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Проблема  неврологических  осложне-
ний общей анестезии (ОА) является од-
ной  из  актуальных  в  неврологии  и
анестезиологии.  Такое  пристальное
внимание  к  ней  связано  с  высокой  ча-
стотой  анестезиологических  осложне-
ний, спорностью решения вопроса об их
предотвратимости,  банальностью  при-
чин,  несомненной  повреждающей
способностью  ОА  на  функциональное
состояние  ЦНС,  увеличением  (в  запад-
ных странах) числа и размеров судебных
исков за анестезиологические ошибки [1
—4].  Неврологические  расстройства  у
пациентов  с наследственной  ней-
ромышечной патологией,  вплоть до фа-
тальных, занимают одно из лидирующих
мест  в  статистике  анестезиологических
осложнений  [5  8].  Дистрофическая
миотония (DM, англ.) является мультиси-
стемным заболеванием, при котором му-
тация  затрагивает  развитие  и  функци-
онирование различных органов и тканей:
гладкой  и  скелетной  мышечной  ткани,
сердца, органа зрения (глаза), головного
мозга  (табл. 1).  Это  наиболее  распро-
странённое заболевание из класса миото-
ний,  представленное  3-я подтипами,

имеющими несколько сходную клиниче-
скую картину,  но различные формы му-
таций  генов:  DM1    мутация  19q13,
DM2 или  PROMM   мутация  3q21,
DM3    мутация  15q21.  В  отличие  от
большинства  других  наследственных
нервно-мышечных  заболеваний  (и  от
других  форм  миотоний,  в  частности)
клинические проявления  DM вариабель-
ны и могут различаться от человека к че-
ловеку даже в пределах одной семьи.

ОА может быть причиной различных
повреждений и проблем у больных с DM
в  периоперационном  периоде,  включая
трудности  интубации  (высокий  риск
дислокации  нижней  челюсти  на  фоне
атрофических процессов в мышцах лица,
шеи и плечевого пояса), психопатологи-
ческие  и  психотические  реакции,  судо-
рожный  синдром,  постоперационную
когнитивную дисфункцию, прогрессиро-
вание  характерных  для  DM нарушений
цикла сон-бодрствование,  слабости ске-
летной (в том числе, дыхательной), сер-
дечной и гладкой мускулатуры (внутрен-
них  органов,  сосудов),  нарушений
процесса  восстановления  уровня  со-
знания

Таблица 1. Характер поражения органов и систем при дистрофической миотонии

Органы и системы Характер поражения
Нервно-мышечная 
система и ЦНС

Миотония: спонтанная и вызванная.
Мышечная дистрофия и атрофия: лицевая и жевательная мускулатура 
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(лицевая миотония), глоточная мускулатура (носовой оттенок голоса, 
дисфагия), мышцы туловища, проксимальные отделы конечностей, 
дистальные отделы конечностей, дыхательная мускулатура.
Центральная нервная система: когнитивные нарушения, снижение 
памяти, снижение умственной работоспособности, рассеянность внима-
ния, дневная сонливость, безынициативность, депрессия.

Органы зрения Ранняя катаракта, страбизм, диплопия.
Эндокринная система Диабет, дисфункция щитовидной железы, гипогонадизм, снижение ли-

бидо.
Пищеварительная 
система

Дисфагия (орофарингеальная дисфункция), запоры, дискинезия желче-
выводящих путей, желчнокаменная болезнь (холелитиаз), псевдооб-
струкция кишечной проходимости, мегаколон, нарушение функции 
сфинктера прямой кишки.

Сердечно-сосудистая 
система

Проводящая система сердца: атриовентрикулярная блокада различной 
степени;
Нарушения сердечного ритма: наджелудочковая аритмия (предсердные 
экстрасистолы, наджелудочковая тахикардия, трепетание предсердий, 
фибрилляция предсердий); желудочковая аритмия (желудочковые экс-
трасистолы, желудочковая тахикардия, фибрилляция желудочков);
Функция желудочков сердца: систолическая дисфункция, нарушение 
диастолической функции.
Ишемическая болезнь сердца, пролапс митрального клапана, кар-
диомиопатия (дилатационная (чаще), гипертрофическая (реже)).
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и спонтанного дыхания в раннем после-
операционном периоде, а также потенци-
ально фатальные осложнения ОА: злока-
чественная гипертермия (ЗГ), острые на-
рушения сердечного ритма и проводимо-
сти, острая дыхательная недостаточность
и  смерть  вследствие  выраженного
угнетения регулирующих структур ство-
ла головного мозга в интраоперационном
периоде [9  20].

