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Рассеянный склероз (РС) – наибо-
лее распространенное демиелинизи-
рующее заболевание центральной
нервной системы, которое отличается
выраженным клиническим полимор-
физмом. Разнообразие клинических
симптомов при РС, сходство с други-
ми неврологическими заболевания-
ми, отсутствие специфических пара-
клинических маркеров болезни приво-
дят к ошибкам диагностики в 10–30%
случаев.

Редкие или атипичные симптомы
при РС встречаются не более чем у
10% больных. К ним относятся: эпи-
лептические припадки, острые психо-
тические нарушения, разнообразные
экстрапирамидные расстройства, на-
рушения высших корковых функций,
острая глухота, аносмия, вегетативные
нарушения (гипотермия, нейрогенный
отек легких, нарушения сердечного
ритма, постуральная гипотензия). Ати-
пичные клинические проявления в де-
бюте заболевания приводят к ошибкам
диагностики у 50% больных.

Острое одно- или двустороннее
нарушение слуха при РС встречается у
3,5% больных, а в качестве дебютиру-

ющего симптома – менее чем в 1%
случаев. У этих больных очаги демие-
линизации локализуются в самом слу-
ховом нерве, в области ядер VIII пары
черепных нервов в ромбовидной ямке,
в нижних холмах четверохолмия и ме-
диальных коленчатых телах. Это под-
тверждается данными МРТ и резуль-
татами исследования акустических
стволовых вызванных потенциалов
(АСВП) [2, 4].

Обычно острое нарушение слуха
при РС сопровождается развитием
стволовой неврологической симпто-
матики (головокружение, двоение,
атаксия). Однако крайне редко при
изолированном поражении самих слу-
ховых нервов развивается изолиро-
ванная одно- или двусторонняя глухо-
та. Подобное моносимптомное начало
РС трудно диагностировать, что при-
водит к неадекватной терапии, стой-
кому снижению слуха и инвалидиза-
ции пациента. В то же время своевре-
менное проведение пульс-терапии
метилпреднизолоном наиболее эф-
фективно и способствует полному
восстановлению слуха у этой катего-
рии больных.

Клиническое наблюдение
Больная М., 46 лет, поступила в

Институт неврологии РАМН в феврале
2004 г. с жалобами на снижение слуха
на оба уха, более выраженное слева,
периодическое головокружение, уси-
ливающееся при поворотах головы в
стороны, шаткость при ходьбе, сла-
бость и тяжесть в ногах, быструю
утомляемость. 

Больна с июня 1993 г., когда остро
развилось снижение слуха на оба уха и
появился постоянный шум в ушах.
За месяц до начала заболевания была
аллергическая реакция на цветение,

проявляющаяся слезотечением, зало-
женностью носа. Была консультирова-
на оториноларингологом, выставлен
диагноз: “Двусторонний кохлеарный
неврит”. Лечилась амбулаторно, полу-
чала физиотерапевтическое лечение,
антигистаминные препараты. Отмеча-
лось частичное восстановление слуха
на правое ухо. Слева снижение слуха
сохраняется до настоящего времени.
Через 9 лет, в течение которых больная
чувствовала себя удовлетворительно,
в конце марта 2002 г. на фоне психо-
эмоционального стресса она отметила
“подволакивание” правой ноги. В это
же время появилось нарушение моче-
испускания по типу императивных по-
зывов, периодическое недержание
мочи. Была госпитализирована в рай-
онную больницу с диагнозом: “Острое
нарушение мозгового кровообраще-
ния”. При МРТ-исследовании головно-
го мозга были выявлены множествен-
ные гиперинтенсивные очаги в режи-
мах Т2 и FLAIR, овальной формы, рас-
положенные перивентрикулярно, а
также единичные очаги в мозолистом
теле. Помимо этого обнаружено диф-
фузное расширение боковых желудоч-
ков, умеренное расширение 4-го желу-
дочка, базальных цистерн мозга, не-
резкое увеличение субарахноидально-
го пространства в проекции теменных
и лобных долей. 

