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Modern principles of diagnosis and treatment of Kinsbourne encephalopathy  
(a clinical case)

A. H. Kyrychenko, V. V. Ohorenko, V. M. Ahafonov, K. O. Dereza, T. O. Zalizniak, T. O. Nikolaienko

Opsoclonus-myoclonus syndrome (OMS) or Kinsbourne encephalopathy is a unique, rare neurological disease that causes 
difficulties in diagnosis, examination and treatment tactics. This article presents some organizational clinical, psychological and 
rehabilitation issues.

The aim of the study was to develop treatment tactics and means of preventing the recurrent development of neurological, be-
havioral and cognitive impairment in this pathology.

Results. Diagnosis of the disease was carried out based on a detailed study of anamnestic, molecular genetic, scintigraphic, 
neuroimaging, ultrasound, lymphocytic and neurological (opsoclonus, myoclonus, ataxia, behavioral and sleep disorders) signs. 
The severity of a child condition was determined using the Pranzatelli M. and Matthay K. scales. The clinical picture was repre-
sented by specific involuntary, arrhythmic, chaotic, multidirectional saccadic eye movements with horizontal, vertical, torsional 
components, behavioral changes, sleep disturbances, motor coordination dysfunction, the presence of myoclonic seizures, 
myoclonic jerks in the limbs and trunk, cerebellar ataxia and tremor. Slight cerebrospinal fluid lymphocytic pleocytosis was noted 
in the child, as it was described in the literature. Due to the fact that Kinsbourne encephalopathy has a paraneoplastic etiology in 
most cases, the child underwent brain MRI and CT as well as laboratory and instrumental examinations of the internal organs. 
The neuroimaging examination of the child’s brain indicated no focal density changes.
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Синдром опсоклонус-міоклонус (СОМ), або енцефалопатія Кінсбурна – унікальне й рідкісне неврологічне захворювання, 
що викликає труднощі в діагностиці, тактиці обстеження, лікування. У цій статті наведені деякі організаційні клініко-психо-
логічні та реабілітаційно-профілактичні аспекти.
Мета роботи – розробити тактику лікування та засоби запобігання рецидивного розвитку неврологічних, поведінкових і 
когнітивних порушень при цій патології.
Результати. Діагностика захворювання проведена на підставі детального вивчення анамнестичних, молекулярно-гене-
тичних, сцинтиграфічних, нейровізуалізаційних, ультразвукових, лімфоцитарних і неврологічних (опсоклонус, міоклонус, 
атаксія, розлади поведінки та сну) ознак. Важкість стану дитини визначали за допомогою шкал M. Pranzatelli і K. Matthay. 
Клінічна картина представлена специфічними мимовільними, аритмічними, хаотичними, різноспрямованими саккадичними 
рухами очей із горизонтальним, вертикальним, торсійним компонентами, зміною поведінки, порушеннями сну, координації, 
наявністю міоклонічних судом, сіпанням в кінцівках і тулубі, мозочковою атаксією та тремором. У лікворі дитини відзначався 
невисокий лімфоцитарний плеоцитоз, що відповідає даним фахової літератури. У зв’язку з тим, що енцефалопатія Кінсбурна 
має паранеопластичну форму захворювання, дитині проведено МРТ і КТ головного мозку, лабораторно-інструментальні 
методи дослідження внутрішніх органів. Під час нейровізуалізаційного обстеження головного мозку дитини вогнищевих 
змін щільності не виявили.
Для виключення нейробластоми здійснили ультразвукове дослідження органів черевної порожнини та заочеревинного 
простору, дослідження крові на онкомаркери та визначення рівня катехоламінів. Для виключення параінфекційних та 
аутоімунних процесів проведені дослідження антитіл у крові до різних вірусів. Діагностика СОМ ґрунтувалася на аналізі 
клінічної картини, анамнестичних відомостях і скринінговому дослідженні щодо визначення онкопатології, яка після цито-
логічного дослідження була виключена.
Запорукою успішного лікування стало багаторазове тривале застосування комбінації глюкокортикоїдних, імуносупресор-
них та імуноглобулінових препаратів. На цей період можна говорити про відносне поліпшення в емоційно-вольовій сфері: 
інтелектуальний розвиток, словниковий запас відповідають віку, дитина самостійно встає та пересувається без опори. 
Опсоклонус очей виникає рідко – частіше під час хвилювання.
Висновки. Рідкість виникнення та анатомо-біологічні особливості цієї хвороби підкреслюють важливість пошуку 
нових специфічних методів діагностики та лікування для своєчасного вжиття заходів, що спрямовані на уповільнення 
прогресування захворювання.
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To rule out neuroblastoma, the child underwent ultrasound examination of the abdominal cavity organs and retroperitoneal space, 
a blood test for tumor markers, and measurements of catecholamine levels. To rule out parainfection and autoimmune processes, 
serum antibodies to various viruses were studied. Diagnosis of OMS was based on the analysis of the clinical picture, medical 
history and screening tests for oncopathology which was ruled out after a cytological study.
The prolonged multiple use of a combination of glucocorticoid, immunosuppressive and immunoglobulin therapy has been the es-
sence of successful treatment. Currently, relative improvements in the emotional-volitional sphere can be reported – age-appropriate 
intelligence and vocabulary skills, pulls himself up to stand and walks without support. Ocular opsoclonus rarely occurs – more 
often in jitteriness.
Conclusions. The rare occurrence and anatomical and biological characteristics of this disease emphasize the importance of search 
for new specific methods of diagnosis and treatment to implement timely measures aimed at slowing the disease progression.

