
ГIРАВИТЕЛЫСТВО МОСКВЫ
ДЕНАРТАМЕНТ ЗДРАВООХРАНЕIШЯ ГОРОДА МОСКВЫ

СОГЛАСОВАВО РЕКОМЕНдОВАВО

Межрегиональной общественной
организацией «Нау’шо
практическое общество врачей
неотложной медицины».
Прсз <.~НПО ВИМ»,

~фессор
МJЯ Хубутия

г специадист
ента

Н.А. Шамалов

(<4» kЦu~Р’ г.2024 Г.
U

диАHIОСТККА И ЛЕЧЕниЕ ЭНЦЕФАЛОПАТ~~ ВЕРIШКЕ
Методические рекомендации }&____

Москва 2024



2 

 

УДК: 616.831.55-002.151- 07/08 

ББК: 56.127.7 я7 

Д-44 

 

Организация-разработчик: Государственное бюджетное учреждение 

здравоохранения города Москвы «Научно-исследовательский институт скорой 

помощи им. Н.В. Склифосовского Департамента здравоохранения города 

Москвы». 

Составители: заместитель директора – руководитель регионально-сосудистого 

центра, зав. научным отделением неотложной неврологии и восстановительного 

лечения, канд. мед. наук Г.Р. Рамазанов, с.н.с. научного отделения неотложной 

неврологии и восстановительного лечения, канд. мед. наук Э.А. Ковалева, м.н.с. 

научного отделения неотложной неврологии и восстановительного лечения, зав. 

неврологическим отделением для больных с ОНМК, канд. мед. наук Е.В. 

Шевченко, м.н.с. научного отделения неотложной неврологии и 

восстановительного лечения Х.В. Коригова, м.н.с. научного отделения 

неотложной неврологии и восстановительного лечения Л.Х-Б. Ахматханова, 

в.н.с. научного отделения неотложной неврологии и восстановительного лечения, 

зав. отделением реанимации и интенсивной терапии для больных с ОНМК, канд. 

мед. наук И.С. Алиев, м.н.с. научного отделения неотложной неврологии и 

восстановительного лечения А.М. Измайлова 

Рецензенты: профессор кафедры неврологии, нейрохирургии и медицинской 

генетики ФГБОУ ВО РНИМУ им. Н.И. Пирогова, докт. мед. наук А.В. Лебедева, 

заведующий неврологическим отделением ГБУЗ ГКБ им. В.В. Виноградова 

ДЗМ, канд. мед. наук О.П. Артюков 

Диагностика и лечение энцефалопатии Вернике: методические рекомендации / 

составители: Г.Р. Рамазанов, Э.А. Ковалева, Е.В. Шевченко [и др.]. – М.: ГБУЗ 

«НИИ СП им. Н.В. Склифосовского ДЗМ» – М., 2023. – 35 с. 

Принято решение Экспертным советом по науке Департамента здравоохранения 

города Москвы и Межрегиональной общественной организацией «Научно-

практическое общество врачей неотложной медицины» город Москвы 

(Протокол № 1/1 от 10.01.2024 г.) рекомендовать методические рекомендации к 

печати и последующему внедрению в практику московского здравоохранения. 

 

Предназначение: методические рекомендации посвящены вопросам 

диагностики и лечения энцефалопатии Вернике, рекомендованы для врачей 

общей практики, анестезиологов-реаниматологов и неврологов. 

 

Данный документ является собственностью Департамента здравоохранения 

города Москвы и не подлежит тиражированию и распространению без 

соответствующего разрешения 

 
ISBN    © ГБУЗ «НИИ СП им. Н.В. Склифосовского ДЗМ», 2024 

               © Коллектив авторов, 2024  



3 

 

СОДЕРЖАНИЕ 

 

Нормативные ссылки……………………………………………….. 

