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Аннотация. Прогрессирующая мультифокальная лейкоэнцефалопатия (ПМЛ) 

развивается вследствие реактивации JC-вируса. Как правило, это заболевание 

развивается на фоне ослабленного клеточного иммунитета, в частности, у 

пациентов с ВИЧ-инфекцией. ПМЛ приводит к подострой прогрессирующей 

демиелинизации в центральной нервной системе с развитием очаговой 

неврологической симптоматики и смерти, обычно в течение 9 мес. Диагноз 

ставится на основании данных МРТ и анализа спинномозговой жидкости с 

применением полимеразной цепной реакции. У пациентов со СПИДом 

высокоактивная антиретровирусная терапия может замедлить 

прогрессирование патологического процесса, а у пациентов, получающих 

иммуносупрессивные препараты, состояние может значительно улучшиться при 

их отмене. Немногочисленные данные свидетельствуют о том, что иногда 

эффективна терапия ингибиторами иммунных контрольных точек, которые 

активируют иммунный ответ на вирус JC. В любом случае лечение является 

симптоматическим. 
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Прогрессируящая мультифокальная лейкоэнцефалопатия развивается 

вследствие реактивации повсеместно распространенного JC-вируса из семейства 

паповавирусов, который обычно попадает в организм в детстве и пребывает в 

латентном состоянии в почках и других органах и тканях (например, в 

мононуклеарных клетках, центральной нервной системе *ЦНС+). Реактивированный 

вирус тропен к олигодендроцитам. 

Большинство пациентов с развивающейся ПМЛ, имеют ослабление клеточного 

иммунитета, вызванное: 

 СПИД (наиболее распространенный фактор риска) 

 Расстройства ретикулоэндотелиальной системы (например, лейкемия, 

лимфома) 

 Другие состояния (например, синдром Вискотта-Олдрича, трансплантация 

органов) 