После проведения МРТ-исследо-
вания больной был поставлен диагноз:
“Рассеянный склероз, цереброспи-
нальная форма”. На фоне сосудисто-
метаболической терапии отмечался
неполный регресс неврологической
симптоматики. У больной сохранялась
слабость в правой ноге, тазовые нару-
шения, беспокоило головокружение.
Была госпитализирована в нейроин-
фекционное отделение Института не-

Клинический разбор Института неврологии РАМН

1*2005

Острое нарушение слуха 
при рассеянном склерозе
И.А. Завалишин, М.Н. Захарова, Н.С. Алексеева, 
Л.Ш. Аскарова, Б.Д. Джамантаева

ГУ НИИ неврологии РАМН.
Игорь Алексеевич Завалишин –
докт. мед. наук, профессор, руково-
дитель нейроинфекционного отде-
ления.
Мария Николаевна Захарова –
докт. мед. наук, ведущий научный
сотрудник нейроинфекционного
отделения.
Наталья Степановна Алексеева –
докт. мед. наук, ведущий научный
сотрудник научно-консультативно-
го отделения.
Лола Шовкатовна Аскарова –
канд. мед. наук, научный сотрудник
нейроинфекционного отделения
Ботагоз Даукымовна Джаманта-
ева – аспирант.



врологии РАМН в мае 2002 г. После
проведенного лечения состояние ста-
билизировалось, и больная чувствова-
ла себя удовлетворительно в течение
года. Повторное обострение разви-
лось в мае 2003 г., когда появилась
слабость в левой ноге, нарушилась по-
ходка. Лечилась амбулаторно; состоя-
ние улучшилось, но сохранялись тазо-
вые нарушения, легкая слабость в ноге
при физических нагрузках.

В течение 10 мес состояние боль-
ной оставалось стабильным. Очеред-
ное обострение наблюдалось в фев-
рале 2004 г. в виде слабости в обеих
ногах, расстройств координации, уси-
ления тазовых нарушений, снижения
зрения. 

При поступлении в институт: со
стороны внутренних органов без осо-
бенностей. Артериальное давление –
110/70 мм рт. ст., пульс 80 в минуту.

При неврологическом исследова-
нии выявлены: мелкоразмашистый го-
ризонтальный нистагм при крайних
отведениях глазных яблок, легкий
нижний спастический парапарез, сни-
жение мышечной силы в сгибателях
бедер до 4 баллов, оживление сухо-
жильных и надкостничных рефлексов
на руках, высокие и симметричные ко-
ленные и ахилловы рефлексы, клонус
стоп. Тонус повышен по спастическо-
му типу в разгибателях голеней. Вы-
зываются стопные патологические
знаки разгибательной группы. Сустав-
но-мышечное чувство нарушено в
пальцах стоп. При выполнении паль-
це-носовой пробы – легкий интенци-
онный тремор слева. Неустойчивость
в пробе Ромберга с закрытыми глаза-
ми. Императивные позывы на мочеис-
пускание, редкие эпизоды недержа-
ния мочи.

В общем анализе крови и мочи, а
также биохимическом анализе крови
клинически значимых изменений не
выявлено.

ЭКГ, ультразвуковая допплерогра-
фия магистральных артерий головы –
без особенностей.

Консультация уролога: нейроген-
ная детрузорная гиперактивность.

Акустические стволовые вызван-
ные потенциалы: при стимуляции

правого уха латентности пиков в пре-
делах нормы, нерезко снижена амп-
литуда V пика (возможно, ухудшение
проведения на мезенцефальном
уровне справа). При стимуляции ле-
вого уха периферические компоненты
(пики I–II) сохранены, латентности их
несколько увеличены (негрубое нару-
шение на периферическом уровне),
стволовый пик III снижен по амплиту-
де, пики IV–V не регистрируются. По
данным проведенного исследования
у больной выявляется нарушение вну-
тристволового проведения по акусти-
ческим путям на понто-мезенцефаль-
ном уровне слева.

Зрительные вызванные потенциа-
лы: при исследовании на шахматный
реверсивный паттерн отчетливо и
симметрично увеличены латентности
корковых пиков Р100 при стимуляции
как левого, так и правого глаза, что ха-
рактерно для нарушения проведения
зрительной афферентации при деми-
елинизирующем процессе.

МРТ головы и шейного отдела по-
звоночника (рисунок): в перивентри-
кулярных отделах белого вещества
больших полушарий мозга, в мозолис-
том теле, а также интрамедуллярно до
уровня С5-позвонка определяются
множественные небольшие очаги (до
1,0 см в диаметре) гиперинтенсивного
МР-сигнала в режимах Т2 и dark-fluid,
гипоинтенсивные в режиме Т1. Слабо
расширены боковые и третий желу-
дочки, остальные отделы ликворосо-
держащего пространства в пределах
возрастной нормы.

Консультация нейроофтальмоло-
га: существенных изменений не выяв-
лено.

