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Мономелическая спинальная амиотрофия
(болезнь Хираяма): клинико-лучевые сопоставле-
ния. Мономелическая амиотрофия (ММА), или
болезнь Хираяма, которую в зарубежной литературе
называют непрогрессирующая ювенильная спи-
нальная амиотрофия, относится к заболеваниям
двигательных нейронов, однако выделяется среди
них своей самолимитирующей природой. В Между -
народной классификации болезней 10-го пересмот-
ра мономелическая атрофия отнесена в группу
«Другие спинальные мышечные атрофии и род-
ственные синдромы» (код G12.8). Болезнь Хираяма
встречается достаточно редко и поражает преиму-
щественно молодых мужчин в возрасте от 15 до 25
лет [1]. Впервые это состояние было описано К.
Хираямой и соавт. в 1959 году у пациентов

из Японии, однако в последние 10 лет появились
публикации о случаях болезни Хираяма у жителей
России, европейских стран и США [2, 3]. Забо ле -
вание обусловлено поражением передних рогов
спинного мозга и имеет внезапное, спонтанное
начало с прогрессирующей мышечной атрофией
дистальных отделов верхней конечности, холодовы-
ми парезами и отсутствием сенсорных нарушений.
Типичным является поражение кисти и предплечия
с сохранением интактной плечелучевой мышцы.
При этом атрофические изменения чаще выражены
только с одной стороны, но могут страдать и обе
конечности [4]. Мышечная атрофия и соотвествую-
щее ей нарушение движений, как правило, прогрес-
сируют на протяжении 1–5 лет, затем наступает
стабилизация симптомов [1].
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Мономелическая амиотрофия, или болезнь Хираяма, представляет собой редкую форму непрогрессирующего
заболевания мотонейронов, обусловленную некротическим поражением передних рогов спинного мозга.
Болезнь Хираяма может быть диагностирована при помощи МРТ-исследования уже на ранних стадиях на осно-
вании типичного вентрального смещения задней стенки дурального мешка на высоте переднего сгибания шеи.
В настоящей статье представлены два клинических случая болезни Хираяма с различной длительностью забо-
левания и клиническо-радиологической картиной.
Ключевые слова: миелопатия, болезнь Хираяма, мономелическая амиотрофия, МРТ.

Non-progressive juvenile spinal muscular atrophy, also known as Hirayama disease, is a rare form of non-progressive
motor neuron disease caused by necrosis of the anterior horns of the lower cervical cord. Magnetic resonance study
is able to show forward displacement of the posterior wall of the lower cervical dural canal in neck flexion, which is
presumed to be pathognomonic sign of Hirayama disease. Flexion MRI of the cervical spine can help to diagnosis
HD in the early stages. We report two cases of Hirayama disease with different disease duration and different clinical
and radiological presentation.
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brought to you by COREView metadata, citation and similar papers at core.ac.uk

https://core.ac.uk/display/228470699?utm_source=pdf&utm_medium=banner&utm_campaign=pdf-decoration-v1


На начальных этапах заболевания его необходимо
дифференцировать от других состояний, которые
могут вызвать локальную атрофию мышц верхней
конечности, таких как сирингомиелия, боковой амиот-
рофический склероз, интрамедуллярные опухоли,
спондилогенная миелопатия и т. д. С помощью клини-
ческого и электрофизиологического наблюдения диаг-
ноз ММА возможно установить только спустя дли-
тельный период, на основании стойкого отсутствия
прогрессирования симптомов и исключения всех
остальных возможных причин амитрофии. Внедрение
в широкую практику метода магнитно-резонансной
томографии (МРТ) позволило выявить и описать ряд
характерных для болезни Хираяма изменений, часть
из которых визулизируется при рутинном обследова-
нии, а часть — только при выполнении МРТ в поло-
жении переднего сгибания шеи:

1) выпрямление шейного лордоза в нейтральном
положении шеи. Неспецифичный признак, который
определяется при многих заболеваниях;

