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Опсоклонус–миоклонус синдром (ОМС) – 
редкое заболевание нервной системы с частотой 

встречаемости около одного заболевшего ребен-
ка на 5 млн детей, наиболее часто наблюдается в 
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Опсоклонус–миоклонус синдром (ОМС) – редкое неврологическое состояние, в большинстве слу-
чаев относящееся к группе паранеопластических синдромов (ПНС).  Паранеопластический ОМС 
у детей чаще ассоциирован с нейробластомой (НБ). Низкая осведомленность  неврологов о ПНС 
в детском возрасте приводит к поздней диагностике ОМС и отсроченной постановке диагноза 
онкологического заболевания. В данной работе проанализированы 18 случаев ОМС, ассоцииро-
ванного с НБ, в группе детей, получавших лечение в ФГБУ НМИЦ ДГОИ за период с 12.2011 по 
8.2015 гг. Целью данной публикации является изучение особенностей дебюта неврологического 
синдрома, клинической картины ОМС  и симптомов, связанных с нейрогенной опухолью.
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Opsoclonus–myoclonus syndrome (OMS) is a rare neurological condition, in most cases related 
to the group of paraneoplastic syndromes (PNS). Paraneoplastic OMS in children is more often 
associated with neuroblastoma (NB). Low awareness of neurologists about PNS in childhood leads 
to late diagnosis of OMS and delayed diagnosis of oncological disease. In this study, 18 cases of 
OMS associated with NB in a group of children treated at National Scientific-Practical Center 
of Pediatric Hematology, Oncology and Immunology n.a. D. Rogachev for the period of 12.2011 
to 8.2015 were analyzed. The purpose of this publication is to study peculiarities of neurological 
syndrome debut, the clinical picture of OMS and the symptoms associated with the neurogenic 
tumor.
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раннем возрасте – от 1 года до 3 лет [1, 2]. У детей 
в подавляющем большинстве случаев ОМС явля-
ется паранеопластическим синдромом (ПНС), 
ассоциированным с развитием злокачественного 
новообразования (ЗНО), такого как нейробласто-
ма (НБ) [1, 3]. ОМС считается одним из самых 
распространенных неврологических ПНС в дет-
ском возрасте по сравнению с другими подобны-
ми патологическими состояниями, такими как 
анти-N-метил-D-аспартат (NMDA) рецепторный 
энцефалит и лимбический энцефалит [4].

Ключевыми клиническими проявлениями 
ОМС являются атаксия, опсоклонус, миоклонус, 
поведенческие расстройства и нарушение сна 
[5]. «Атаксия» происходит от греческого слова 
«ataktos», что означает «отсутствие порядка». 
Под термином «острая атаксия» подразумева-
ется развитие симптомов нарушения координа-
ции, исполнения произвольных двигательных 
актов и удержания позы тела в пределах 72 ч 
[6, 7]. К признакам атаксии относятся: поход-
ка на широко поставленных ногах; ошибки в 
амплитуде и силе при выполнении движений 
(дисметрия); тремор, наиболее выраженный в 
конце движения (интенционный тремор); нару-
шение координации мышц языка (дизартрия); 
расстройство координации движения глаз 
(нистагм). Опсоклонус, в отличие от нистагма, 
характеризуется сопряженными разнонаправ-
ленными движениями глазных яблок, с раз-
личной амплитудой, которые отмечаются как  
при движении глаз, так и при фиксации взора. 
Миоклонус – резкие, короткие подергивания 
мышц конечностей, туловища, часто захватыва-
ющие мышцы шеи и лица [7]. 