Енцефалопатія Кінсбурна, або опсоклонус-міокло-
нус-синдром (ОМС) – важке захворювання, рідкісне за 
частотою, хронічно рецидивне за перебігом, мало до-
сліджене з медичного та клініко-психологічного погляду. 
Дані про поширеність цього синдрому нечисленні: у США 
реєструють 1 випадок на 10 млн осіб; у Великій Британії, 
за даними популяційного дослідження, – 0,018 на 100 
тис. населення всіх вікових груп [1,2]. Поширеність 
захворювання нині невідома. Вважається, що ОМС – 
доволі рідкісний стан, приблизно однаково виникає в 
дівчаток і хлопчиків віком від 4 місяців до 6 років [4–8]. 
Хоча є дані про виникнення ОМС і в дорослих: захво-
рювання розвивається як прояви паранеопластичного 
процесу при різних онкологічних захворюваннях [9–11]. 
Генез захворювання до кінця невідомий, як і фактори, 
від яких залежить перебіг, успіх лікування та прогноз. 
Провокатори захворювання – перенесені інфекційні 

хвороби, пухлини, черепно-мозкова травма (ЧМТ) або 
імунізація.

Розрізняють дві основні форми захворювання: 
паранеопластичну (нейробластома або гангліонейроб-
ластома) та параінфекційну (віруси герпесу, поліомієліту, 
тогавіруси, хвороба Лайма тощо). В основі патогенезу за-
хворювання припускають аутоімунні механізми [16–18].

У структурі дефекту при цьому синдромі – сукупність 
неврологічних порушень, а також окремі клініко-психо-
логічні симптоми [3–8]. Основними клінічними проявами 
є хаотичний рух очних яблук («танцюючі очі») або опсо-
клонус-міоклонус (міоклонічний гіперкінез окорухових 
м’язів), порушення координації (атаксія), міоклонус, 
тремор і патологічні зміни у поведінці [12,13]. Опсоклонус 
часто поєднується не тільки з блискавичними рухами 
повік (тріпотіння «крил метелика»), але й міоклоніями в 
різних м’язових групах кінцівок (синдром «танцюючих рук 
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Современные принципы диагностики и лечения энцефалопатии Кинсбурна 
(клинический случай)

А. Г. Кириченко, В. В. Огоренко, В. Н. Агафонов, К. А. Дереза, Т. А. Зализняк, Т. А. Николаенко

