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Синдром опсоклонус-миоклонус 

у детей: современные данные

Обзор литературы
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Синдром опсоклонус-миоклонус (энцефалопатия Кинсбурна) — редкое неврологическое расстройство, для которого 
характерно сочетание аномальных движений глаз (опсоклонус), миоклонуса и мозжечковой атаксии. Синдром опсо-
клонус-миоклонус развивается преимущественно у детей в результате патологии иммунной системы, сопровождаю-
щей инфекционные или онкологические заболевания. При ассоциации синдрома с нейробластомой своевременная 
диагностика и комплексное лечение определяют прогноз для жизни пациента и восстановления функций нервной 
системы. Многообразие факторов, запускающих иммунопатологический процесс, определяет необходимость прове-
дения дифференциальной диагностики с большим спектром заболеваний и повышения осведомленности врачебного 
сообщества об этом редком синдроме. По мере накопления клинических наблюдений, анализа отдаленных послед-
ствий и изучения патогенеза совершенствуются терапевтические подходы. Взаимодействие и преемственность 
между специалистами неврологического, педиатрического, онкологического профилей, а также онкологическая 
настороженность на всех этапах ведения пациента являются необходимым условием для диагностики и выбора так-
тики лечения.
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Opsoclonus-myoclonus syndrome (Kinsbourne encephalopathy) is a rare neurological disorder characterized by combination of 
abnormal eye movements (opsoclonus), myoclonus, and cerebellar ataxia. Opsoclonus-myoclonus syndrome develops primarily 
in children due to immune system pathology associated with infectious or oncological diseases. If this syndrome is comorbid to 
neuroblastoma, timely diagnosis and complex management determine prognosis for patient’s life and nervous system functions 
recovery. The variety of factors triggering immunopathological process determines the need for differential diagnosis with wide range 
of diseases and raising medical community awareness about this rare syndrome. Therapeutic approaches have been being improved 
due to clinical data accumulation, long-term consequences analysis, and study of pathogenesis. Interaction and succession between 
neurologists, pediatricians, oncologists, as well as oncological alertness on all stages of patient management are crucial for diagnosis 
and choosing treatment tactics.
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ВВЕДЕНИЕ
Синдром опсоклонус-миоклонус (СОМ), известный 

как энцефалопатия Кинсбурна, — редкое неврологи-
ческое расстройство, для которого характерно соче-
тание аномальных движений глаз (опсоклонус), мио-
клонуса и мозжечковой атаксии [1]. Течение СОМ 
сопровождается также поведенческими, психоэмо-
циональными и диссомническими нарушениями [2]. 
С момента первого описания в 1962 г. M. Kinsbourne 
и P. Sandifer миоклонической энцефалопатии младен-
цев [3] синдром упоминался в различных публика-

циях как «синдром танцующих глаз», «детская поли-
миоклония», «офтальмо-мозжечково-миоклонический 
синдром», «атаксия-опсоклонус-миоклонус-синдром». 
Представление о данной патологии формируется пре-
имущественно из результатов наблюдения небольших 
выборок пациентов и единичных клинических случаев. 
Тем не менее, систематизация таких сведений позво-
лила разработать необходимые диагностические алго-
ритмы и стратегии лечения [4]. Патогенез синдрома 
изучен недостаточно, однако уже не вызывает сомне-
ний его многофакторная природа [5, 6]. Все это опреде-
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ляет интерес к данной патологии с междисциплинарных 
позиций, а также необходимость анализа и обобщения 
актуальных данных литературы, которые представлены 
в настоящем обзоре.

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ
Изучение эпидемиологии СОМ затруднено в связи 

с редкостью синдрома. По некоторым данным, в США 
распространенность заболевания составляет 0,1 случая 
на 1 млн человек [7], в Великобритании — 0,18 слу-
чая на 1 млн всего населения в год [8], в Японии — 
0,27–0,40 случая на 1 млн детей [9]. Данных о заболе-
ваемости СОМ в России нет. Заболеванию подвержены 
преимущественно дети в возрасте от 3 мес до 8 лет 
независимо от пола [7–9]. Пик заболеваемости прихо-
дится на возраст от 12 до 18 мес [4, 9, 10]. 