Функции мозжечка не ограничиваются толь-
ко контролем качества исполнения движений. 
В раннем детском возрасте мозжечок играет боль-
шую роль в процессе закладки интеллектуально-
го развития, формирования речи. Различные 
повреждения мозжечка приводят к когнитив-
ным, нейропсихологическим и психиатриче-
ским проблемам [8]. Концепция «дисметрия или 
атаксия мысли или поведения» отражает расши-
ренную роль мозжечка в формировании коры, 
в особенности ее лобных долей. Диссинергия 
связей на уровне «мозжечок–мозг» вызывает 
эмоциональные нарушения и расстройства пове-
дения. Turkei et al., описывая 17 случаев ОМС 
у детей с НБ, особо акцентировали внимание на 
расстройствах поведения у данных пациентов, 
формирование в последующем стойкого наруше-
ния речи, нарушение коммуникации с формиро-
ванием синдрома гиперактивности и дефицита 
внимания, вплоть до развития стойкого когни-
тивного дефицита [9].

Основываясь на опыте наблюдения детей с 
ОМС, при выявленной у ребенка нейрогенной 
опухоли или при ее отсутствии Matthay et al. 
предложили для использования в клинической 
практике критерии постановки диагноза ОМС, к 
которым относятся:

1) опсоклонус;
2) атаксия и/или миоклонус;
3) нарушение поведения;
4) наличие нейрогенной опухоли.
Для постановки диагноза ОМС необходимо 

наличие 3 признаков из вышеперечисленных 
[5].

В некоторых случаях наличие у пациента 
объемного образования и последующее под-
тверждение нейрогенной опухоли помогают пра-
вильной трактовке симптоматики острой атак-
сии и постановке правильного неврологического 
диагноза. Однако, в свою очередь, диагноз ОМС 
бывает затруднен при неясной неврологической 
симптоматике. Одной из самых важных причин 
поздней диагностики являются редкость ОМС в 
общей популяции и, как следствие, малый кли-
нический опыт наблюдения детскими невролога-
ми данного заболевания. Следует отметить слу-
чаи отсутствия у многих пациентов с ОМС пол-
ной его неврологической картины; отдельные 
симптомы могут появляться с течением времени, 
что затрудняет их интерпретацию [1, 2, 10–12]. 
В некоторых случаях опсоклонус может отсут-
ствовать в первые дни и даже недели заболева-
ния, быть редким и непостоянным, вследствие 
чего он может остаться незамеченным, а также 
ошибочно принят за нистагм или эпилептиче-
ский офтальмотонический приступ. По получен-
ным данным анализа 105 случаев с ОМС у детей  
Tate et al. в 2005 г. среди первых симптомов 
описали атаксию, миоклонии, тремор, наруше-
ние походки и слюнотечение. Нарушение поход-
ки, вплоть до невозможности стоять и сидеть, 
нарушение речи и опсоклонус описывались как 
«поздние» симптомы ОМС [13]. Такой ключе-
вой симптом, как нарушение поведения, может 
быть недооценен, хотя является отличительным 
признаком для проведения дифференциальной 
диагностики с другими причинами острой атак-
сии. В ряде случаев ОМС принимает атипичное 
течение или сочетается с некоторыми другими 
симптомами, например, с дисфагией или крайне 
редко имеет способность к раннему спонтанному 
регрессу [2, 14]. 

Частота выявления НБ при ОМС, по данным 
зарубежных исследований, составляет от 50 до 
80% [10, 15]. Во многом такая статистика связа-
на не только с редкостью данного синдрома, но 
и с низкой разрешающей способностью методов 
лучевой диагностики (компьютерной томогра-
фии – КТ и магнитно-резонансной томографии – 
МРТ), малыми размерами опухоли и известным 
фактом о возможной спонтанной регрессии НБ. 
С другой стороны, неврологическая симптомати-
ка, характерная для ОМС, чаще расценивается 
как поражение ЦНС и, в первую очередь, моз-
жечка, в связи с чем диагностические мероприя-
тия на первом этапе заболевания направлены на 
исключение патологии головного мозга. 

В данной статье представлен детальный ана-
лиз развития ОМС у пациентов с верифициро-
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ванной нейрогенной опухолью, проведенный в 
ФГБУ НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева и 
ФГБУ «РДКБ» МЗ РФ.

