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Введение 

Генерализованная миастения (ГМ) – это аутоимунное заболева-
ние, основой которого является нарушение нейромышечной прово-
димости в разных группах мышц. По степени выраженности миа-
стению подразделяют на локальные и генерализованные формы. 
С учетом неспецифичности развития симптоматики особенностью 
заболевания зачастую является несвоевременная диагностика и, 
соответственно, несвоевременная патогенетическая терапия. Это 
в свою очередь приводит к ухудшению неврологического статуса, 
вплоть до развития т.н. «кризовых» состояний. Такие нарушения, 
по данным различных авторов, наблюдаются более чем у 30% 
больных миастенией. Развитие криза является наиболее тяже-
лым проявлением миастении, значительно ухудшает ближайший 
прогноз для больного  и является основной причиной фатальных 
исходов. До появления в арсенале клиницистов антихолинэсте-
разной и иммуносупрессивной терапии, хирургического лечения 
большинство больных погибали в первые 2–3 года заболевания 
от развития дыхательных расстройств.

Историческая справка 

Впервые состояние, похожее на миастенический криз, было 
задокументировано еще в 1672 г. T. Willis. В отдельную нозо-
логическую форму миастения была выведена гораздо позднее 
благодаря работам W. Wilks (1737), W. Erb (1739), S. Goldflam 
(1893), F. Jolly (1985), J. Campbell и P. Bromwell [1]. Сама болезнь 
являлась большой загадкой для исследователей и врачей,   
т.к. поражала население разных возрастных и социальных групп. 
Предположения о вовлеченности в патологию миастении вилоч-
ковой железы были описаны E. Bell (1917). А хирургическая 
техника тотальной тимэктомии (ТЭ) была подробно описана   
в 1944 г. американским хирургом A. Blalock [2].

В России первая ТЭ была выполнена А.М. Дыхно в 1940 г.,   
а первая успешная операция при тимоме – Б.В. Петровским   
в 1954 г. [3]. В 1959 г. А.С. Чечулин сообщил о первых 43 операци-

ях на вилочковой железе, а в 1962 г. М.И. Кузин – о 50 операциях  
при ГМ. Большая заслуга в разработке методов лечения миа-
стении принадлежит целой плеяде отечественных и зарубеж-
ных ученых – А.А. Вишневскому, С.А. Гаджиеву, Б.М. Гехту,   
М.И. Кузину, В.С. Лобзину, В.Г. Цуману, О.С. Шкробу,   
И.Х. Ипполитову, K.E. Osserman, R.P. Lisak, R. Barchi, M. Dalakas, 
D. Drachman, A. Jaretzki и др.

Этиология и патогенез

При миастении вилочковая железа продуцирует в кровь целый 
ряд разнообразных аутоантител к различным компонентам 
нервно-мышечного соединения – антитела к ацетил-холиновым 
рецеторам (АТ к АХР), титину, рецепторам рианодина и ряду 
нейрональных антигенов [4, 5]. При этом для ГМ без тимомы 
характерен меньший набор АТ [6].

Основным аутоантигеном при миастении любого генеза явля-
ется ацетилхолиновый рецептор (АХР) постсинаптической мемб-
раны. Аутоантитела при миастении направлены к различным 
участкам и субъединицам АХР [7, 8].

По разным оценкам до 20% всех случаев ГМ занимают   
т.н. серонегативные формы, когда антител к АХР в крови нет 
[9, 10]. Серонегативные ГМ (СНГМ) по своему течению обычно 
тяжелее и в настоящее время изучаются учеными по всему 
миру. СНГМ могут быть вызваны различными наборами АТ, 
наибольшие группы из них составляют Musk-at и Lrp4-at [11].

В случаях с мышечной специфической тирозинкиназой (MuSK) 
ГМ-АТ связываются с Ig-регионами рецепторов на мембране, 
блокируя активацию agrin-LRP4-Musk комплекса. В норме агрин, 
высвобождаясь из нейрона, попадает на LRP4-Musk рецептор, 
который в свою очередь дает сигнал на активацию соседних АХР. 
Антитела к Musk или LRP4 нарушают передачу этого сигнала, 
снижая эффективность нейромышечной передачи [12]. 