Несмотря на характерную клиническую картину, 
распознавание СОМ сопряжено с диагностическими 
ошибками, которые при постановке первичного диаг-
ноза имеют место в 50–70% случаев [4, 5]. Задержка 
диагностики в среднем на 18 нед [7] обусловлена недо-
статочностью клинического опыта врачей в связи с ред-
костью СОМ в общей популяции и широким спектром 
дифференциальной диагностики [11]. Перспективы 
дальнейшего изучения эпидемиологии СОМ, разработки 
стандартизованных подходов к его диагностике связаны 
с созданием международных регистров клинических 
наблюдений и кооперированных рабочих групп, о чем 
свидетельствуют результаты ранее опубликованных 
исследований [4, 12].

ЭТИОЛОГИЯ И ПАТОГЕНЕЗ 
В настоящее время СОМ рассматривается как поли-

этиологический синдром, развитие которого вызвано 
иммунопатологическими процессами, индуцированны-
ми инфекционными агентами, опухолевыми процес-
сами, токсинами [7, 10]. В зависимости от этиологии 
различают паранеопластический, параинфекционный 
и идиопатический СОМ, однако такое разделение весь-
ма условно и отражает невысокую степень изученности 
патогенеза синдрома и ограниченные диагностические 
возможности [13].

Развитие СОМ у детей, как правило, ассоциировано 
с нейробластомой или другой онкологической патологией 
[11, 12, 14]. Нейробластомы, связанные с СОМ, обычно 
небольшие, находятся на ранних стадиях формирования, 
локализованы в забрюшинном пространстве и средосте-
нии, метаболически низкоактивны, без неблагоприятных 
цитогенетических маркеров или метастазов [14–16]. 
При параинфекционном СОМ появление неврологиче-
ских симптомов связано с перенесенной инфекцией [17]. 
Триггерами иммунопатологических процессов, ведущих 
к развитию СОМ, являются вирусы герпеса человека 
6-го типа, Эпштейна – Барр, гепатита С [18], Западного 
Нила, Коксаки, энтеровирусы, цитомегаловирус, рота-
вирусы, аденовирусы, риновирусы, коронавирусы [19], 
а также некоторые бактерии [17]. СОМ может быть инду-
цирован также токсинами различного происхождения, 
лекарственными средствами, влияющими на нейротранс-
миссию, и развиваться при передозировке амитриптили-
на, препаратов лития, галоперидола [20]. В редких слу-
чаях авторы отмечают наличие временнόй связи между 

развитием СОМ и таргетной терапией онкопатологии [6], 
иммунизацией [9], антиретровирусной терапией ВИЧ 
[18, 21], сахарным диабетом 1-го типа [22], синдромом 
Айкарди – Гутьера [23]. При идиопатическом СОМ не уда-
ется выявить основной фактор развития заболевания. 
Частота подобных случаев в структуре СОМ составляет, 
по некоторым данным, 10–30% [9]. 

Патогенез СОМ обусловлен аутоиммунным повреж-
дением мозжечка и его связей [24, 25], которое, пред-
положительно, является наследуемым признаком [26]. 
Аутоиммунную природу СОМ связывают с аутоантите-
лами к декарбоксилазе глутаминовой кислоты [27]. 
С помощью нейрофизиологических методов исследо-
вания (электроэнцефалография, зрительные и сомато-
сенсорные вызванные потенциалы) у больных с СОМ 
были обнаружены признаки церебральной дисфунк-
ции — более высокая активность между мозжечком 
и зрительно-теменной корой и ее снижение между моз-
жечком и первичной моторной корой, что указывает на 
патогенетическое значение коры головного мозга [24]. 
Кроме того, по данным магнитно-резонансной томогра-
фии у детей с СОМ обнаружено аномальное созревание 
мозга в супратенториальной зоне, стволе мозга и моз-
жечке [25]. В то же время патоморфологическая карти-
на при СОМ неспецифична и представлена диффузными 
признаками демиелинизации и атрофии структур моз-
жечка [28, 29]. 