Отмечено, что на когнитивные и ней-
ролокомоторные  функции  у  больных
с DM оказывают неблагоприятное влия-
ние  фактически  все  известные  анесте-
тики,  однако  наиболее  высокий  риск
отмечен  при  применении  опиатов,  бар-
битуратов,  галогенсодержащих  инга-
ляционных анестетиков, дипривана (про-
пофола), деполяризующих миорелаксан-
тов  (скуцинилхолина и его  аналогов),  а
также  стероидных  недеполяризующих
миорелаксантов [7, 11, 12, 15, 21]. В оте-
чественной  литературе  недостаточно
внимания  уделяется  междисциплинар-
ному  аспекту  ведения  больных  DM,
включая  вопросы классификации,  пато-
генетических механизмов, особенностей
клинического  течения  и  диагностики,
а также, что представляется чрезвычайно
важным,  ключевым  моментам  взаи-
модействия  консультанта-невролога  и
анестезиолога  в  периоперационном  пе-
риоде [22  25].

Современный  взгляд  на  проблему
анестезиологических осложнений у боль-
ных дистрофической миотонией. Канад-
ские неврологи (J. Mathieu и соавт. [26])
описали  более  200 случаев  анестезио-
логических  осложнений  у  пациентов  с
DM.  По  данным  L. M. Aldridge [27],
анестезиологические осложнения встре-
чаются  в 52 %  случаев  у  пациентов  с
длительным  анамнезом  DM и  в  35 %
случаев   при ранних признаках заболе-
вания (как правило, не диагностирован-
ные случаи в предоперационном перио-
де)  [28,  29].  Особую  настороженность
неврологу,  кардиологу,  анестезиологу
следует проявлять при консультировании

пациентов перед проведением оператив-
ных  вмешательств  в  условиях  ОА,  так
как у этой группы пациентов отмечается
высокий риск нарастания мышечной сла-
бости,  рабдомиолиза  (злокачественной
гипертермии),  развития  периоперацион-
ных  кардиореспираторных  осложнений,
а также  ускорение  темпов  прогрессиро-
вания DM и ранней инвалидизации паци-
ентов  в  послеоперационном  периоде.
Кроме того, возрастает риск нарастания
орофарингеальной дисфункции и разви-
тия кишечной псевдообструкции в ран-
нем и позднем послеоперационном пери-
одах [30  36].

Злокачественная гипертермия (ЗГ) яв-
ляется  потенциально  летальным ослож-
нением  общей  анестезии  при  ряде  на-
следственных нервно-мышечных заболе-
ваний,  включая  DM.  Это  состояние
острого гиперметаболизма скелетной му-
скулатуры, которое возникает при прове-
дении общей анестезии или сразу же по-
сле неё (вызывается летучими ингаляци-
онными анестетиками, сукцинилхолином
и, вероятно, стрессом) и проявляется по-
вышенным  потреблением  кислорода,
накоплением лактата и продукцией боль-
шого количества углекислого газа и теп-
ла.  Считают,  что  основной  патофизио-
логический механизм при ЗГ состоит в
освобождении  избыточного  количества
калия  из  саркоплазматического  ретику-
люма.  Накопление избытка калия в  ци-
топлазме  миоцитов  запускает  цепь
гиперметаболических  реакций,  которые
включают  в  себя  активацию  контрак-
тильных элементов, гидролиз АТФ, обра-
зование  тепла,  поглощение  кислорода,
образование СО2 и лактата,  разобщение
процессов  оксидации и фосфорилирова-
ния, конечное разрушение клетки с осво-
бождением  внутриклеточного  со-
держимого  (креатинкиназы,  К+,  Са++,
миоглобина).  Повышение  содержания  в
крови  концентрации  ионов  калия  при-
водит к нарушению сердечного ритма и
может стать причиной остановки сердца.
Летальность  при  молниеносной  форме



синдрома без использования дантролена,
являющегося специфическим антидотом
ЗГ,  достигает,  по  разным  оценкам,  от
65 до 80 % случаев [37  40].