MuSK- ассоциированная ГМ чаще всего обнаруживается   
у женщин и лиц молодого возраста, достигая 70% от всех СНГМ 
в данной выборке [9, 13]. В случаях со смешанными группами 
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Генерализованная миастения – это аутоиммунное заболевание, основой которого является нарушение 
нейромышечной проводимости в разных группах мышц. До появления в арсенале клиницистов антихо-
линэстеразной, иммуносупрессивной терапии и хирургического лечения большинство больных погибали 
в первые 2–3 года заболевания от развития дыхательных расстройств. Работы последних лет убедительно 
показывают, что выполненная тимэктомия, особенно на ранней стадии, приводит либо к ремиссии забо-
левания, либо к минимизации миастенических расстройств. По современным стандартам, под термином 
хирургическое лечение миастении понимается только полное удаление вилочковой железы с дополнитель-
ным иссечением окружающей клетчатки. В настоящее время наиболее адекватным из прямых доступов 
считается неполная срединная стернотомия, которая при необходимости может быть расширена до пол-
ной. Однако новые технологии и концепция миниагрессивности изменили взгляды хирургов на технику 
выполнения тимэктомии в сторону видео- и робот-ассистированных операций.
Ключевые слова: миастения, тимома, тимэктомия, видеоассистированная тимэктомия, трансстерналь-
ный доступ
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ABSTRACT
Generalized myasthenia gravis is an autoimmune disease, the basis of which is a violation of neuromuscular 
conduction in different muscle groups. Before the appearance of anticholinesterase, immunosuppressive therapies 
and surgical treatment in the clinical practice, most patients died in the first 2-3 years from the primary diagnosis due 
to the development of respiratory disorders. Recent studies have convincingly shown that thimectomy, especially 
at an early stage, leads either to remission of the disease or to minimization of myasthenic disorders. By modern 
standards, the term “surgical treatment of myasthenia gravis” refers only to complete removal of the thymus gland 
with additional excision of the surrounding connective tissue. Currently, incomplete median sternotomy which,   
if necessary, can be expanded to complete, is considered the most adequate of direct access methods. However, 
new technologies and the concept of mini-aggressiveness have changed the views of surgeons on the technique 
of thimectomy in the direction of video and robot-assisted operations.
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Новые технологии и концепция миниагрессивности измени-
ли взгляды хирургов на технику выполнения ТЭ. Наибольший 
интерес представляют работы, посвященные малоинвазивным 
доступам, таким как видео- и робот-ассистированные операции 
[38, 39]. На сегодняшний день малоивазивность эндоскопиче-
ских операций уже прочно ассоциируется с лучшим исходом   
в плане послеоперационного ведения больного. Но в то же 
время, когда дело касается больных миастенией, вопрос   
об использовании видеоэндоскопических методик еще вызывает 
споры и является предметом дискуссий [34, 37, 40].

В литературе появились аналитические работы, в которых 
сравнивается видеоассистированная ТЭ с расширенным транс-
стернальным доступом в ретроспективном исследовании [41, 44].  
Анализируя представленные сведения, можно сделать вывод, 
что видеоэндоскопические методы ТЭ отвечают основным тре-
бованиям радикальности и сопоставимы с таковой при тради-
ционной операции. 

Заключение

Сохраняется ряд нерешенных вопросов эндохирургической 
ТЭ. Это касается выработки четких показаний и противопока-
заний к выполнению ТЭ в зависимости от тяжести невроло-
гических расстройств, а также выбора научно обоснованного 
оптимального доступа для ее выполнения. Необходимо обосно-
вание рационального плана подготовки больных ГМ к оператив-
ному лечению. Техника выполнения видеоторакоскопической 
ТЭ требует оптимизации, а для повышения безопасности опе-
рации необходимо разработать и внедрить в практику новые 
методологические подходы. Также следует уделить внимание 
анестезиологическому обеспечению таких операций. Назрела 
необходимость в проведении сравнительного анализа эффек-
тивности видеоторакоскопической и открытой ТЭ у больных 
ГМ средней и тяжелой степеней (от класса IIb до класса IVb) на 
основании изучения отдаленных результатов хирургического  
лечения.
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пропорции антител в СНГМ разнятся от исследования к иссле-
дованию. Например, 3,8% СНГМ дали положительный результат 
для MuSK в китайской когорте [14], тогда как в Италии этот 
показатель достиг 47,4% [15]. 