2) локальное истончение спинного мозга на сред-
не- и нижнешейном уровне. При этом на высоте
атрофии у некоторых пациентов, но не у всех, опре-
делятся повышенный на Т2-взвешенных изображе-
ниях (Т2-ВИ) МР-сигнал от передних отделов спин-
ного мозга. Без сомнения, атрофия спинного мозга
с изменением его сигнальных характеристик может
быть проявлением множества иных патологических
состояний, прежде всего демиелинизирующих про-
цессов и миелоишемии. При отсутствии достоверных
признаков спондилогенного воздействия локальное
истончение спинного мозга на нижнешейном уровне
является подозрительным на наличие ММА;

3) усиление МР-сигнала от заднего эпидураль-
ного пространства на средне- и нижнешейном уров-
не после введения парамагнитного контрастного
вещества, за счет расширения сосудов венозного
сплетения [4];

4) отслоение задней стенки дурального мешка
от надкостницы, которое визуализируется на акси-
альных срезах в нейтральном положении шеи.
Описанный признак по данным исследователей
отличался высокими показателями чувствительности
и специфичности (94% и 98% соответственно) [5].

При МРТ шейного отдела позвоночника в поло-
жении сгибания у 90% пациентов с болезнью
Хираяма определяется смещение кпереди дорсаль-
ной стенки дурального мешка с компрессией спин-
ного мозга [6–9].

Из перечисленных признаков наиболее информа-
тивными и специфическими для диагностики болез-
ни Хираяма являются отслоение дурального мешка
в нейтральной позиции и его смещение вперед при
сгибательной пробе.

Таким образом, на сегодняшний день МРТ позво-
ляет успешно диагностировать ММА уже на ранних
этапах, не прибегая к длительному клиническому
и электрофизиологическому наблюдению. В то же

время облигатная необходимость выполнения сги-
бательной пробы для успешной диагностики болез-
ни Хираяма, которая не входит к стандартную про-
цедуру МРТ-обследования позвоночника, затруд-
няет распознавание данной патологии в начальный
период заболевания. В мировой и русскоязычной
литературе публикации, посвященные МРТ-диаг-
ностике ММА, носят немногочисленный характер,
поэтому в данной статье мы приводим описание двух
клинических случаев болезни Хираяма с различной
длительностью заболевания и различной радиологи-
ческой картиной.

Обоим пациентам в ИМЧ РАН выполнена МРТ
шейного отдела позвоночника на аппарате Philips
Achieva c индукцией магнитого поля 3 Тл, также
выполнялось МРТ-исследование в динамике.
Считается, что для выявления характерного смеще-
ния твердой мозговой оболочки при ММА требуется
обеспечить как можно более сильное сгибание шеи,
в идеале — максимально возможную флексию.
В нашем исследовании для осуществления сгиба-
тельной пробы была использована открытая конфи-
гурация нейроваскулярной шейно-головной катушки
с высоким мягким валиком под головой пациента.

Клинический случай № 1. Пациент Д., 16 лет.
Обратился с жалобами на спонтанно возникшую
и постепенно прогрессирующую слабость левой
конечности, которая беспокит в течение шести меся-
цев. Из анамнеза известно, что за последний год паци-
ент вырос на 11 см. При объективном осмотре —
умеренная гипотрофия мышц межпальцевых проме-
жутков левой кисти и мышц левого предплечья, осо-
бенно медиальной группы. У пациента невозможно
приведение и разведение пальцев и тыльное сгибание
левой кисти. При проведении электронейромиогра-
фии были отмечены признаки поражения передних
рогов спинного мозга на уровне шейного утолщения.
При МРТ шейного отдела позвоночника (ШОП)
в нейтральной позиции у пациента определялось
выпрямление шейного лордоза и умеренное истонче-
ние спинного мозга на уровне позвонков С5–С6, без
изменения его сигнальных характеристик (рис. 1, а).
В положении флексии происходило смещение задней
стенки дурального мешка кпереди с уплощением
спинного мозга (рис. 1, б). В расширенном заднем
эпидуральном пространстве визуализировались рас-
ширенные венозные сосуды, не определявшиеся
в нейтральной позиции (рис. 1, в).