Препараты, способные провоцировать
ЗГ  называются  триггерными  агентами.
Традиционно  триггерными  считаются
деполяризующие миорелаксанты (сукци-
нилхолин)  и  галогенсодержащие  инга-
ляционные  анестетики,  например,
галотан,  десфлюран.  В  90-е  годы,  при
значительном снижении частоты исполь-
зования за рубежом сукцинилхолина, по-
явились сообщения о том, что ЗГ может
быть  вызвана  стероидными  миорелак-
сантами  (векуронием  и  панкуронием),
листеноном [41  45].

Другие  препараты  для  внутривенной
индукции (дроперидол,  диазепам, мида-
золам,  этомидат,  кетамин),  опиоиды,
миорелаксанты  (атракуриум,  пипеку-
рониум,  мивакуриум  и  доксакуриум),
местные  анестетики-эстеры  и  оксид
азота признаны безопасными в отноше-
нии ЗГ (MHAUS, 1993). Хотя в послед-
ние  годы  этот  список  оспаривается  и
уточняется. ЗГ может быть спровоциро-
вана  и  такими  нефармакологическими
факторами,  как  страх  перед  операцией,
стресс  и травма.  ЗГ у  пациентов  с  DM
может  быть  спровоцирована  приёмов
нейролептиков,  алкоголя,  инфекцион-
ными заболеваниями.

Клиницист  должен  пытаться  справи-
ться с  этим потенциально угрожающим
жизни состоянием при DM в максималь-
но  ранние  сроки,  не  дожидаясь,  пока
проявятся  все  классические  признаки,
позволяющие  достоверно  поставить
диагноз ЗГ. Первые симптомы ЗГ (гипер-
термия,  локальная  или  диффузная
мышечная  ригидность,  нарушения  сер-
дечного ритма и проводимости, тахипноэ
и др.) проявляются зачастую либо спустя
некоторое  время  после  индукции
триггерными препаратами, либо по окон-
чанию  оперативного  вмешательства  на
этапе  пробуждения.  Однако  описаны
случаи развития ЗГ спустя  сутки после

оперативного  вмешательства,  случаи
атипичного  начала  и  течения  ЗГ,  в  том
числе с летальным исходом.

Повышение  температуры  может
оказаться  достаточно  поздним  симп-
томом  ЗГ.  Здесь  нужно  заметить,  что
особую  диагностическую  ценность
имеет  не столько  высокая  температура
кожных  покровов,  сколько  молниенос-
ный  темп  её  нарастания.  В  результате
обширного  рабдомиолиза  развивается
миоглобинемия  и  миоглобинурия,  кли-
нически  проявляющаяся  тем,  что  моча
приобретает цвет напитка «Кока-кола». В
поздней  стадии  ЗГ  может  развиться
тяжёлая  коагулопатия,  проявляющаяся,
как  правило,  ДВС-синдромом.  Угроза
обширного  кровотечения  требует
тщательного  наблюдения  за  свёрты-
вающей системой крови. Смерть при ЗГ
может наступить в результате остановки
сердца,  повреждения  головного  мозга,
внутреннего  кровотечения  или  пораже-
ния других систем организма.

В  плане  дифференциальной  диагно-
стики  следует  помнить,  что  раб-
домиолиз может также развиться через
несколько недель после введения боль-
ших доз аминокапроновой кислоты (30 г
в сутки),  сопровождается  слабостью
в проксимальных отделах мышц, пуско-
выми механизмами рабдомиолиза в этом
случае  являются  дефицит  карнитина
и ишемия [12].

