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ТАҚЫРЫБЫ: ОЖЖ жиі зақымдайтын жүйелі 
атрофиялар. Гентингтон ауруы. Тұқым қуалайтын 

атаксия. Жұлынды бұлшықеттік атрофия жəне 
туысқандық синдромдар. Экстрапирамидтік жəне басқа 

қимыл функциясының қозғалтқыш бұзылыстары.
 
 





⚫ Тақырыбы: ОЖЖ жиі зақымдайтын жүйелі атрофиялар. 
Гентингтон ауруы. Тұқымқуалайтын атаксия. Жұлынды 
бұлшықеттік атрофия жəне туысқандық синдромдар. 
Экстрапирамидтік жəне басқа қимыл функциясының 
қозғалтқыш бұзылыстары.

⚫ 2. Мақсаты: 
⚫ Жүйелі атрофиялар диагностикасы.
⚫ Жүйелі атрофиялармен ауыратын науқастарға көмек 

көрсету.
⚫ Жүйелі атрофияларды бір-бірінен ажырату диагнозы.
⚫ Жүйелі атрофиялар кезінде жүйке жүйесін зерттеу 

əдістері.



⚫ Жүйелі атрофиялар кезіндегі клиникалық көріністері.
⚫ Экстрапирамидтік жəне басқа қимыл функциясының қозғалыс 

бұзылыстары. Клиникасы, ағымы.
⚫ Жүйелі атрофиялардың емі.
⚫ 3. Дəріс тезистері: 
⚫ 1. Жұлындық жəне невралды атрофиялар
⚫ Миотониялар, клиникасы, емі
⚫ Миастениялар. Клиникасы, емі
⚫ Экстрапирамидтік жүйенің зақымдануымен байланысты аурулар
⚫ Мишықтың зақымдануымен байланысты аурулар



⚫  2Жұлындық жəне невралдық амиотрофиялар
⚫ Жұлындық жəне невралдық атрофиялар перифериялық 

нервтер мен жұлын мотонейрондарының біріншілік 
зақымдануымен сипатталатын үдемелі жүйке-
бұлшықеттік аурулар тобына жатады. Егер 
мотонейронның денесі бірінші зақымдалса, онда 
жұлындық амиотрофиялар туралы айтуға болады, егер 
перифериялық нерв зақымдалса, онда –  невралды 
амиотрофиялар туралы айтамыз.

⚫ Вердниг-Гоффман жұлындық амиотрофиясы. Ерте 
жастағы балаларда жиі кездесетін тұқым қуалайтын 
жүйке-бұлшықеттік ауру. Оның негізінде жұлын 
мотонейрондарының үдемелі дегенеративті өзгерістері 
жатыр. Аурудың жиілігі 7:100000 нəресте.Аутосомды-
рецессивті тип бойынша тұқым қуалайды.



⚫ Ауру туылғаннан бастап, немесе ерте жас кезден 
беріледі. Оның 3 клиникалық формасын ажыратады: 
туа пайда болған, ерте бала кезіндегі жəне  кеш 
формасы. 

⚫ Туа пайда болған формасы. Туылғаннан бастап 
диагностикаланады. Нəрестелердің спонтанды 
қозғалғыш белсенділігі бірден əлсіреген, олардың 
қалпы шала туылған нəрестелерге ұқсайды: 
аяқтары бүгілген, сыртқа ротацияланған жəне 
құрбақа қалпында болады. Қолдары да бүгілген, 
иықтары көтеріңкі, пассивті қозғалысқа қарсыласу 
жоқ. Қолдың саусақтарында аздаған тремор, олар 
атрофияланған. Бірден болған бұлшықет 
гипотониясынан өкшенің шығыңқы болуы мен 
жалпақтабандылық байқалады. Беті 
гипомимияланған.