Материалы и методы исследования

За период с декабря 2011 г. по август 2015 г. 
(45 мес) проанализированы результаты обследо-
вания и лечения пациентов с ОМС и НБ в ФГБУ 
НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева и ФГБУ 
«РДКБ» МЗ РФ. 

Неврологом проводилась оценка неврологическо-
го статуса на основании общепринятой методики, 
исключающей наличие очаговой, общемозговой и 
менингеальной симптоматики, а также нейроинфек-
ции. Для определения степени тяжести ОМС при-
меняли шкалы, разработанные Pranzatelli и Matthay 
[16, 17].

С целью дифференциальной диагностики с други-
ми острыми угрожающими жизни неврологическими 
состояниями (острое нарушение мозгового кровообра-
щения, опухоли задней черепной ямки, энцефалиты) 
всем детям проведена визуализация головного мозга 
(КТ или МРТ). Для исключения возможной эпилеп-
тической природы миоклонуса и пароксизмальных 
движений глаз всем детям была выполнена электро-
энцефалограмма (ЭЭГ). 

Всем детям проведено полное обследование по 
поводу новообразования, согласно протоколу ведения 
пациентов с НБ, с оценкой наличия/отсутствия кли-
нической симптоматики, связанной с опухолью.

Критерии включения. Основным критерием  
включения в исследование являлось наличие невроло-
гического диагноза – ОМС и выявленной НБ. Диагноз 
ОМС устанавливали после оценки неврологическо-
го статуса на основании критериев Matthay [5]. НБ 
подтверждалась после оперативного вмешательства и 
гистологического исследования ткани опухоли. 

Сбор и обработка данных. У всех пациентов был 
подробно собран анамнез развития заболевания; про-
ведена оценка неврологического статуса при поступле-
нии в отделение клинической онкологии ФГБУ НМИЦ 
ДГОИ им. Дм. Рогачева и ФГБУ «РДКБ» МЗ РФ. 
Учитывали результаты ранее проведенных обследова-
ний, КТ, МРТ головного мозга, ЭЭГ, по данным пред-
ставленных родителями медицинских документов.

Результаты

За исследуемый период в ФГБУ НМИЦ 
ДГОИ им. Дмитрия Рогачева были диагностиро-
ваны 18 случаев ОМС и выявленной НБ. Все 18 

детей госпитализировались с клиникой острой 
атаксии для целенаправленного выявления НБ.

Среди заболевших детей 4/18 (22%) мальчи-
ка и 14/18 (78%) девочек. Медиана возраста на 
момент появления неврологических симптомов 
ОМС в исследуемой группе больных состави-
ла 19,5 мес (разброс 9,63–31,1 мес). При этом 
дебют неврологической симптоматики у 7/18 
(38%) детей возникал сразу после перенесенного 
острого респираторного вирусного заболевания 
в виде лихорадки, но при отсутствии катараль-
ных явлений; у 2/18 (11%) детей совпал с днем 
проведения плановой вакцинации (1-й случай – 
инактивированный адсорбированный коклюш-
но-дифтерийно-столбнячный анатоксин (АКДС), 
2-й случай – против гемофильной инфекции). 
Для всех 18 (100%) пациентов характерным было 
острое начало заболевания. Несмотря на клини-
ческую картину острой атаксии, медиана време-
ни от начала симптомов до постановки оконча-
тельного неврологического диагноза ОМС соста-
вила 1,15 мес (разброс 0,27–19,83 мес). В свою 
очередь медиана времени от дебюта симптомов 
ОМС до выявления нейрогенной опухоли была 
равна 2,7 мес (разброс 0,67–27,3 мес). Медиана 
длительности неврологической симптоматики от 
начала заболевания до госпитализации в онко-
логическое отделение составила 2,8 мес (разброс 
0,5–20,2 мес) (табл. 1). Неврологическая мани-
фестация ОМС проявлялась острой атаксией; 
родители отмечали ее внезапное начало в виде 
потери равновесия при ходьбе (шаткость поход-
ки). Особенностью являлось быстрое прогрес-
сирование координаторных нарушений, вплоть 
до неспособности самостоятельно стоять, сидеть 
(астазия–абазия). Опсоклонус в некоторых слу-
чаях был замечен родителями отсроченно по 
отношению к атаксии. У 10/18 (56%) детей появ-
ление опсоклонуса совпало с развитием атаксии. 
Для остальных 8/18 (44%) пациентов медиана 
времени от начала заболевания с симптомати-
ки острой атаксии до появления опсоклонуса 
составила 5 дней (разброс 2–79 дней). При невро-
логическом осмотре на момент поступления в 
онкологический стационар у 8/18 (44%) детей 
опсоклонус был минимален, тогда как у 10/18 
(56%) имел выраженную «показательную» кли-
ническую картину. Также миоклонус, присут-
ствовавший в дебюте у 12/18 (66%) детей, имел 
различную степень выраженности. Миоклонии 