По данным последних исследований, доля СНГМ связана   
с нарушением lipoprotein-relatedprotein 4 (LRP4). Так же как   
и MuSK, LRP4 отвечает за работу нейромышечных сочлене-
ний [16]. Антитела к LRP4 были выявлены во многих зарубеж-
ных исследованиях, их доля в числе СНГМ также варьируется   
от исследования к исследованию, достигая в некоторых из них 
50% всей серонегативной выборки. [17–19].

Эпидемиология

Расчеты общей заболеваемости и распространенности ГМ, 
основанные на 55 исследованиях, охватывающих 1950–2007 гг.,  
позволили получить показатель распространенности в 77,7 случая  
на млн населения. Но стоит уточнить, что цифры распростра-
ненности ГМ увеличиваются с середины прошлого века, в пер-
вую очередь благодаря улучшению диагностики и повышению 
доступности медицинского обслуживания [20].

Классификация миастении

В настоящее время предложено несколько классификаций 
миастении. В России традиционно используется классифика-
ция, предложенная Б.М. Гехтом. В ней учитывается характер 
течения заболевания, степень генерализации миастеническо-
го процесса, тяжесть двигательных расстройств и степень   
их компенсации [21].

Вместе с тем все чаще для оценки критериев и степени тяже-
сти используют классификацию миастении, предложенную   
в 2000 г. экспертами американского фонда миастении (MGFA) 
[22]. Классификация включает в себя 5 классов тяжести течения. 
Начиная от I – глазная форма, до V –полное отсутствие движения 
конечностей и аксиальной мускулатуры с интубацией.

Хирургическое лечение 

Cовременные работы, особенно последних лет, с большим 
числом пациентов убедительно показывают, что выполненная ТЭ,  
особенно на ранней стадии, приводит либо к ремиссии заболе-
вания, либо к минимизации миастенических расстройств [23].

В августе 2016 г. группа исследователей из Оксфорда опубли-
ковала обобщенный результат долгосрочного исследования ТЭ.  
Методом рандомизированного двойного слепого исследо-
вания выполнена оценка трансстернальной ТЭ по сравнению   
с консервативным лечением преднизолоном. В исследование 
были включены две группы по 60 человек. Критериями отбора 
были возраст от 18 до 65 лет, течение генерализованного типа 
миастении не более 3 лет. Исследование показало статистически 
значимое преимущество ТЭ. По результатам у пациентов с ТЭ 
в среднем доза гормонов снизилась (44 против 60 мг только   
в лекарственной группе). Помимо этого у пациентов из первой 
группы было меньше последующих госпитализаций по поводу ГМ,  
а также уменьшилось общее число больничных дней. Лишь   
у одного из 66 пациентов было осложнение, связанное с ТЭ [24].

Таким образом, анализ литературы показывает, что бо`льшая 
часть работ, посвященных лечению ГМ, рекомендует ТЭ как 
метод, действительно позволяющий значительно улучшить 
результаты лечения этого заболевания.

Тем не менее в настоящее время наибольший интерес вызы-
вает целесообразность выполнения ТЭ у пациентов с глазной 
формой миастении (ГФМ). Продолжаются исследования   
по поводу возможных рисков прогрессирования миастении   
от глазных форм до генерализованных. Ретроспективные данные 
показывают, что у 60% пациентов с ГФМ, которая прогрессирует 
до генерализованной, это происходит в первые 2 года [25].  
Причины ухудшения миастенического статуса до конца не ясны, 
но одним из наиболее достоверных факторов является тимома 
и гиперплазия вилочковой железы [26]. В своих рекомендациях 
по ведению миастении Ассоциация британских неврологов ука-
зывает, что раннее начало иммунотерапии и ТЭ у больных ГФМ  
дают хороший результат и снижают риск генерализации [27]. 
Это становится все более актуальным в эпоху расширения тера-
певтических и хирургических вариантов лечения. 

По современным стандартам, под термином хирургическое 
лечение миастении понимается только полное удаление вилоч-
ковой железы, с дополнительным иссечением окружающей 
клетчатки [28, 29].

Для того чтобы выполнить такой объем операции большое 
значение имеет правильный выбор доступа у каждого кон-
кретного больного, удовлетворяющий всем требованиям: 
условия для обзора средостения, удобство и безопасность, 
хорошая ревизия операционного поля, низкая травматичность, 
длительность операционной травмы, метод и длительность  
наркоза. 