Синдром опсоклонус-миоклонус (СОМ), или энцефалопатия Кинсбурна является уникальным, редким неврологическим 
заболеванием, которое вызывает трудности в диагностике, тактике обследования и лечения. В данной статье приведены 
некоторые организационные клинико-психологические и реабилитационно-профилактические аспекты.
Цель работы – разработать тактику лечения и средства предотвращения рецидивирующего развития неврологических, 
поведенческих и когнитивных нарушений при данной патологии.
Результаты. Диагностика заболевания проведена на основании детального изучения анамнестических, молекулярно-ге-
нетических, сцинтиграфических, нейровизуализационных, ультразвуковых, лимфоцитарных и неврологических (опсокло-
нус, миоклонус, атаксия, расстройства поведения и сна) признаков. Тяжесть состояния ребенка определяли с помощью 
шкал M. Pranzatelli и K. Matthay. Клиническая картина представлена специфическими непроизвольными, аритмичными, 
хаотичными, разнонаправленными саккадическими движениями глаз с горизонтальным, вертикальным, торсионным ком-
понентами, изменением поведения, нарушением сна, координации, наличием миоклонических судорог, подергиванием в 
конечностях и туловище, мозжечковой атаксией и тремором. В ликворе ребенка отмечался невысокий лимфоцитарный 
плеоцитоз, что соответствует литературным данным . В связи с тем, что в большинстве случаев энцефалопатия Кинсбурна 
имеет паранеопластическую форму заболевания, ребенку было выполнено лабораторно-инструментальные обследование 
головного мозга и внутренних органов. При проведении нейровизуализационного обследования головного мозга ребенка 
очаговые изменения плотности не обнаружены.
Для исключения нейробластомы ребенку выполнено ультразвуковое исследование органов брюшной полости и забрю-
шинного пространства, исследование крови на онкомаркеры, установлен уровень катехоламинов. Для исключения пара-
инфекционных и аутоиммунных процессов проведено исследование антител в крови к различным вирусам. Диагностика 
СОМ основывалась на анализе клинической картины, анамнестических и скрининговых данных на предмет определения 
онкопатологии, которая после цитологического исследования была исключена.
Залогом успешного лечения стало многократное длительное применение комбинации глюкокортикоидных, иммуносупрес-
сорных и иммуноглобулиновых препаратов. На данный период можно говорить об относительном улучшении в эмоцио-
нально-волевой сфере: интеллектуальное развитие, словарный запас соответствует возрасту, ребёнок самостоятельно 
встает и передвигается без опоры. Опсоклонус глаз возникает редко – чаще при волнении.
Выводы. Редкость возникновения и анатомо-биологические особенности данной болезни подчеркивают важность 
поиска новых специфических методов диагностики и лечения для своевременного принятия мер, направленных на 
замедление прогрессирования заболевания.

Клинический случай
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чи ніг»), тулуба, обличчя, що нагадують м’язовий гене-
ралізований тремор, що зберігаються під час сну. В усіх 
дітей наявні поведінкові розлади, що супроводжуються 
підвищеним збудженням, агресивністю [14,15]. Дані 
клінічних спостережень показують: наслідки захворю-
вання, особливо кількість рецидивів, можуть призводити 
до розвитку неврологічних, емоційних, поведінкових і 
когнітивних порушень [6–12]. Дослідження особливостей 
психічного розвитку дитини та його окремих психічних 
функцій залежно від неврологічних порушень дасть мож-
ливість здійснити корекцію розладів, оцінити не тільки 
збиток, який завдає хвороба, але й можливості дитини 
для дальшого перебування та навчання і у дитсадку, і 
в загальноосвітній школі, для поліпшення якості життя 
і соціальної адаптації [13–17, 19–24].

Мета роботи
Розробити тактику лікування та засоби запобігання 
рецидивного розвитку неврологічних, поведінкових і 
когнітивних порушень при цій патології.

Матеріали і методи дослідження
Дослідження включало аналіз медичної документації, 
даних неврологічного та психічного статусів, моле-
кулярно-генетичного, сцинтиграфічного, нейровізуа-
лізаційного, лімфоцитарного та психопатологічного 
обстежень, даних спостереження за поведінкою дитини, 
за емоційними реакціями в різних ситуаціях, зокрема 
даних бесід із батьками стосовно психічного розвитку па-
цієнта [25,26]. Стандарт діагностики – детальне клінічне 
обстеження з використанням спеціальних шкал: шкали 
M. Pranzatelli (оцінювання 12 неврологічних симптомів); 
шкали 5 параметрів (стабільність тулуба, хода, функція 
рук, опсоклонус і порушення поведінки). Психологічне 
дослідження дитини виконали за допомогою методів 
нейропсихологічного тестування (за А. Р. Лурія, адапто-
ваного для дитячого віку) та оцінювання поведінкових, 
емоційних реакцій і психічних функцій [27–33].