Консультация отоневролога: выяв-
лено одностороннее снижение слуха в
виде левосторонней сенсоневральной
тугоухости, обусловленной поражени-
ем центрального отдела слухового
анализатора. Диагностировано нару-
шение вестибулярной функции, кото-
рое характеризовалось выявленным
скрытым спонтанным вертикальным
нистагмом, наличием гиперрефлек-
сии и моноокулярности эксперимен-
тального калорического нистагма с
преобладанием его по направлению

(вправо), а также выпадением оптоки-
нетического нистагма, что характерно
для центрального стволового уровня
поражения.

Проведенное лечение включало
пульс-терапию солу-медролом в об-
щей дозе 5 г, пирацетам, эссенциале,
витамин В12, фолиевую кислоту. Выпи-
сана с улучшением. 

Начало заболевания в молодом
возрасте (36 лет), ремиттирующий ха-
рактер течения и признаки многооча-
гового поражения нервной системы
позволяют в настоящее время четко
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МР-томограммы головного и спин-
ного мозга обследованной боль-
ной. а – аксиальный срез больших
полушарий. Демиелинизирующие
очаги в перивентрикулярных отде-
лах указаны стрелками. б – сагит-
тальный срез головного и шейного
отдела спинного мозга. Длинной
стрелкой указан демиелинизирую-
щий очаг в мозолистом теле, корот-
кими стрелками – демиелинизиру-
ющие сливные очаги в спинном
мозге.

(а)

(б)
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диагностировать у представленной
пациентки рассеянный склероз. Одна-
ко яркой особенностью данного слу-
чая является острое развитие у боль-
ной двусторонней глухоты в начале за-
болевания и длительное моносимп-
томное существование слуховых
нарушений в течение 10 лет, что вы-
звало значительные диагностические
трудности. Диагноз рассеянного скле-
роза был верифицирован только че-
рез 10 лет после развития повторного
обострения и проведения МРТ-иссле-
дования. Несвоевременная диагнос-
тика заболевания и неадекватность
терапии при его дебюте, возможно,
привели к развитию стойких наруше-
ний слуха у молодой женщины. 

По данным многочисленных кли-
нико-ретроспективных и нейровизуа-
лизационных исследований причины
развития острых двусторонних нару-
шений слуха весьма разнообразны.
Наиболее частой причиной двусто-
роннего нарушения слуха являются
острые воспалительные лабиринтиты
и кохлеарные невриты воспалительно-
го и токсического генеза. Некоторые
авторы описывают изолированное по-
ражение слухового нерва на ранних
стадиях сифилиса по типу кохлеарно-
го неврита или лабиринтита. Особое
место в патогенезе заболеваний уха
при сифилисе занимают сосудистые
изменения, в первую очередь, специ-
фический эндартериит, который ино-
гда вызывает апоплектиформную глу-
хоту [10].

Острые кохлеарные нарушения ти-
пичны для болезни Меньера, которая
характеризуется снижением слуха и
шумом в ухе, приступами головокру-
жения, сопровождающимися тошно-
той, рвотой, расстройством равнове-
сия, заложенностью уха и усилением
шума в нем, периодичностью заболе-
вания с наличием “светлых” проме-
жутков между приступами. 

Одностороннее снижение слуха –
типичное проявление невриномы
(шванномы) слухового нерва, которая
составляет около 80–90% всех опухо-
лей мосто-мозжечкового угла и при-
мерно 10% всех внутричерепных но-
вообразований. В диагностике реша-

ющее значение имеют методы нейро-
визуализации. Следует отметить, что
при изолированных слуховых наруше-
ниях лишь у 30% больных на МРТ вы-
являются те или иные характерные из-
менения, позволяющие диагностиро-
вать конкретную причину расстройст-
ва слуха – в первую очередь, опухоли,
артерио-венозные мальформации,
саркоидоз, цереброваскулярные за-
болевания и, наконец, РС [6].

В последние годы значительно
возрос интерес к изучению наруше-
ний слуха при РС, а также заболевани-
ях со сходной неврологической симп-
томатикой и характерными для демие-
линизирующего процесса МРТ-из-
менениями. К таким заболеваниям
можно отнести метахроматическую
лейкодистрофию, системные васку-
литы, митохондриальные энцефало-
патии. Сравнительно недавно было
описано заболевание, характеризую-
щееся двусторонней нейросенсорной
тугоухостью, ишемической ретинопа-
тией и подострой энцефалопатией.
В 1994 г. оно получило название “син-
дром Сусака” (по имени исследовате-
ля – J.O. Susac, впервые описавшего с
соавторами данный синдром в 1979 г.),
или ретино-кохлео-церебральная ва-
скулопатия [1, 3]. Поскольку в отече-
ственной литературе нам не встрети-
лось описаний данного синдрома,
рассмотрим подробнее спектр его
клинических проявлений, тем более
что дифференциальная диагностика
описанной в настоящей статье “кох-
леарной” формы РС с синдромом Су-
сака весьма непроста. 