Чтобы избежать потенциально леталь-
ных  анестезиологических  осложнений,
анестезиолог должен быть проинформи-
рован  консультантом-неврологом  (или
родственниками  пациента,  самим  боль-
ным)  о  наличии  DM (верифицирован-
ного  или  предполагаемого)  на  этапе
предоперационного обследования, чтобы
быть  готовым  к  аварийным  ситуациям,
что в трети случаев позволяет исключить
или  минимизировать  анестезиологиче-
ские осложнения у больных с этим забо-
леванием в периоперационном периоде.
Все  больные  с  DM должны  быть  про-
консультированы  кардиологом  для  ис-



ключения серьёзных нарушений сердеч-
ного  ритма  и  проводимости.  Следует
помнить,  что  у  истощенных  больных с
выраженными  мышечными  атрофиями
могут  также  возникать  сложности  в
процессе интубации [46, 47].

Клинический  пример.  Больная  Ж.,  41 года,
наблюдалась в кардиологическом центре города
Лейпцига  [48].  Пациентка  предъявляла  жалобы
на прогрессирующие нарушения дыхания (дисп-
ноэ) и отеки голеней. В анамнезе она указывала
на медленное прогрессирование вышеуказанной
симптоматики в течение многих лет. При объек-
тивном осмотре пациентки были отмечены при-
знаки  нарушения  атриовентрикулярной  прово-
димости и характерная дисморфия лица. На ЭКГ
выявлена блокада левой ножки пучка Гиса и ат-
риовентрикулярная блокада 1-й степени.  ЭхоКГ
и ангиография показали наличие систолической
дисфункции  левого  желудочка  со снижением
фракции выброса до 25 %. После проведения ко-
ронарной  ангиографии  были  исключены
врождённая  патология  сердца  и  клапанов.  При
анализе  анамнеза  заболевания  выявлены  указа-
ния на серьёзные осложнения во время проведе-
ния  общей  анестезии  при  удалении  катаракты
обеих глаз. Учитывая данные клинического и ла-
бораторного  обследования,  наличие  в анамнезе
осложнений  течения  общей  анестезии,  систем-
ный  характер  заболевания  был  предположен
диагноз  дистрофической  миотонии
Curschmann  Steinert. Диагноз был верифициро-
ван  анализом  ДНК,  который  показал  характер-
ную для DM1 мутацию в локусе 19q13.3. Кроме
того,  начальные проявления DM1 были активно
выявлены  у  16-летнего  сына  пациентки,
считавшегося ранее здоровым.

Считается,  что  лучшее  лечение
анестезиологических  осложнений  у  па-
циентов  с  DM   их  профилактика
(тщательное  обследование  пациентов  с
предполагаемым  или  верифицирован-
ным  нейромышечным  заболеванием  в
предоперационном  периоде  и  отказ  от
применения всех триггерных по отноше-
нию к ЗГ средств для анестезии). Суще-
ственная проблема состоит в том, что па-
циент, в большей мере, зависит от опери-
рующего хирурга и не всегда склонен до-
стоверно и в полном объёме передавать
информацию о своём здоровье неврологу
и анестезиологу в предоперационном пе-
риоде.  Пациент  должен  иметь  прямую

связь  с  анестезиологом,  предпочти-
тельнее  с  тем,  который  будет  осу-
ществлять анестезиологическое пособие,
или  с  сотрудниками  отделения
анестезиологии  и реанимации,  и  невро-
логом, курирующим хирургическое отде-
ление,  чтобы  своевременно  запланиро-
вать  вид  анестезии,  обсудить  возмож-
ность применения тех или иных препара-
тов для общей анестезии и потенциаль-
ные анестезиологические  осложнения  в
периоперационном  периоде  [12,  17,  22,
49].

На основе анализа данных доступной
зарубежной и отечественной литературы,
а  также  многолетнего  собственного
опыта  работы,  следует  отметить
наметившуюся в течение последнего де-
сятилетия тенденцию к улучшению каче-
ства  неврологической  и  анестезиологи-
ческой помощи больным с наследствен-
ной  нервно-мышечной  патологией.  Од-
нако  практические  рекомендации  по
междисциплинарному  периоперацион-
ному ведению больных с DM, приведён-
ные нами далее,  в настоящее время ис-
пользуются в основном в ряде стран Ев-
ропы и США, в то время как в России не
учитываются  в  большинстве  лечебно-
профилактических  учреждений,  оказы-
вающих хирургическую помощь населе-
нию [23, 24, 29, 36, 47, 49, 50].