Основным ограничением для хирургов является топография 
вилочковой железы. При ее небольшом размере, малой васку-
ляризации, расположении за мощным каркасом грудины часто 
требуется выполнение травматичных доступов [30]. С развити-
ем эндоскопических технологий выбор оперативных доступов 
увеличился в разы, с ними же снизилась и травматичность 
операций. В настоящее время чаще всего используют различные 
варианты трансстернального доступа (полная продольная стер-
нотомия или частичная продольная стернотомия, продольная 
стернотомия с резекцией мечевидного отростка, косая непол-
ная стернотомия), торакотомных доступов (односторонняя 
правая или левая торакотомия, чрездвуплевральный доступ 
с поперечной стернотомией) [31]. Трансцервикальный доступ, 
широко применяемый ранее, в настоящее время практически   
не используется. Большинство специалистов сходятся во мне-
нии, что малый угол обзора, вызванный узостью операционного 
поля, не дает возможности нормальной ориентации в ране. 
Также этот доступ ограничивает необходимую радикальность 
требуемого вмешательства [32, 33].

Таким образом, наиболее адекватным из прямых досту-
пов считается неполная срединная стернотомия, которая 
при необходимости может быть расширена до полной [34].   
Этот доступ обеспечивает самый лучший обзор операционного 
поля с возможностью удаления всей железы и окружающей 
клетчатки с минимальным риском повреждения соседних 
органов и ткани, давая широкий угол действия инструментам 
хирурга. Единственным, но существенным недостатком данного 
доступа является его высокая травматичность, вызванная рас-
сечением грудины, что увеличивает восстановительный период 
и лекарственную нагрузку на пациента [35, 36]. Кроме того, 
разрушение губчатой кости, играющей важную роль в процессе 
кроветворения, увеличивает агрессивность этого доступа. Вкупе 
с косметическим дефектом после операции (большой шрам   
на груди после операции) все это дает толчок к использованию 
других, менее инвазивных техник [37]. 
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Новые технологии и концепция миниагрессивности измени-
ли взгляды хирургов на технику выполнения ТЭ. Наибольший 
интерес представляют работы, посвященные малоинвазивным 
доступам, таким как видео- и робот-ассистированные операции 
[38, 39]. На сегодняшний день малоивазивность эндоскопиче-
ских операций уже прочно ассоциируется с лучшим исходом   
в плане послеоперационного ведения больного. Но в то же 
время, когда дело касается больных миастенией, вопрос   
об использовании видеоэндоскопических методик еще вызывает 
споры и является предметом дискуссий [34, 37, 40].

В литературе появились аналитические работы, в которых 
сравнивается видеоассистированная ТЭ с расширенным транс-
стернальным доступом в ретроспективном исследовании [41, 44].  
Анализируя представленные сведения, можно сделать вывод, 
что видеоэндоскопические методы ТЭ отвечают основным тре-
бованиям радикальности и сопоставимы с таковой при тради-
ционной операции. 

Заключение

Сохраняется ряд нерешенных вопросов эндохирургической 
ТЭ. Это касается выработки четких показаний и противопока-
заний к выполнению ТЭ в зависимости от тяжести невроло-
гических расстройств, а также выбора научно обоснованного 
оптимального доступа для ее выполнения. Необходимо обосно-
вание рационального плана подготовки больных ГМ к оператив-
ному лечению. Техника выполнения видеоторакоскопической 
ТЭ требует оптимизации, а для повышения безопасности опе-
рации необходимо разработать и внедрить в практику новые 
методологические подходы. Также следует уделить внимание 
анестезиологическому обеспечению таких операций. Назрела 
необходимость в проведении сравнительного анализа эффек-
тивности видеоторакоскопической и открытой ТЭ у больных 
ГМ средней и тяжелой степеней (от класса IIb до класса IVb) на 
основании изучения отдаленных результатов хирургического  
лечения.
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К юбилею Николая Аркадьевича Дайхеса

Николаю Аркадьевичу 
Дайхесу, профессору, 
члену-корреспонденту 
РАН, заслуженному дея-
телю науки Российской 
Федерации 18 декабря 
2019 г. исполнилось 60 лет. 

