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области и лимбико-ретикулярного комплекса, оказывая 
при этом вегетостабилизирующее действие. То есть, об-
ладая мультимодальным эффектом, «Мексиприм» влияет 
на весь синдромокомплекс травмати чес кого поврежде-
ния мозга на всех этапах травмати чес кой болезни мозга.

Анализ полученных данных свидетельствует о  вы-
раженных вариабельных изменениях вегетативного 
регулирования и неадекватном вегетативном обеспече-
нии приспособительной деятельности, сохраняющемся 
в отдаленном и резидуальном периодах боевой травмы 
мозга, что, вероятно, детерминирует полиморфизм 
и стойкость симптомати чес кой картины травмати чес кой 
болезни мозга.

Полученные данные могут помочь изучить клини-
чес кую картину травмати чес кого поражения мозга, раз-
вившуюся после ЧМТ у участников АТО трудоспособного 
возраста, основ ные синдромокомплексы, установить 
критерии диагностики, что позволит врачу-неврологу 
прогнозировать течение травмати чес кой болезни мозга, 
учитывая все неблагоприятные факторы, усугубляющие 
течение заболевания и  снижающие трудоспособность, 
тем самым можно улучшить систему лечебно-реабили-
тационных мероприятий.
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Особливості МРТ-показників у  хворих на  гепатоцеребральну дегенерацію 

залежно від  статі та  форми захворювання*

I. K. Voloshyn-Gaponov
Profi les of  MRI characteristics in  patients with hepatocerebral degeneration 

depending on  gender and form of  a  disease

С помощью магнитно-резонансной томо-
графии (МРТ) изучена динамика структурных 
изменений головного мозга у  32  больных 
с гепатоцеребральной дегенерацией (ГЦД). 
Показано, что структурные изменения в го-
ловном мозге больных ГЦД имеют диффуз-
ный характер с  преимущественным дву-
сторонним поражением серого вещества 
подкорковых узлов и ствола мозга. В мень-
шей степени поражается белое вещество 
головного мозга. У  всех больных в  фазе 
неврологи чес кого проявления болезни 
имеются различной степени выраженности 
атрофи чес кие процессы головного мозга.

МРТ-исследование позволяет повысить 
точность диагноза ГЦД, определять время 
перехода болезни в неврологи чес кую фазу 
и  оценивать эффективность проводимой 
хелатной терапии.

Ключевые слова: гепатоцеребральная 
дегенерация, МРТ-исследование, структуры 
головного мозга, диагноз

За  допомогою магнітно-резонанс-
ної томографії (МРТ) вивчено динамі-
ку структурних змін головного мозку 
у 32 хворих на гепатоцеребральну деге-
нерацію (ГЦД). Показано, що структурні 
зміни в головному мозку хворих на ГЦД 
мають дифузний характер з переважним 
двостороннім ураженням сірої речови-
ни підкіркових вузлів і  стовбура мозку. 
Меншою мірою виявляються ураження 
білої речовини головного мозку. В  усіх 
хворих в  фазі неврологічного прояву 
хвороби є різного ступеня вираженості 
атрофічні процеси головного мозку.

МРТ-дослідження дозволяє підвищи-
ти точність діагнозу ГЦД, визначати час 
переходу хвороби в неврологічну фазу 
й  оцінювати ефективність проведеної 
хелатної терапії.

Ключові слова: гепатоцеребральна 
дегенерація, МРТ-дослідження, струк-
тури головного мозку, діагноз

We  used the Magnetic resonance 
imaging (MRI) technique to  study 
the dynamics of  structural changes 
of  brain in  32 patients with hepato-
cerebral degeneration.

We  have verified that structural 
changes in  the brain of  patients with 
HCD exhibit a  diff use character with 
a predominantly bilateral lesion of sub-
cortical nodes and brainstem gray mat-
ter. The  white matter of  brain was af-
fected to a  lesser extent. All patients, 
in the phase of neurological manifesta-
tion of  disease, had diff erent severity 
of  atrophic brain processes.

MRI allows to  improve the accu-
racy of  HCD diagnosis, to  determine 
the time of  the disease conversion 
to neurological phase and to evaluate 
the eff ectiveness of chelation therapy.