Практические рекомендации по пери-
операционному  ведению  больных  с дис-
трофической  миотонией. К  важным
общим положениям следует  отнести
следующие:  1)  интраоперационные
осложнения  не  пропорциональны  тяже-
сти  нейромышечного  заболевания;
осложнения часто развиваются у пациен-
тов  с минимальными  проявлениями  бо-
лезни;  2)  осложнения возможны как во
время, так и после операции: могут раз-
виваться  беспрецедентные,  серьёзные  и
даже фатальные осложнения в послеопе-
рационном периоде, особенно когда для
аналгезии были использованы опиаты.

В  дооперационном  периоде необхо-
димы: 1) консультация невролога (в слу-



чае подозрения на миотонию и миотони-
ческие синдромы); 2) консультация кар-
диолога, ЭКГ, холтеровское мониториро-
вание  для  исключения  или  уточнения
степени  выраженности  нарушений  сер-
дечного  ритма  и  проводимости  у  боль-
ных  с  DM;  3)  консультация  пульмоно-
лога  (терапевта),  спирография,  пикфло-
уметрия,  рентгеноскопия  и/или
рентгенография  грудной клетки  (анализ
подвижности  диафрагмы,  исключение
застойной пневмонии,  ателектазов),  при
необходимости  —  исследование  газов
крови.  При  проведении  премедикации,
в случае  верифицированной  DM,  ре-
комендуется отказ от применения опиа-
тов, осторожное использование бензоди-
азепинов.

Во  время  интраоперационного  пери-
ода анестезиологу рекомендуется учиты-
вать следующее: 1) больные с DM имеют
тенденцию  к  темпоромандибулярной
дислокации за счёт гипотрофии и слабо-
сти  жевательной  мускулатуры  (необхо-
дима  осторожность  при  манипуляциях
на  нижней  челюсти,  в  том  числе  во
время интубации) [15]; 2) для индукции
предпочтительно применение газообраз-
ных анестетиков, рекомендуется избегать
гипнотиков с замедленной элиминацией,
таких  как  тиопентал;  серьёзные  ослож-
нения возможны при использовании про-
пофола  (дипривана);  вероятно  необхо-
димо применение более низких дозиро-
вок препаратов для вводного наркоза; 3)
для релаксации не рекомендуется приме-
нение суксаметония и его аналогов; же-
лательно  использование  недеполяризу-
ющих  миорелаксантов  короткого  дей-
ствия  в  небольших  дозах,  так  как
восстановление  нейромышечной  прово-
димости после действия миорелаксантов
у больных с  DM может быть замедлен-
ным [17]; 4) рекомендуется интраопера-
ционный ЭМГ-мониторинг для контроля
уровня  достигаемой  нейромышечной
блокады во время общей анестезии при
использовании  миорелаксантов;  интра-
операционный ЭМГ-мониторинг чрезвы-

чайно  полезен,  если  технически  до-
ступен;  5)  обязателен  интраоперацион-
ный ЭКГ-мониторинг, так как очень вы-
сок риск сердечных аритмий; 6) необхо-
димо  учитывать  возможность  реверсии
влияния  миорелаксантов  у  больных  с
DM (неостигмин может вызвать блокаду
вследствие  деполяризации  клеточных
мембран).

Чрезвычайно  важна  периоперацион-
ная  инструментальная  оценка  уровня
нейромышечной  блокады  (НМБ)  во
время общей анестезии при использова-
нии  деполяризующих  и  недеполяризу-
ющих миорелаксантов у больных с  DM
[11,  46].  Методика основана на  получе-
нии  информации  о  состоянии  ней-
ромышечной  передачи  путём  использо-
вания  методов  и средств  диагностиче-
ской  электронейростимуляции  перифе-
рических двигательных нервов и оценки
величины  вызванных  мышечных  отве-
тов.  По  этой  методике  стимулирующее
воздействие  в виде  импульсного  тест-
стимула, подаваемого с выхода электро-
стимулятора,  прикладывается  в
проекции  двигательного  нерва,  напри-
мер,  в  проекции  локтевого  нерва  в
области  дистальной  части  предплечья.
Контроль мышечного сокращения (отве-
та)  осуществляется  в  данном  случае
путём  регистрации  движения  первого
пальца  кисти  руки.  Выраженность
вызванного  действием  электронейро-
стимуляции мышечного ответа отражает
индивидуальную реакцию организма на
действие миорелаксантов.