⚫ Ерте бала кездегі формасы. Көбінесе өмір сүрудің 
екінші жартысында пайда болады. Алғашқыда бала 
қалыпты жетіледі. Басын ұстай бастайды, отырады. 
Баланың жағдайы көп жағдайда қызбадан кейін, 
жарақаттан кейін, егулерден кейін нашарлайды. 
Аяқтарында əлсіздік пайда болады. Бала аяғына 
тұруын, отыруын, арқасынан ішіне аударылуын 
қояды. Біртіндеп барлық қозғалыс қимылдары 
шектеледі. Қолдары кешірек сатысында 
зақымдалады. Сіңір рефлекстері жоғалады. 
Бұлшықет атрофиясы, қолдың майда треморы, 
тілдің фибрилляциясы пайда болады.



⚫ Кеш формасы.1,5-2 жас аралығында пайда болады. 
Жарақат пен инфекция қолайлы фактор болып 
табылады. Бірітіндеп проксимальді, кейін 
дистальді бөліктерде əлсіздік пайда болады. 
Балалар жүрген кезде жиі құлайды, шаршайды, 
нашар жүгіреді. Жатқан жəне отырған қалпынан 
қиналып тұрады («сатылап тұру»).  «Үйрек жүрісі», 
омыртқаның бел бөлімінің гиперлордозы тəн. 
Үрдіске  бульбарлы бөліктің зақымдалуы фонация 
мен жұтынудың бұзылысы қосылады. Бұлшықет 
атрофиясының өсуі сіңір рефлекстерінің жоғалуы 
мен контрактуралардың пайда болуына əкеледі. 
Балаларда жүру мүмкіндігі 8-10 жасқа дейін 
сақталады. 



⚫  Кугельберг-Веландер жұлындық 
амиотрофиясы. Аутосомды-рецессивті тип 
бойынша тұқым қуалайды. Аурудың алғашқы 
симптомдары  8-10 жаста пайда болады – 
проксимальді бөлікте бұлшықеттік 
амиотрофиялармен (əсіресе аяқ), фибриллярлы 
жəне фасцикулярлы тартулармен сипатталады. 
Ауру біртіндеп үдеп, 8-10 жылдан кейін толық 
клиникалық көрініске ие болады: жалпы бұлшықет 
əлсіздігі, бұлшықет атрофиясы, кейде тізе жəне 
жамбас аймағындағы бұлшықеттердің 
псевдогипертрофиясымен бірге екіншілік 
омыртқаның деформациясы болады, бас ми 
нервтерінің қозғалтқыш ядроларының зақымдалу 
көріністері байқалады.



⚫  Шарко-Мари-Тута-Гоффман невралды үдемелі 
бұлшықет атрофиясы. Жиі аутосомды-рецессивті тип 
бойынша, кейбір жағдайда рецессивті Х-тізбекті тип бойынша 
тұқым қуалайды. Мектеп жасында аяқтың шаршауымен, 
парестезиялармен, ұстама тəрізді бұлшықеттің ауруымен
(«крампи»), аяқтың дистальді бөлігінің баяу үдемелі 
симметриялы гипотониясымен сипатталады. Табанның майда 
бұлшықеттері жəне жазылу бұлшықеттері бірінші 
зақымдалады, табанның вальгусті деформациясы 
қалыптасады. Ахилл рефлекстері ерте жоғалады. Уақыт өте 
келе қолдың дистальді бөліктері зақымдалуы мүмкін, 
саусақтары «маймыл» формасына ұқсайды. Бұлшықет күшінің 
төмендеуіне байланысты  полиневриттік тип бойынша 
сезімталдықтың бұзылысы болады, ондай бұзылыс үдемелі 
бұлшықет дистрофияларының басқа формаларында 
болмайды. Кейде көз бұлшықеттерінің салдануы, нистагм, 
көру нервінің атрофиясы байқалады.



⚫ Жүйке-бұлшықеттік аурулардың емі
⚫ Ол ең алдымен бұлшықеттің трофикасын жақсартуға жəне 

мионевралды синапс арқылы нерв бағанасы бойынша 
өткізгіштікті жақсарту бағытталған.