Обозначения и сокращения………………………………………… 

4 

5 

Введение ……………………………………………………………. 6 

Патофизиология и этиология энцефалопатии Вернике …………. 7 

Клинические проявления энцефалопатии Вернике .……………... 14 

Диагностика энцефалопатии Вернике ……………………………. 18 

Лечение энцефалопатии Вернике ……………................................. 24 

Профилактика энцефалопатии Вернике ………………………….. 

Заключение …………………………………………………………. 

Список использованных источников…...………………………….  

26 

28 

29 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



4 

 

НОРМАТИВНЫЕ ССЫЛКИ 
 

В настоящем документе использованы ссылки на следующие 

нормативные документы:  

Федеральный закон от 21 ноября 2011 г. N 323-ФЗ «Об основах 

охраны здоровья граждан в Российской Федерации». 

Федеральный закон от 25.12.2018 № 489-ФЗ «О внесении изменений 

в статью 40 Федерального закона «Об обязательном медицинском 

страховании в Российской Федерации» и Федеральный закон «Об основах 

охраны здоровья граждан в Российской Федерации» по вопросам 

клинических рекомендаций".  
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ОБОЗНАЧЕНИЯ И СОКРАЩЕНИЯ 

 

α-КГ – α-кетоглутарат 

α-КГД – α-кетоглутаратдегидрогеназа 

АТФ – аденозинтрифосфат 

Ацетил-КоА – ацетил-коэнзим А 

ГАМК – гамма-аминомасляная кислота 

ГЭБ – гематоэнцефалический барьер 

ЖКТ – желудочно-кишечный тракт 

ИВЛ – искусственная вентиляция легких 

НАД – никотинамидадениндинуклеотид 

НАДФ – никотинамидадениндинуклеотидфосфат 

МРТ – магнитно-резонансная томография 

ПДГ – пируватдегидрогеназа 

ТМФ – тиаминмонофосфат 

ТПФ – тиаминпирофосфат 

ЭВ – энцефалопатия Вернике 

ADC – коэффициент диффузии 

DWI – диффузионно-взвешенные изображения 

NO – оксид азота 

NOS – синтаза оксида азота 

ONOO- – пероксинитрат 

ПО – перекисное окисление 
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ВВЕДЕНИЕ 

 

Энцефалопатия Вернике (ЭВ) – жизнеугрожающее заболевание, 

вызванное острым или хроническим дефицитом тиамина, 

сопровождающееся отеком ствола головного мозга с развитием 

общемозговых и/или очаговых симптомов повреждения центральной 

нервной системы, и требующее незамедлительного лечения с целью 

предотвращения развития тяжелой инвалидизации и смерти.  

Впервые ЭВ описана Карлом Вернике под названием острого 

верхнего геморрагического полиоэнцефалита в 1881 году у пациентки со 

стенозом привратника желудка и неукротимой рвотой. Диагноз был 

подтвержден аутопсией, на которой были выявлены точечные 

кровоизлияния с двух сторон вдоль стенки третьего желудочка головного 

мозга. Карл Вернике сформулировал триаду классических клинических 

симптомов данного заболевания: остро возникшая энцефалопатия, 

атактическая походка и офтальмоплегия и/или нистагм [84].  

Частота развития ЭВ в популяции составляет примерно 1,5% [21]. На 

основании результатов аутопсии распространенность ЭВ варьирует от 1 до 

3% на 100 000 населения в год [27, 40, 47]. У лиц, злоупотребляющих 

алкоголем, встречаемость ЭВ достигает 80%, у пациентов после 

бариатрических операций – около 8% [3]. У мужчин ЭВ встречается в 1,7 

раза чаще, чем у женщин. Средний возраст развития заболевания варьирует 

от 30 до 50 лет [21, 26, 79]. 