Предполагается, что в основе патогенеза паранео-
пластического СОМ лежат общие механизмы проти-
воопухолевого иммунного ответа и аутоиммунных 
нарушений [30]. В частности, отмечено, что у детей 
с нейробластомой и СОМ аутоиммунные реакции про-
являются активацией микроглии сывороточным IgG, что 
вызывает нейрональный цитолиз [31–33].

Согласно многолетним наблюдениям V. Cantarín-
Extremera и соавт. [29], у пациентов с нейробластомой 
и СОМ отмечается тенденция к более благоприятно-
му течению онкологической патологии, чем в случаях 
нейробластомы без СОМ [12, 34], что может быть 
связано с подавлением пролиферации опухолевых 
клеток за счет факторов, опосредующих развитие 
СОМ [32]. Отмечено, например, что поликлональные 
аутореактивные В-лимфоциты действуют как антиген-
презентирующие клетки и стимулируют В- и Т-клеточную 
инфильтрацию в опухолях, ассоциированных с СОМ, 
тем самым поддерживая как устойчивый поликло-
нальный Т-клеточный противоопухолевый иммунитет, 
так и паранеопластический процесс [35]. Возможно, 
именно в результате этого нейробластомы, ассоци-
ированные с СОМ, характеризуются низким риском 
неблагоприятного развития и высоким уровнем выжи-
ваемости [16, 36].

КЛИНИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ
Наиболее специфичным симптомом СОМ являет-

ся опсоклонус [9, 37], который проявляется аномаль-
ными (быстрыми, спонтанными, неритмичными, хао-
тичными) движениями глазных яблок вокруг линии 
зрительной фиксации, многонаправленными горизон-
тальными, вертикальными и торсионными колебани-
ями без межсаккадического интервала с различной 
ско ростью и амплитудой, что указывает на дисфункцию 
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мозжечка и его стволовых связей, участвующих в гене-
рации саккад [38, 39]. Термин «опсоклонус» (от греч. 
оps — «глаз», klonos — «беспорядочные движения») пред-
ложен в 1913 г. K. Orzechowski для описания характер-
ных глазодвигательных нарушений. Опсоклонус может 
сочетаться с молниеносными патологическими движе-
ниями век [39, 40].

Миоклонус в виде быстрых непроизвольных сокра-
щений мышц туловища и конечностей может распро-
страняться на мимическую мускулатуру, в особенности 
на веки, губы. В конечностях миоклонии более выражен-
ны в проксимальных отделах и усиливаются при попыт-
ке изменить положение тела. Некоординированные 
излишние движения при попытке ходьбы формиру-
ют характерную картину синдрома «танцующих ног». 
Возможны сочетания с интенционным тремором, 
шаткостью походки, нарушением соразмерности дви-
жений, снижением мышечного тонуса, что приводит 
к нарушениям произвольной двигательной активности, 
включая игровую деятельность [2, 21]. Выраженное 
нарушение стато-локомоторных функций может про-
являться невозможностью поддержания вертикально-
го положения тела и самостоятельной ходьбы [27]. 
Миоклонии сохраняются во время сна и могут быть 
причиной пробуждения [21]. В некоторых наблюдениях 
отмечена стадийность развития симптомов с различной 
(от нескольких дней до нескольких недель) продолжи-
тельностью отдельных этапов [10, 37]. Клиническая 
картина может ограничиваться симптомами миокло-
нуса и/или атаксии с последующим развитием опсо-
клонуса или без него, что требует дифференциаль-
ной диагностики с церебеллитом и другой патологией 
в области задней черепной ямки (объемные процессы, 
аномалии развития, нарушения сосудистого, токсиче-
ского, гипоксического генеза) [7, 28]. В некоторых слу-
чаях первым проявлением СОМ является опсоклонус, 
который может напоминать аномальные движения глаз 
при первичной офтальмологической патологии с поте-
рей зрения, особенно у детей с клиническим дебютом 
в возрасте до 3 мес [10]. Опсоклонус может быть пре-
ходящим [37], что требует исключения его эпилептиче-
ской природы. По мере развития клинической картины 
могут появляться нарушения речи и слюнотечение [7]. 
Возможны нетипичные проявления СОМ, такие как 
дисфагия [8], усиление реакции испуга и рефлекса 
моргания [21].