https://www.msdmanuals.com/ru/%D0%BF%D1%80%D0%BE%D1%84%D0%B5%D1%81%D1%81%D0%B8%D0%BE%D0%BD%D0%B0%D0%BB%D1%8C%D0%BD%D1%8B%D0%B9/%D0%B8%D0%BD%D1%84%D0%B5%D0%BA%D1%86%D0%B8%D0%BE%D0%BD%D0%BD%D1%8B%D0%B5-%D0%B1%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D0%B8/%D0%B2%D0%B8%D1%80%D1%83%D1%81-%D0%B8%D0%BC%D0%BC%D1%83%D0%BD%D0%BE%D0%B4%D0%B5%D1%84%D0%B8%D1%86%D0%B8%D1%82%D0%B0-%D1%87%D0%B5%D0%BB%D0%BE%D0%B2%D0%B5%D0%BA%D0%B0-%D0%B2%D0%B8%D1%87/%D0%B8%D0%BD%D1%84%D0%B5%D0%BA%D1%86%D0%B8%D1%8F-%D0%B2%D1%8B%D0%B7%D0%B2%D0%B0%D0%BD%D0%BD%D0%B0%D1%8F-%D0%B2%D0%B8%D1%80%D1%83%D1%81%D0%BE%D0%BC-%D0%B8%D0%BC%D0%BC%D1%83%D0%BD%D0%BE%D0%B4%D0%B5%D1%84%D0%B8%D1%86%D0%B8%D1%82%D0%B0-%D1%87%D0%B5%D0%BB%D0%BE%D0%B2%D0%B5%D0%BA%D0%B0-%D0%B2%D0%B8%D1%87#v1021396_ru
https://www.msdmanuals.com/ru/%D0%BF%D1%80%D0%BE%D1%84%D0%B5%D1%81%D1%81%D0%B8%D0%BE%D0%BD%D0%B0%D0%BB%D1%8C%D0%BD%D1%8B%D0%B9/%D0%B3%D0%B5%D0%BC%D0%B0%D1%82%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3%D0%B8%D1%8F-%D0%B8-%D0%BE%D0%BD%D0%BA%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3%D0%B8%D1%8F/%D0%BB%D0%B5%D0%B9%D0%BA%D0%BE%D0%B7%D1%8B/%D0%BE%D0%B1%D0%B7%D0%BE%D1%80%D1%8B-%D0%BB%D0%B5%D0%B9%D0%BA%D0%B5%D0%BC%D0%B8%D0%B8-overview-of-leukemia
https://www.msdmanuals.com/ru/%D0%BF%D1%80%D0%BE%D1%84%D0%B5%D1%81%D1%81%D0%B8%D0%BE%D0%BD%D0%B0%D0%BB%D1%8C%D0%BD%D1%8B%D0%B9/%D0%B3%D0%B5%D0%BC%D0%B0%D1%82%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3%D0%B8%D1%8F-%D0%B8-%D0%BE%D0%BD%D0%BA%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3%D0%B8%D1%8F/%D0%BB%D0%B8%D0%BC%D1%84%D0%BE%D0%BC%D1%8B/%D0%BE%D0%B1%D0%B7%D0%BE%D1%80-%D0%BB%D0%B8%D0%BC%D1%84%D0%BE%D0%BC%D1%8B-overview-of-lymphoma
https://www.msdmanuals.com/ru/%D0%BF%D1%80%D0%BE%D1%84%D0%B5%D1%81%D1%81%D0%B8%D0%BE%D0%BD%D0%B0%D0%BB%D1%8C%D0%BD%D1%8B%D0%B9/%D0%B8%D0%BC%D0%BC%D1%83%D0%BD%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3%D0%B8%D1%8F-%D0%B0%D0%BB%D0%BB%D0%B5%D1%80%D0%B3%D0%B8%D1%87%D0%B5%D1%81%D0%BA%D0%B8%D0%B5-%D1%80%D0%B0%D1%81%D1%81%D1%82%D1%80%D0%BE%D0%B9%D1%81%D1%82%D0%B2%D0%B0/%D0%B8%D0%BC%D0%BC%D1%83%D0%BD%D0%BE%D0%B4%D0%B5%D1%84%D0%B8%D1%86%D0%B8%D1%82%D0%BD%D1%8B%D0%B5-%D1%81%D0%BE%D1%81%D1%82%D0%BE%D1%8F%D0%BD%D0%B8%D1%8F/%D1%81%D0%B8%D0%BD%D0%B4%D1%80%D0%BE%D0%BC-%D0%B2%D0%B8%D1%81%D0%BA%D0%BE%D1%82%D1%82%D0%B0-%D0%BE%D0%BB%D0%B4%D1%80%D0%B8%D1%87%D0%B0
https://www.msdmanuals.com/ru/%D0%BF%D1%80%D0%BE%D1%84%D0%B5%D1%81%D1%81%D0%B8%D0%BE%D0%BD%D0%B0%D0%BB%D1%8C%D0%BD%D1%8B%D0%B9/%D0%B8%D0%BC%D0%BC%D1%83%D0%BD%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3%D0%B8%D1%8F-%D0%B0%D0%BB%D0%BB%D0%B5%D1%80%D0%B3%D0%B8%D1%87%D0%B5%D1%81%D0%BA%D0%B8%D0%B5-%D1%80%D0%B0%D1%81%D1%81%D1%82%D1%80%D0%BE%D0%B9%D1%81%D1%82%D0%B2%D0%B0/%D1%82%D1%80%D0%B0%D0%BD%D1%81%D0%BF%D0%BB%D0%B0%D0%BD%D1%82%D0%B0%D1%86%D0%B8%D1%8F/%D0%BE%D0%B1%D0%B7%D0%BE%D1%80-%D1%82%D1%80%D0%B0%D0%BD%D1%81%D0%BF%D0%BB%D0%B0%D0%BD%D1%82%D0%B0%D1%86%D0%B8%D0%B8-overview-of-transplantation
https://www.msdmanuals.com/ru/%D0%BF%D1%80%D0%BE%D1%84%D0%B5%D1%81%D1%81%D0%B8%D0%BE%D0%BD%D0%B0%D0%BB%D1%8C%D0%BD%D1%8B%D0%B9/%D0%B8%D0%BC%D0%BC%D1%83%D0%BD%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3%D0%B8%D1%8F-%D0%B0%D0%BB%D0%BB%D0%B5%D1%80%D0%B3%D0%B8%D1%87%D0%B5%D1%81%D0%BA%D0%B8%D0%B5-%D1%80%D0%B0%D1%81%D1%81%D1%82%D1%80%D0%BE%D0%B9%D1%81%D1%82%D0%B2%D0%B0/%D1%82%D1%80%D0%B0%D0%BD%D1%81%D0%BF%D0%BB%D0%B0%D0%BD%D1%82%D0%B0%D1%86%D0%B8%D1%8F/%D0%BE%D0%B1%D0%B7%D0%BE%D1%80-%D1%82%D1%80%D0%B0%D0%BD%D1%81%D0%BF%D0%BB%D0%B0%D0%BD%D1%82%D0%B0%D1%86%D0%B8%D0%B8-overview-of-transplantation
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Риск развития ПМЛ у больных СПИДом возрастает с увеличением вирусной 

нагрузки; в настоящее время распространенность ПМЛ уменьшилась в связи с 

широким применением более эффективных антиретровирусных препаратов. 

