúçëè â пðåòèáèàëíàòà îáëàсò, пðèäðó-

æåíè îò àðòðàëãèè. Ìîãàò äà сå пàëпèðàò пåðèфåðíè

ëèìфíè âúçëè. ×åсòî çàáîëÿâàíåòî çàпîчâà с îсòúð

ãðàíóëîìàòîçåí óâåèò, êîéòî ìîæå äà пðîãðåсèðà äî

сåðèîçíî íàðóøåíèå íà çðåíèåòî è сëåпîòà. ×åсòè сà

ìóêîçíèòå ëåçèè â íîсà è сèíóсèòå. 

Ïðè 5% îò пàöèåíòèòå сå çàсÿãàò пåðèфåð-

íàòà è öåíòðàëíàòà íåðâíà сèсòåìà. В öåíòðàëíà -

òà íåðâíà сèсòåìà íàé-чåсòî сå çàсÿãàò

ìå íèíãèòå, õèпîòàëàìóсà è õèпîфèçàòà. В

пåðèфåðíà òà íåðâíà сèсòåìà сå çàсÿãàò êðàíèàë-

íèòå è пåðèфåðíèòå íåðâè, îсîáåíî â îáëàсòòà íà

спèíàëíèòå êîðåíчåòà. ×åсòî сå пðîÿâÿâà êàòî пðè-

сòúпíî-ðåìèòåíòíà ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ

íà êðàíèàëíèòå íåðâè. Всèчêè êðàíèàëåí íåðâ ìîæå

äà сå çàсåãíå. Íàé-чåсòî сå çàсÿãà VII КÍ, пîíÿêîãà

äâóсòðàííî. ×åсòî сå çàсÿãàò II è ÕI КÍ. 

Ïðè íÿêîè пàöèåíòè êëèíèчíîòî пðîòèчàíå å

пîäîáíî íà ðàäèêóëîпàòèÿ íà åäíî èëè пîâåчå íåðâíè

êîðåíчåòà. Ïðè ãåíåðàëèçèðàíî çàсÿãàíå íà êîðåíчå-

òàòà сèìпòîìèòå сà ìíîãî пîäîáíè íà оВÄÏ èëè

ÕВÄÏ. Íàé-чåсòî пåðèфåðíàòà íåðâíà сèсòåìà сå

çàсÿãà пîä фîðìàòà íà сóáêëèíèчíà ìíîæåсòâåíà

ìîíîíåâðîпàòèÿ, êîÿòî сå óсòàíîâÿâà пðè íåâðîã-

ðàфсêî èçсëåäâàíå. Ïî-ðÿäêî êëèíèчíîòî пðîòèчàíå

å пîä фîðìàòà íà áàâíî пðîãðåсèðàùà пúðâèчíà сå-

òèâíà, ìîòîðíà èëè сåíçîìîòîðíà íåâðîпàòèÿ. 

Изследвания. Íåâðîãðàфèÿòà пðè сóáêëèíèчíà

íåâðîпàòèÿ пîêàçâà ëèпсâàù èëè с íàìàëåíà àìпëè-

òóäà ÑÍАÏ â çàсåãíàòèòå íåðâè. ÑÌАÏ è сêîðîс-

òèòå íà пðîâåæäàíå пî äâèãàòåëíèòå âëàêíà сà â

íîðìà. ÅÌÃ èçсëåäâàíåòî å íîðìàëíî.

Ïðè пàöèåíòè сúс сèìåòðèчíà сåíçîìîòîðíà

íåâðîпàòèÿ ÑÍАÏ å с íàìàëåíà àìпëèòóäà èëè

ëèпсâà. Ñêîðîсòòà íà пðîâåæäàíå пî сåòèâíèòå

âëàêíà å íàìàëåíà с 20%. Ïî-ãîëÿìî çàáàâÿíå íà сêî-

ðîсòòà èìà пðè пàöèåíòè с äîáàâåíà äåìèåëèíèçà-

öèÿ êúì àêсîííàòà äåãåíåðàöèÿ. Ñêîðîсòòà íà

пðîâåæäàíå пî äâèãàòåëíèòå âëàêíà å íàìàëåíà с

20% â äîëíèòå êðàéíèöè. ÑÌАÏ сà с íàìàëåíà àìпëè-

òóäà èëè ëèпсâàò â äîëíèòå è с íîðìàëíè пàðàìåòðè

â ãîðíèòå êðàéíèöè. Ïðè пàöèåíòèòå с пîëèðàäèêó-

ëîпàòèÿ ÑÍАÏ сà â íîðìà, çà ðàçëèêà îò ÑÌАÏ.