Психоэмоциональные и поведенческие нарушения, 
обусловленные дисфункцией корково-мозжечковых 
связей, являются постоянными признаками заболе-
вания и проявляются нарушениями сна, повышенной 
возбудимостью, агрессивностью [13]. Неспецифичность 
этих симптомов может стать причиной их ошибочной 
интерпретации как эмоционально-тревожных рас-
стройств или реакции на госпитализацию [11]. В то же 
время поведенческие нарушения в комплексе с другими 
неврологическими симптомами позволяют дифферен-
цировать СОМ с острыми атаксиями различного гене-
за [27]. Для оценки тяжести клинических проявлений 
и мониторинга СОМ используются специальные шкалы, 
например шкала Митчела – Пайка, которая включает 
в себя оценку отдельных симптомов по порядковой шка-
ле: нарушения позы, походки, функции рук, опсоклонус, 

расстройства поведения и речи. При этом более высо-
кие баллы соответствуют более тяжелым клиническим 
проявлениям [10].

Варианты течения СОМ различны. Возможны острое 
развитие симптомов и быстрый, в том числе спонтан-
ный, их регресс [10, 13]. Симптомы могут возникать 
периодически или наблюдаться постоянно. Характерным 
является длительное (месяцы, годы) и волнообразное 
течение с чередованием клинической ремиссии и обост-
рений. M.R. Pranzatelli и соавт. показали [37], что пре-
ходящая отрицательная динамика СОМ на фоне лихо-
радочного состояния не считается рецидивом, если 
симптомы регрессируют по мере выздоровления от 
интеркуррентного заболевания. Возобновление симп-
томов СОМ в период выздоровления после интеркур-
рентного заболевания, в период активации иммунной 
системы, может расцениваться как рецидив [13, 37]. 
Длительность типичной для СОМ неврологической сим-
птоматики, связанной с инфекцией или иммунизацией, 
варьирует в пределах 12 мес [13]. Однако наличие 
инфекции не исключает развития новообразования, 
поэтому независимо от наличия и динамики инфекци-
онного процесса необходимо рассмотрение онкологи-
ческой патологии в дифференциально-диагностическом 
аспекте [10, 17].

ДИАГНОСТИКА
Диагноз СОМ является клиническим и может быть 

поставлен при наличии трех признаков из следую-
щих: опсоклонус, атаксия или миоклонус, изменение 
поведения или нарушение сна и нейробластома [10]. 
Последовательное развитие синдрома определяет необ-
ходимость диагностического поиска опухоли во всех 
случаях СОМ, включая случаи атаксии без опсоклонуса 
[21, 27]. При этом обнаружение опухоли является осно-
ванием для подтверждения диагноза СОМ [15, 28].

Лабораторные тесты, включая исследование ликво-
ра, для исключения других неврологических и воспали-
тельных состояний имеют вспомогательное значение 
[41, 42]. Роль в патогенезе СОМ аутоантител к различ-
ным структурам нервной системы (например, анти-Hu 
к ядрам нейронов мозжечка и медиальных отделов 
варолиева моста, анти-Yo к цитоплазме и аксонам кле-
ток Пуркинье, антител к нейролейкину, �-енолазе, глиа-
дину) до настоящего времени однозначно не установле-
на, поэтому их определение не имеет самостоятельного 
диагностического значения [29, 30]. 