Таблица 1

Общие характеристики пациентов с подтвержденной опухолью и ОМС

Всего 18
Соотношение по полу м:ж 1:2,6
Возраст на момент дебюта неврологических симптомов, мес Медиана 19,5 (9,63–31,1)

Время от дебюта неврологической симптоматики до постановки диагноза 
ОМС, мес Медиана 1,15 (0,03–19,83)

Время от дебюта неврологических  симптомов до обращения к онкологу, мес  Медиана 2,8 (0,5–20,2)
Время от дебюта неврологических симптомов до постановки диагноза НБ, мес Медиана 2,7 (0,67–27,3)
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могли затрагивать либо только мышцы век (ред-
кие миоклонии век преимущественно в сочета-
нии с опсоклонусом), либо носили выраженный 
характер в виде резких подергиваний в руках, 
ногах, миоклоний мышц шеи, которые сохраня-
лись также и во сне. Отдельно следует выделить 
жалобу, предъявляемую всеми родителями, в 
виде изменения поведения ребенка. В дебюте 
заболевания нарушения поведения отмечались 
у 12/18 (67%) детей (табл. 2) и включали нару-
шения сна, капризность, агрессивность. Важно 
подчеркнуть, что при поступлении в онкологиче-
ский стационар, на этапе обследования, в связи 
со значительной выраженностью данных пси-
хологических отклонений, усиливающихся на 
фоне проведения диагностических мероприятий, 
требовались консультация психолога, психиатра 
и назначение симптоматической терапии.

У 1/18 (5,5%) ребенка присутствовала невро-
логическая симптоматика, выходящая за рамки 
ОМС. В неврологическом статусе данного паци-
ента выявлено появление пирамидной симпто-
матики в виде расширения зон коленных реф-
лексов, клонусов стоп. 

При первичном неврологическом осмотре и 
оценке степени тяжести ОМС согласно шкале 
Pranzatelli у 7/18 (39%) установлена средняя 
тяжесть течения; у 6/18 (33%) детей ОМС про-
являлся легким течением и 5/18 (28%) про-
текал в тяжелой степени. Отметим, что у 1/18 
(5,5%) ребенка, девочки 16,2 мес жизни, диа-
гностирована 4-я стадия НБ. В данном случае 
в дебюте заболевания отмечалась симптомати-
ка слабовыраженной острой атаксии и редкого 

опсоклонуса, с полным регрессом данных сим-
птомов в динамике в отсутствии лечения ОМС 
и лечения НБ (табл. 3). Однако 17/18 (94,6%) 
детей до госпитализации в ФГБУ НМИЦ ДГОИ 
им. Дмитрия Рогачева получали терапию корти-
костероидами, что, несомненно, отразилось на 
выраженности тяжести симптомов ОМС. 

При первичном обращении к детскому невро-
логу с жалобами на острое нарушение координа-
ции, шаткость походки и миоклонии, клиниче-
ская картина чаще всего трактовалась как инфек-
ционное поражение головного мозга, мозжечка 
(табл. 3). При этом проведенная во всех 18 (100%) 
случаях МРТ головного мозга показала отсут-
ствие структурных, патологических изменений 
головного мозга, ЭЭГ также не выявила эпилеп-
тических паттернов у всех 18 (100%) детей.