Методика  оценки  уровня  ней-
ромышечной блокады зависит от режима
электронейростимуляции  и  применя-
емых средств оценки мышечных ответов
и  сводится  к  определению  степени
ослабления  или  полного  исчезновения
ответов  под  действием миорелаксантов.
В приборах мониторного контроля уров-
ня  НМБ,  используемых  в  анестезио-
логии,  контроль  нейромышечной
функции  осуществляется  путём  обра-
ботки величины ответа мышцы на тест-



стимул  диагностической  электронейро-
стимуляции.  Регистрация  вызванной
мышечной реакции может производить-
ся  путём  измерения  силы  сокращения
мышцы с помощью механических датчи-
ков перемещения или ускорения, а также
путём  измерения  величины  элек-
тромиографического ответа мышцы.

Использование  некоторых  режимов
электронейростимуляции  позволяет
обойтись без дорогостоящей аппаратуры
измерения  мышечного  ответа  и  приме-
нять  для  контроля  нейромышечной
функции  только  диагностический  элек-
тростимулятор  (приборы  МиниСтим,
Иннервейтер,  фирм  ПрофИнструментс,
Фишер и Паукел). В этом случае опреде-
ление  уровня  нейромышечной  блокады
производится  анестезиологом визуально
или по тактильной оценке выраженности
мышечных сокращений  в  ответ  на  раз-
дражающие импульсы тест-стимула. Ме-
тодика  оценки  уровня  нейромышечной
блокады  при  использовании  таких
режимов электронейростимуляции осно-
вана на сравнительной оценке выражен-
ности  мышечных  сокращений  в  ответ
на следующие друг за другом импульсы
в тест-стимуле.

В  периоперационном периоде (первые
24 часа после операции) рекомендуются:
1) респираторная поддержка, пока будет
полностью  восстановлено  спонтанное
(самостоятельное)  дыхание;  2)  монито-
ринг ЭКГ; 3) респираторный мониторинг
(пульсоксиметрия,  исследование  газов
крови,  как  артериальных,  так  и  веноз-
ных); 4) использование функциональных
кроватей  с  высоким  подголовником;
5) раннее назначение физиотерапевтиче-
ских  процедур  на  грудную  клетку
(профилактика  постоперационных
инфекций грудной клетки и ателектазов,
часто развивающихся у больных с DM на
фоне  нарастания  слабости  дыхательной
мускулатуры в раннем послеоперацион-
ном периоде); 6) минимальное использо-
вание опиатов для аналгезии; рекоменду-

ется  применение  таких  методов
аналгезии,  как  методики  местной
анестезии  и  применение  нестероидных
противовоспалительных  средств
(НПВС) [6, 9, 10, 50].

В случае развития ЗГ можно рекомен-
довать  примерный  план  мероприятий
для  верификации  и  дифференциальной
диагностики этого грозного осложнения
общей анестезии:

1. Анализ крови пациента:  немедлен-
ный забор крови для уточнения концен-
трации артериальных газов крови, уров-
ня КФК и калия в сыворотке крови (ран-
нее  повышение  уровня  КФК  может
свидетельствовать  о  миопатии);  забор
крови  для  уточнения  концентрации  ве-
нозных газов крови, кислотно-основного
баланса,  рСО2,  уровня  ионов  калия;
развёрнутый  анализ  крови;  содержание
миоглобина  в  плазме  крови;  если
возможно, минимизировать вентиляцию,
уменьшить  концентрацию СО2 на  выдо-
хе;  исключить  другие  причины  гипер-
термии (поиск в крови показателей теку-
щего  инфекционного  процесса  (пато-
логия ЛОР-органов, мочевыводящей си-
стемы), исключить ателектаз и жировую
эмболию; сохранить все шприцы и ампу-
лы (флаконы) использованных во время
анестезии  препаратов;  продолжить  осу-
ществление  забора  крови  для  контроля
уровня сывороточной КФК (каждые 6 ча-
сов в течение суток).