В то же время возрастает количество случаев ПМЛ, таких как осложнения 

иммуномодулирующей терапии. Препараты, которые чаще всего назначают 

включают: 

 Моноклональные антитела натализумаб; 

 Брентуксимаба ведотин – конъюгат антител с лекарственным средством. 

Но ПМЛ наблюдается у пациентов, принимающих другие препараты 

(например, ритуксимаб, финголимод, диметилфумарат). Измерение сывороточных 

антител к вирусу Джона Каннингема (индекс вируса Джона Каннингема) может 

помочь оценить риск ПМЛ у пациентов, принимающих натализумаб; более высокие 

уровни указывают на более высокий риск. 

Первым проявлением заболевания может быть неловкость при 

мультифокальной лейкоэнцефалопатии. Очень часто при обследовании выявляется 

гемипарез. Также часто наблюдаются афазия, дизартрия и гемианопсия. У двух 

третей больных многоочаговое поражение коры больших полушарий приводит к 

развитию когнитивных нарушений. Могут наблюдаться поражения сенсорных 

структур, мозжечка и ствола головного мозга. 

Головные боли и судорожные припадки редки и встречаются чаще всего у 

больных СПИДом. 

Неуклонное прогрессирование заболевания приводит к смерти, как правило, 

спустя 1-9 месяцев после появления симптомов заболевания. 

Диагностика ПМЛ. 

 МРТ; 

 Исследование спинномозговой жидкости (СМЖ) на ДНК JC-вируса. 

Наличие прогрессирующей мультифокальной лейкоэнцефалопатии следует 

подозревать у пациентов с необъяснимыми прогрессирующими признаками 

поражения головного мозга, особенно у больных с иммунодефицитными 

состояниями. 

Предварительный диагноз ПМЛ ставится на основании данных МРТ с 

контрастом, выявившей единичные или множественные очаги поражения белого 

вещества на Т2-взвешенных изображениях. Контрастное вещество слабо 

накапливается, как правило, по периферии в 5-15% очагов. При КТ могут 

определяться очаги пониженной плотности, не накапливающие контраст, однако 

этот метод является менее чувствительным по сравнению с МРТ. 

ЦСЖ исследуется на ДНК JC-вируса с использованием ПЦР; положительные 

результаты этого анализа в сочетании с характерными изменениями при 

нейровизуализации подтверждают диагноз ПМЛ. Общий анализ ЦСЖ, как правило, 

не изменен. 
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Серологические исследования неинформативны. Иногда с целью 

дифференциальной диагностики выполняют стереотактическую биопсию мозга, 

которая, впрочем, редко себя оправдывает. 

Лечение прогрессивной многоочаговой лейкодистрофи, в основном, 

поддерживающее. Экспериментальное применение цидофовира и других 

противовирусных препаратов не подтвердило своей эффективности. 

Антиретровирусная терапия (АРТ) улучшает прогноз заболевания у ВИЧ-

инфицированных пациентов с ПМЛ, увеличивая уровень годовой выживаемости с 

10 до 50%. В то же время, агрессивная антиретровирусная терапия может приводить 

к развитию у пациентов воспалительного синдрома восстановления иммунной 

системы (ВСВИС). При ВСВИС восстанавление иммунной системы вызывает 

интенсивную воспалительную реакцию на вирус JC, тем самым ухудшая 

симптоматику. При проведении нейровизуализации на фоне ВСВИС выявляются 

значительное усиление накопления контрастного вещества очагами и иногда – отек 

головного мозга. Эффективной может быть терапия кортикостероидами. В 

зависимости от тяжести течения ВСВИС и СПИДа возможно рассматривать вопрос о 

прекращении антиретровирусной терапии. 

Отмена иммуносупрессантов может привести к улучшению самочувствия 

пациентов. В то же время у этих пациентов повышается риск развития ВСВИС. 

При развитии ПМЛ у пациентов, получающих лечение натализумабом, иным 

иммуномодулирующим лекарственным средством или иммуносупрессантами, 

прием указанных лекарственных средств необходимо прекратить, с последующим 

проведением плазмафереза для удаления остатков препарата в циркулирующей 

крови. 

Немногочисленные данные свидетельствуют о том, что лечение с помощью 

ингибиторов программируемой клеточной гибели 1 (PD-1) пембролизумаба или 

ниволумаба (ингибиторы иммунных контрольных точек) может уменьшить 

вирусную нагрузку в СМЖ, повысить противовирусную клеточную иммунную 

активность и привести к клиническому улучшению. 

