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Реферат
Гипертрофическая оливарная дегенерация (ГОД) — редкий вариант транссинаптической нейро-
нальной дегенерации, развивающийся вследствие поражения в области дентаторуброоливарного 
проводящего пути. В статье представлены 1 клинический случай гипертрофической оливарной деге-
нерации, вызванной черепно-мозговой травмой у пациента, который проходил лечение в Центре ней-
рохирургии им. ак. Н. Н. Бурденко, а также аспекты дифференциальной диагностики ГОД с другими 
патологическими состояниями (рассеянным склерозом, глиомами низкой степени злокачественно-
сти, инфарктами в зоне кровоснабжения перфорирующих стволовых ветвей вертебробазилярного 
бассейна, валлеровской дегенерацией и лучевым некрозом).

Ключевые слова: гипертрофическая оливарная дегенерация, позитронно-эмиссионная томография, 
11С-метионин, рубродентооливарный путь, магнитно-резонансная томография.
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Abstract
Hypertrophic olivary degeneration (HOD) is a rare type of trans-synaptic neuronal degeneration caused 
by a lesion in the dentatorubroolivary tract. The article presents 1 clinical cases of hypertrophic olivary 
degeneration in patient with traumatic brain injury who was treated at N. N. Burdenko Neurosurgery 
Center, as well as aspects of differential diagnosis of HOD with other pathological conditions (multiple 
sclerosis, low grade gliomas, ischemic brain stem infarction, Wallerian degeneration and radiation necrosis).

Key words: Hypertrophic Olivary Degeneration, Positron Emission Tomography, 11C-methionine, 
Rubrodentolivar Pathway, Magnetic Resonance Imaging.

Актуальность
Гипертрофическая оливарная деге-
нерация (ГОД) — это тип трансней-
рональной транссинаптической деге-
нерации, вызванной повреждениями 
дентаторуброоливарного пути. Не-
смотря на наличие большого количе-
ства работ по данной теме в мировой 
и оте чественной литературе, в меди-
цинской практике сохраняются две су-
щественные проблемы: игнорирование 
и ложная интерпретация патологиче-
ских изменений в нижних ядрах олив 
продолговатого мозга. 

Впервые ГОД была описана в 1887 г. 
немецким неврологом Германом Оппен-
геймом, который наблюдал патологиче-
ское увеличение нижних ядер олив при 
патологоанатомических исследованиях. 
Впоследствии в 1931 г. Гийеном и Мол-
ларе был открыт дентаторуброоливар-
ный путь, образующий своеобразный 
треугольник, названный впоследствии 
именами авторов, треугольник Гийена — 
Молларе [8].   

Данный треугольник (рис. 1) обра-
зован 3 анатомическими структурами: 
красным ядром (КЯ), ипсилатеральным 
нижним ядром оливы и контралатераль-
ным зубчатым ядром.

Красное ядро, расположенное в по-
крышке среднего мозга, соединяется с 
ипсилатеральным нижним ядром оли-

вы через центральный тегментальный 
тракт. Нижние ядра олив связываются 
с контралатеральными зубчатыми ядра-
ми мозжечка через нижние ножки моз-
жечка и далее с контралатеральными 
красными ядрами через верхние ножки 
мозжечка [6, 10].

Выделяют несколько причин разви-
тия ГОД:
 — кровоизлияние в ствол мозга (при 

наличии сосудистой мальформации 
[7, 15], при черепно-мозговой трав-
ме, после оперативного вмешатель-
ства [9, 18], а также при гипертони-
ческой болезни);

 — объемные образования головного 
мозга (астроцитома, метастатиче-
ское поражение, лимфома);

 — демиелизирующие поражения ство-
ла мозга;

 — нарушение мозгового кровообраще-
ния в проекции ствола и среднего 
мозга [13, 14, 17];

 — инфекционные и воспалительные 
процессы (туберкулез, ВИЧ, сарко-
идоз, ромбэнцефалит).
Повреждение, вовлекающее одну 

из составляющих треугольника, при-
водит к дегенерации, которая перво-
начально вызывает гипертрофию ядер 
олив, впоследствии сопровождаемую 
их атрофией.
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К наиболее частым симптомам 
ГОД относят: симптоматический нёб-
ный тремор/миоклонус — ритмиче-
ские непроизвольные движения мяг-
кого нёба, язычка, глотки и гортани; 
при тяжелом течении миоклонус так-
же может наблюдаться со стороны 
мышц шейки матки и диафрагмы; на-
личие зубчато-красноядерного тре-
мора (тремор Холмса) — постураль-
ный и динамический тремор верхних 
конечностей; симптомы дисфункции 
мозжечка или ствола мозга (связаны с 
острым повреждением в треугольнике 
Гийена — Молларе).