По совокупности клинических, нейфизиологиче-
ских и нейровизуализационных данных пациенту
установлен диагноз ММА.

Клинический случай № 2. Пациент В., 19 лет,
в возрасте 17 лет (2012 г.) стала беспокоить прогрес-
сирующая слабость в правой кисти, иногда ощуще-
ния «спазмов» в ней. Обратился к врачу, из невроло-
гического обследования известно о дистальном
 парезе в правой кисти с низкими рефлексами, повы-
шенных миоcтатических рефлексах в ногах и сом ни -
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тельны экстензорных стопных знаках. В течение
месяца присоединились гипотрофии мышц правых
кисти и предплечья. Электронейромиография и сома-
тосенсорные вызванные потенциалы выявили при-
знаки поражения шейного отдела спинного мозга. На
представленных МРТ шейного отдела позвоночника
от 2012 года отмечался интрамедуллярный очаг пато-
логически измененного МР-сигнала на уровне
позвонков С5–С6, с нечеткими контурами, неболь-
шим масс-эффектом, который парциально накапли-
вал контрастное вещество (рис. 2, а, б).

При дальнейшем МРТ-наблюдении интрамедул-
лярный очаг постепенно уменьшился в размерах
с одновременной редукцией контрастного усиления.
По результатам лабораторных анализов крови
и ликвора данных, свидетельствующих об инфек-
ционных и системных заболеваниях, не получено.
С 2013 года у пациента наблюдалась стабилизация
клинических симптомов, однако летом 2014 года
наросла слабость в правой руке, появилась слабость
левой кисти. На представленных МРТ шейного
отдела позвоночника от декабря 2014 года опреде-
ляется продольно-распространенное поражение

спинного мозга на уровне С6–С7 с его выраженной
атрофией и точечным накоплением контрастного
вещества (рис. 3, а, б).

На МРТ шейного и грудного отделов позвоночника
в нейтральной позиции, выполненной в 2015 году
в ИМЧ РАН, в структуре спинного мозга сохранялось
продольно распространенное очаговое поражение,
которое располагалось преимущественно в централь-
ных отделах спинного мозга, сопроваждалось его
неравномерной атрофией и не накапливало контраст-
ное вещество (рис. 4, а, б). Грудной отдел спинного
мозга представлялся интактным (рис. 4, в). Кроме
того, обращали на себя внимание значительное рас-
ширение заднего эпидурального пространства в груд-
ном отделе позвоночника и неплотное прилегание
дорсальной стенки дурального мешка к дужкам
позвонков в шейном отделе позвоночного столба.

При МРТ шейного отдела позвоночника
от 2015 года на фоне сгибательной пробы отчетливо
определялась передняя дислокация задней стенки
дурального мешка в шейном отделе позвоночника
с компрессией спинного мозга на уровне С5–С7
(рис. 4, д).
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Рис. 1. МРТ шейного отдела позвоночника пациента Д.:
а — сагиттальное Т2-ВИ в нейтральной позиции,
истончение спинного мозга на уровне С5–6;
б — сагиттальное Т2-ВИ в положении флексии, смещение
вперед дорсальной стенки дурального мешка,
в — аксиальное Т2-ВИ в положении флексии, расширенная
вена в дорсальном эпидуральном пространстве.

а

в

б



По совокупности клинико-анемнестических дан-
ных и результатов МРТ пациенту был установлен
диагноз ММА.

Результаты и их обсуждение. Впервые клиниче-
ская картина ММА была описана японским иссле-
дователем Хираяма и соавт. в 1959 году [10].
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Рис. 2. МРТ шейного отдела позвоночника пациента В. (2012 г.): а — сагиттальное Т2-ВИ шейного отдела спинного мозга,
веретеновидный очаг патологически повышенного МР-сигнала на уровне С5–С6 с небольшим увеличением объема спинного
мозга на высоте очага; б — сагиттальное Т1-ВИ шейного отдела спинного мозга после внутривенного введения контрастного

вещества, небольшой очаг постконтрастного усиления на уровне диска С5–6.