Современные методы визуализации, такие как 
магнитно-резонансная и компьютерная томография, 
считаются наиболее надежными инструментами для 
обнаружения скрытой нейробластомы [10], тогда как 
сцинтиграфия с метайодбензилгуанидином и опреде-
ление катехоламинов в моче могут оказаться менее 
чувствительными, особенно при опухолях с низкой мета-
болической активностью [15]. Позитронно-эмиссионная 
томография также может быть применена для диа-
гностики нейробластомы [43, 44]. В любом случае 
следует учитывать, что если опухоль не обнаружена при 
первом исследовании, целесообразно его повторное 
проведение. Алгоритмы диагностики и сроки повторной 
визуализации для поиска опухоли при СОМ не установ-
лены, однако, по мнению T. Rossor и соавт., визуализа-
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ция через 6 мес позволяет обнаружить большинство 
опухолей, которые могли быть пропущены при первом 
скрининге [10]. 

Дифференциальная диагностика проводится с об -
ширным спектром патологий мозжечка и ствола голов-
ного мозга различного генеза (опухоли задней черепной 
ямки, сосудистая патология, травма, миоклонус и парок-
сизмальные движения глаз эпилептического генеза, 
дегенеративные заболевания, церебеллит, острый рас-
сеянный энцефаломиелит, аутоиммунные заболевания). 
Миоклонии век и конечностей могут ошибочно интерпре-
тироваться как эпилептические пароксизмы [11, 21]. 
С целью исключения эпилептической природы опсокло-
нуса и миоклонуса проводится электроэнцефалогра-
фическое исследование. Изменения биоэлектрической 
активности при СОМ неспецифичны и не содержат эпи-
лептических паттернов [21, 28]. Особенно затруднена 
диагностика при отсутствии полного симптомокомплек-
са СОМ, в частности в случаях мозжечковой атаксии 
без опсоклонуса ввиду полиэтиологичности данного 
неврологического расстройства [45]. Ретроспективное 
исследование случаев СОМ, ассоциированного с ней-
робластомой [11], показало, что более 70% первичных 
диагнозов указывали на поражение головного мозга, 
в частности мозжечка, но не содержали указания на 
СОМ [11]. Период от появления отдельных симптомов 
до постановки диагноза при отсутствии полного симпто-
мокомплекса СОМ может увеличиваться до нескольких 
месяцев [7, 10, 11].

Нейровизуализация у детей с острым или подострым 
началом атаксии независимо от наличия опсоклонуса 
позволяет исключить очаговые поражения в задней 
черепной ямке. В острой фазе СОМ диагностически зна-
чимые патологические изменения при нейровизуали-
зации не наблюдаются [10]. Морфологическим отраже-
нием отдаленных последствий СОМ являются признаки 
атрофии зрительной и моторной зон коры больших полу-
шарий, червя мозжечка, обнаруживаемые у пациен-
тов с тяжелым клиническим течением синдрома спустя 
10–29 лет после острой фазы [21].

Во всех случаях мозжечковой атаксии неустанов-
ленной этиологии, в том числе при наличии инфекцион-
ного продрома в анамнезе, целесообразно исходить из 
предположения о наличии нейробластомы и проводить 
длительное наблюдение [28, 45].

ЛЕЧЕНИЕ
СОМ является редким заболеванием с не изученны-

ми в полной мере этиологией и патогенезом, поэтому 
в отношении синдрома не разработано единых подхо-
дов и стандартизированных схем терапии. В настоящее 
время используется множество методов лечения СОМ, 
при этом ни один из них не показал надежного после-
довательного эффекта (купирования всех симптомов) 
[10, 46]. Основой лечения пациентов с СОМ — как 
параинфекционного, так и ассоциированного с ней-
робластомой — является иммуносупрессивная тера-
пия с применением адренокортикотропного гормона 
(АКТГ), кортикостероидов и иммуноглобулина для внут-
ривенного введения [46, 47].