Результати
Провели клініко-психологічне дослідження дівчинки Б., 
2012 р. н., яка госпіталізована в невролого-нейрохірур-
гічне відділення КЗ «Дніпропетровська обласна дитяча 
клінічна лікарня» ДОР у 2014 р. вперше з відсутністю 
ходьби, тремором, сіпанням очних яблук, порушенням 
поведінки та мовлення, занепокоєнням, плаксивістю, що 
з’явилися через 8 днів після того, як дитина вдарилася 
головою об асфальт. Свідомості не втрачала, нудоти, 
блювоти не було. Через добу дитина перестала само-
стійно ходити, з’явився тремор кінцівок і багаторазова 
блювота. Під час спілкування з батьками з’ясували: до 
захворювання дитина вимовляла майже 60 слів, потім 
стала поступово втрачати мовленнєві навички.

Анамнестичні дані свідчать: дівчинка народилася від 
першої вагітності, що мала звичайний перебіг. Пологи 
відбулися на 39 тижні. Маса при народженні – 3150 г, 
зріст – 54 см, оцінка за шкалою Апгар – 7/8 балів. До 
грудей прикладена відразу. Пренатальний період не 
обтяжений. Ранній розвиток відбувався за віком: голову 

почала тримати з 2 місяців, перевертатися – з 4,5 місяця, 
сидіти – з 6, а повзати – з 7 місяців. До 1 року 8 місяців 
росла та розвивалася за віком. Щеплення зроблені 
згідно з Національним календарем профілактичних 
щеплень до 1,5 року, потім – медичний відвід. Від кору 
щеплена (одноразово). З перенесених захворювань 
батьки назвали ГРВІ, ларингіт. Зверталася до ортопеда 
з приводу плоско-вальгусної деформації стоп.

Під час обстеження виявили, що стан дитини важ-
кий, вимовляє тільки початкові склади, свої прохання 
висловлює переважно жестами, мовлення розтягнуте, 
вимовляє окремі склади слів. Самостійно не ходить, не 
сидить, голову не тримає. У дівчинки було триразове 
блювання. Дитина була млявою, вкрай примхливою. 
Втрачені моторні навички. Черепні нерви – без патології.

Зіниці округлої форми, до 3 мм у діаметрі, фоторе-
акції збережені. Очні щілини ОС = ОД. Горизонтальний 
ністагм. Хаотичні рухи очей (опсоклонус). Обличчя 
симетричне. Лицьові міоклонії. Слух збережений. Голос 
дзвінкий. Глоткові та піднебінні рефлекси підвищені. 
Язик – по середній лінії, непостійні гіперкінези язика. 
Рухи плечей – у повному обсязі, повороти голови не-
обмежені. Рефлекторно-рухова сфера: голову тримає, 
самостійно перевертається, повзає рачки з атаксією, 
самостійно сідає, сидить сама доволі впевнено, але 
при виконанні рухів (потягнулася за іграшкою, підняла 
руку тощо) – виражена атаксія, падіння. Самостійно біля 
опори не може піднятися. Стоїть з опорою короткий час. 
Гіперрефлексія – без чіткої різниці. Періодично відзна-
чаються клонуси стоп, непостійні патологічні рефлекси. 
Черевні рефлекси знижені. М’язова сила не порушена. 
Відзначається виражена атаксія. Дифузна м’язова гіпо-
тонія. При вертикалізації – перерозгинання в колінних 
суглобах. Під час рухів та емоцій у дитини виникає 
помірно виражений тремор голови. Коли дівчинка бере 
іграшку, фіксуємо у неї хореоатетозну установку пальців 
і промахи, значущо виражені справа. Наявні непостійні 
гіперкінези у стопах із дистонічною позою, розмовні 
розлади. Чутливість не порушена.

З діагностичною метою виконали люмбальну пунк-
цію: в лікворі незначний лімфоцитоз (23 лімфоцити). 
ПЛР ліквору до герпесвірусних інфекцій, ентеровірусів, 
парвовірусів В19, мікоплазмової інфекції, токсоплазмозу, 
кліщового енцефаліту (ВКЕ) – негативна. Проведена 
магнітно-резонансна томографія головного мозку – да-
них щодо об’ємного утворення головного мозку, гострого 
порушення мозкового кровообігу, вірусного церебеліту 
не отримали.

