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Оригинальная статья

Резюме. В статье описаны особенности современного понимания природы и лечения синдрома 
ригидного человека. Баклофен — ГАМК-В агонист является одним из препаратов выбора для лечения 
этого заболевания. Однако, его пероральное применение обладает незначительной эффективностью и 
приводит к целому ряду осложнений. Непререкаемой альтернативой перорального приема препарата в 
настоящее время является его постоянное интратекальное введение с использованием имплантируемой 
помпы. Приведен случай криптогенного синдрома ригидного человека, сопровождающийся развитием 
депрессивного состояния. В процессе лечения методом интратекальной баклофеновой терапии ис-
чезли не только мучительные мышечные спазмы, но и депрессивная симптоматика без специального 
использования антидепрессантов.

Цель исследования. Показать высокую эффективность ИТБТ у пациентки с тяжелой криптогенной 
формой СРЧ, а также влияние ИТБТ, не только на спастичность, но и на депрессивную симптоматику.

Материал и методы. Приведен случай лечения методом ИТБТ с имплантацией помпы пациент-
ке с криптогенной формой СРЧ. Для оценки спастичности использовалась модифицированная шкала 
Ашфорта (MAS). Качество жизни больной оценивалось по шкале Бартела (Barthel). Для оценки уровня 
депрессии использовалась шкала Гамильтона.

Ключевые слова: синдром ригидного человека,спастичность, интратекальная постоянная баклофе-
новая терапия, клинический случай, депрессивное расстройство.
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Research article

Summary. The article describes peculiarities of modern understanding of the nature and treatment of the 
rigid person syndrome. Baclofen, a GABA-B agonist, is one of the drugs of choice for the treatment of this 
condition. However, its oral use has little efficacy and leads to a number of complications. An indisputable 
alternative to oral administration of the drug at present is its continuous intrathecal administration using an 
implantable pump. A case of cryptogenic rigidity syndrome accompanied by the development of a depressive 
state is presented. In the process of treatment by intrathecal baclofen therapy, not only excruciating muscle 
spasms disappeared, but also depressive symptomatology without special use of antidepressants.

The purpose of the study. To show the high effectiveness of ITT in a patient with a severe cryptogenic 
form of CRS, as well as the effect of OT, not only on spasticity, but also on depressive symptoms.

Material and methods. A case of treatment by the ITB method with implantation of a pump to a patient 
with a cryptogenic form of HPV is presented. A modified Ashworth scale (MAS) was used to assess spasticity. 
The patient’s quality of life was assessed on the Barthel scale. The Hamilton scale was used to assess the level 
of depression.

Key words: stiff person syndrome, spasticity, intrathecal continuous baclofen therapy, clinical case, depressive 
disorder.
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(ГДК). ГДК — фермент, участвующий в синтезе 
гамма-аминомаслянной кислоты (ГАМК), которая 
в ЦНС является тормозным медиатором. Анти-
тела к ГДК выявляются у 60 — 80% больных [12]. 
Следует сказать, что этот признак не является па-
тогномоничным. Действительно, антитела к ГДК 
обнаруживают при аутоиммунных энцефалитах 
[1], сопровождающихся эпилептическими припад-
ками, мозжечковой атаксией [7], психическими 
нарушениями [6], а также при сахарном диабе-
те 1 типа [11]. Разнообразие клинической сим-
птоматики при аутоиммунных поражениях ЦНС 
можно объяснить с позиций патоклизиса. Пато-
клизис — это процесс избирательного поражения 
нейронов и нейронных сетей при заболеваниях 
ЦНС [2]. Для его развития имеется целый ряд, 
по-видимому, в большей степени, генетических 
причин.

Второй более редкий тип развития СРЧ 
(5%) — паранеопластический вариант, сопрово-
ждающий онкологические заболевания, в основе 
которого также лежат аутоиммунные процессы. 

Синдром ригидного человека (СРЧ) относит-
ся к орфанным заболеваниям. Частота его 
встречаемости составляет около 1 случая 

на 1 миллион населения ежегодно [10]. В статьях 
доступной нам отечественной литературы [4,8,10] 
приводятся обзорные материалы с описанием 
1 — 3 клинических случаев, что косвенно свиде-
тельствует о редкой встречаемости этого заболе-
вания и в нашей стране.