ПМЛ развивается вследствие реактивации повсеместно распространенного JC-

вируса, как правило, на фоне снижения клеточного иммунитета. 

При ПМЛ чаще всего наблюдаются нарушение координации движений, 

гемипарезы, афазия, дизартрия, гемианопсия и когнитивные нарушения. 

У пациентов со снижением клеточного иммунитета и необъяснимыми 

прогрессирующими признаками поражения головного мозга необходимы 

проведение МРТ головного мозга и исследование ЦСЖ на ДНК JC-вируса. 

Проводите поддерживающую терапию пациентов и лечите основные 

заболевания согласно показаниям (например, прекратив прием натализумаба, 

другого иммуномодулирующего лекарственного средства или 

иммунодепрессантов, или у пациентов с СПИДом, инициируя антиретровирусную 

https://www.msdmanuals.com/ru/%D0%BF%D1%80%D0%BE%D1%84%D0%B5%D1%81%D1%81%D0%B8%D0%BE%D0%BD%D0%B0%D0%BB%D1%8C%D0%BD%D1%8B%D0%B9/%D0%B8%D0%BD%D1%84%D0%B5%D0%BA%D1%86%D0%B8%D0%BE%D0%BD%D0%BD%D1%8B%D0%B5-%D0%B1%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D0%B8/%D0%B2%D0%B8%D1%80%D1%83%D1%81-%D0%B8%D0%BC%D0%BC%D1%83%D0%BD%D0%BE%D0%B4%D0%B5%D1%84%D0%B8%D1%86%D0%B8%D1%82%D0%B0-%D1%87%D0%B5%D0%BB%D0%BE%D0%B2%D0%B5%D0%BA%D0%B0-%D0%B2%D0%B8%D1%87/%D0%B8%D0%BD%D1%84%D0%B5%D0%BA%D1%86%D0%B8%D1%8F-%D0%B2%D1%8B%D0%B7%D0%B2%D0%B0%D0%BD%D0%BD%D0%B0%D1%8F-%D0%B2%D0%B8%D1%80%D1%83%D1%81%D0%BE%D0%BC-%D0%B8%D0%BC%D0%BC%D1%83%D0%BD%D0%BE%D0%B4%D0%B5%D1%84%D0%B8%D1%86%D0%B8%D1%82%D0%B0-%D1%87%D0%B5%D0%BB%D0%BE%D0%B2%D0%B5%D0%BA%D0%B0-%D0%B2%D0%B8%D1%87#v26307332_ru
https://www.msdmanuals.com/ru/%D0%BF%D1%80%D0%BE%D1%84%D0%B5%D1%81%D1%81%D0%B8%D0%BE%D0%BD%D0%B0%D0%BB%D1%8C%D0%BD%D1%8B%D0%B9/%D0%B8%D0%BD%D1%84%D0%B5%D0%BA%D1%86%D0%B8%D0%BE%D0%BD%D0%BD%D1%8B%D0%B5-%D0%B1%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D0%B7%D0%BD%D0%B8/%D0%B2%D0%B8%D1%80%D1%83%D1%81-%D0%B8%D0%BC%D0%BC%D1%83%D0%BD%D0%BE%D0%B4%D0%B5%D1%84%D0%B8%D1%86%D0%B8%D1%82%D0%B0-%D1%87%D0%B5%D0%BB%D0%BE%D0%B2%D0%B5%D0%BA%D0%B0-%D0%B2%D0%B8%D1%87/%D0%B8%D0%BD%D1%84%D0%B5%D0%BA%D1%86%D0%B8%D1%8F-%D0%B2%D1%8B%D0%B7%D0%B2%D0%B0%D0%BD%D0%BD%D0%B0%D1%8F-%D0%B2%D0%B8%D1%80%D1%83%D1%81%D0%BE%D0%BC-%D0%B8%D0%BC%D0%BC%D1%83%D0%BD%D0%BE%D0%B4%D0%B5%D1%84%D0%B8%D1%86%D0%B8%D1%82%D0%B0-%D1%87%D0%B5%D0%BB%D0%BE%D0%B2%D0%B5%D0%BA%D0%B0-%D0%B2%D0%B8%D1%87#v26307332_ru
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терапию и со всесторонним контролем за развитием воспалительного синдрома 

восстановления иммунитета). 

Немногочисленные данные свидетельствуют о том, что лечение 

пембролизумабом или ниволумабом может уменьшить вирусную нагрузку в СМЖ, 

повысить противовирусную клеточную иммунную активность и привести к 

клиническому улучшению. 
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