⚫ Бұлшықеттің трофикасын жақсарту үшін АТФ (бұлшықетке 1% 
ерітіндіні 1,0 тен енгізеді; емдеу курсы 30-40 инъекция, емдеу 
курсын 2 айдан кейін қайталауға болады) тағайындайды, 
витамин Е (тəулігіне 50-100 мг-нан 1-2 ай бойы., қайталау 
курсы  2-3 айдан кейін.). Б.М. Гехт и Н.А. Ильина (1982) 
миодистрофиямен ауыратын науқастарды  аллопуринолмен 
емдеуді ұсынған мөлшері 0,1-0,3 г/тəу. 2-3 ай бойы. 
Аллопуринол əсіресе Дюшен ауруының 
псевдогипертрофиялық формасында тиімді болып шықты 
(Натриашвили Г.Д., Миндадзе Б.А., 1990). Бұл авторлар 
нейробион əсерін анализдеді, ол жұлындық амиотрофия 
кезінде тиімдірек болып шықты. Осы авторлар бета-
адреноблокаторларды қолдануды ұсынады (анаприлин – тəуліктік мөлшері 
40-60 мг-ұзақтығы 3-4 апта),  сонымен қатар литий карбонаты (тəуліктік 
мөлшері 25-50 мг – ұзақтығы 10-15 күн). 



⚫ Бұдан басқа глутамин кышқылын, метионин 
тағайындайды. Соңғы кездері церебролизин инъекция 
түрінде қолданады (1,0 тен бұлшықетке – 1курсқа 30 
инъекция), ол өз кезегінде жүйке жүйесі мен 
бұлшықеттердегі алмасу үрдісіне қолайлы əсер етеді . 
Американдық ғалымдар M.H.Broske et al. (1987), 
S.Desilva et al.(1987)  Дюшен бұлшықет дистрофиясы 
бар науқастарды преднизолонмен емдейді. 
Препараттың тəуліктік мөлшері 1,5 мг/кг. Қабылдау 
ұзақтығы 6 ай.

⚫ Жүйке-бұлшықеттік өткізгіштікті жақсарту мақсатында 
антихолинэстеразды препараттар тағайындалады: 
прозерин, галантамин, нивалин, дезоксипеганин 
гидрохлорид, амиридин, стефаглабрин сульфат, 
сангвиритрин (соңғы препарат 0,001 жылға 
байланысты тəулігіне қолданылады).



⚫  Жүйке-бұлшықеттік ауруларды комплексті емдеу 
кезінде қан тамырды кеңейтетін препараттардың орны 
негізделген (никотин кышқылы, ксантинол никотинат, 
никошпан, никоверин).

⚫ Мөлшерленген дене шынықтыру мен массаж маңызды 
болып табылады. Бұл кезде күштеме аз жəне жеке 
модифицирленген болуы тиіс. Емдік-гимнастикалық 
жаттығулар жиынтығын физиотерапевттік шаралармен 
бірге (парафинмен немесе озокеритті 
аппликациялармен, ванналармен) тағайындау қажет.

⚫ Үдемелі бұлшықеттік дистрофиялардың комплексті 
емінің бірден-бір компоненті -витаминотерапия . А,В,С,
Д витаминдері қолданылады.



⚫ Тұқым қуалайтын миотониялық синдромдармен жүйке-
бұлшықеттік аурулар 

⚫ Миотония деп бұлшықеттің жиырылуынан кейін тез босаңси 
алмауын айтады. Миотониялық синдромның патогенезінде 
пресинапстық жəне постсинапстық мембраналардың қызметінің 
бұзылысынан мионевралды өткізгіштіктің бұзылысы рөл 
ойнайды. Мұндай аурулар тобына Томсен миотониясы жəне 
Куршманн-Баттен-Штейнерт миотониялық дистрофиясы жатады.

⚫ Томсен миотониясы. Аутосомды-доминантты тип бойынша 
тұқым қуалайды. Алғаш рет ауруды Лейден 1866 ж. жазған, бірақ 
толығымен балалар дəрігері Томсен 1876ж. зерттеді, ол өзі жəне 
оның жанұясы осы аурудан қасірет шеккен.

⚫ Ауру балаларда да, ересектерде де, 1жастан бастап дами береді. 
Науқастарда жергілікті гипертрофиялар дамиды жəне осы фонда 
өздігінше бұлшықеттік спазмдар пайда болады. Тыныштық 
жағдайынан науқас əрең қозғалады. Науқастардың сыртқы кейпі 
атлетикалық дене бітімді, оларда иық белдеуі жақсы контурленген, 
əсіресе дельтотəрізді бұлшықеттер. 