Симптоматика, связанная с опухолью. 
В связи с малым размером НБ у всех детей 
отсутствовали пальпируемое объемное образо-
вание, опухолевая интоксикация, анемический 
синдром. При дальнейшем прогрессировании 
клинической картины ОМС первичные жалобы 
на повышение температуры тела, изначально 
расцениваемые как симптомы ОРВИ, снижение 
аппетита и слабость регрессировали без проведе-
ния специфической терапии. 

Обсуждение

На основании проведенного нами анали-
за неврологических симптомов в дебюте ОМС 
можно сделать вывод о причинах неправильной 
интерпретации клинической картины и затруд-
нений в постановке неврологического диагноза. 

Таблица 2

Ретроспективный анализ дебюта неврологической симптоматики на основании анамнеза

Особенности дебюта ОМС (n=18) Число больных (%)
Симптоматика ОРВИ (лихорадка, головная боль, сонливость)  8 (44%)

Опсоклонус: 
•на начало заболевания
•спустя несколько дней, недель

11 (61%)
7 (39%)

Атаксия 18 (100%)
Миоклонус 12 (63%)
Нарушение поведения 12 (63%)
Другая неврологическая симптоматика 1 (5,5%) – пирамидная симптоматика

Таблица 3

Предварительные диагнозы при первичном обращении пациентов с симптоматикой ОМС

Предварительный диагноз n=18 %
ОМС 5 28
Церебеллит 5 28
Опухоль мозжечка 2 11
Детский церебральный паралич 1 5,5
Опухоль головного мозга 1 5,5
Энцефалит 1 5,5
Закрытая черепно-мозговая травма 1 5,5
Острый рассеянный энцефаломиелит 1 5,5
Эпилепсия неуточненная 1 5,5
Итого 18 100
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 Дифференциальный диагноз острой атаксии 

должен включать в себя исключение инфекцион-
ного поражения и первичного опухолевого пора-
жения головного мозга, демиелинизирующего 
заболевания. Необходимо исключение эпилеп-
тической природы миоклоний, пароксизмаль-
ных движений глаз. 

Особое внимание заслуживает факт редкости 
ОМС. M. Pike в 2013 г. подсчитал, что британ-
ские детские неврологи, осматривающие при-
мерно 700 000 детей, могут встретить около 5–10 
случаев ОМС за всю свою профессиональную 
деятельность [1]. Кроме того, широкий спектр 
неврологических расстройств, дебютирующих 
с симптомов острой атаксии, усложняет диф-
ференциальную диагностику ОМС. При пер-
вом обращении к детскому неврологу только у 
5/18 (28%) детей был установлен диагноз ОМС 
(табл. 3). При этом в остальных 13/18 (72%) 
случаях первичные диагнозы указывали в основ-
ном на поражение головного мозга, в частности, 
мозжечка. 

В дебюте заболевания описанная тетрада 
симптомов ОМС встречалась редко, или каж-
дый симптом отдельно имел различную степень 
выраженности. К примеру, важно учитывать 
сложности с точным временем оценки появле-
ния опсоклонуса в связи с индивидуальными и 
возрастными особенностями ребенка, отсутстви-
ем фокусировки внимания родителей на ано-
мальных движениях глаз: все родители отри-
цали опсоклонус как первичный неврологиче-
ский признак. Данная особенность клинической 
картины отмечена в наблюдениях зарубежных 
исследователей; некоторые авторы указывали 
на неполную тетраду клинических симптомов 
не только в дебюте ОМС, но также на этапах 
лечения. Тем не менее следует отметить малое 
количество наблюдаемых детей во всех иссле-
дованиях (табл. 4) [14, 18, 19]. Острое начало 
заболевания, иногда сразу после перенесенного 
острого респираторного заболевания, приводило 

больше к настороженности в отношении разви-
тия инфекционных поражений головного мозга. 