Имеются гендерные различия в структуре за-
болеваемости. Так, 2/3 заболевших составляют 
женщины [3]. Манифестация заболевания при-
ходится на возраст от 1 до 78 лет, но наиболее 
часто заболевание развивается в возрасте 44–45 
лет [12].

Заболевание имеет синдромальный характер. В 
настоящее время в зависимости от этиологии вы-
деляют три типа развития этого синдрома. Наи-
более часто встречается аутоиммунный вариант 
развития. Так, у пациентов в сыворотке крови и 
в цереброспинальной жидкости обнаруживают-
ся антитела к ферменту глютаматдекарбоксилазе 
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Удаление злокачественного новообразования и 
проведение иммуномодулирующей терапии при-
водит к регрессу симптоматики [12].

К третьему типу относятся криптогенные серо-
негативные случаи. С большей степенью вероят-
ности, возникновение симптоматики СРЧ у этой 
группы больных следует рассматривать, как след-
ствие нейродегенеративного процесса.

Клинически СРЧ проявляется развитием спа-
стичности в мускулатуре проксимальных отделов 
нижних конечностей, тораколюмбальных мышцах, 
а также болезненными тоническими спазмами в 
них и в мышцах живота. Эти спазмы возникают 
спонтанно или в ответ на сенсорные раздраже-
ния и при движениях верхними конечностями и 
головы. Также для больных СРЧ характерно по-
явление патологических установок туловища и 
нижних конечностей.

Лечение СРЧ зависит от типа развития, но 
основой терапии является назначение ГАМК-
ергических препаратов. К ним относятся бензо-
диазепины, ГАМК-В агонист баклофен, препара-
ты вальпроевой кислоты. При неэффективности 
системного и перорального приема и в тяжелых 
случаях больным может быть предложена ин-
тратекальная постоянная баклофеновая терапия 
(ИТБТ) с использованием имплантируемой пом-
пы. ИТБТ в настоящее рассматривается как пер-
спективное достаточно новое направление в лече-
нии тяжелых форм спастичности [5].

Результаты. Пациентка К., 59 лет поступила 
в отделение нейрохирургии НМИЦ ПН им. В.М. 
Бехтерева 20.06 2017 года. Жалобы при поступле-
нии на повышенный мышечный тонус нижних 
конечностей, делающий невозможным передви-
жения, болезненные спазмы мышц спины, тазо-
вого пояса, нижней части живота длительностью 
несколько секунд до 70 раз в день. Спазмы воз-
никают спонтанно, но чаще провоцируются сен-
сорными раздражениями, движениями верхних 
конечностей и головы, из-за чего больная не мо-
жет не только самостоятельно есть, но и по сути, 
является полностью обездвиженной. Спит только 
после приема феназепама. Во сне мышечные спаз-
мы отсутствуют.

Из истории заболевания известно, что в мар-
те 2011 года стала отмечать появление судорог в 
животе и нижних конечностях во время физиче-
ских упражнений (занятия по системе Пилета). 
Интенсивность и частота судорог описанной ло-
кализации постепенно нарастала (до 70 спазмов 
за день), отмечалось периодическое изменение их 
локализации. С течением времени развилась стой-
кая спастичность в нижних конечностях. В апре-
ле 2011 года резко усилились болевые ощущения 
при судорогах, постоянно находилась в постели в 
связи с развитием частых приступов судорог в но-
гах даже при минимальных движениях верхними 
конечностями и головой, а также при сенсорных 
раздражениях.

Получала баклофен 30 мг в сутки с неотчет-
ливым положительным эффектом, затем был на-
значен галоперидол, на фоне приема которого 

уменьшилась частота и болезненность приступов, 
однако, появились расстройства зрения, в связи с 
чем самостоятельно отменила препарат. Впослед-
ствии продолжала нарастать скованность в ногах, 
сопровождающаяся болезненными мышечными 
судорогами. С февраля 2012 года дальнейшее уча-
щение болезненных мышечных спазмов, нарас-
тание скованности в мышцах грудопоясничной 
области. С мая 2012 года отмечает эквинусную 
деформацию левой стопы.