Регресс клинических проявлений на фоне лечения 
АКТГ у детей при СОМ отмечается в 80–90% случаев 

[7, 46], однако убедительных преимуществ АКТГ перед 
кортикостероидами не отмечено [10].

В рандомизированном контролируемом исследо-
вании с участием 53 пациентов с СОМ установлено, 
что ответ на лечение в виде купирования симптомов 
СОМ при комбинации внутривенного иммуноглобулина 
и преднизолона отмечен у 80% пациентов, получавших 
данное лечение, что отражает его бóльшую эффектив-
ность по сравнению с монотерапией преднизолоном, на 
фоне которой регресс клинических проявлений наблю-
дался только у 41% пациентов [48]. Комбинированная 
иммунотерапия на основе кортикотропина или декса-
метазона также отличается большей эффективностью 
по сравнению с монотерапией СОМ с использованием 
указанных препаратов [10, 21]. Единого подхода к дози-
ровкам, способам введения, длительности и кратности 
курсов лечения кортикостероидами, АКТГ и иммуногло-
булином в настоящее время нет. Продолжительность 
терапии определяется клиническими особенностями 
заболевания в каждом конкретном случае и варьирует 
от 6 мес до нескольких лет [21, 48]. Отмечена связь раз-
вития тяжелых неврологических расстройств с поздним 
началом терапии (6 мес от клинического дебюта и поз-
же) [9, 16, 29].

При наличии постоянных или рецидивирующих сим-
птомов СОМ терапия пациентов кортикостероидами 
или АКТГ может быть дополнена ритуксимабом, офа-
тумумабом, такролимусом, циклофосфамидом, 6-мер-
каптопурином и плазмаферезом с положительными 
результатами, в том числе с возможностью пошаговой 
интенсификации лечения, начиная с пульс-терапии дек-
саметазоном [49, 50]. Опыт применения аутологич-
ной клеточной трансплантации показал неоднозначные 
результаты: терапия двух пациентов с СОМ в одном 
случае привела к полному выздоровлению, в другом — 
лишь к минимальным положительным изменениям 
симптомов болезни [51]. В редких случаях возможен 
спонтанный регресс симптомов СОМ без какой-либо 
иммунотерапии с последующим нормальным ростом 
и развитием [4, 7].

Для купирования симптомов СОМ у некоторых паци-
ентов с разным успехом применяли противоэпилепти-
ческие препараты [21]. В то же время описаны случаи 
развития СОМ на фоне применения ламотриджина [52]. 
Следует также отметить, что использование для лечения 
симптомов миоклонии антихолинергических препара-
тов может вызвать усиление симптомов СОМ [53].

Для СОМ характерно длительное рецидивирующее 
течение, при этом клиническая ремиссия может преры-
ваться под действием, например, сопутствующей пато-
логии [54] и снижения дозы кортикостероидов [48]. 
Критерием достижения ремиссии в клинической прак-
тике является отсутствие симптомов СОМ в течение по 
меньшей мере 2 мес [10, 37]. Лечение кортикостерои-
дами и иммуноглобулином не исключает возникновения 
рецидивов как опсоклонуса-миоклонуса, так и нейро-
бластомы [10, 37]. Рецидив может проявляться вне-
запным повторным появлением симптомов СОМ после 
клинической ремиссии [37, 55]. В этих ситуациях рас-
сматривается возможность использования комбини-
рованной иммунотерапии с применением ритуксимаба 
наряду с кортикостероидами и иммуноглобулином [54]. 
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Однако дискуссионным остается вопрос баланса потен-
циальных пользы и рисков такой терапии [10]. В част-
ности, показано, что использование ритуксимаба на 
начальном этапе или с целью быстрой эскалации лече-
ния больных с СОМ может сопровождаться побочными 
эффектами, например развитием гипогаммаглобули-
немии [10], обусловленной агрессивным подавлением 
иммунитета [46, 54].