У зв’язку з наявністю опсоклонусу-міоклонусу очей, 
грубої атаксії, розладів мовлення та відсутності ефекту 
від лікування запідозрили синдром Кінсбурна.

Для оцінювання рухової функції використали шкалу 
M. R. Pranzatelli. Отримали 10 балів, що відповідає пер-
шому ступеню важкості (від 1 до 12 балів).

Диференційний діагноз здійснили між параінфекцій-
ною, паранеобластичною та дисметаболічною природою 
захворювання.

Згідно з нашими рекомендаціями, дитині виконали 
генетичне обстеження: дослідження ТМС, арилсуль-
фатаза А, скринінг сечі, білкові проби. Проби Фелінґа, 
Сулковича, на гіперамінацидурію, Бенедикта, ДНФГ були 
негативні. Біоптериновий тест – негативний. Висновок 
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генетика: аміноацидопатія, лактазна недостатність, 
поліморфізм МТRR 66 GG алель ризику, що вказує на 
ризик порушення обміну нейротрансмітерів (біогенних 
амінів, зниження тирозину, фенілаланіну, попередників 
допаміну). Також не можна виключити маніфестацію 
лейкодистрофії.

Дитину оглянув психіатр у зв’язку з порушенням 
сну, істотно вираженою емоційною нестабільністю, 
агресивною поведінкою. Емоційний стан дівчинки 
характеризувався слабкістю, почуттям тривоги, емо-
ційною лабільністю та дратівливістю з поодинокими 
випадками агресивної поведінки. Також зафіксовано 
значущі порушення сну.

До нейродинамічних особливостей психічних 
процесів належало суттєве зниження загальної пси-
хічної активності з проявами відставання в розвитку, 
наявність психічної астенії з уповільненням психічних 
процесів, зокрема труднощі перемикання уваги та 
зниження обсягу уваги. Крім того, у хворої визначили 
порушення вимовляння окремих слів і формування 
зв’язного мовлення, зорово-просторових функцій і 
дрібної моторики.

Дівчинці призначили препарати: преднізолон 80 мг/с;  
цеф трі аксон 80 мг/с; імуноглобулін (ВВІГ); глюко-
зо-поляризувальна суміш, лактовіт, альмогель, аспар-
кам. Після лікування стан дитини поліпшився, почала 
тримати голову, самостійно сидіти. У спокої зберігаються 
слабко виражені хаотичні рухи очей (опсоклонус), що 
посилюються під час хвилювання та супроводжуються 
міоклонією повік.

Маленьку пацієнтку виписали з відділення з 
клінічним діагнозом: синдром опсоклонус-міоклонус 
(енцефалопатія Кінсбурна, гостра мозочкова атаксія) 
неуточненої етіології. Рекомендували диференціювати 
з параінфекційною чи паранеопластичною природою 
цього синдрому.

При повторних загостреннях захворювання ступінь 
важкості становив 10–12 балів за шкалою M. R. Pran-
zatelli. МРТ головного та спинного мозку (січень 2015 р.) 
з в/в контрастуванням – без патологічних ознак. УЗД 
органів черевної порожнини – без патології, крім жовч-
ного міхура – S-подібної форми з конкрементами до 
5 мм і акустичною тінню. Комп’ютерно-томографічне 
дослідження голови, ОГК, ОЧП і таза (вересень 2015 р.) 
– без вогнищевих змін. Легені без патологічних змін. 
Трахея, бронхи прохідні. Лімфовузли середостіння не 
збільшені. У черевній порожнині селезінка, печінка, 
нирки, підшлункова залоза також не збільшені. Лівий 
наднирник – 14 х 16 мм із звапненням медіальної ніжки 
10 х 3 мм. Збільшених лімфовузлів не виявили. Органи 
малого таза без особливостей. Головний мозок без 
вогнищевих змін. Серединні структури не зміщені. Шлу-
ночки мозку не деформовані. Висновок: новоутворення 
лівого наднирника.