2. Анализ мочи пациента (при заборе
мочи исключить  травматизацию уретры
и  мочевого  пузыря):  присутствие
гемоглобина в отсутствие эритроцитов в
моче (свидетельствует в пользу злокаче-
ственной  гипертермии);  если  есть  уве-
ренность в рабдомиолизе,  послать мочу
на  анализ  содержания  миоглобина;  ис-
ключение  инфекции  мочевыводящих
путей.

3.  Электрофизиологические  пособия:
ЭМГ-исследование;  ЭКГ  (диагностика
тахикардии,  аритмии);  углубление



анестезии  с  применением  барбитуратов
или  высоких  доз  недеполяризующих
миорелаксантов может уменьшить явле-
ния гиперметаболизма скелетной муску-
латуры, если угрожающее жизни состоя-
ние не является злокачественной  гипер-
термией.

4.  Необходимо  повторно  углублённо
проанализировать  историю  болезни  па-
циента:  получение  новой  информации
относительно  семейного  анамнеза  или
относительно  наличия  у  пациента  ней-
ромышечного заболевания.

5. Применение дантролена: снижение
выраженности  лихорадки  не  является
диагностическим  тестом,  хотя  быстрый
и положительный эффект на  его  введе-
ния  свидетельствует  о  злокачественной
гипертермии у пациента; интерпретация
исследования  изменения  уровня  КФК
на введение дантролена более сложная.

6. Экстренная консультация специали-
стов Центров по изучению злокачествен-
ной  гипертермии:  в  США  и  Канаде
возможна  экстренная  консультация
специалистов, занимающихся изучением
проблемы злокачественной гипертермии
по телефону или путём телекоммуника-
ционных  технологий  (телемедицина);
в Российской Федерации служба по экс-
тренному  консультированию  клиниче-
ских случаев ЗГ не развита.

7. Заполнение отчёта о неблагоприят-
ной  метаболический  реакции  на
анестезию  с  развитием  ЗГ,  который
направляется  в  регистратуру  учрежде-
ний,  занимающихся  вопросами  диагно-
стики и лечения ЗГ, анализируется и хра-
нится в банке данных (в ряде стран Се-
верной Америке и Европе).

8. Проведение (или участие в работе)
клинической  конференции,  на  которой
анализируются все случаи ЗГ и случаи,
напоминавшие ЗГ, является чрезвычайно
важным  мероприятием  для  практи-
кующих врачей (анестезиолог,  невролог,
кардиолог),  так как позволяет повысить
профессиональный уровень специалиста

и  отработать  диагностическую  тактику
при экстренных ситуациях [39  42].

Заключение. Таким  образом,  боль-
шинство  анестезиологических  проблем
происходит в случаях, когда DM не была
диагностирована неврологом в доопера-
ционном периоде или когда анестезиолог
не был своевременно проинформирован
неврологом, пациентом или его ближай-
шими  родственниками  (родителями)
о наличии  у  пациента  нейромышечного
заболевания,  а  также  в  случае,  когда
возможные  осложнения  анестезиологи-
ческого пособия игнорируются и не ожи-
даются  хирургом  и  анестезиологом.
В настоящее время методики региональ-
ной анестезии рассматриваются как аль-
тернативные общей анестезии, жизненно
необходимые  методики,  даже  если  хи-
рургическая  процедура  действительно
необходима [51, 52].