Key words: hepatocerebral degene-
ration, MRI, brain structures, diagnosis
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Гепатоцеребральная дегенерация (ГЦД) или болезнь 
Вильсона — Коновалова (БВК) является наследственным, 
прогрессирующим аутосомно-рецессивным заболева-
нием, в основе которого лежат нарушения метаболизма 
меди [1, 3, 4].

Развитие БВК определяет ген ATP7B, расположенный 
на  длинном плече 13  хромосомы, который кодирует 
трансмембранный белок АТФ-азу Р-типа. В результате 
мутации этого гена происходит нарушение выведения 
меди с желчью, что приводит к ее накоплению в пече-
ни, головном мозге, почках и  других органах-мише-
нях [4, 7, 10].

Следует отметить, что ГЦД является одним из  не-
многих наследственных заболеваний, поддающихся 
лечению. На сегодня показано, что при проведении со-
ответствующей терапии на ранних этапах заболевания 
высока вероятность успешной модификации его тече-
ния и длительного сохранения активного образа жизни 
пациента  [3, 5]. Однако, выраженный патоморфологи-
чес кий и  клини чес кий полиморфизм этой патологии, 
неспецифичность основ ных ее симптомов и синдромов 
в  значительной мере затрудняют ее  своевременную 
диагностику.

В  современной неврологии существует несколько 
классификаций форм БВК. В клини чес кой практике наи-
более признанной является классификация Н. В. Коно-
валова, включающая пять ее  форм: 1)  абдоминальную, 
2)  ригидно-аритмогиперкинети чес кую (или  раннюю), 
3) дрожательно-ригидную, 4) дрожательную (позд нюю) 
и 5) экстрапирамидно-корковую [2]. Для абдоминальной 
формы характерным является, прежде всего, тяжелое 
поражение печени. Продолжительность жизни этих 
больных в  среднем составляет от  нескольких месяцев 
до  3—5  лет. При  этом летальный исход зачастую на-
ступает до  появления неврологи чес кой симптомати-
ки. Остальные формы БВК характеризуются широким 
спектром неврологи чес ких и  психи чес ких нарушений, 
возникающих на разных этапах течения заболевания.

Прижизненно у больных морфологи чес кие измене-
ния в  головном мозге определяют с  помощью нейро-
визуализации. Нами МРТ-обследование проводилось 
на томографе с напряженностью магнитного поля 1,5 Тл, 
в режимах T1-ВИ, T2-ВИ и T2 Flair в сагиттальной, аксиаль-
ной и фронтальной плоскостях. Обследовано 32 больных 
ГЦД. Женщин было 12 человек, а мужчин — 20 человек.

В таблице 1 представлена частота патологи чес ки из-
мененных структур головного мозга больных ГЦД как 
в общей группе, так и раздельно у мужчин и женщин.

Таблица 1. Частота патологи чес ки измененных структур 
головного мозга больных ГЦД

Показатель 
(патологи чес ки измененные 

структуры)

Частота показателя в группах, %

Мужчины 
(n = 20)

Женщины 
(n = 12) Все (n = 32)

абс. % абс. % абс. %

Скорлупа
Бледный шар
Мозолистое тело
Таламус
Средний мозг
Мозжечок
Кора больших полушарий

11
16
4
2
9
4
7

55,0
80,0
20,0
10,0
45,0
20,0
35,0

10
12
3
4
6
3
3

83,3
100
25,0
33,3
50,0
25,0
25,0

21
28
7
6

15
7

10

65,6
87,5
21,9
18,8
46,9
21,9

31,25

Примечание: *  — Различия с  группой женщин достоверны 
(p < 0,05)

Как видно из таблицы, наиболее часто (87,5 %) в пато-
логи чес кий процесс вовлекается бледный шар чечеви-
цеобразного ядра. На втором месте по частоте (65,6 %) 
патологии стоит скорлупа чечевицеобразного ядра. 
Почти у половины больных (46,9 %) поражается средний 
мозг. Структуры мозжечка в патологи чес кий процесс во-
влекаются у 21,9 % больных.

В патологи чес кий процесс вовлекаются также тала-
мус и мозолистое тело (18,8 % и 21,9 % соответственно). 
Необходимо обратить внимание и на то, что у трети боль-
ных (31,25 %) отмечаются очаговые поражения и коры 
больших полушарий головного мозга.