Синдром Сусака представляет со-
бой аутоиммунный васкулит, поража-
ющий артериолы улитки, сетчатки и
головного мозга. Длительное время
это заболевание рассматривалось как
серологически негативная форма сис-
темной красной волчанки, что, однако,
не нашло впоследствии своего под-
тверждения. 

В настоящее время описано около
100 случаев синдрома Сусака. Он раз-
вивается у пациентов молодого возра-
ста (20–30 лет), в 5 раз чаще у женщин,
чем у мужчин [5]. В ряде случаев его
развитию предшествуют острые ви-

русные респираторные заболевания.
Иногда заболевание развивалось у
женщин в период беременности или на
фоне заместительной гормональной
терапии. Это позволило предположить
участие нескольких механизмов в раз-
витии синдрома Сусака – аутоиммун-
ных сдвигов, нарушений реологичес-
ких свойств крови, гормонального
дисбаланса [9]. В дебюте заболевания
зрительные нарушения наблюдаются
у 89% больных, нарушения слуха – у
67%, неврологические и психические
расстройства – у 44% больных. Дли-
тельность заболевания, в отличие от
РС, составляет не более 1–2 лет, в
большинстве случаев течение моно-
фазное. Однако, по данным некоторых
исследователей, имеются случаи ре-
цидивирующего течения синдрома
Сусака с ремиссией до 18 лет [3, 8].

В отличие от системных васкули-
тов, у больных с синдромом Сусака не
отмечается каких-либо изменений со
стороны крови, нет признаков систем-
ного сосудистого поражения по дан-
ным ЭхоКГ, ультразвуковой, доппле-
рографии и других методов исследо-
вания. 

На МР-томограммах при синдроме
Сусака в большинстве случаев выяв-
ляются очаги в перивентрикулярной
области, мозолистом теле, мозжечке,
сходные с таковыми у больных РС [7].
Могут наблюдаться и единичные оча-
ги, накапливающие контрастное ве-
щество. Интересно отметить, что при
системных васкулитах (например, си-
стемной красной волчанке) контрас-
тирование МРТ-очагов практически не
встречается. При синдроме Сусака
иногда выявляются очаги в сером ве-
ществе головного мозга, но при этом
никогда не отмечается поражение
спинного мозга; указанные признаки
позволяют дифференцировать синд-
ром Сусака и РС. 

Отличительным признаком Сусака
является отсутствие характерных для
демиелинизирующего процесса из-
менений при исследовании вызван-
ных потенциалов. К другим диагности-
ческим критериям синдрома Сусака,
позволяющим дифференцировать за-
болевание с РС, относятся изменения
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сосудов сетчатки с признаками окклю-
зии артериол по данным офтальмо-
скопического исследования и флуо-
ресцентной ангиографии [3, 8]. 

Глюкокортикостероиды (и в первую
очередь, метилпреднизолон в виде
пульс-терапии) являются основными
препаратами в лечении синдрома Су-
сака. Как и при РС, имеются случаи
спонтанного регресса клинической
симптоматики без какой-либо терапии.

У некоторых больных с синдромом
Сусака были описаны признаки коагу-
лопатии, что явилось основанием для
назначения таким больным антикоагу-
лянтной и антиагрегантной терапии,
эффективность которой доказана ря-
дом исследователей [3, 9]. Опреде-
ленный положительный эффект на-

блюдается также при использовании
антагонистов Са2+, гипербарической
оксигенации [3, 8]. В тяжелых случаях
синдрома Сусака целесообразно при-
менение цитостатиков в сочетании с
пульс-терапией метилпреднизолоном.

Таким образом, выяснение причин
развития острых нарушений слуха,
особенно у лиц молодого возраста,
часто вызывает значительные затруд-
нения у клиницистов и приводит к не-
своевременной диагностике, неадек-
ватной терапии и инвалидизации па-
циентов.

По мнению большинства исследо-
вателей, острое нарушение слуха тре-
бует обязательной госпитализации и
проведения неврологического, отоне-
врологического исследований, МР-то-

мографии, исследования акустических
стволовых вызванных потенциалов. 
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