Несвоевременно начатая терапия при ЭВ является причиной 

необратимых изменений головного мозга, тяжелой инвалидизации, а в 20% 

случаев – летального исхода. У 59% пациентов с хроническим 

алкоголизмом ЭВ приводит к летальному исходу [7, 54].  
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ПАТОФИЗИОЛОГИЯ И ЭТИОЛОГИЯ ЭНЦЕФАЛОПАТИИ 

ВЕРНИКЕ 

 

Тиамин – водорастворимый витамин, содержащийся во многих 

продуктах питания, включая мясо, бобовые, семена подсолнечника, овощи 

и продукты из цельного или обогащенного зерна [24, 33]. В растениях 

тиамин существует в свободной форме. В продуктах животного 

происхождения более 95% витамина В1 находится в виде 

тиаминпирофосфата (ТПФ), фосфорилированной и биологически активной 

форме тиамина [18]. Усвоение тиамина из пищи высокое, однако он быстро 

разрушается в щелочной среде (при рН >8) и при высоких температурах 

[38]. 

Всасывание тиамина наиболее эффективно в верхних отделах тощей 

кишки и в меньшей степени в двенадцатиперстной и подвздошной. У 

тонкого кишечника двойная система всасывания тиамина. При низких 

концентрациях всасывание витамина В1 является активным процессом, 

опосредованным переносчиком и зависящим от натрий-зависимой АТФ-азы 

[38]. При высоких концентрациях (>2,5 мг) абсорбция происходит 

посредством пассивной диффузии [18, 28, 65]. 

Всасывание тиамина в кишечнике зависит от достаточности питания, 

а также от употребления алкоголя. Недоедание может уменьшить 

энтеральное всасывание тиамина примерно на 70%, снижая его уровень в 

крови на 30-90% ниже нормы [56, 76]. Алкоголь сам по себе может снизить 

абсорбцию витамина В1 на 50% у трети пациентов, не страдающих от 

истощения [75]. Этанол препятствует натрий-зависимому механизму 

активного транспорта тиамина из клеток слизистой оболочки через 

базолатеральную мембрану энтероцитов, но не через мембрану щеточной 

каемки [38]. 

Исследование Smithline HA и соавт. (2012) с участием здоровых 

добровольцев показало, что высокие концентрации тиамина в крови быстро 

достижимо при пероральном приеме тиамина гидрохлорида в дозе до 1500 

мг [65].  

В крови тиамин находится в свободной форме, в связи с альбумином 

или в виде тиаминмонофосфата (ТМФ) [38, 73]. Транспорт тиамина в 

эритроциты и/или лейкоциты происходит посредством облегченной 

диффузии [18]. Эритроциты и лейкоциты содержат около 90% тиамина 

крови, преимущественно в форме ТПФ [80]. Когда концентрация витамина 

В1 в крови низкая, транспорт в другие ткани осуществляется путем 

активного натрий-зависимого механизма, аналогичного энтеральной 

абсорбции. Высокие концентрации тиамина всасываются в ткани путем 

пассивной диффузии [18, 38]. 

Свободный тиамин и ТМФ может проникать через клеточные 

мембраны и обнаруживается во внеклеточной жидкости, плазме и 

цереброспинальной жидкости [18, 38]. После всасывания в желудочно-
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кишечном тракте большая часть свободного тиамина транспортируется в 

печень и фосфорилируется до его активной формы – ТПФ [38]. 

Самые высокие концентрации тиамина в сердце (0,28-0,79 мг/100 г), 

почках (0,24-0,58 мг/100 г), печени (0,20-0,76 мг/100 г) и головном мозге 

(0,14-0,44 мг/100 г), при этом концентрация в мозге сохраняется длительнее 

всего [18]. Ни в одной ткани нет значительных запасов витамина В1. Период 

полураспада тиамина у человека составляет от 9,5 до 18,5 дней [18, 38]. 

Общее количество тиамина у здорового взрослого человека составляет 

около 30 мг, при этом 40% депонировано в мышцах [73]. Ограниченные 

запасы витамина В1, короткий период полураспада и постоянная 

потребность в использовании тиамина в метаболических процессах 

приводит к необходимости постоянного его приема [24, 33, 53]. 