Всесторонне обследована согласно критериям 
M. Dalakas [11]. В августе 2012 года в ходе об-
следования был установлен диагноз: «Синдром 
ригидного человека. Криптогенная форма». По 
причине состояния здоровья полностью переста-
ла обслуживать себя. Частично утратила контроль 
над функциями тазовых органов.

В ноябре 2012 года имлантирована баклофе-
новая помпа MedstreamCodman. Осуществлялась 
интертекальная терапия баклофеномв дозировке 
200 мкг в сутки. Отмечался положительный эф-
фект в виде существенного сокращения частоты 
спазмов (10 — 20 в сутки) и интенсивности мы-
шечных спазмов, уменьшения спастики нижних 
конечностей. Больная начала самостоятельно 
передвигаться. Появилась возможность самооб-
служивания. С апреля 2017 года после падения 
стала отмечать появление и последующее нарас-
тание мышечных спазмов и восстановления сим-
птоматики до исходного уровня. На контрольном 
осмотре выявлена поломка системы для интерта-
кального введения баклофена, рекомендована ее 
замена.

Поступила для реимплантации баклофеновой 
помпы. На момент поступления: общее состоя-
ние удовлетворительное. Соматически здорова. 
В психическом статусе: Сознание ясное. В месте, 
времени и собственной личности ориентирована 
верно. На вопросы отвечает по существу, раз-
вернутыми фразами. Мимика оскуднена. Речь 
обычного темпа. Настроение, со слов, снижено с 
суточной ритмикой: утром чувствует себя хуже, 
чем вечером. Тревожна, фиксирована на своем 
самочувствии. Мышление замедленное, обстоя-
тельное. Внимание истощаемое. Память до кли-
нически значимого уровня не снижена. Аппетит 
снижен. Сон нарушен по типу трудностей при за-
сыпании и частых ночных пробуждений. Обма-
нов восприятия в поведении не прослеживается 
Бредовых идей на момент осмотра не выявлено. 
Без опасных и суицидальных тенденций. Крити-
ка к состоянию сохранена. Проведена оценка по 
шкале депресии Гамильтона — 17 баллов (что со-
ответствует депрессивному расстройству средней 
степени тяжести).

Неврологический статус: сознание ясное, 
контактна, ориентирована правильно. Зрачки 
D=S. Фотореакции сохранены. Движение глазных 
яблок в полном объёме, мелко размашистый ни-
стагм в крайних отведениях глазных яблок. Лицо 
симметрично. Язык по средней линии. Глубокие 
рефлексы с верхних конечностей D=S, средней 
живости, нижних конечностей D<S. Диссоциация 
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рефлексов по оси тела с существенным преоб-
ладанием на ногах. Судить о мышечной силе не 
представляется возможным из-за развития мы-
шечных спазмов. Мышечный тонус повышен по 
спастическому типу до 2 баллов в правой ниж-
ней конечности, в левой — до 3 баллов по шкале 
Ашфорта.

Спонтанно и при сенсорных раздражениях и 
даже при исследованиях рефлексов, возникают 
мышечные болезненные спазмы в тораколюм-
бальных паравертебральных мышцах, мышцах 
брюшной стенки и нижних конечностей. Спазмы 
провоцируются также минимальными движени-
ями верхних конечностей и головы. Нарушений 
чувствительности не выявлено. Менингеальной 
симптоматики нет. Патологических стопных зна-
ков не определяется. Оценить координаторные 
пробы невозможно из-за развития двигательных 
спазмов. Функции тазовых органов: запоры, тре-
бующие приема слабительных, проведение очи-
стительных клизм. Оценка качества жизни по 
шкале Бартела 10 баллов, что соответствует кате-
гории полной зависимости от постороннего ухо-
да. 20.06.2017 проведена операция: реимплантация 
лекарственной помпы Medronic Synchromed II (40 
ml), для хронического интратекального введения 
лекарственных препаратов. Послеоперационное 
течение гладкое. Осложнений нет. Швы состоя-
тельны, без признаков воспаления.