Оториноларинголог 
в третьем поколении 
Н.А. Дайхес родился 
в Астрахани. В 1983 г.  
окончил с отличием 
Астраханский медицин-
ский институт, обучался 
в клинической ординату-
ре, затем – в аспирантуре 

Центрального института усовершенствования врачей Минздрава 
СССР в Москве. В 1987 г. защитил кандидатскую диссертацию на 
тему «Методы сорбционной терапии в оториноларингологии», в 
1992 г. – докторскую диссертацию на тему «Экстракорпоральная 
иммунотерапия в ЛОР-онкологии». В 1995 г. ему было присвое-
но ученое звание профессора, в 2016 г. он был избран членом-
корреспондентом Российской академии наук. 

Н.А. Дайхес является инициатором создания крупнейшего 
в мире научно-клинического учреждения в области оторино-
ларингологии и заболеваний головы и шеи – Национального 
медицинского исследовательского центра оториноларингологии, 
который возглавляет с 2004 г. С 2011 г. Н.А. Дайхес являет-
ся заведующим кафедрой оториноларингологии Российского 
национального исследовательского медицинского университета 
им. Н.И. Пирогова. 

Особое место в сфере научных интересов Н.А. Дайхеса зани-
мают злокачественные новообразования органов головы и шеи. 
Он является инициатором внедрения ряда новых методов ранней 
диагностики онкозаболеваний ЛОР-органов. Впервые в нашей 
стране Н.А. Дайхес разработал и внедрил в клиническую пра-
ктику принципиально новый подход к лечению злокачественных 
опухолей с использованием адоптивной иммунотерапии, им 
предложены уникальные хирургические экстракорпоральные 
методики, применена фотодинамическая терапия при ЛОР-
онкологии. Его авторские методики по применению малоин-
вазивной лазерной хирургии ЛОР-органов при злокачествен-

ных новообразованиях позволяют выполнять самые сложные 
функционально-щадящие операции и значительно сокращать 
восстановительный период. 

При непосредственном участии Н.А. Дайхеса разработаны 
и активно внедряются в клиническую практику методы реаби-
литации пациентов после лечения злокачественных новообра-
зований. Новизна и актуальность исследований, проводимых  
Н.А. Дайхесом, подтверждена 39 патентами.

Николай Аркадьевич Дайхес является председателем 
Диссертационного совета при Федеральном научно-клиниче-
ском центре оториноларингологии ФМБА. Под его руководством 
защищены 21 кандидатская и 11 докторских диссертаций.

Н.А. Дайхес – автор и соавтор более 450 научных работ,  
в т.ч. 17 монографий и руководств по оториноларингологии. 
Он является соучредителем и заместителем главного редактора 
журнала «Российская оториноларингология», главным редак-
тором журнала «Оториноларингология. Восточная Европа», 
членом редакционного совета журналов «Медицина экстре-
мальных ситуаций» «Оториноларингология – хирургия головы 
и шеи» (Астана), «Вестник Росздравнадзора», членом ред-
коллегий журналов «Head and Neck/Голова и шея», «Опухоли 
головы и шеи», «Пластическая хирургия и эстетическая  
медицина» и др. 

Н.А. Дайхес является Главным оториноларингологом 
Минздрава Российской Федерации, Председателем Комиссии 
Общественной палаты по охране здоровья граждан и развитию 
здравоохранения, Вице-президентом Национальной медицин-
ской ассоциации оториноларингологов, Евразийской ассамблеи 
оториноларингологов, председателем Общественного совета 
при Минздраве Московской области. 

Многолетняя плодотворная работа Н.А. Дайхеса была отмече-
на государством. Ему присвоены звания «Заслуженный работ-
ник здравоохранения Российской Федерации», «Заслуженный 
деятель науки Российской Федерации», он является лауреатом 
премий «Выбор» «За гражданское мужество в противостоянии 
преступности», Указом Президента РФ №359 от 28.07.2016 
награжден орденом Дружбы за заслуги в развитии здравоох-
ранения, медицинской науки и многолетнюю работу. 

Сердечно поздравляем Николая Аркадьевича с юбилеем 
и искренно желаем ему крепкого здоровья, благополучия и 
дальнейшей созидательной работы на благо отечественного 
здравоохранения.
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