Миоклонус мягкого нёба (нёбный 
тремор) обычно развивается через 10–
11 мес после первичного повреждения, 
но не у всех пациентов с ГОД может 
быть результатом гиперметаболизма в 
нижних ядрах олив [5, 8].

В зависимости от локализации пер-
вичного очага [6] ГОД классифициру-
ют на:

 — ипсилатеральную (в стволе – пора-
жение центрального тегментально-
го тракта);

 — контралатеральную (в мозжечке – 
изменения в зубчатом ядре и верх-
ней ножке мозжечка);

 — билатеральную (первичный очаг 
поражения вовлекает центральный 
тегментальный тракт и верхнюю 
ножку мозжечка).
Патологические изменения в оли-

вах продолговатого мозга могут быть 
как односторонними, так и двусторон-
ними.

Цель: освещение основных диагно-
стических особенностей и дифференци-
альной диагностики ГОД с другими па-
тологическими состояниями.

Материалы и методы
В представленной работе рассмотрен 
клинический случай ГОД при тяжелой 
черепно-мозговой травме и проанали-
зированы аспекты дифференциальной 

Рис. 1. Дентаторуброоливарный путь, или треугольник Гийена — Молларе: 1 — дентатору-
броталамический тракт; 2 — центральный тегментальный тракт; 3 — церебелло-оливарные 
волокна
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диагностики ГОД с такими заболева-
ниями, как рассеянный склероз, глио-
ма низкой степени злокачественности, 
валлеровская дегенерация, инфаркт в 
зоне кровоснабжения перфорирующих 
ветвей вертебробазилярного бассейна, 
постлучевой некроз. 

В данной работе представлена 
классификация A. Uchevakin (2013) 
временных патологических изменений 
в оливах продолговатого мозга (6 ста-
дий):
 1) в течение первых 24 ч (рис. 2, а) с 

момента повреждения дентатору-
брооливарного треугольника (оли-
вы без особенностей);

 2) в течение 2–7 дней (рис. 2, б) или 
более (дегенеративные изменения 
амикулюма – капсулы из белого ве-
щества по периферии олив);

 3) в течение 3 нед (рис. 2, в) (гипертро-
фия олив);

 4) в течение ~ 8,5 мес (рис. 2, г) — мак-
симальное увеличение олив;

 5) после ~ 10 меc — псевдогипертро-
фия олив (разобщение нейронов с 

развитием протоплазматических 
астроцитов);

 6) на протяжении нескольких лет 
(атрофия олив).

Собственное наблюдение
Больной Д., 29 лет. После дорожно-
транспортного происшествия поступил с 
острой закрытой черепно-мозговой трав-
мой, диффузным аксональным повреж-
дением (ДАП), ушибами сердца и легких. 
На МР-томограмме в 1-е сутки после 
травмы определяются множественные 
геморрагические очаги ДАП в полуша-
риях и стволовых структурах мозга. 

В неврологическом статусе: кома 
II, корнеальных рефлексов и фиксации 
взора вверх нет, сухожильные рефлек-
сы угнетены, мышечный тонус снижен, 
движения в конечностях отсутствуют. 

При выписке через 2 мес: состояние 
минимальных проявлений сознания, 
выраженный тетрапарез.