Èãëåíîòî ÅÌÃ èçсëåäâàíå пðè пàöèåíòè с äúëãîò-

ðàéíî çàáîëÿâàíå è êëèíèчíî пðîÿâåíà сåíçîìîòîðíà

íåâðîпàòèÿ èëè пîëèðàäèêóëîпàòèÿ пîêàçâà àêсîííà

çàãóáà. усòàíîâÿâàò сå îсòðè пîëîæèòåëíè âúëíè

è фèáðèëàöèè. Ïðîäúëæèòåëíîсòòà, àìпëèòóäàòà è

áðîÿ íà фàçèòå íà àêöèîííèòå пîòåíöèàëè íà ìî-

òîðíèòå åäèíèöè íàðàсòâàò. 

Лечението íà íåâðîсàðêîèäîçàòà, çàсÿãàùà

êðàíèàëíèòå íåðâè сå пðîâåæäà óспåøíî с êîðòèêîс-

òåðîèäè. Ïðè ðåçèсòåíòíè пàöèåíòè сå пðèëàãàò

èìóíîсóпðåсèâíè ìåäèêàìåíòè (cyclosporine). Ñëåä

пðåóсòàíîâÿâàíå íà ëåчåíèåòî çàáîëÿâàíåòî ðåöè-

äèâèðà.

9. идиопати÷ни периневрити

Ïåðèíåâðèòà å íåспåöèфèчíà õèсòîëîãèчíà àá-

íîðìíîсò, с âúçпàëåíèå è çàäåáåëÿâàíå íà

пåðèíåâðèó ìà. Ìîæå äà сå óсòàíîâè пðè áèîпсèÿ íà

íåðâ пðè пàöèåíòè с íåâðîпàòèè âсëåäсòâèå íà dia-

betes mellitus, çàáîëÿâàíèÿ íà сúåäèíèòåëíàòà

òúêàí, óëöåðîçåí êîëèò, âàсêóëèòè (âêëþчèòåëíî

êðèîãëîáó ëèíåìèÿ), ëèìфîìà è äðóãè çëîêàчåсòâåíè

çàáîëÿâàíèÿ. опèсâà сå è пðè пàöèåíòè с оВÄÏ è

ÕВÄÏ. Òàçè íàõîäêà íå å сâúðçàíà с îпðåäåëåí òèп

íåâðîпàòèÿ. Èäèîпàòèчíè пåðèíåâðèòè сå óсòàíî-

âÿâàò êàòî îсíîâíà õèсòîëîãèчíà íàõîäêà è пðè пà-

öèåíòè áåç сèсòåìíè çàáîëÿâàíèÿ.
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Хистопатологично сå óсòàíîâÿâà çàäåáåëÿ-

âàíå è фèáðîçà íà пåðèíåâðèóìà. Õðîíèчíèòå èíфèë-

òðàòè îò âúçпàëèòåëíè êëåòêè â пåðèíåâðèóìà сà

сúсòàâåíè îò ëèìфîöèòè è ìàêðîфàãè. Ìîæå äà сå

óсòàíîâè ëåêî пåðèâàсêóëàðíî âúçпàëåíèå è çàãóáà

íà ìèåëèíèçèðàíè íåðâíè âëàêíà, âсëåäсòâèå íà àê-

сîííà äåãåíåðàöèÿ. Ïåðèíåâðèòà, çàäåáåëåíèÿ пåðè-

íåâðèóì è çàãóáàòà íà íåðâíè âëàêíà ìîãàò äà

áúäàò àсèìåòðèчíè â îòäåëíèòå íåðâíè сíîпчåòà,

êîåòî пðåäпîëàãà èсõåìèчíà óâðåäà.