Следует  подчеркнуть,  что  родители,
имеющие  ребёнка,  страдающего  DM,
готовящегося по той или иной причине
к плановому  оперативному
вмешательству,  непременно  должны
быть  проинформированы  лечащим  вра-
чом  (неврологом,  педиатром,  кардио-
логом)  о  необходимости  более  ранней
встречи  с  анестезиологом  для  свое-
временного  решения  вопроса  о  необхо-
димости того или иного обследования с
целью  уточнения  предполагаемой
(возможной)  реакции  пациента  на
общую анестезию.
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Уже в XVIII  XIX веках было извест-
но,  что  множественные клапаны посто-
янно  разделяют экстраорганные лимфа-
тические  сосуды  человека  и  млекопи-
тающих  животных  на  сегменты  
«лимфатические  сердца»  [1].  Тонкие
стенки клапанных синусов (расширений
над клапанами) продолжаются в мышеч-
ные  манжетки,  манжетки  сокращаются
и проталкивают  лимфу  по  сосуду  [2].
E. Horstmann [3,  4]  выделил  функцио-
нальную  единицу  лимфатического
сосуда:  клапанный  сегмент  —  участок
между  двумя  клапанами,  включает  в
свой  состав  дистальный  клапан  и
мышечную  манжетку.  В  области  при-
крепления клапана гладкие миоциты от-
сутствуют или их мало. Сегментарному
строению  стенки  соответствует  толчко-
образный лимфоток в полости лимфати-
ческого  сосуда.  H. Mislin [5,  6]  пред-
ложил  физиологическую  трактовку  и
новое  название  клапанному  сегменту
лимфатического  сосуда  —
«лимфангион».

Дальнейшие  исследования  на  разных
объектах с  использованием разных мето-
дов, в том числе электронной микроскопии
© Петренко В. М., 2005

[7—14],  подтвердили  представления
о сегментарной организации лимфатиче-
ских сосудов и их стенок. А. В. Борисов
[13]  описал  мышцу-напрягатель
заслонок лимфатического клапана, кото-
рая способствует ограничению клапаном
обратного лимфотока:  гладкие миоциты
находятся  в  клапанном  валике  (присте-
ночное  утолщение  заслонки),  но  отсут-
ствуют в створке. Существует иная точка
зрения:  в  области  лимфатических

клапанов, по крайней мере экстраорган-
ного русла, миоциты определяются как в
клапанном валике, так и в составе створ-
ки, хотя в гораздо меньшем количестве.
Мышца лимфатического клапана соеди-
няется мышечными пучками со стенками
смежных  лимфангионов,  что  обеспе-
чивает не только напряжение клапана, но
и его  активные движения  при  сокраще-
нии лимфангионов. Мышечная манжетка
лимфангиона  и  мышца  лимфатического
клапана являются специализированными
участками  стенки  лимфатического
сосуда, в которых происходит концентра-
ция  гладких  миоцитов  [14].  Мышца
лимфатического клапана определяется в
крупных экстраорганных лимфатических
сосудах,  в  их стенках находятся много-
численные гладкие миоциты.

Материалы и методы исследований. Как пра-
вило,  исследования  проводятся  на  лимфатиче-
ском сосуде одного вида (чаще брыжейки тонкой
кишки или грудном протоке) у животного одного
вида  или  человека.  Нами  изучены  грудной
проток,  поясничные  стволы,  лимфатические
сосуды брыжейки тонкой кишки и нижних (зад-
них)  конечностей  человека  и  млекопитающих
животных (белой крысы, кролика, собаки, овцы,
быка).  Поперечные и продольные срезы лимфа-
тических  сосудов  и  клапанов  толщиной
5 10 мкм  окрашивали  пикрофуксином  по  Ван
Гизону и Вергеффу, азаном по Гейденгайну, же-
лезным гематоксилином Вейгерта,  орсеином по
Унна  Тенцеру,  галлоцианином  по  Эйнарсону,
импрегнировали  солями  серебра  по  Бильшов-
скому  Грос.  Для  изучения  фибромиоархитек-
тоники и подсчёта количества гладких миоцитов
изготавливали  окрашенные  галлоцианином,  же-
лезным  гематоксилином,  орсеином,  импрегни-
рованные  солями  серебра  тотальные  препараты
лимфатических  сосудов  и клапанов.  С  целью
идентифицировать  гладкие  миоциты  гистологи-
ческие срезы и тотальные препараты лимфатиче-
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