Тиамин играет важную коферментную и некоферментную роль в 

организме, в частности, в преобразовании энергии, синтезе пентоз и 

никотинамидадениндинуклеотидфосфата (НАДФ), а также в мембранной и 

нервной проводимости [38]. При преобразовании энергии тиамин является 

кофактором для нескольких ферментов, участвующих в реакциях 

декарбоксилирования и дегидрирования (рис. 1) [18, 38]. 

Тиаминпирофосфат является кофактором для нескольких ферментов, 

играющих роль в окислительном и неокислительном метаболизме 

углеводов. В окислительном метаболизме ТПФ необходим для 

митохондриального мультиферментного комплекса (ПДГ), 

осуществляющего превращение пирувата в ацетил-коэнзим А (ацетил-

КоА). Комплекс пируватдегидрогеназы включает три фермента: ТПФ-

зависимая пируватдекарбоксилаза, дигидролипоилтрансацетилаза, 

зависимая от липоевой кислоты, и рибофлавин-зависимая 

дигидролипоилдегидрогеназа. Действие ПДГ требует участия еще трех 

витаминов, кроме тиамина: рибофлавина (витамин В2), ниацина (витамин 

В3) и пантотеновой кислоты (витамин В5) [18, 38]. Также необходимы 

магний и аденозинтрифосфат (АТФ) [38]. Дефицит тиамина снижает 

способность пирувата проникать в митохондрии через комплекс ПДГ, 

вызывая превращение пирувата в лактат под действием цитозольного 

фермента лактатдегидрогеназы [18, 38]. Таким образом, при нехватке 

витамина В1 может развиваться лактоацидоз из-за неспособности пирувата 

проникать в митохондрии и подвергаться аэробному метаболизму, при 

котором ацетил-КоА инициирует его окисление через цикл Кребса [33, 34, 

42]. 
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Рисунок 1 - Ферменты, в которых тиамин служит кофактором 

углеводного обмена: ацетил-КоА, окисленный 

никотинамидадениндинуклеотид (НАД+), восстановленный НАД (НАД), 

окисленный НАДФ (НАДФ+), восстановленный НАДФ (НАДФ), ТПФ. 

Примечание - 1. Пируватдегидрогеназный комплекс; 2. Комплекс α-

кетоглутаратдегидрогеназы (α-КГД); 3. Транскетолаза. При дефиците 

тиамина пируват превращается в лактат, а α-кетоглутарат – в глутамат 

(обозначено жирными стрелками). 

 

В рамках окислительного метаболизма ТПФ также необходим в 

качестве кофактора для митохондриального фермента α-КГД, 

ответственного за превращение α-кетоглутарата (α-КГ) в сукцинил-коэнзим 

А в цикле Кребса [38]. Для действия α-КГД также необходимы ниацин (в 

виде НАД) и пантотеновая кислота (в виде коэнзима А). Следовательно, при 

дефиците тиамина возможно накопление α-кетоглутарата. Однако цикл 

Кребса может продолжаться, несмотря на нарушение активности α-КГД, 

минуя этап метаболизма глутамата и гамма-аминомасляной кислоты 

(ГАМК), который может составлять 10% активности цикла Кребса [70]. 

В неокислительном углеводном обмене ТПФ является коферментом 

транскетолазной реакции пентозофосфатного пути, в котором происходит 

взаимное превращение углеводов различной длины [18, 38]. Этот путь 

необходим для образования пентоз с целью синтеза нуклеиновых кислот и 

НАДФ для синтеза жирных кислот, поддержания миелиновых оболочек и 
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функции мембраны нейронов [38]. Кроме того, НАДФ необходим для 

восстановления глутатиона, с целью поддержания нормальной структуры 

эритроцитов и гемоглобина [18]. 