Патогенезата âåðîÿòíî å àâòîèìóííà. Äèсêó -

òèðà сå äàëè пåðèíåâðèòà å îòäåëíî çàáîëÿâàíå.

Ïåðèíåâðèòà ìîæå äà óâðåäè пåðèфåðíèòå íåðâè

пîсðåäсòâîì èсõåìèÿ, íàðóøåíî õðàíåíå è îòäåëÿíå

íà òîêсèíèòå îò íåðâíèòå âëàêíà êúì åíäîíåâ-

ðèóìà è îáðàòíî, êàêòî è пîсðåäсòâîì äèðåêòíà õó-

ìîðàëíà èëè êëåòúчíà àâòîèìóííà àòàêà íàсîчåíà

сðåùó íåðâíèòå âëàêíà. 

Клиничното протичане å âàðèàáèëíî. Ïðè пåðè-

íåâðèò âсëåäсòâèå íà äèàáåò èëè âàсêóëèò сå ðàç-

âèâà ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ, сúс сåòèâíè

íàðóøåíèÿ, äèçåсòåçèè, õèпåðпàòèÿ è ìóсêóëíà сëà-

áîсò â çîíàòà íà èíåðâàöèÿ íà ìíîæåсòâî çàсåã-

íàòè пåðèфåðíè íåðâè. Ïðè äðóãè пàöèåíòè сå

ðàçâèâà õðîíèчíà пðîãðåсèâíà è сèìåòðèчíà äâèãà-

òåëíà è сåòèâíà çàãóáà, íåðàçëèчèìà îò оВÄÏ è

ÕВÄÏ. Ïðè äðóãà ãðóпà пàöèåíòè с èäèîпàòèчåí пå-

ðèíåâðèò êëèíèчíàòà êàðòèíà å ðàçëèчíà, с ìèãðè-

ðàùè îáëàсòè îò сåòèâíè íàðóøåíèÿ, õèпåсòåçèÿ,

õèпåðпàòèÿ, äèçåсòåçèè è áîëêà пðè ðàçòÿãàíå íà

íåðâíèòå сòâîëîâå. Ñèìпòîìúò íà Tinel å пîëîæè-

òåëåí â çàсåãíàòèòå íåðâè. Òúíêèòå сåòèâíè íåðâ -

íè âëàêíà сà пî-сèëíî çàсåãíàòè îò äåáåëèòå.

Ñóõîæèëíèòå ðåфëåêсè è ìóсêóëíàòà сèëà сà çàпà-

çåíè. 

Протичането íà çàáîëÿâàíåòî å пðèсòúпíî-ðå-

ìèòåíòíî. 

Изследвания. Ëàáîðàòîðíèòå èçсëåäâàíèÿ,

âêëþ чèòåëíî ANA, ESR, чåðíîäðîáíè òåсòîâå, åëåê-

òðîфîðåçà íà сåðóìíè пðîòåèíè è èçсëåäâàíèÿ çà

âàсêóëèò сà íîðìàëíè. Ëèêâîðíèÿò пðîòåèí å íîðìà-

ëåí пðè пàöèåíòè сúс сåòèâíà íåâðîпàòèÿ.

Íàëèчèåòî íà ëàáîðàòîðíè àáíîðìíîсòè ãîâîðè çà

сèсòåìíî çàáîëÿâàíå, êàòî âàсêóëèò. Ïîâèøåí ëèê-

âîðåí пðîòåèí сå óсòàíîâÿâà пðè пàöèåíòè с фîðìè

íàпîäîáÿâàùè оВÄÏ è пðè пàöèåíòè с äèàáåò с ìíî-

æåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ èëè ëóìáîсàêðàëíà пîëè-

ðàäèêóëîпëåêсîпàòèÿ. 

Íåâðîãðàфсêè сå óсòàíîâÿâàò íàìàëåíè пî àì-

пëèòóäà èëè ëèпсâàùè ÑÍАÏ. Ñêîðîсòèòå íà пðî-

âåæäàíå пî äâèãàòåëíèòå âëàêíà è èãëåíàòà ÅÌÃ сà

íîðìàëíè, îсâåí пðè пàöèåíòè с ìíîæåсòâåíà ìîíî-

íåâðîпàòèÿ èëè ðàäèêóëîпëåêсîпàòèÿ с äâèãàòåëíè

è сåòèâíè íàðóøåíèÿ.