⚫  Бұлшықеттері гипертрофияланған, бұлшықетті 
соққылаған кезде, соққы алған жерде «валик» немесе 
«шұңқыр» пайда болады, əсіресе бұл феномен тілді 
балғамен ұрғылағанда анық көрінеді (бұлшықеттердің 
жоғары механикалық қозғыштық симптомы).

⚫ Миотония баяу үдейді. Науқастардың психикасы 
өзгермейді.

⚫ Емі. Томсен ауруын емдеу тəжірибесіне 25 жыл бұрын  
новокаинамид (тəуліктік мөлшері 0,5-1,5 г) енгізілген. 
АКТГ жəне глюкокортикоидтар оң əсер етеді. Белгілі 
жетістіктермен əсіресе сыртқы елдерде (Norris V.et 
al.,1962),  дифенин қолданыла бастады. В. Бирюков (1976) 
дифенинді 400-500 мг тəуліктік мөлшерде  –емдеу 
ұзақтығы 3-4  апта қолдануды ұсынды. Əсіресе диакарб 
10 мг.кг тəу. тиімді, препаратты күнара тағайындауға 
болады. Кальций препараттарын қолдануға болады.



⚫ Атрофиялық миотония (Гоффман-Россолимо-
Штейнерт-Куршманн ауруы). Аутосомды-доминантты тип 
бойынша тұқым қуалайды. Балалық кезде пайда болатын 
алғашқы симптомдарға миотониялық реакциялар жатады, 
бірақ кейін оларға бұлшықет атрофиясы қосылады. 
Атрофиялар бет бұлшықетінен басталып, кейіннен кеуде жəне 
аяқ- қолдың бұлшықетіне жайылады. Бұдан басқа эндокринді 
бұзылыстар жəне вегетативті-трофикалық бұзылыстар 
(бастың шашсыздануы, жыныстық инфантилизм, себорея) 
дамиды. Барлық науқастарда 20 ға жақындағанда 
катаракталар дамиды.

⚫ Миотониялық дистрофиялардың болжамы қолайсыз – 
науқастардың көбі 50-60 жас аралығындат интеркуррентті 
аурулардан қайтыс болады.

⚫ Емі симптоматикалық. Жиі анаболикалық əсер ететін препараттар 
андрогендер (метилтестостерон 1 таб. тіл астына күніне 1 рет) жəне 
анаболикалық стероидтар (ретаболил – 50 мг 2 рет аптасына ) 
қолданылады. АКТГ жəне кортикостероидтармен емдеу жақсы нəтиже 
береді.



⚫ Миастения
⚫ Миастения (Эрба-Гольдфлам ауруы) – жүйке-бұлшықет 

синапстарының аутоиммунды ауруы, бұл кезде нерв 
импульстарының бұлшықетке берілуі бұзылады. 
Клиникалық көрінісі  функционалды əлсіздікпен жəне 
қаңқа бұлшықеттерінің шаршағыштығымен айқын 
анатомиялық өзгерістерсіз дамиды. Миастения көп 
жағдайда - спорадикалық. Ауру көбінесе ересектерде 
дамиды, балалар сирек ауырады; еркектерге қарағанда 
əйелдер жиі ауырады. Аурудың негізінде ацетилхолин 
жетіспеушілігі жатыр, соның салдарынан 
импульстердің  синапстарға өтуі бұзылады.

⚫ Балаларда үш миастениялық синдром кездеседі: 
нəрестелердің преходящая миастениясы, нəрестелердің 
созылмалы персистирлеуші миастениясы, 
миастенияның жасөспірім формасы.



⚫ Нəрестелердің преходящая миастениясы. Мұндай 
жағдай миастениямен ауыратын əйелдердің босанған 
балаларында болады. Оны миастениямен ауырған 
əйелдерден туылған балалардың 10-15% да анықтай 
алады (Dunn J.M., 1976; Fenichel J.M., 1978). Нəрестеде 
бұлшықет əлсіздігін жəне гипотонияны байқайды, ол 
нашар емеді, нашар дем алады, птоз байқалады. Ем дер 
кезінде тағайындалмаса, бірнеше сағатта немесе күнде 
қайтыс болады. Антихолинэстеразды дəрілермен емдеу 
тиімді. Жазылу  2-4 апта ішінде.

