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чения респираторных мышц возможен леталь
ный исход. Поэтому при тяжелых кризах пока
зано применение аппаратного искусственного 
дыхания. Стандартное лечение миастении на
правлено на процесс иммунорегуляции и вклю
чает тимэктомию, применение кортикостеро
идов, иммуносупрессивных препаратов, что 
улучшает функциональный статус пациентов и 
уменьшает риск экзацербаций. Ряд современ
ных исследований демонстрирует эффективное 
использование в купировании миастенических 

кризов высоких доз иммуноглобулинов внутри
венно, что и предлагается в качестве альтерна
тивного лечения острых экзацербаций заболе
вания. Однако показания к применению имму- 
ноглобулинотерапии в длительном лечении 
миастении еще не установлены.
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ВЕРТИКАЛЬНАЯ ДИПЛОПИЯ

(VERTICAL DIPLOPIA)

(Semin. Neurol.— 2000.—20(l).—21—30: Англ.)

Диагноз приобретенной вертикальной 
диплопии представляет некоторые труд
ности в силу отсутствия специфических диа
гностических тестов. Симптомы бинокулярной 

вертикальной диплопии могут появиться вне
запно либо нарастать постепенно, в течение 
нескольких лет, причем некоторые пациенты 
даже не подозревают о наличии у них каких- 
либо отклонений. Основной дифференциаль
ный диагноз вертикальной диплопии включа
ет парез глазодвигательного нерва, паралич 
верхней косой мышцы, рестриктивные офталь
мопатии и миастению. Дискутируются некото

рые другие этиологические факторы данного 
заболевания. Большинство клиницистов владеет 
диагностикой более часто встречающейся го
ризонтальной диплопии, поэтому уточнение 
клинической симптоматики вертикальной дип
лопии представляется важным для более пра
вильного диагноза данной аномалии.
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РАСШИРЕННЫЙ КЛИНИЧЕСКИЙ И ГЕНЕТИЧЕСКИЙ СПЕКТР 
МИОТОНИЧЕСКИХ ДИСТРОФИЙ 

(THE EXPANDING CLINICAL AND GENETIC SPECTRUM 
OF THE MYOTONIC DYSTROPHIES)

(Acta Neurol. Belg.— 2000. Sep.—100(3). —151—155: Англ.)

Основными клиническими особенностя
ми доминантно наследуемых миотони
ческих дистрофий являются миотония, мы
шечная слабость и катаракта. Установлено, что 

в основе классической миотонической дист
рофии (болезнь Штейнерта) лежит генный 
дефект, расположенный в хромосоме 19ql3.3 
(DM1 локус). Позже был описан еще один 