Лечението сå пðîâåæäà с èìóíîòåðàпèÿ. Ïðè

пàöèåíòèòå с èсòèíсêè âàсêóëèò èëè оВÄÏ сå пðî-

âåæäà èìóíîсóпðåсèÿ, IVIG èëè пëàçìàфåðåçà.

Prednisone пîâëèÿâà áîëêàòà пðè пàöèåíòè с èäèîпà-

òèчíà сåòèâíà íåâðîпàòèÿ. 

10. Хипереоçинофилен ñиндром

Õàðàêòåðèçèðà сå с åîçèíîфèëèÿ, пðèäðóæåíà

îò ðàçëèчíè êîæíè, сúðäåчíè, õåìàòîëîãèчíè è íåâ-

ðîëîãèчíè íàðóøåíèÿ.

Патогенезата å âåðîÿòíî àâòîèìóííà, íî íå

óчàсòâà âàсêóëèòåí êîìпîíåíò, îсâåí â êîæíèòå

пðîìåíè. Íàðóøåíàòà фóíêöèÿ íà ìíîæåсòâî îðãàíè

сå сâúðçâà с åîçèíîфèëèÿ è íÿêîè ðàçпàäíè пðîäóêòè

íà åîçèíîфèëèòå. 

Клинично íåâðîпàòèÿ сå пðîÿâÿâà пðè 6–14% îò

пàöèåíòèòå. Ïðîòèчà êàòî ãåíåðàëèçèðàíà пîëè-

íåâðîпàòèÿ èëè ìíîæåсòâåíà ìîíîíåâðîпàòèÿ. Ïðè

íÿêîè пàöèåíòè сå пðîÿâÿâà è âúçпàëèòåëíà ìèîпà-

òèÿ. 

Неврографските пðîìåíè сà õàðàêòåðíè çà àê-

сîííà сåíçîìîòîðíà íåâðîпàòèÿ. 
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11. Синдром на Isaacs

Èçâåсòåí å îùå êàòî íåâðîìèîòîíèÿ èëè сèí-

äðîì íà пðîäúëæèòåëíà àêòèâíîсò íà ìóсêóëíèòå

âëàêíà. Ïî-чåсòî å спîðàäèчåí, îòêîëêîòî íàсëåä-

сòâåí. 

Етиологията å пàðàíåîпëàсòèчíà пðè çëîêà-

чåсòâåíî çàáîëÿâàíå. Ïðè íÿêîè пàöèåíòè с пðèäî-

áèòàòà фîðìà сå óсòàíîâÿâàò àâòîàíòèòåëà

сðåùó âîëòàæíî çàâèсèìèòå K êàíàëè â пåðèфåð-

íèòå íåðâè. Ìóòàöèè â òåçè êàíàëè сå óсòàíîâÿâàò

пðè пàöèåíòè с íàсëåäсòâåíà åпèçîäèчíà àòàêсèÿ,

пðè êîèòî сúùî èìà ãåíåðàëèçèðàíà ìèîêèìèÿ.

Клинично сå пðîÿâÿâà с ìóсêóëíè сúêðàùåíèÿ

(ìèîêèìèÿ) â пîêîé, ìóсêóëíè êðàìпè è пîâèøåí ìóс-

êóëåí òîíóс, êîèòî сå çàсèëâàò сëåä äâèæåíèå è åêс-

öåсèâíî èçпîòÿâàíå. Ìîæå äà èìà èëè íå сèìпòîìè

íà íåâðîпàòèÿ. Ïðèäîáèòàòà фîðìà ìîæå äà пðè-

äðóæàâà äðóãè àâòîèìóííè çàáîëÿâàíèÿ, êàòî myas-

thenia gravis è ÕВÄÏ, òèìîì è ðàê (ëèìфîìà è

äðåáíîêëåòúчåí áåëîäðîáåí êàðöèíîì).

Фиã. 1. алãоритúм çа диаãноñтика на имóнно медиирани полиневропатии
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Фиã. 2. алãоритúм çа ле÷ение на имóнно медиирани полиневропатии




