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Резюме
Первично-прогрессирующий рассеянный склероз (ППРС) характеризуется прогрессирующим нарастанием невроло­
гического дефицита с момента дебюта заболевания, без четких обострений и ремиссий. Патоморфологически нейро- 
дегенеративные процессы преобладают над воспалительными. При ППРС отмечается худший прогноз, в сравнении с 
ремитирующим и вторично-прогрессирующим PC, известные препараты, изменяющие течение рассеянного склероза 
(ПИТРС) и курсы кортикостероидов не эффективны. До сих пор не существует генетических и иммунологических мар­
керов ППРС, в связи с чем результаты эпидемиологических исследований имеют важное научное значение.
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Summary
Primary-progressive multiple sclerosis (PPMS) is characterized by progressive accuimulation of neurological deficit without 
exacerbations and remissions. Pathomorphological studies indicate the predominance of neurodegenerative processes over the 
inflammatory. PPRS points to worse prognosis compared with remitting and secondary-progressive MS. Immunomodulatory 
treatment and courses of corticosteroids are not effective. There are no genetic and immunological markers of PPRS, so the 
results of epidemiological studies are very important.
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Введение
Рассеянный склероз (PC) - широко распростра­

ненное хроническое дизиммунно-нейродегенеративное 
заболевание центральной нервной системы, которое в 
основном поражает лиц молодого возраста [1]. Посте­
пенное накопление неврологического дефицита, неми­
нуемая инвалидизация большого числа трудоспособных 
людей, огромные расходы на диагностику, лечение, ре­
абилитацию и социальную помощь делают проблему 
PC социально и экономически значимой [1]. В мире на­
считывается около 2,5 миллионов больных [2], основная 
масса которых проживает в Европе и Северной Америке 
[3,4].

В 1996г. Комитетом клинических исследований 
национального общества рассеянного склероза США 
были выделены 4 варианта течения заболевания: реми­
тирующий, вторично-прогрессирующий, первично-про­
грессирующий и прогрессирующий с обострениями[5].

Ремитирующий PC (РРС) - наиболее распространенный 
тип течения PC, который наблюдается в 85-90% случаев 
[6]. Для данного течения PC характерно наличие обо­
стрений и ремиссий. В более 60% случаев при увеличе­
нии стажа заболевания, тип течения с ремитирующего 
меняется на вторично-прогрессирующий, при котором 
наблюдается постепенное нарастание неврологического 
дефицита [6].

Первично-прогрессирующее течение PC (ППРС) 
характеризуется прогрессирующим ухудшением с са­
мого начала заболевания, без обострений и ремиссий, 
возможны лишь периодические эпизоды стабилизации 
состояния [6]. ППРС встречается у 10-15% пациентов 
с PC [7].

Патоморфологические исследования демонстри­
руют преобладание нейродегенеративных изменений 
над воспалительными с поражением олигодендроцитов 
и нервных волокон. На МРТ - очаговое поражение го­



ловного мозга, в частности белого вещества больших 
полушарий, выражено умеренно. Очаги чаще выявля­
ются в стволе и спинном мозге. Для ППРС не харак­
терно наличие очагов с накоплением парамагнитного 
контраста, так как воспалительные процессы, сопрово­
ждающиеся повышением проницаемости гемато-энце- 
фалического барьера выражены в меньшей степени в 
сравнении с РРС. Но уже на ранних стадиях ППРС 
отчетливо выявляются признаки атрофии мозга. Хотя 
олигоклональные антитела обнаруживаются в спинно­
мозговой жидкости и при ППРС , отличие его от дру­
гих типов PC подтверждается и другими иммунологи­
ческими изменениями: Т-лимфоциты при данном типе 
течения продуцируют меньше провоспалительных и 
больше противовоспалительных цитокинов, чем при 
иных формах PC [8].

Прогноз при ППРС хуже, чем при других типах 
течения PC [6]. Скорость прогрессирования ППРС раз­
лична, однако до достижения тяжелой степени инвали- 
дизации проходит меньше времени, чем при РРС [1]. В 
настоящее время нет методов патогенетического лече­
ния ППРС (единственный препарат окрелизумаб в ходе 
клинических исследований показал положительный ре­
зультат (пока не зарегистрирован), известные препараты, 
изменяющие течение рассеянного склероза (ПИТРС) и 
курсы кортикостероидов малоэффективны. Чаще исполь­
зуется симптоматическая терапия [6].