⚫ Нəрестелердің персистирлеуші миастениясы. 
Туылған кезде ауру симптомдары транзиторлы формада 
болады, бірақ ол анасының миастениясымен 
байланысты емес. Ауру туған ағайындылар мен 
əпкелілерде байқалуы мүмкін. Миастенияның бұл түрі 
өмір бойына сақталады. Патологиялық үрдіске əсіресе 
қабақ жəне көздің сыртқы бұлшықеттері ұшырайды.



⚫ Миастенияның жасөспірімдік формасы. Аурудың 
басталуы көбінесе 10 жастан асқанда, ер балаларға 
қарағанда, қыз балаларда 6 есе жиі кездеседі. Жиі 
симптомдары көздің сыртқы бұлшықеттерінің 
əлсіздігінен птоз жəне диплопия дамиды. 
Қабырғааралық бұлшықеттер, мойын бұлшықеттері, 
бет жəне бас ми нервтерімен иннервацияланатын 
бұлшықеттердің бұзылыстары болады. Ауыр 
формаларында барлық бұлшықеттердің  атрофиясы 
дамиды. 

⚫ Аурудың ерекшелігі демалғаннан кейін бұлшықет 
күшінің жоғарлауы жəне қайтадан қозғалыс 
күштемесінен кейін төмендеуі. Аяқ асты болған, өмірге 
қауіпті жағдай миастениялық криз, инфекциямен 
жəне стресстік жағдаймен байланысты болуы мүмкін. 



⚫ Диагностикалық белгілері болып салданулардың 
спецификалы таралуы жəне қайта болған немесе ұзақ 
бұлшықет күштемесінен кейінгі үдемелі бұлшықет 
əлсіздігі. Оған жататын егер науқас тесіліп жоғары 
қараса үдемелі птоз.

⚫ Диагностикалық мақсатпен прозерин тестін жасау – 
науқасқа бұлшықетке прозерин 0,04 мг/кг мөлшерде 
енгізіледі. Миастения шынайы болса аздаған уақытқа 
бұлшықет күші өседі. Прозерин тестін өткізу 
барысында атропин 0,01 мг/кг мөлшерде енгізу қажет, 
ол прозериннің парасимпатикалық тиімділігін – 
брадикардияны, сілекейдің бөлінуін жəне ішектік 
шаншуды азайтады.



⚫ Емі.Антихолинэстеразды  препараттармен емдеу тиімді: 
прозерин, оксазил, калимин жəне т/б. Прозерин балаларға 0,1 мл 
0,05% ерітіндіден тағайындайды 1 жылғы өміріне есептеп, бір 
инъекция 0,75 мл-ден аспауы қажет;  таблетка түрінде (1 таб – 
0,0015г)  0,001г 1 жылғы өміріне есептеп, балаларға 10 жасқа дейін, 
10 жастан жоғары –  0,01г-нан аспауы қажет. Оксазил (1 таблетка –  
0,001г-нан; 0,005г;0,01г) балаларға 1-2 жаста тағайындайды  
0,001-0,002г-нан; 2-5 жас – 0,002-0,003г, 6-10 жас – 0,003-0,005г, 
11-14 жас – 0,005-0,007г,  14 жастан жоғары – 0,007-0,01г; препарат 
күніне 1 рет тағайындалады.

⚫ Қазіргі кезде  миастенияның емінде жиі глюкокортикоидтар 
қолданылады – преднизолон 5мг/кг күнара 1-2 ай бойы.

⚫          Тиімсіз болған жағдайда айырша безді алып тастайды .
⚫ Ересектерге қарағанда, балаларда болжамы қолайлырақ. 

Адекватты емдесе балалардың көбі қалыпты өмір сүреді. Толық 
ремиссия 25% жағдайда болады 



⚫ Экстрапирамидтік жүйенің аурулары
⚫ Балаларда экстрапирамидтік жүйенің зақымдалуымен жүретін 

ауруларға жиі кездесетін ауру Вильсон-Коновалов ауруы 
жатады. Оны кеңінен қарастырайық.