В дополнение к своим коферментным функциям, TПФ играет роль в 

поддержании структуры и функционировании нейронов, а также в 

метаболизме головного мозга [10, 18, 38, 42]. Тиамин защищает нейроны 

сетчатки от токсического действия глутамата и способствует выживанию 

нейронов гиппокампа [30, 35]. Роль тиамина в нервной передаче:  

 

1. катализатор в механизме Na+-проницаемости; 

2. тиаминпирофосфат участвует в поддержании фиксированного 

отрицательного заряда на внутренней поверхности мембраны нейрона [18].  

 

Кроме того, тиамин и/или некоторые из его фосфатных эфиров 

облегчают нейротрансмиссию, вероятно, за счет потенцирования 

высвобождения нейротрансмиттеров ацетилхолина, допамина и 

норадреналина [29, 62, 89]. 

Изменения в головном мозге, возникающие при дефиците тиамина, 

могут быть связаны с некоферментными эффектами тиамина в поддержании 

структуры и функции нейронов и/или нарушением его коферментных 

ролей, необходимых для ПВГ и α-КГД [10, 42]. Biasioli S. И соавт. (1984) 

обнаружили, что транскетолаза, коферментом которой является ТПФ, 

входит в состав миелиновых нервных волокон и отвечает за поддержание 

целостности миелиновых оболочек [69]. Таким образом, нарушения в 

центральной нервной системе, наблюдаемые при дефиците тиамина, могут 

быть связаны с недостатком энергии, снижением количества ацетилхолина 

и/или замедлением передачи нервных импульсов [23, 41, 42]. 

У пациентов с ЭВ избирательно повреждаются подкорковые 

структуры (таламус и сосцевидные тела), нижние холмики четверохолмия и 

ствол головного мозга (включая вестибулярные ядра и оливы) [41]. Причина 

такой селективной нейродегенерации в настоящее время остается не ясна 

[42]. 

Снижение активности тиамин-зависимой α-КГД увеличивает 

проницаемость гематоэнцефалического барьера (ГЭБ) для α-КГ [38]. В 

ткани головного мозга α-КГ превращается в глутамат посредством 

восстановительного аминирования под воздействием пиридоксин-

зависимого фермента глутамат синтетазы [38, 42]. В дальнейшем глутамат 

под воздействием В6-зависимой глутаматсинтазы может 

метаболизироваться до ГАМК, которая является тормозным 

нейромедиатором [18, 38, 42]. Кроме того, снижение активности α-КГД 

может сопровождаться нарушением энергетического метаболизма и 

накоплению лактата в головном мозге, что приводит к гибели нейронов [13, 

14, 23]. 
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При дефиците тиамина увеличивается выработка активных форм 

кислорода в ткани головного мозга [44, 58, 59]. Возникающий 

окислительный стресс и является одним из звеньев патогенеза ЭВ [42]. 

Маркеры окислительного стресса включают в себя: повышенную 

активность нейрональной пероксидазы, усиление регуляции 

провоспалительных цитокинов, включая фактор некроза опухоли-α, 

интерлейкин-18 и интерлейкин-6, повышенную экспрессию гемоксигеназы 

и молекул межклеточной адгезии-1, а также активация микроглии [36, 42, 

55, 77]. Установлено, что тиаминовая недостаточность избирательно 

индуцирует нейрональную экспрессию хемокинового моноцитарного 

хемоаттрактантного белка-1 в субмедиальном ядре таламуса, что приводит 

к активации микроглии и, как следствие, нейродегенерации. Yang G. и 

соавт. (2011) описали снижение активности α-KГД и активацию микроглии 

у пациентов с ЭВ [55]. 

Действие оксида азота (NO) приводит к избирательному 

повреждению таламуса при недостаточности тиамина [42, 43, 58, 59]. Оксид 

азота в тканях синтезируется из L-аргинина под действием ферментов NO-

синтетаз [68]. При дефиците тиамина отмечена повышенная экспрессия и 

активность NO-синтетаз [45]. Оксид азота может реагировать с 

супероксидным радикалом с образованием пероксинитрита, токсичного для 

нейронов [42]. Более того, оксида азота обладает способностью разрушать 

ГЭБ и оказывать ингибирующее действие на активность α-KГД и цитохром-

С-оксидазы в митохондриях и нейронах [12, 58]. Таким образом, оксида 

азота и пероксинитрит-опосредованная дисфункция и повреждение 

митохондрий играют роль в патогенезе гибели нейрональных клеток при 

дефиците тиамина [42]. 