Хорошо известно, что демографический профиль 
пациентов с ППРС отличается от больных РРС: чаще, 
чем при РРС, болеют мужчины, заболевание начинается 
на 4-5 десятилетии жизни, в основном с симптомов спи­
нального поражения [9].

В большинстве исследований имеется указание на 
преобладание моторных симптомов в качестве дебюта 
ППРС (38,9-88,7%) [10-13]. Кроме того, в 15-32,5% слу­
чаев были выявлены сенсорные расстройства по прово­
дниковому спинальному типу [10, 11]. Следует отметить, 
что стволовой и мозжечковый дебют для прогрессирую­
щего PC менее характерен (10.8-16%) [10,11,14]. Пораз­
ительная разница зафиксирована также в частоте встре­
чаемости оптического неврита, который переносят около 
20% пациентов РРС, в сравнении с 5% больных ППРС 
[10,11,14].

В многочисленных эпидемиологических исследова­
ниях были проанализированы возрастные особенности 
дебюта PC. В настоящее время нет сомнений в том, что 
прогрессирующие и ремитирующие формы относятся к 
пациентам различных возрастных групп. Дебют ППРС 
крайне редко встречается у пациентов моложе 16 лет [9]. 
Бобко А. и со авт. указывают на ранний дебют ППРС в 
2,6% случаев [15], a Wilkins А. выявил лишь одного па­
циента среди 144 больных [9]. В среднем возраст дебю­
та ППРС находится в интервале от 37,3 [16] до 42,7 лет 
[17]. Примечательно, что средний возраст дебюта ППРС 
у женщин на 3,7 [17] - 5 лет [11] больше, в сравнении с 
мужчинами.

При сопоставлении возрастных групп прогресси­
рующего и ремитирующего PC установлено, что ППРС

дебютирует примерно на 10 лет позже [17], причем с воз­
растом риск ППРС постепенно увеличивается [18]. В 
исследовании с использованием мультицентровой базы 
данных был рассчитан индекс, соответствующий риску 
ППРС в различных возрастных группах. Всего было вы­
делено 4 возрастные группы с интервалом в 10 лет: 20-29 
лет, 30-39,40-49 и 50-59, где риск ППРС составил 2.3,8.1, 
18.8 и 47 [18]. В другом сравнительном исследовании с 
дебютом PC после 20 лет - все пациенты были также рас­
пределены по возрастным группам дебюта: 20-29 лет - 
ППРС отмечен у 19,1%, в 30-39 лет - у 37,7%, 40-49 лет - 
у 63% и в группе старше 49 лет дебют ППРС наблюдался 
у 74% пациентов [19].

Существует общепризнанное мнение что среди па­
циентов с РРС и ВПРС значительно преобладают жен­
щины (до 73%) [14,17]. В случае ППРС - распределение 
пациентов по полу становится более сбалансированным, 
доля женщин снижается до 53% [14]-59%  [17], соглас­
но ряда исследований соотношение женщин и мужчин 
составляет 1,3 :1 [10,11,13,17].

При ППРС отмечается худший прогноз в сравне­
нии с другими типами течения PC, с наименьшей про­
должительностью жизни и более коротким интервалом 
времени до умеренной инвалндизации [20]. Tremlett и со- 
авт. продемонстрировали, что средний период от дебюта 
заболевания до достижения EDSS 6 баллов при ППРС 
составляет 13,3 года, в то время как при других типах 
PC - более 30 лет (30,3 года) [14]. Confavreux и соавт. со­
общили о временных интервалах в 7,1 года для больных 
ППРС и 23,1 года - для всех остальных пациентов с PC 
[21]. Убедительных данных, подтверждающих влияние 
пола, возраста дебюта заболевания и этнической принад­
лежности пациентов на прогноз ППРС получено не было 
[7,14,17].

Заключение
Несмотря на значительные успехи в изучении и те­

рапии PC, генетических и иммунологических маркеров 
ППРС не существует. Деление на подтипы течения за­
болевания осуществляется путем сопоставления анамне­
стических данных и общепринятых моделей вариантов 
течения PC. Кроме того, результаты эпидемиологических 
исследований играют важную роль в выделении про­
грессирующих форм PC, а также определении прогно­
стических факторов заболевания с целью выбора адек­
ватной тактики лечения и ведения больных. ■
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