а б

Рис. 3. МРТ шейного отдела позвоночника пациента В. (2014 г.): а — сагиттальное Т2-ВИ шейного отдела спинного мозга,
веретеновидный очаг патологически повышенного МР-сигнала на уровне С5–С7 с истончением спинного мозга по типу

«песочных часов»; б — сагиттальное Т1-ВИ шейного отдела спинного мозга после внутривенного введения контрастного
вещества, небольшой очаг постконтрастного усиления на уровне диска С5–6.



Этиология этого состояния долгое время оставалась
неизвестной, и лишь спустя 20 лет эта же группа
исследователей выполнила аутопсическое исследо-
вание пациента с клинической картиной ММА, при
котором было найдено поражение передних рогов
спинного мозга на нижне-шейном и верхнегрудном

уровне [11]. Предложено несколько возможных
механизмов возникновения поражения спинного
мозга. Cогласно наиболее распространенной гипо-
тезе клиническая картина болезни Хираяма
обусловлена локальным ишемическим пораженим
передних рогов спинного мозга. Описанная миело-
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Рис. 4. МРТ шейного и грудного отделов позвоночника пациента В. (2015 г.). а — сагиттальное Т2-ВИ с подавление сигнала
от жировой ткани шейного отдела позвоночника в нейтральной позиции, очаг повышенного МР-сигнала на уровне С5–С7,

с сопутствующей атрофией спинного мозга; б — аксиальное Т2-ВИ через очаг на уровне С6, изменение МР-сигнала
от центральных отделов спинного мозга в виде «глаз совы», отслоение задней стенки дурального мешка от надкостницы; в —

сагиттальное Т2-ВИ с подавлением сигнала от жировой ткани грудного отдела позвоночника, спинной мозг не изменен,
заднее эпидуральное пространство расширено вплоть до уровня Th10; г — сагиттальное Т1-ВИ с подавлением сигнала

от жировой ткани грудного отдела позвоночника после внутривенного введения контрастного вещества, отмечено
интенсивное усиление МР-сигнала от расширенных вен в заднем эпидуральном пространстве; д — сагиттальное Т2-ВИ

в положении флексии, смещение вперед дорсальной стенки дурального мешка.

а

в г

д

б



патия возникает вследствие переднего смещения
задней стенки дурального мешка при сгибательных
движениях шеи, что приводит к повторяющейся
компрессии спинного мозга [6, 12]. Причиной этого
феномена является диспропорция в длине позвоноч-
ного канала и его содержимого, дурального мешка
и спинного мозга. Дуральный мешок имеет два
уровня жесткой фиксации к надкостнице: первый
в области большого затылочного отверстия и верх-
них шейных позвонков, второй — в области крест-
ца. Остальная часть дурального мешка окружена
эпидуральным жиром, венозным сплетением
и нежесткой соединительной тканью, которые
и обеспечивают его достаточно свободное крепле-
ние к стенкам позвоночного канала. В норме
дуральный мешок находится в расслабленном
состоянии и при удлинении позвоночного канала во
время сгибания шеи его стенки, натягиваясь, обес-
печивают достаточный люфт для компенсации
воникшей разницы длины. Однако при изначальном
несоответствии размеров дурального мешка
и позвоночного канала возникает «натянутое»
состояние дурального мешка в нейтральной пози-
ции, которое уже не позволяет компенсировать уве-
личение длины позвоночного канала во время сги-
бания. Это приводит к отсоединению неплотно при-
крепленной твердой мозговой оболочки от задней
стенки позвоночного канала и ее смещению вперед
вместе с эпидуральной жировой клетчаткой.
Возникающая в результате этого повторяющаяся
компрессия спинного мозга вызывает хроничекую
ишемию в бассейне передней спинальной артерии,
при этом страдает в основном серое вещество
передних рогов спинного мозга. Считается, что это
несоответствие чаще возникает у лиц с изначально
медленным темпом роста, которые за короткое
время совершают ростовой скачок.