⚫  Вильсон-Коновалов ауруы. Бұл аурумен əлемде 100000 ға 
жуық адам ауырады (Scheinwerg H., 1988). Оны тағы 
созылмалы үдемелі ағыммен медный токсикоз деп атайды. 
Аутосомды-рецессивті тип бойынша тұқым қуалайды. 
Патологиялық генді гетерозиготты тасымалдаушылар саны 
орта шамамен 1:200, оларда аурудың клиникалық белгілері 
байқалады. Ауру церуллоплазминнің тапшылығынан пайда 
болады, осы кезде бауырда мыстың көлемі жоғарылайды. 
M.H.R. Shokeir и D.C. Shreffler (1969) церуллоплазмин мыстың 
мысқұрамдас бөліктерге ферментативті тасымалдауына 
көмектеседі деген гипотезаны алға шығарды. Балалар дені сау 
болып туылады. Қалыпты дамиды 5 жасқа дейін өмір сүреді, 
қатарларынан ешқандай айырмашылығы болмайды. Ауру 6 
жастан 50 жас аралығында дамиды, бала кезде гепатит 
эпизодымен манифестирленеді, сондықтан оны вирусты деп 
санайды. 

















⚫ Жедел белгілерсіз мыстың бұзылысы бауырда бауыр жетіспеушілігі мен 
порталды гипертензияғаəкеліп соғатын аралас нодулярлы цирроз 
дамытуы мүмкін. Мыс əртүрлі органдар мен тіндерде жиналады, 
көбінесе бас миы мен көз алмасында (Көз алмасында мыстың 
жиналуынан Кайзер-Флейшер сақинасы пайда болады ).

⚫             Вильсон-Коновалов ауруының симптомокомплекстеріне 
байланысты 5 формасын ажыратады:

⚫ 1) ішқуысылық, тек бауырдың зақымдалу симптомдарымен 
сипатталады, неврологиялық бұзылыстарсыз;

⚫ 2) ригидті-аритмогиперкинетикалық, хореоатетоидті типтегі ритмсіз 
гиперкинездермен немесе постуралді тонустың бұзылысымен, көбінесе 
полиморфты сипаттағы эпиұстамалармен сипатталады;

⚫ 3) діріл-ригидті (аяқ-қолдың паралелді дірілінің үдеуі, акинездер жəне 
тырысу);

⚫ 4) дірілдік (бастың, кеуденің жəне аяқ-қолдың массивті дірілі, кешірек 
бұлшықеттің тырысуы қосылады);

⚫ 5) экстрапирамидті-қыртысты, экстрапирамидті жəне пирамидті 
бұзылыстардың бірігуімен сипатталады, интеллектің төмендеуімен 
эпилепсиялық талмалар).

⚫ Диагноз сəйкес клиникалық белгілерге, сонымен қатар 
церуллоплазминнің қан сарысуында концентрациясының төмендеуіне 
байланысты қойылады (қалыптыда1,65-2,3 ммоль/л).





⚫ Емі. Вильсон-Коновалов ауруын уақытында анықтау адекватты 
дезинтоксикациялық мысайдағыш терапия жүргізуден басталады. 
Қалыптыда  мысайдағыш терапияны Д-пенициламин қабылдаудан 
бастайды (капсула жəне таблетка түрінде шығарылады 0,15 жəне 
0,25г-нан).  6 жастан асқан балаларға 0,25г-нан күніне 1 рет 
тағайындайды. Емнің алғашқы 1- айында аллергиялық реакциялар 
қызба түрінде, бөртпе, гранулоцитопения, тромбоцитопения 
түрінде байқалады. Мұндай жағдайда препаратты жағдайы 
қалыптасқанша алып тастайды, содан кейін қайтадан 
тағайындайды. Аллергиялық реакцияларды басу үшін 
преднизолон 20-30 мг-нан бір апта бойы тағайындалады. D-
пенициламинге ұқсас триентин жəне купренил (Польша) əсер 
етеді.  D-пенициламинді қолдану таңқаларлық тиімділік береді: 
науқас қайтадан өз-өзін күте алады, кейде – тіпті оқу мен жұмыс 
істей алады. Ауруды емдеу өмір бойына тағайындалады 
(Scheinberg H.,1988). Ю.Н. Савченко жəне соавт.(1989) 
гепатоцеребралды дистрофияны  финлепсинмен емдеуді ұсынған. 
Бұл препарат 400-600 мг тəуліктік мөлшерде 2-3 қабылдаумен 
тағайындалады. Оң динамика орта шамамен 12-21 күнге өседі. Ары 
қарай науқастың жағдайы тұрақтанады, стационардан дəрінің 
сүйемелдеуші дозасымен шығарылады.