Подобран оптимальный темп введения бакло-
фена, который составил 250 мкг в сутки. При 
выписке 2.07.2017 в неврологическом статусе от-
мечена положительная динамика в виде снижения 
спастичности до 0 баллов в правой и до 1 балла 
в левой нижней конечности по шкале Ashworth. 
Отмечался полный регресс мышечных спазмов. 
Улучшилось настроение, нормализовался сон. 
Шкала Гамильтона — 10 баллов (легкое депрессив-
ное расстройство).

Катамнестическое наблюдение 4 года. Забо-
левание не прогрессирует. Планово посещает 
магазины, самостоятельно готовит еду. Будучи 
любительницей двигательной активности, много 
гуляет. В летний сезон живет на даче. Занима-
ется дачным хозяйством. Испытывает трудности 
при перемещении в зимнее время, особенно при 
гололеде, когда нуждается в посторонней под-
держке. При оценке качества жизни по шкале 
Бартела набрала 95 баллов, что соответствует 
категории легкой зависимости от постороннего 
ухода. 2 раза в год самостоятельно приезжает на 
заправку помпы. Увеличения темпа интратекаль-
ного введения баклофена не требуется. В психи-
ческом статусе: Сознание ясное. Ориентирована 
правильно. На вопросы отвечает по существу 
развернутыми фразами. Внешне опрятна. На-
строение ровное. Эмоциональна. Мимика живая. 
Шутит, улыбается. Мышление последовательное, 
обстоятельное. Память до клинически значимого 
уровня не снижена. Сон нормализовался. Обма-
нов восприятия в поведении не прослеживает-
ся. Бредовых идей не высказывает. Без опасных 
и суицидальных тенденций на момент осмотра. 

При оценке по шкале Гамильтона — 6 баллов, что 
соответствует норме.

Обсуждение. У больной имеется типичная 
симптоматика СРЧ. В связи с отсутствием ан-
тител к ГДК, опухолевого процесса, сахарного 
диабета имеет место криптогенная форма забо-
левания. Сказанное исключает необходимость 
назначения гормональной терапии, введения 
иммуноглобулина-g, проведения плазмофереза и 
других способов воздействия на иммунную си-
стему, принятых для лечения наиболее частой 
аутоиммунной формы заболевания [12]. В связи с 
отсутствием эффекта от консервативного лечения 
была рассмотрена возможность использования 
ИТБТ. На фоне ее проведения симптоматика у 
больной практически полностью регрессировала, 
что выражалось в разительном улучшении каче-
ства жизни. Как показывает приведенный при-
мер, к подбору темпа интратекального введения 
баклофена необходимо подходить индивидуально 
и не следовать предлагаемым шаблонам. Действи-
тельно при темпе введения 200 мкг в сутки, не-
смотря на существенное улучшение, симптомати-
ка все-таки сохранялась, что явилось причиной 
падения пациентки, вследствие которого была 
повреждена помпа. После реимлантации помпы 
темп введения баклофена был увеличен до 250 
мкг в сутки. Разница всего в 50 мкг привела к 
практически полному регрессу симптоматики.

Любопытным представляется факт полного ре-
гресса депрессивной симптоматики у пациентки в 
процессе ИТБТ при катамнестическом наблюде-
нии, что может быть объяснено участием ГАМК-
ергической трансмиссии в развитии депрессии. 
Однако не представляется возможным исключить 
ее ситуационный характер.

Заключение

1. Интратекальная постоянная баклофеновая 
терапия является высокоэффективным методом 
лечения синдрома ригидного человека.

2. Пероральный прием противоспастических 
ГАМК-ергических препаратов при синдроме ри-
гидного человека не отличается высокой эффек-
тивностью.

3. При криптогенной природе заболевания ин-
тратекальная постоянная баклофеновая терапия 
может использоваться в качестве единственного 
метода лечения.

4. Для повышения эффективности метода не-
обходим индивидуальный подбор темпа введения 
препарата.

5. Улучшение неврологического статуса и 
уменьшение спастичности в процессе лечения 
синдрома «ригидного человека» в данном наблю-
дении сопровождалось регрессом аффективных 
расстройств без применения специфической те-
рапии антидепрессантами.
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