Отек головного мозга при ЭВ является обратимым и регрессирует 

после введения тиамина [42]. Механизм развития отека мозга при ЭВ не 

ясен, но возможной причиной является нарушение ГЭБ. Кроме того, так как 

лактат-ацидоз – основное последствие тиаминовой недостаточности, то 

продукция лактата астроцитами вероятнее всего приводит к 

цитотоксическому отеку [4]. Набухание астроцитов ведет к высвобождению 

глутамата, что усиливает его эксайтотоксичность [9, 67]. Чрезмерная 

стимуляция нейронов глутаматом приводит к повышению концентрации 

внеклеточного калия, что также может способствовать устойчивой 

деполяризации клетки, дополнительно способствуя отеку и 

эксайтотоксическим повреждениям (рис. 2) [42]. 
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Рисунок 2 - Нейроэксайтотоксичность, вызванная дефицитом 

тиамина, активные формы кислорода, перекисное окисление липидов и 

гибель клеток. 

Примечание - α-KГД – α-кетоглутаратдегидрогеназа, NOS – синтаза 

оксида азота, NO – оксид азота; ONOO- – пероксинитрат, ПДГ – 

пируватдегидрогеназа, ПО – перекисное окисление. 

 

Экскреция тиамина, ТПФ и ТМФ, превышающих потребности 

организма, производится почками в неизмененном виде или в форме 

продуктов распада [38, 73]. Потери тиамина увеличиваются до 2 раз от 

исходного уровня при использовании петлевых диуретиков, таких как 

фуросемид [78]. 

Рекомендуемая суточная потребность витамина В1 для мужчин, 

женщин и беременных и кормящих женщин составляет 1,1, 1,2 и 1,4 мг/сут, 

соответственно [24]. 

Не существует верхнего допустимого уровня приема тиамина [24]. 

Пероральный прием больших доз витамина В1 (500 мг/сутки) в течение 1 

месяца и более не вызывал каких-либо побочных эффектов [81]. 

Самая высокая распространенность ЭВ зафиксирована среди 

пациентов с хроническим алкоголизмом – 50% всех случаев ЭВ 

алкогольной этиологии [13, 21, 56, 70, 76]. Причинами развития ЭВ у людей 

с алкоголизмом являются недоедание вследствие частой замены богатых 
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питательными веществами продуктов употреблением алкоголя и 

алкогольный цирроз, который приводит к нарушению хранения тиамина в 

печени [24]. 

Пациенты после бариатрической операции подвержены 

повышенному риску развития тиаминовой недостаточности и, как 

следствие, ЭВ по нескольким причинам, включая ограничение потребления 

питательных веществ и несоблюдение режима приема витаминных добавок 

[32, 57]. Кроме того, комбинированные рестриктивные и мальабсорбтивные 

бариатрические операции, такие как шунтирование желудка по Ру, 

увеличивают риск развития дефицита тиамина из-за обхода 

двенадцатиперстной и тощей кишки, которые являются основными местами 

всасывания витамина В1 [32, 37, 66]. По данным Lakhani S.V. и соавт. (2008), 

у 49% пациентов после желудочного шунтирования уровень ТПФ был ниже 

референсных значений, что связано с избыточным бактериальным ростом в 

тонкой кишке [64]. Энцефалопатия Вернике является наиболее ранним 

осложнением тиаминовой недостаточности вследствие бариатрических 

операций, риск развития ее выше у женщин и пациентов пожилого возраста 

[49, 66].  