⚫ Мишық пен жұлынның пирамидтік жолының 
зақымдану ауруы

⚫ Бұл үлкен аурулар тобы. Бірақ Штрюмпель ауруымен жиі 
кездесуге тура келеді (жанұялық спастикалық параплегия), 
ол аяқтың үдемелі спастикалық салдануымен сипатталады. 
Ауру ерте жас кезінен аяқтарда əлсіздік пен құрысудың пайда 
болуы жəне жүрістің қиындауымен сипатталады. 
Неврологиялық қарау кезінде тізе жəне ахилл 
рефлекстерінің жоғарлауы, табан жəне тізе қалтасының 
клонусы, патологиялық  Бабинский табан рефлексі 
анықталады.

⚫ Ауру жұлынның алдыңғы жəне бүйір бағанасының 
пирамидалық жолының дегенерациясы салдарынан болады.

⚫ Ауру сирек кездеседі. Ер балалар қыз балаларға қарағанда 
жиі ауырады. Қазіргі кезде аутосомды-доминантты, 
аутосомды-рецессивті, тізбекті тұқым қуалау типтері 
қарастырылған.

⚫ Емі. Бұлшықет тонусын төмендететін препараттар 
тағайындалады: мидокалм, баклофен, лиоресал.











⚫ Тұқым қуалайтын мишықтық дегенерациялардан жиі 
кездесетіні-  Фридрейх ауруы. Тұқым қуалау типі 
аутосомды-рецессивті. Патологиялық үрдіске жұлын-
церебеллярлы жолдар (көбінесе Голль жолы) ұшырайды, 
артқы бағаналар, пирамидалы жолдар жəне сирек – мишық 
жəне сопақша ми ұшырайды. Ауру жасөспірімдердің жетілу 
кезеңіне дейін пайда болып, аяқтардың қозғалыс 
координациясының бұзылысымен, дизартриямен, 
нистагммен, сіңір рефлекстерінің əлсіреуімен немесе 
болмауымен, Бабинский симптомымен,  діріл сезімінің 
бұзылысымен сипатталады. 15% науқастарда интеллекттің 
бұзылысы байқалады. Неврологиялық бұзылыстардан басқа, 
омыртқаның бұзылыстары – сколиоз (əсіресе кеуде 
бөлімінде), табан «жалпақ» болады, жоғарғы жағы 
томпайған  – pes cavus («Фридрейх табаны») байқалады. 
Жүрек жағынан жиі миокардиодистрофия белгілері болады 
(Boyer S.H., 1962). 23% науқастарда қант диабеті дамиды.

⚫  Фридрейх ауруы баяу дамып, қозғалыстың толық 
жойылуына əкеліп соғады. Өмір сүру ұзақтығы орта есеппен 
36,6 жыл – науқастар жүрек жетіспеушілігінен қайтыс 
болады (Hewer R.L., 1968).
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⚫ Бақылау сұрақтары.
⚫ 1. Жүйке жүйесінің тұқым қуалайтын ауруларына 
əкеліп соғатын факторларды атаңыз?. 

⚫ 2. Жұлындық иневралды атрофиялардың 
клиникалық көріністері? 

⚫ 3. Миотониялардың əртүрлі нұсқаларының 
клиникалық көріністері мен дифференциалды 
диагностикалық критерилері?

⚫ 4. Миастениялардың əртүрлі нұсқаларының 
клиникалық көріністері мен дифференциалды 
диагностикалық критерилері?

⚫ 5.  Жүйке жүйесінің тұқым қуалайтын ауруларының 
емі?