Через 2 года после травмы сохраня-
лось состояние минимального сознания 
и тетрапарез. На МР-томограмме голов-

Рис. 2. МР-томограммы стадий развития ГОД у пациентки Л., 29 лет. Стадии развития 
ГОД при метастазах рака матки в мозжечок до и после оперативного вмешательства: а — в 
режиме Т2, аксиальные срезы, до оперативного и химиолучевого лечения; б — через 24 ч 
после операции; в — через 1,5 мес после комбинированного лечения в режиме Т2 определя-
ется увеличение размеров левого ядра оливы и слабое повышение МР-сигнала в режиме Т2;  
г — через 3 мес после операции — выраженное увеличение размеров левого ядра оливы  
и повышение МР-сигнала в режиме Т2
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ного мозга через 2 года после травмы 
визуализировались атрофические из-
менения больших полушарий и ствола 
головного мозга, кроме того, в режимах 
Т2 и Т2-FLAIR визуализировались ги-
перинтенсивные и патологически уве-
личенные оливы продолговатого мозга с 
двух сторон (рис. 3, а — е).

Обзор литературы  
и собственные наблюдения
Гипертрофическая оливарная дегенера-
ция — часто не принимаемое во внима-
ние или некорректно трактуемое врача-
ми патологическое состояние [11, 16].

Особенностями ГОД при МРТ го-
ловного мозга являются: 

Рис. 3. МР-томограммы головного мозга пациента Д., 29 лет (1-е сутки после травмы). В ре-
жиме SWAN (а – аксиальная проекция) визуализируются множественные геморрагические 
очаги диффузного аксонального повреждения в полушариях мозга, подкорковых структу-
рах и стволе.  Через 4 мес после травмы выявляются увеличенные оливы продолговатого 
мозга с двух сторон, которые имеют повышенный МР-сигнал в режимах Т2-FLAIR (б) и Т2 
(в – аксиальная проекция). Белыми стрелками обозначена гипертрофическая дегенерация 
олив продолговатого мозга. На МР-томограмме головного мозга через 2 года после трав-
мы на фоне атрофических изменений головного мозга и множественных геморрагических 
очагов в полушариях мозга, подкорковых структурах, мозолистом теле и стволе (г) выяв-
ляются атрофические изменения олив продолговатого мозга с двух сторон, которые име-
ют слабогиперинтенсивный сигнал в режимах Т2-FLAIR (д) и Т2 (е). Красными стрелками 
обозначена атрофия олив продолговатого мозга с двух сторон
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 — изолированное поражение с сохра-
нением формы и контуров нижних 
ядер олив;

 — увеличение в размерах олив продол-
говатого мозга (от 3 нед до 10 мес от 
очевидной причины возникновения 
изменений);

 — односторонний или двусторонний 
процесс;

 — повышенный МР-сигнал от олив в 
режимах Т2 и Т2-FLAIR;

 — отсутствие накопления контрастно-
го вещества. 
Дополнительными диагностически-

ми методами, кроме рутинных МРТ, 
является трактография (рис. 4, а — в) 
(устанавливающая факт прерывания од-
ного из трех путей треугольника Гийе - 
на — Молларе) и ПЭТ с фтордезокси-
глюкозой (дающая информацию о гипер-
метаболизме радиофармацевтического 
препарата данной локализации) [5].  

Дифференциальной диагноз ГОД 
следует проводить с другими пато-

Рис. 4. МР-томограммы (HARDI — High Angular Resolution Diffusion Imaging) дентатору-
брооливарного пути (ДРО) в норме и патологии: а — дентаторуброоливарный путь в норме: 
желтый цвет — центральный тегментальный тракт, соединяющий красное ядро с ипсилате-
ральным нижним ядром оливы; зеленый цвет — церебеллооливарные волокна, проходящие 
между ядром оливы и контралатеральным зубчатым ядром; красный цвет — дентаторубро-
таламический тракт (ДРТ); б — на МР-томограмме головного мозга у пациента после уда-
ления объемного образования ствола определяется дентаторуброоливарный путь в норме с 
одной стороны; в — неполный дентаторуброоливарный путь с противоположной стороны у 
того же пациента; за счет отсутствия дентаторуброталамического тракта (поражение верх-
ней ножки мозжечка)

логическими состояниями, при кото-
рых отмечается локальное повышение 
МР-сигнала в режиме Т2 от стволовых 
структур мозга, а именно:
 — демиелинизирующими процессами 

(рассеянным склерозом);
 — глиомами низкой степени злокаче-

ственности (астроцитомами);
 — инфарктами в зоне кровоснабжения 

перфорирующих ветвей вертебро-
базилярного бассейна;

 — поражениями, вовлекающими кор - 
тикоспинальные тракты (валлеров-
ской дегенерацией, адренолейкоди-
строфией, боковым амиотрофиче-
ским склерозом);

 — инфекционными и воспалитель-
ными изменениями (туберкулезом, 
саркоидозом, ромбэнцефалитом). 