У зв’язку з цим у жовтні 2015 р. здійснили операційне 
видалення новоутворення. Гістологічне дослідження 
не підтвердили наявність паранеопластичної форми 
захворювання в дитини. Визначили, що це гістоло-
гічно організована гематома з вираженим фіброзом і 
кальцинозом. Оперативне лікування без ускладнення. 
Після оперативного лікування відзначили поліпшення – 
зменшення атаксії та тремору.

Після дообстеження та оперативного лікування 
дитина в умовах стаціонара отримала курс лікування: 
«пульс»-терапія дексаметазоном 20 мг/кг/с і площі 
поверхні тіла дитини на розчині NaCl 0,9 % – 100,0 в/в 
повільно протягом 2 годин і впродовж 3 діб під контролем 
артеріального тиску. Після «пульс»-терапії рекомен-
довано курсове повторення, розв’язання питання про 
призначення комбінації цитостатиків і глюкокортикоїдів.

З 2014 р. у дитини спостерігали хвилеподібний 
перебіг захворювання з загостреннями, відзначено 5 
загострень, із приводу яких дитина отримувала курсове 
лікування глюкокортикоїдами у вигляді «пульс»-терапії 
дексаметазоном 20 мг/м2 поверхні дитини протягом 3 
днів та імуноглобулінами (ВВІГ) 2 г/кг протягом 3–5 днів, 
зокрема курси імуносупресивної терапії (циклофосфамід) 
під наглядом лікаря-онколога, а також щомісячне вну-
трішньовенне введення імуноглобулінів у дозі 1 г/кг/курс.

Останнє загострення спостерігали у травні 2018 р., 
проявилося частковим регресом набутих практичних і 
ментальних навичок відповідно дитячого віку, зокрема 
вираженими поведінковими розладами та порушенням 
сну. Під час нейропсихологічного дослідження вияви-
ли дефіцит зорово-просторових функцій, порушення 
моторного компонента реалізації психічної діяльності, 
складнощі формування експресивного мовлення, 
деякі особливості нейродинаміки психічних процесів і 
ментальних можливостей (астенічність, тривожність, 
утруднення з перемиканням і зниження обсягу уваги).

Дані клініко-психологічного обстеження, що отри-
мали, дали можливість виділити загальні особливості 
психічної активності та поведінки дитини, які свідчили 
про певний ступінь формування в неї пізнавального 
інтересу та наполегливості при виконанні окремих зна-
йомих їй завдань. Використання засобів психокорекції 
та нейрореабілітації призвело до позитивних тенденцій 
у психічному розвитку (загальний пізнавальний інтерес, 
готовність до комунікації з дорослими), що свідчать про 
потенційні ресурси компенсації.

Клініко-психологічне дослідження визначило відста-
вання дівчинки у психічному розвитку, яке посилювалося 
при рецидивах захворювання та зумовлене не тільки 
неврологічними розладами, але і психо-мовленнєви-
ми, що в майбутньому може призвести до труднощів 
соціалізації та адаптації дівчинки до навколишнього 
середовища.

Після глюкокортикоїдного, імуноглобулінового та 
імуносупресивного лікування у дитини відзначають клі-
нічну ремісію: опсоклонусу та координаторних порушень 
немає, хода рівна, емоційний стан відносно спокійний, 
зберігаються деякі складнощі формування експресивної 
мови та розбіжність між сприйняттям і розумінням мови 
дорослих.

Обговорення
Енцефалопатія Кінсбурна, або синдром опсоклонусу-мі-
оклонусу є унікальним рідкісним клінічним синдромом, 
що потребує подальших досліджень для вивчення 
етіології та патогенезу цього захворювання, пошуку 
нових специфічних методів діагностики й лікування 
для своєчасного вживання заходів, що спрямовані на 
уповільнення прогресування захворювання.

Клинический случай



579Zaporozhye medical journal. Volume 22. No. 4, July – August 2020 ISSN 2306-4145    http://zmj.zsmu.edu.ua

Враховуючи, що енцефалопатія Кінсбурна належить 
до орфанних захворювань, опис кожного випадку з цієї 
патології є значущим внеском для дальших наукових 
досліджень. Патогенез захворювання остаточно в цьому 
випадку не визначений. У нашому випадку передусім 
виключили вірусну та паранеобластичну природу 
захворювання, об’ємні процеси головного мозку. Пе-
редбачається, що цей клінічний випадок спровоковано 
ЧМТ, що стала провокатором розвитку аутоімунних 
процесів. Хоча в фаховій науковій літературі є дані про 
зв’язок ОМС із вакцинацією або інфекцією [4,11,17–18].

