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Рассеянный склероз (РС) - заболевание, характеризующееся многообразием клинических проявлений и поражающее преимущественно лиц молодого возраста, поэтому поздний дебют РС, как правило, сопряжен со значительными диагностическими трудностями. Дебют РС принято считать поздним при возникновении первых клинических проявлений этого заболевания в возрасте старше 50 лет. Частота РС с поздним дебютом (ПдРС), по данным литературы, варьирует от 1 до 9,6% среди всех больных РС, в среднем составляя 3-6%, в зависимости от расы и географической локализации популяции. Начало заболевания у лиц старше 60 лет встречается еще реже (0,45-1,7%), однако имеются описания дебюта РС даже в 87-летнем возрасте. Как и при РС с ранним дебютом (РдРС), среди заболевших преобладают женщины, однако различия по полу выражены в существенно меньшей  степени. 

Клиническая картина ПдРС имеет свои особенности. Чаще, чем при РдРС, наблюдаются двигательные расстройства и атипичные проявления заболевания, чаще возникают эпизоды депрессии, реже в дебюте встречается поражение зрительного нерва. В то же время сведения о встречаемости при ПдРС сенсорных расстройств, глазодвигательных нарушений, атаксии и астении противоречивы. К атипичным клиническим проявлениям ПдРС относят опухолеподобный вариант дебюта болезни, изолированные когнитивные нарушения, острый кохлеовестибулярный синдром.

Особенностями данных, получаемых с помощью магнитно-резонансной томографии (МРТ) головного мозга, являются меньшая специфичность МР-критериев Баркофф (65-67%), частое наличие атипичных очагов, меньшая частота накопления очагами гадолиния (15% vs 63%, по данным В. Kis и соавт., 2008). При ПдРС чаще, чем при РдРС, обнаруживаются очаги в спинном мозге: 81% vs 48%, Kis B. et al, 2008). Исследование вызванных потенциалов и цереброспинальной жидкости (ЦСЖ) обычно демонстрирует результаты, аналогичные наблюдаемым при РдРС.

Течение ПдРС также имеет свои особенности. Значительно чаще, чем при РдРС (в 54-83% случаев, согласно данным литературы) регистрируется первично-прогрессирующий тип течения; при дебюте в возрасте старше 60 лет ремитирующее течение наблюдается крайне редко. Многие исследователи отмечают, что ПдРС характеризуется  более быстрым прогрессированием заболевания и худшим прогнозом в сравнении с РдРС. В то  же время, согласно данным H. Tremlett и соавт. (2006), проанализировавших данные 132 больных с дебютом болезни в возрасте старше 50 лет, тяжелая инвалидизация (EDSS=6.0) при ПдРС наступала в значительно более позднем возрасте, чем при РдРС (71,2 vs 58,4 года), при этом скорость прогрессирования неврологического дефицита не различалась при первично-прогрессирующем и ремиттирующем типах течения заболевания. 

Особую сложность представляет дифференциальный диагноз ПдРС. Круг дифференцируемых заболеваний включает цереброспинальные сосудистые синдромы, компрессионные миелопатии, первичный и вторичный васкулиты, метаболические расстройства, нейродегенеративные заболевания. Необходимо тщательно обследовать пациента, выполнив широкий спектр анализов крови, МРТ головного и спинного мозга, исследования зрительных вызванных потенциалов и анализ ЦСЖ.

Эффективность лечения кортикостероидами при ПдРС ниже, чем при РдРС (73% vs 93%, согласно данным В. Kis и соавт., 2008). Препараты иммуномодулирующей терапии назначают при ремиттирующем течении заболевания. К вопросам, требующим дальнейшего изучения, относят целесообразность назначения иммуносупрессивной и нейропротективной терапии при ПдРС, роль менопаузы в развитии этого варианта РС (Bove R. et al, 2012).

В Нижегородском областном центре РС доля больных с ПдРС составляет 3,4%. Приводим собственное наблюдение сложного в диагностическом отношении случая.