Гендерный анализ показывает, что структуры чечеви-
цеобразного ядра (скорлупа и бледный шар) значитель-
но чаще вовлечены в патологи чес кий процесс у женщин 
(83,3 % и 100 %), чем у мужчин (55,0 % и 80,0 %). В то вре-
мя как очаговое поражение коры больших полушарий 
головного мозга чаще встречается у мужчин (35,0 %), чем 
у женщин (25,0 %).

У  14 больных (43,75  %) в  патологи чес кий процесс 
были симметрично вовлечены как скорлупа, так и блед-
ный шар, то есть все чечевицеобразное ядро (рис. 1).

Рис. 1. МРТ головного мозга больной М. с  диагнозом ГЦД. 
Снижение МР-сигнала в  режиме Flair от  чечевицеобразных 
ядер с  двух сторон с  повышением сигнала по  контуру этих 

очагов (стрелки)

У  14 больных (43,75  %) патологи чес кие изменения 
МР-сигнала были выявлены только в области бледного 
шара. У 6 больных (18,6 %) патологи чес кие изменения МР-
сигнала отмечались в области зрительных бугров (рис. 2).

У  8 больных (25,0  %) отмечалось неравномерное 
повышение МР-сигнала на  Т2-ВИ  от  среднего мозга 
по  типу «морды гигантской панды» (рис.  3). Многие 
авторы считают этот знак весьма характерным для бо-
лезни Вильсона — Коновалова и предполагают, что его 
появление сопряжено с  тяжелым поражением ствола 
головного мозга [8, 9].
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Рис. 2. МРТ головного мозга больного Б. с  диагнозом ГЦД. 
В  симметричных отделах зрительных бугров с  двух сторон 
визуализируются зоны патологи чес кого МР-сигнала не-
пра виль ной формы, с  нечеткими, неровными контурами 

и неоднородной структуры

Рис. 3. МРТ головного мозга больной М. с  диагнозом ГЦД. 
Отмечается неравномерное повышение МР-сигнала в режиме 

Flair от среднего мозга по типу «морды панды» (стрелка)

В таблице 2 представлена частота патологи чес ки из-
мененных структур головного мозга у больных с учетом 
формы ГЦД.

Таблица 2. Частота патологи чес ки измененных структур головного мозга у больных с учетом формы ГЦД

Показатель 
(патологи чес ки 

измененные структуры)

Частота показателя в группах, %

дрожательная 
форма,
 (n = 12)

дрожательно-
ригид ная форма, 

(n = 10)

ригидно-
аритмогипер-

кинетичес кая форма, 
(n = 6)

экстрапирамидно-
корковая форма, 

(n = 2)

брюшная форма, 
(n = 2)

абс. % абс. % абс. % абс. % абс. %

скорлупа 9 75,0  8 80,0 3 50,0 0 0,0* 1 50,0

бледный шар 10 83,3 10 100,0 5 83,3 2 100,0 1 50,0

мозолистое тело 0 0,0  1 10,0 5* 83,3* 1* 50,0* 0 0,0

таламус 1 8,3  4 40,0 0  0,0 1 50,0 0 0,0

средний мозг 4 33,3  8*  80,0* 2 33,3 0  0,0 1 50,0

мозжечок 1 8,3  4 40,0 1 16,7 0  0,0 1 50,0

кора больших полушарий 4 33,3  2 20,0 2 33,3 2 100 0 0,0

Примечание. * — Различия с группой пациентов с дрожательной формой заболевания достоверны (p < 0,05)

У  больных с  дрожательной формой ГЦД наиболее 
часто поражены бледный шар (83,3 %), скорлупа (75,0 %), 
средний мозг (33,3 %) и кора больших полушарий мозга 
(33,3 %).

У  больных с  дрожательно-ригидной формой забо-
левания в  100  % случаев был поражен бледный шар. 
Скорлупа была поражена у 80,0 % больных. Зрительный 
бугор и  мозжечок были вовлечены в  патологи чес кий 
процесс у 40 % пациентов. Средний мозг был поражен 
в 80 % случаев, при этом у половины из них отмечается 
специфи чес кая для ГЦД патологи чес кая картина в виде 
«морды панды».

У  больных с  ригидно-аритмогиперкинети чес кой 
формой заболевания наиболее часто в патологи чес кий 
процесс были вовлечены бледный шар и  мозолистое 
тело (83,3 %).

Для экстрапирамидно-корковой формы заболевания 
характерно то, что у  всех больных имелись очаговые 
поражения коры больших полушарий головного мозга.