Малые размеры НБ, не выявляемые при уль-
тразвуковом исследовании и часто при первич-
ном КТ-исследовании, отсутствие онкологиче-
ской настороженности и также позднее проведе-
ние диагностических мероприятий по поиску НБ 
способствовали в ряде случаев позднему выяв-
лению новообразования. Одновременно следует 
отметить, что стадия опухоли не отражалась на 
степени выраженности симптоматики ОМС. 

Описание методов выявления опухоли при 
ОМС не являлось задачей данной публикации и 
представлено в уже опубликованной работе при 
анализе пациентов с НБ и ОМС, получавших 
лечение в ФГБУ НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия 
Рогачева [20]. 

Обязательный минимум диагностических 
исследований для поиска и исключения НБ, 
которые должны проводиться ребенку врачом 
неврологом, включают в себя: КТ и МРТ органов 
шеи, средостения, забрюшинного пространства 
и малого таза с контрастным усилением; оцен-
ка уровня онкомаркеров (нейронспецифическая 
энолаза, ферритин, лактатдегидрогеназа, мета-
болиты катехоламинов мочи) [2, 5, 12, 20]. 

Заключение

Ретроспективный анализ 18 случаев ОМС, 
обусловленного НБ, отражает сложность поста-
новки неврологического диагноза. 

Дебют ОМС иногда может имитировать 
инфекционное неврологическое заболевание или 
совпадать с плановой иммунизацией.

В первые дни заболевания не всегда отмеча-
ется наличие тетрады симптомов, являющих-
ся критериями для постановки ОМС (атаксия, 
миоклонус, опсоклонус, нарушение поведения). 
Доминирование одного из симптомов, напри-
мер, атаксии, ведет к сужению диагностических 
мероприятий только до исключения патологии 
со стороны головного мозга и, в первую очередь, 

Таблица 4

Сравнительные характеристики симптомов дебюта ОМС в научных публикациях

Авторы, год Количество 
детей с ОМС Атипичная презентация

Rudnick E., 2001 [18] 21

13/21 – присутствовали опсоклонус–миоклонус 
и атаксия
6/21 – только 2 из признаков
2/21 – только один из признаков

Gambini C., 2002 [14] 15
4/15 – только опсоклонус
6/15 – опсоклонус и миоклонус
5/15 – опсоклонус, миоклонус и атаксия

Pang K. Ki, 2009 [2] 15

2/15 – задержка появления опсоклонуса 
на 1 мес и 18 мес
1/15 – асимметричная атаксия и дисфагия
2/15 – спонтанная регрессия симптомов 
на 2-й и 6-й день
1/15 – травматическая диссекция позвоночной 
артерии с развитием инсульта

Herman T.E. et al., 2009 [11] 1 Отсутствие опсоклонуса
Takama Y., 2015 [19] 5 2/5 – отсутствие опсоклонуса
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мозжечка. Миоклонии век, конечностей нередко 
неправильно интерпретируются и часто расце-
ниваются как эпилептические пароксизмы.

Характерное для ОМС аномальное движение 
глаз – опсоклонус, может отсутствовать в первые 
дни заболевания, быть незамеченным или расце-
ниваться как нистагм. 

Нарушение поведения во многих случаях не 
рассматривается в комплексе с другими невро-
логическими нарушениями и иногда относится 
врачами-неврологами к эмоционально-тревож-
ным расстройствам или трактуется как реакция 
на госпитализацию. 

Отсутствие клиники опухолевого образова-
ния затрудняет его диагностику у пациентов с 
ОМС.

Создание мультидисциплинарной команды, 
улучшение маршрутизации пациентов с ОМС, 
а также проведение обучающих семинаров с 
целью внедрения диагностического алгоритма 
выявления НБ при ОМС позволят улучшить диа-
гностику солидных новообразований на ранних 
сроках, улучшат качество проведения диагно-
стических и лечебных мероприятий. 
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