Рассеянный склероз
Рассеянный склероз (РС) — хрониче-
ское прогрессирующее аутоиммунное 
заболевание ЦНС, проявляющееся рас-
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сеянной неврологической симптомати-
кой, по мере чередования обострений 
и ремиссий постепенно приводящее к 
потере трудоспособности и инвалидиза-
ции [4, 11].

РС характеризуется появлением 
диссеминированных очагов демиелини-
зации в головном и спинном мозге.

Очаги РС чаще локализуются в 
перивентрикулярном белом веществе 
(50 % случаев), мозолистом теле, мо-
сту, ножках среднего мозга и мозжечке. 
Также довольно часто поражается белое 
вещество вокруг водопровода мозга и 
дно IV желудочка. Около 10 % бляшек 
располагается в задней черепной ямке, 
чаще в стволе мозга (рис. 5, а — в).

МР-картина очагов РС весьма ва-
риабельна. Бляшки выглядят как от-
дельные очаги патологического повы-
шенного сигнала на МР-изображениях 
в режимах Т2 и Т2-FLAIR. В проекции 
ствола мозга чаще локализуются ла-
терально и могут симулировать ГОД.  
В дифференциальной диагностике сле-
дует учитывать возраст пациента, на-
личие очагов в других, более типичных 
для РС местах. Для РС характерна эво-

люция очагов демиелинизации (изме-
нения формы, размеров и сигнала) во 
времени. Бляшки могут накапливать 
контрастный препарат, отражая прехо-
дящее нарушение гематоэнцефаличе-
ского барьера.

Для постановки диагноза рекомен-
дуется использовать МРТ-критерии 
MAGNIMS 2016 (Magnetic Resonance 
Imaging in Мultiple Sclerosis), создан-
ные группой европейских ученых (с 
1990 г.), определяющие диссеминацию 
очагов в пространстве как сочетание по 
меньшей мере 2-х из 5 указанных ниже 
локализаций в центральной нервной 
системе:
● — перивентрикулярная: ≥ 3 очагов;
 — кортикоюкстакортикальная: ≥ 1 очага;
 — инфратенториальная: ≥1 очага;
 — спинной мозг: ≥ 1 очага;
 — зрительный нерв: ≥ 1 очага [1].

Глиомы низкой степени злокачественности
Следует дифференцировать ГОД с диф-
фузной астроцитомой низкой степени 
злокачественности (WHO Grade II).

Диффузная астроцитома — это объ-
емное образование белого вещества  

Рис. 5. МР-томограммы в режиме Т2 пациента с рассеяным склерозом в аксиальной про-
екции, визуализируется очаг повышенного МР-сигнала в левых отделах продолговатого  
(а, б) и спинного мозга (в)
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с инфильтративным характером роста  
и тенденцией к озлокачествлению [3]. 

В 33 % случаев диффузные астро-
цитомы локализованы инфратентори-
ально: в стволе мозга (50 % из них —  
астроцитомы низкой степени злокаче-
ственности), которые могут встречаться 
у детей и подростков (рис. 6).

Характерными МР-критериями яв-
ляются: в режиме Т2 и Т2-FLAIR — не-
гомогенное гиперинтенсивное объемное 
образование, в режиме Т1 — гипоин-
тенсивный сигнал от патологического 
образования, отсутствие ограничения 
диффузии, отсутствие накопления кон-
трастного вещества, увеличение и де-
формация пораженных структур, ин-
фильтративный рост, вариабельный 
объем поражения (захватывает не толь-
ко оливы), другая симптоматика, отсут-
ствие других причин и очагов.

Валлеровская дегенерация
Валлеровская дегенерация (ВаД) — 
вторичная антероградная дегенерация 

Рис. 6. МР-томограмма в режиме Т2 пациента П., 35 лет, с диффузной астроцитомой WHO 
Grade II в области продолговатого мозга 

аксонов и их миелиновых оболочек, 
вызываемая нарушением целостности 
аксонов или повреждением нейронов 
(рис. 7, а — г) [5].