При брюшной форме заболевания со стороны под-
корковых структур головного мозга нет выраженных 
МР-томографи чес ких патологи чес ких изменений, однако 
у  таких больных во  всех случаях отмечаются явления 
атрофи чес ких процессов головного мозга.
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Морфометри чес кий анализ томограмм больных ГЦД 
(табл. 3) выявил увеличение большинства показателей 
ликворосодержащих пространств в сравнении с конт ро

льной группой: ширина передних рогов боковых 
желудочков — 8,85 ± 1,12 мм и 6,90 ± 1,06 мм соответ-
ственно, ширина задних рогов боковых желудочков — 

8,92  ±  1,31 и  6,90  ±  1,04  мм соответственно, ширина 
третьего желудочка  — 6,12  ±  1,05  мм и  3,57  ±  0,14  мм 
соответственно, ширина четвертого желудочка  — 
8,28 ± 1,20 мм и 6,80 ± 0,14 мм соответст венно, макси-
мальная ширина межполушарной щели — 5,99 ± 0,20 мм 
и 4,26 ± 0,75 мм соответственно.

Таблица 3. Состояние ликворосодержащих пространств головного мозга у больных ГЦД с учетом пола

Показатели

Средние значения показателя в группах, мм

Контроль
(n = 20)

Больные ГЦД

мужчины
(n = 20)

женщины
(n = 12)

все
(n = 32)

Ширина передних рогов боковых желудочков 6,90 ± 1,06 9,32 ± 1,05 8,49 ± 1,12 8,85 ± 1,12

Ширина задних рогов боковых желудочков 6,90 ± 1,04 9,11 ± 1,12 8,83 ± 1,20 8,92 ± 1,31

Ширина центрального отдела бокового желудочка 8,10 ± 3,10 10,08 ± 1,93 9,56 ± 2,10 9,99 ± 2,11

Ширина третьего желудочка 3,57 ± 0,14 6,42 ± 0,12* 5,38 ± 1,11 6,12 ± 1,05*

Ширина четвертого желудочка 6,80 ± 0,14 7,75 ± 0,93 8,02 ± 1,23 8,28 ± 1,20

Ширина сильвиевой борозды слева 3,25 ± 0,93 5,25 ± 1,04 4,01 ± 0,85 4,85 ± 0,91

Ширина сильвиевой борозды справа 3,56 ± 0,29 5,20 ± 1,08 4,22 ± 0,71 4,86 ± 1,11

Максимальная ширина межполушарной щели 4,26 ± 0,75 6,01 ± 1,01 5,44 ± 0,85 5,99 ± 0,20*

Примечание: * — Различия с группой конт ро ля достоверны (p < 0,05)

Гендерный морфометри чес кий анализ томографи-
чес ких данных (см. табл.  3) показывает, что имеется 
тенденция по большинству показателей ликворосодер-
жащих путей более выраженных изменений у мужчин 
в сравнении с женщинами: ширина передних рогов бо-

ковых желудочков (9,32 ± 1,05 мм и 8,49 ± 1,22 мм соот-
ветственно), ширина третьего желудочка (6,42 ± 0,12 мм 
и 5,38 ± 1,11 мм соответственно), ширина сильвиевой 
борозды (5,25  ±  1,04  мм и  4,01  ±  0,85  мм соответ-
ственно).

Таблица 4. Состояние ликворосодержащих пространств головного мозга у больных с учетом формы ГЦД

Показатель

Среднее значение показателя в группах, мм
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Ширина передних рогов боковых желудочков 9,15 ± 1,12 9,20 ± 1,21 8,99 ± 1,13 7,82 ± 0,98 7,21 ± 1,15

Ширина задних рогов боковых желудочков 9,18 ± 1,08 9,18 ± 1,40 8,98 ± 1,15 7,11 ± 0,98 7,02 ± 0,78

Ширина центрального отдела бокового желудочка 8,78 ± 2,02 9,08 ± 1,33 9,21 ± 1,05 8,20 ± 0,56 8,51 ± 1,25

Ширина третьего желудочка 5,82 ± 0,91 6,33 ± 1,20 6,41 ± 1,22 4,13 ± 0,92 3,85 ± 0,83

Ширина четвертого желудочка 7,78 ± 1,03 8,10 ± 1,13 8,24 ± 1,92 6,92 ± 0,53 6,82 ± 0,95