Следует отметить, что описанная гипотеза не
может объяснить причину преимущественного
поражения лишь одной из конечностей у большин-
ства пациентов [13]. K. Shinomiya и соавт. в 1996
году выдвинули теорию о том, что асимметричное
воздействие на спинной мозг связано с преморбид-
ным состоянием задних эпидуральных связок, кото-
рые, в числе прочих факторов, обеспечивают креп-
ление дурального мешка к дорсальной стенке позво-
ночного канала [14].

Компрессионно-ишемическая теория происхож-
дения болезни Хираяма является наиболее популяр-
ной, тем не менее обзор опубликованных исследова-
ний выявляет противоречивые результаты.
R. Schröder и соавт. в 1999 году исследовали группу
из 9 пациентов с клинической картиной болезни
Хираяма, у которых также присутствовало очаговое
поражение спинного мозга в шейном отделе [15].
У всех пациентов было отмечено уменьшение диа-
метра позвоночного канала при сгибании шеи, кото-
рое не приводило к сдавлению спинного мозга и не

отличалось по степени от группы здоровых добро-
вольцев. Схожие результаты получили и J. Willeit
и соавт. в 2001 году [16]. В обеих статьях высказы-
вается предположение о первично-нейродегенера-
тивной природе болезни Хираяма. В исследовании
здоровых добровольцев подросткового возраста
V. Lai и соавт. в 2010 году было показано, что у 46%
из них отмечалось переднее смещение дорсальной
стенки дурального мешка, которое не приводило
к компрессии спинного мозга [17].

При электрофизиологических исследованиях
(соматосенсорные вызванные потенциалы) пациен-
тов с болезнью Хираяма A. Nalini и соавт. обнаружи-
ли отсутствие или снижение N13 потенциала в про-
межуточном положении шеи с усилением данных
нарушений во время ее сгибания [18]. Интересен тот
факт, что описанные нарушения N13 потенциала
у некоторых пациентов определялись как на пора-
женной, так и на непораженной стороне. Сходные
данные опубликованы и D. Restuccia и соавт., что
может свидетельствовать о ведущей роли сгибания
шеи в поражении спинного мозга при болезни
Хираяма [19]. В то же время A. Ammendola и соавт.
не нашли значимых различий при нейрофизиологи-
ческом обследовании трех пациентов с болезнью
Хираяма и группы здоровых добровольцев [20].

Выводы. Несмотря на наличие нескольких теорий
о природе и патогенезе болезни Хираяма, большин-
ство проведенных на сегодняшний день нейровизуа-
лизационных и нейрофизиологичексих исследований
свидетельствуют в пользу компрессионно-ишемиче-
ского механизма поражения спинного мозга при сги-
бании шеи. Группы авторов, не нашедших типичных
признаков болезни Хираяма, преимущественно
обследовали пациентов с длительным течением забо-
левания в фазе стабилизации клинических симптомов
[21]. Хираяма и соавт. сообщают о достоверно более
редком наличии типичного смещения ТМО у пациен-
тов с длительностью заболевания более 10 лет [13].
А учитывая множественные данные о положительном
терапевтическом эффекте ограничения сгибательных
движений шеи при использовании ортопедического
воротника у пациентов с болезнью Хираяма, ком-
прессионно-ишемическая гипотеза патогенеза болез-
ни представляется ниболее вероятной [22–24].