Согласно классификации, предло-
женной Kuhn H. et al. в 1989 г., выделя-
ются 4 стадии ВаД:
 1) дегенерация аксонов, начальные па-

тологические изменения миелино-
вых оболочек (0–4 нед);

 2) распад белков миелина без измене-
ний липидов (4–14-я нед);

 3) распад липидов миелина, глиоз, из-
менение содержания воды и струк-
турные изменения (>14 нед);

 4) потеря объема мозга в результате 
атрофических изменений (занима-
ет от нескольких мес до несколь-
ких лет).
Следует проводить дифференци-

альную диагностику ГОД с 3-й и 4-й 
стадией ВаД, которые имеют гиперин-
тенсивный сигнал в Т2 и Т2-FLAIR, 
если патологические изменения за-
трагивают кортикоспинальный тракт 
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Рис. 7. МР-томограмма головного мозга в режиме Т2-FLAIR пациента Д., 30 лет, с призна-
ками валлеровской дегенерации после нарушения мозгового кровообращения в бассейне 
левой средней мозговой артерии (а — г). Визуализируется гиперинтенсивный протяжен-
ный участок (белые стрелки), соответствующий изменениям в кортикоспинальном тракте

(поскольку 1-я стадия не визуализи-
руется в режиме Т2, 2-я стадия имеет 
пониженный МР-сигнал в режиме Т2).  

Отличительными особенностями ВаД 
являются непрерывная протяженная 
зона повышения МР-сигнала в режиме 

Рис. 8. МР-картина инфаркта в острой стадии на уровне продолговатого мозга слева, МР-
томограммы в режимах Т1 (а), Т2 (б, в). Определяется зона повышения МР-сигнала в режи-
ме DWI (г, д), что указывает на наличие цитотоксического отека

Рис. 9. Лучевой некроз в области продолговатого мозга справа, на фоне лучевой терапии 
менингиомы, МР-томограммы в режимах Т2 (а), Т1 (б) и SWAN (в)
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Т2, топографически соответствующая 
локализации кортикоспинальных трак-
тов [12] во внутренней капсуле и ство-
ле мозга, а также пониженный сигнал в 
режиме Т1. 

В режиме DWI указанные измене-
ния на ранних стадиях могут иметь схо-
жие характеристики с инфарктом, т. е. 
быть гиперинтенсивными.

Инфаркты, возникшие в зонах  
кровоснабжения задних нижних  
мозжечковых артерий и характеризующиеся 
поражением заднелатеральных отделов 
продолговатого мозга
Инфаркт головного мозга — повреж-
дение мозга вследствие нарушения 
мозгового кровообращения, приводя-
щее к развитию очаговой неврологиче-
ской симптоматики или даже смерти  
[2, 11]. 

Дифференциальную диагностику 
ГОД следует проводить с острой стадией 
ишемического инсульта (рис. 8, а — д).

В острую стадию (в первые 48 ч) 
визуализируется зона повышенного 
МР-сигнала в режиме Т2 и Т2-FLAIR, в 
проекции продолговатого мозга, распро-
страняющаяся в соответствии с бассей-
ном кровоснабжения перфорирующих 
артерий (чаще центральные регионы), 
что не соответствует четкому отграни-
ченному очагу гипертрофии при ГОД.  
При остром инсульте в режиме DWI 
определяется повышение интенсивно-
сти МР-сигнала и снижение измеряемо-
го коэффициента диффузии. В области 
патологических изменений отсутствует 
контрастирование. Размеры инфаркта 
могут варьировать от фокального до 
обширного. Без всякого сомнения, кли-
ническая картина при остром инсульте 
ствола существенно отличается от не-
врологических проявлений ГОД.

Постлучевой некроз
Основными отличительными особен-
ностями постлучевого некроза (рис. 9, 
а — в) от ГОД являются более распро-
страненные патологические изменения, 
затрагивающие прилежащие к ядрам 
олив структуры, отмечается контрасти-
рование патологической зоны с регрес-
сом в хронической стадии.

Вывод
Знания о возможных патологических 
изменениях в ядрах олив продолгова-
того мозга и правильная своевремен-
ная постановка диагноза позволяет 
избежать ошибочных диагнозов и как 
следствие возможных хирургических 
вмешательств у пациентов с оливарной 
дегенерацией.
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