Ширина сильвиевой борозды слева 5,12 ± 1,03 5,26 ± 0,99 4,91 ± 1,08 4,00 ± 0,99 3,92 ± 0,89

Ширина сильвиевой борозды справа 5,12 ± 1,13 5,29 ± 1,01 4,90 ± 1,09 4,10 ± 0,98 3,96 ± 0,98

Максимальная ширина межполушарной щели 5,92 ± 1,08 5,99 ± 1,20 6,11 ± 1,13 4,50 ± 0,86 4,90 ± 1,08

Анализ состояния ликворосодержащих пространств 
(табл. 4) в зависимости от формы заболевания ГЦД пока-
зывает, что нет достоверной зависимости между величи-
ной желудочковой системы мозга, а также величиной бо-
розд субарахноидального пространства и между формой 
ГЦД. Однако имеется тенденция к более выраженному 
расширению желудочковой системы и борозд субарах-

ноидального пространства у больных с дрожательной, 
дрожательно-ригидной и ригидно-аритмогиперкинети-
чес кой формами заболевания по  сравнению с  экстра-
пирамидно-корковой и  особенно брюшной формами 
заболевания.

Данный факт, по-видимому, в какой-то степени можно 
объяснить тем, что дрожательная и дрожательно-ригид-
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ная форма протекают относительно доброкачественно 
и длительное время, а следовательно, токси чес кое воз-
действие свободной меди и хелатора купренила за это 
время приводят к  значительной атрофии структуры 
головного мозга. Выраженный атрофи чес кий процесс 
мозга у  больных с  ригидно-аритмогиперкинети чес кой 
формой заболевания может быть объясним тяжестью 
течения этой формы заболевания. У больных с абдоми-
нальной формой ГЦД неврологи чес кая симптоматика, 
в основ ном, выражена незначительно.

В  заключение необходимо отметить, что согласно 
данным литературы, полученным, в основ ном, на боль-
ных детского возраста, отмечается, что от  подкорко-
вых ганглиев у  больных ГЦД чаще регистрируются 
МР-сигналы Т2-ВИ высокой интенсивности [6]. У наших 
больных от подкорковых ганглиев в 68,75 % случаев от-
мечалась гипо интенсивность на  Т2-ВИ патологи чес ких 
МР-сигналов. Гипоинтенсивность МР-сигнала на  Т2-ВИ 
от подкорковых ганглиев отмечали и Sudmeyer M. et al. 
(2006).

Данное расхождение, очевидно, связано с  возраст-
ной разницей больных и длительностью их заболевания. 
В детском возрасте это еще острый период заболевания 
с  накоплением меди, который может сопровождаться 
отеком мозга. В  то  время как длительно текущее за-
болевание обуславливает процесс демиелинизации 
и  кистозной дегенерации. Об  этом говорит и  тот факт, 
что у  больных, которые длительное время принимали 
купренил, чаще в  подкорковых ганглиях отмечается 
не гиперинтенсивный сигнал на Т2-ВИ, а гипо- или нор-
мотензивный, что можно объяснить уменьшением в ган-
глиях количества свободной меди и выраженности отека, 
а также развившимся кистозным процессом.

Этим же  возрастным и  особенно временным фак-
тором можно объяснить и  полученный нами высокий 
процент больных ГЦД с  диффузными атрофи чес кими 
изменениями головного мозга.

Kozic D. et al. (2003) также считают, что гиперинтенсив-
ные сигналы МРТ отражают биохими чес кие патологи чес-
кие процессы, происходящие в подкорковых структурах, 
и которые предшествуют морфологи чес ким структурным 
изменениям головного мозга. Поэтому при хелатной 
терапии может наступать их обратное развитие.

Таким образом, результаты проведенных нами ис-
следований показали, что структурные изменения 
в  головном мозге больных ГЦД имеют диффузный 
характер с  преимущественным двусторонним пора-
жением серого вещества подкорковых узлов и  ствола 
мозга. В меньшей степени поражается белое вещество 
головного мозга. У всех больных в фазе неврологи чес-
кого проявления болезни имеются различной степени 
выраженности атрофи чес кие процессы головного мозга. 
Следовательно, у больных ГЦД развивается своего рода 
мультисистемная атрофия головного мозга. МРТ позво-
ляет повысить точность дифференциального диагноза 

ГЦД, определять время перехода болезни в неврологи-
чес кую фазу и  оценивать эффективность проводимой 
хелатной терапии.
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