Вместе с тем, наличие феномена смещение ТМО
у здоровых добровольцев заставляет предположить
многофакторный патогенез развития заболевания.
В частности, E. Ciceri и соавт. выдвинули версию
о роли расширения заднего эпидурального венозного
сплетения в формировании ишемических изменений
спинного мозга у пациентов с болезнью Хираяма
[25]. Е. Г. Мендеевич и соавт. описали три случая
болезни Хираяма, которые сочетались с различными
вариантами нарушениями краниовертебральных
соотношений. Авторы предположили, что патология
задней черепной ямы может служить одним из пред-
распологающих факторов развития ММА [3].
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В наших клинических наблюдениях заболевание
у пациента Д. имело длительность 6 месяцев и носило
прогрессирующий характер, а у пациента В. симпто-
мы выявлялись уже на протяжении 4 лет. При МРТ
у пациента Д. с небольшой длительностью течения
заболевания отмечалось лишь умеренное истончение
спинного мозга в нижнешейном отделе, без измене-
ния его сигнальных характеристик, а у пациента В.,
помимо выраженного истончения спинного мозга,
наблюдался также очаг патологически измененного
МР-сигнала, что существенно расширяло дифферен-
циально диагностический ряд. Кроме того, у пациента
В. обращало на себя внимание несоответствие кли-
нической картины данным повторных МРТ -
исследований. А именно, в неврологическом статусе
сформировался ступенеобразно прогрессировавший
синдром, более характерный для заболевания мото-
нейронов. Вместе с тем по данным МРТ в динамике
за первые полтора года болезни очаговое поражение
шейного отдела спинного мозга в большей степени
соответствовало воспалительному процессу (ограни-
ченному миелиту). Описанные различия, по-видимо-

му, связаны с длительностью течения заболевания.
У обоих пациентов было выявлено типичное отслое-
ние дурального мешка от задней стенки позвоночного
канала на аксиальных срезах и ее смещение вперед
при сгибательной пробе. Интересным представлется
тот факт, что у пациента В. отслоение дурального
мешка в нейтральной позиции присутствовало не
только в шейном, но и в грудном отделе позвоночника
и было настолько выражено, что отчетливо определя-
лось и на аксиальных сериях изображений, и на
сагиттальных.

Таким образом, МРТ является одним из основных
методов диагностики болезни Хираяма. У пациентов
с одно- или двусторонним поражением мышц верх-
ней конечности с характеристиками периферическо-
го пареза необходимо включать в план обследова-
ния МРТ с функциональной сгибательной пробой
и контрастным усилением. Тщательное сопоставле-
ние клинической картины и характерной МРТ-семи-
ологии как в нейтральном положении шеи, так и при
сгибании позволит своевременно установить пра-
вильный диагноз.
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Настоящее и будущее инноваций в здравоохранении
на юбилейном конгрессе «Радиология 2016»

На юбилейном X Всероссийском Национальном конгрессе лучевых диагностов и терапевтов
«Радиология 2016», который прошел с 24 по 26 мая в международном выставочном центре «Крокус
Экспо», компания Philips, мировой лидер в здравоохранении, продемонстрировала последние достиже-
ния в области МРТ, УЗИ, КТ, ПЭТ/КТ, ИТ в здравоохранении, интервенционной радиологии и цифровой
рентгенографии. Компания также выступила одним из организаторов обширной образовательной про-
граммы в рамках конгресса, пригласив к участию ведущих отечественных и зарубежных специалистов.

Компания Philips представила инновационные решения для лучевой диагностики и терапии, которые
обеспечивают высочайший уровень клинической эффективности, рентабельности и ориентированности
на пациентов. Ультразвуковая система EPIQ 7 знаменует принципиально новый подход к УЗ диагности-
ке в режиме реального времени. Система цифровой маммографии Philips MicroDose SI обеспечивает
превосходное качество изображений, низкую лучевую нагрузку на организм пациенток и высокую про-
пускную способность. Инновации в ИТ были представлены новейшей информационной системой
IntelliSpace Portal, с помощью которой осуществляется не только экспертный анализ клинических дан-
ных, но и обмен результатами между специалистами различного профиля как внутри медицинского
учреждения, так и за его пределами.

«Задача повышения качества и доступности оказания медицинской помощи остается важнейшим
государственным приоритетом. В свете постоянного развития технологий система здравоохранения
получает новый импульс, и ее состояние определяется в том числе уровнем осведомленности медицин-
ского сообщества о новейших разработках,— отмечает Елена Дизендорф, медицинский директор
Philips.— Конгресс «Радиология» — это уникальная площадка, где специалисты могут обмениваться
опытом, а производители медицинского оборудования — обозначить свой подход к решению актуаль-
ных проблем здравоохранения».