ПРОГНОЗ
Снижение качества жизни пациентов с СОМ обуслов-

лено главным образом неврологическими нарушения-
ми [54, 56]. Возникшая в детском возрасте патология 
мозжечка, координирующие и балансирующие функции 
которого еще не сформированы, приводит к сенсорным 
и психическим расстройствам, которые преобладают 
над нарушениями координации движений [2, 56].

Исследования отдаленных результатов терапии СОМ 
у детей показали наличие стойкого неврологического 
дефицита [56]. Ретроспективный анализ многочислен-
ных случаев СОМ c периодом наблюдения от 1 года 
до 50 лет показал, что от 70 до 90% детей с этим син-
дромом имеют остаточные двигательные расстройства 
в виде атаксии, тремора, задержки моторного раз-
вития, стойкую инвалидность по причине когнитивных 
нарушений, отклонений формирования зрительно-про-
странственных навыков, нарушений речи, обсессивно-
компульсивных расстройств [16, 54].

У большинства пациентов наблюдали затруднения 
в обучении и поведенческие проблемы [2, 16, 57]. 
Как следствие, дети, перенесшие СОМ, могут нуждаться 
в длительной реабилитации и коррекции образователь-
ного маршрута [2]. Возможен полный регресс симптомов 
СОМ на фоне терапии с постепенным восстановлени-
ем темпов психомоторного и речевого развития [34]. 
Стойкие когнитивные нарушения ассоциированы с тяже-
лыми начальными проявлениями СОМ, ранним возрас-
том дебюта, поздним началом лечения и хронически 
рецидивирующим течением синдрома [42, 57].

При сравнении долгосрочных неврологических исхо-
дов болезни у пациентов с СОМ в сочетании с нейробла-
стомой и без нее существенных различий не выявлено 
[56, 57]. Выраженность СОМ не связана с тяжестью 
онкологического заболевания и не является крите-
рием его диагностики и предиктором исхода [10, 58]. 
Геномное профилирование нейробластом, связанных 
с СОМ, выявило сегментарные и числовые изменения 
хромосом, однако эти профили не имели прогностиче-
ского значения в отношении исхода онкологической 
патологии [36]. 

Резекция опухоли приводит к уменьшению выражен-
ности симптомов СОМ [54, 58], однако пациенты могут 
быть подвержены риску развития новых паранеопла-
стических симптомов в долгосрочной перспективе [16]. 
Рецидив опухоли, как правило, возникает в первые 
два года после окончания лечения, однако в отдельных 
случаях рецидив может развиться в более поздние 
сроки [14]. Так, M.K. Bacchus и соавт. сообщили о слу-
чае рецидива нейробластомы, связанного с рецидивом 
СОМ, через десять лет после первоначального лечения, 
включавшего резекцию опухоли [59].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
В настоящее время накоплен клинический опыт, 

который пополняется новыми сведениями о различ-
ных аспектах СОМ, предпринимаются попытки совер-
шенствования терапевтических подходов, что в целом 
отражает прогресс в изучении данной орфанной пато-
логии. Одновременно с этим недостаточная изучен-
ность патогенеза СОМ, многообразие факторов, запу-
скающих иммунопатологический процесс, определяют 
необходимость проведения дифференциальной диагно-
стики с большим спектром заболеваний. Для дости-
жения ремиссии и предотвращения рецидивов СОМ 
решающее значение имеет раннее начало лечения. 
При отсутствии лабораторных маркеров СОМ сим-
птомы болезни остаются основным диагностическим 
ориентиром, поэтому ведущая роль отводится повы-
шению информированности педиатров, детских невро-
логов и других врачей первичного звена об этом редком 
заболевании.
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