Наукові літературні дані та результати власних 
спостережень показують, що нейровізуалізаційні методи 
діагностики – оптимальні для виявлення нейробластом 
при ОМС [14–25, 45–49].

Для діагностики цієї патології та оцінювання важкості 
захворювання необхідно використовувати спеціальні 
шкали: шкалу M. Pranzatelli, 2002 (оцінювання 12 невро-
логічних симптомів) і шкалу 5 параметрів (стабільність 
тулуба, хода, функція рук, опсоклонус і порушення пове-
дінки), які достовірно оцінюють неврологічні розлади [6].

Отже, діагностика СОМ ґрунтується на аналізі клі-
нічної картини, анамнестичних даних і скринінговому до-
слідженні щодо виключення онкопатології [34,35,40–43].

На цьому прикладі визначили, що проведення 
тривалого багаторазового комбінованого лікування, 
котре включало застосування глюкокортикоїдів, імуно-
глобулінів (один раз на місяць) та імуносупресорів дало 
можливість поліпшити віддалені неврологічні наслідки 
захворювання, запобігти розвитку прогресування, 
отримати певний ступінь формування пізнавального 
інтересу й наполегливості під час виконання окремих 
знайомих завдань.

Протягом останнього року в дитини відзначають 
позитивні тенденції у психічному розвитку: формуван-
ня загального пізнавального інтересу, готовність до 
комунікації з дорослими. Оцінювання поведінкових, 
емоційних реакцій і психічних функцій при цій патології 
дає змогу прогнозувати потенційні ресурси компенсації 
для нейрореабілітації та психотерапії.

Отже, СОМ – доволі унікальний клінічний син-
дром. Випадок, що описали, показав складнощі в 
діагностиці та терапії, з якими можуть також стикатися 
лікарі різних спеціальностей. Аналіз фахової літератури 
показав, що нині відсутні дані про патогенез і критерії 
діагностики захворювання, зазначив синдромологічний 
зв’язок із найрізноманітнішими патологіями. Отже, в 
пацієнтки виключали пухлини головного мозку, вірусну 
та паранеопластичну етіологію захворювання. Анамнес-
тичні дані в цьому випадку дали можливість припустити 
виникнення ОМС унаслідок ЧМТ, що стала пусковим 
механізмом для аутоімунних процесів. Наведені фак-
ти зумовлюють необхідність наукового дослідження 
етіології та патогенезу цього захворювання, клінічного 
спостереження, а також актуальність пошуку нових ме-
тодів і способів профілактики розвитку та прогресування 
цієї патології.

Висновки
1. Неврологічні та психічні порушення в маленької 

пацієнтки можна схарактеризувати як синдром опсо-

клонусу-міоклонусу (наявність 3 ознак): опсоклонус, 
міоклонус/атаксія та розлади поведінки/сну, що відпові-
дає міжнародним діагностичним критеріям. Гістологічну 
наявність нейробластоми не підтверджено.

2. «Золотим стандартом» консервативної терапії є 
одночасне застосування кортикостероїдів (дексамета-
зон, метилпреднізолон), імуносупресантів (азатіоприн, 
метотрексат) і внутрішньовенного імуноглобуліну 
(ВВІГ) – імунологічно активної білкової фракції імуно-
глобуліну G у вигляді тривалих і багаторазових курсів.

3. Дослідження загальних особливостей психічного 
розвитку, стану окремих психічних функцій дитини дає 
можливість оцінити не тільки збиток, який завдає хво-
роба її розвитку, але й уточнити можливості прогнозу 
соціально-психологічної адаптації.

4. Позитивні тенденції у психічному розвитку (за-
гальний пізнавальний інтерес, готовність до комунікації 
з дорослими) свідчать про потенційні ресурси компен-
сації, які потрібно використовувати для психокорекції та 
реабілітації дітей з ОМС.

5. Ефект лікування дівчинки з рідкісними (орфанни-
ми) захворюваннями залежить не тільки від ерудиції не-
вролога, але й від його вміння працювати з клініцистами 
різноманітних спеціальностей: онкологами, психіатрами, 
генетиками, імунологами.
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