Пациентка Б., 1950 года рождения, врач по специальности, имела отягощенный семейный анамнез по сердечно-сосудистой патологии (бабушка и мать умерли в результате мозгового инсульта), первая беременность пациентки (в возрасте 23 лет) осложнилась эклампсией и смертью ребенка на 3-и сутки после родов,  после этого у больной наблюдались периодические подъемы артериального давления до уровня 140/90 мм. Гипотензивные препараты не принимала, вторые беременность и роды завершились рождением здорового ребенка. В период до 2000 г. отмечала незначительные периодические подъемы артериального давления,  но терапию артериальной гипертензии не проводила, никаких жалоб со стороны нервной системы не имела, продолжала работать. В возрасте 50 лет (декабрь 2000г.) остро появилась слабость в ногах, слабость в левой руке. Компьютерная томография головного мозга не выявила очаговых изменений. Неврологом был установлен диагноз «мозговой инсульт», после 3-х недельного курса вазоактивной терапии в условиях стационара симптомы полностью регрессировали. Стала нерегулярно принимать гипотензивные средства и аспирин. В феврале 2003 г. подостро развилась слепота  правого глаза.  Диагноз офтальмолога – острое нарушение кровообращения в системе зрительного нерва справа. Проведен курс вазоактивной терапии. В течение последующего года зрение (острота зрения и поля зрения) восстановились. В январе 2004 г. остро развились двигательные нарушения в правых конечностях, нейровизуализационная диагностика не проводилась, получала лечение по поводу «повторного мозгового инсульта» с полным восстановлением функций. В феврале 2005 г. остро  возникла слабость и онемение в ногах до уровня паховых складок. Выставлен диагноз «Тромбоз артерии Адамкевича, нижний спастический парапарез на фоне артериальной гипертензии»; на фоне вазоактивной терапии наступил значительный регресс симптоматики. В ноябре 2006г. повторно остро развилась слабость в ногах, появилось нарушение координации. Выполнена МРТ грудного и пояснично-крестцового отдела позвоночника, на уровне Th12 выявлен очаг, расцененный врачом как «дисциркуляторные изменения в спинном мозге на уровне Th12 ишемического характера с геморрагическим компонентом». Двигательный дефект постепенно регрессировал. Пациентка продолжала работать на административной должности (главный врач медико-санитарной части). В июне 2009 г. у пациентки развилась диплопия, невролог сделал заключение о сосудистой патологии головного мозга, впервые была выполнена МРТ головного мозга, в том числе в режиме ангиографии. Обнаружены гипоплазия интракраниального отдела позвоночной артерии слева,  отсутствие кровотока по обеим задним соединительным артериям (вариант развития Виллизиева круга), множественные очаговые изменения головного мозга, расцененные как «очаги дисциркуляторно-дистрофического характера». В 2009 г. пациентка вышла на пенсию, но полностью сохраняла бытовую активность, могла пройти без отдыха и поддержки расстояние около одного километра.  В марте 2011 г. подостро появились выраженная слабость и онемение в ногах, через неделю после начала обострения развился грубый нижний спастический парапарез. На МРТ головного мозга обнаружены множественные (более 20) очаги демиелинизации, в том числе субтенториальные, размером до 0,8 см, часть из них – с явлениями перифокального отека вещества мозга, три очага накапливали контрастное вещество; умеренно выраженная атрофия мозолистого тела; умеренно выраженная наружная заместительная гидроцефалия. МРТ шейного и грудного отдела спинного мозга  выявила множественные участки демиелинизации без четких контуров, максимальным диаметром 0,4 см. Проведены дополнительное обследование и дифференциальный диагноз с васкулитами, наследственными и метаболическими заболеваниями, компрессионной миелопатией, инфекциями. На основании клиники, анамнеза, данных нейровизуализационных и лабораторных методов исследования в соответствии с критериями Макдональда-2005 установлен диагноз: рассеянный склероз, ремитирующее течение, стадия обострения. Проведена пульс-терапия кортикостероидами, которая дала хороший клинический эффект (нижний парапарез регрессировал до степени умеренного). На момент осмотра 20.04.2011 г. в неврологическом статусе обнаруживались умеренный нижний спастический парапарез, умеренная динамическая атаксия в руках, нейрогенный гиперактивный мочевой пузырь. Способна пройти без отдыха и поддержки расстояние 300 метров. Оценка по шкале EDSS составила  4,5 баллов. Сопутствующие заболевания – артериальная гипертензия 2 ст., язвенная болезнь желудка в стадии ремиссии, желчекаменная болезнь вне обострения. С учетом ремиттирующего характера заболевания и отсутствия тяжелой сопутствующей соматической патологии пациентке показано назначение препаратов, изменяющих течение РС (ПИТРС), в частности, препарата глатирамера ацетат. Однако в инструкции к этому препарату обозначено, что его «не рекомендуется применять детям до 18 лет и пожилым людям, так как специально организованных исследований у этого контингента пациентов не проводилось». Особенностями данного клинического случая являются: поздняя (спустя 11 лет после дебюта) постановка диагноза РС, объяснением ошибки врачей может в некоторой степени служить наличие у пациентки факторов риска сосудистого поражения ЦНС (эклампсии в период беременности, наличие  врожденных аномалий церебральных сосудов, неблагоприятный семейный анамнез); наличие ремиттирующего течения при позднем дебюте  РС (в возрасте 50 лет); мягкое течение заболевания: несмотря на достаточно частые обострения и отсутствие иммуномодулирующей терапии, на протяжении первых 10 лет болезни оценка по шкале  EDSS не превышала 3 баллов, и лишь последнее обострение в возрасте 61 года сопровождалось значительным нарастанием инвалидизации; хороший эффект гормонотерапии, свидетельствующий о том, что лидирующими у данной пациентки все еще остаются воспалительные, а не нейродегенеративные патологические процессы в ЦНС; сложность принятия решения о целесообразности назначения пациентке препарата глатирамера ацетат с учетом указанных в инструкции ограничений для лиц пожилого возраста. Настоящий пример подтверждает возможность доброкачественного течения РС при позднем дебюте. Эффективность и безопасность применения ПИТРС при ремитирующем течении РС у лиц пожилого возраста требует дополнительного изучения.