Другими факторами риска развития дефицита витамина В1 являются 

алиментарная недостаточность (нервная анорексия, голодание, 

несбалансированное питание и т.д.), нарушение всасывания тиамина в ЖКТ 

(например, из-за злокачественных новообразований, желудочно-кишечного 

свища или других заболеваний), неукротимая рвота (во время 

беременности, химиотерапии и др.), уменьшение депонирования витамина 

В1 вследствие заболеваний печени, а также хронический гемодиализ и 

заболевания щитовидной железы [25].  
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КЛИНИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ ЭНЦЕФАЛОПАТИИ 

ВЕРНИКЕ 

 

Дефицит тиамина не всегда проявляется клинически. Более того, не 

существует определенного порогового уровня витамина В1 в сыворотке 

крови или эритроцитах, при котором развиваются симптомы тиаминовой 

недостаточности [33]. Энцефалопатия Вернике развивается спустя 

примерно 4-6 недель с момента возникновения дефицита витамина В1 [15]. 

Симптомы дефицита тиамина, предшествующие дебюту ЭВ, не 

являются патогномоничными и могут включать: 

 

 головную боль,  

 снижение аппетита, 

 боль в эпигастральной области,  

 тошноту, 

 расстройство стула, 

 раздражительность,  

 повышенную утомляемость, 

 парестезии в конечностях [1, 15]. 

 

Предикторами развития ЭВ неалкогольного генеза являются рвота (в 

82% случаев) и значительная потеря веса (в среднем на 18,3 кг) [85]. 

 

Классическая триада симптомов, характерных для ЭВ, включает: 

 

 расстройство сознания, 

 глазодвигательные нарушения, 

 атаксию [20]. 

 

Нарушение сознания – наиболее распространенный симптом, 

встречается у 34-82% пациентов с ЭВ [86]. Кроме снижения уровня 

бодрствования вплоть до комы, возможны качественные расстройства 

сознания: дезориентация в пространстве, спутанность, делирий. 

Количественные и качественные расстройства сознания связаны с 

повреждением ретикулярной формации на уровне срединных ядер таламуса 

и мамиллярных тел [15]. Качественные расстройства сознания как 

единственный клинический симптом чаще наблюдают при ЭВ 

неалкогольной этиологии и могут быть причиной несвоевременной 

диагностики и/или позднего начала терапии [16]. 

Глазодвигательные нарушения – вторая по частоте группа симптомов 

ЭВ, которые выявляют у 75% пациентов [83]. Полную офтальмоплегию 

наблюдают редко, наиболее часто выявляют нистагм, преимущественно 

горизонтальный. Также возможны диплопия, снижение реакции на свет, 

двусторонняя нейропатия отводящих нервов и паралич других 
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глазодвигательных мышц. Глазодвигательные нарушения являются 

следствием вовлечения в патологический процесс среднего мозга и моста, а 

именно ядер глазодвигательного и отводящего нервов [52]. 

Атаксию выявляют примерно у половины пациентов с ЭВ, а 

проявления ее варьируют от шаткости при ходьбе до полной неспособности 

стоять. Атаксия верхних конечностей возникает значительно реже. Развитие 

атаксии обусловлено повреждением червя мозжечка и вестибулярных путей 

[52, 83].  

При ЭВ неалкогольного генеза чаще, чем у пациентов с хроническим 

алкоголизмом, возникают глазодвигательные нарушения, но при этом реже 

развивается атаксия [25]. По данным Sechi G. и соавт. (2007), встречаемость 

полной триады симптомов при ЭВ на фоне длительного злоупотребления 

алкоголем составляет лишь 14% случаев, в то время как при неалкогольной 

ЭВ – достигает 62% [63]. 

К редким проявлениям ЭВ относят:  

 

 гипо-/ реже гипертермию, возникающую при повреждении 

заднего отдела гипоталамуса,  

 снижение слуха вплоть до глухоты на поздних стадиях 

заболевания,  

 эпилептические приступы вследствие чрезмерного 

высвобождение глутамата и дисбаланса между уровнями ГАМК и 

глутамата, 

 артериальную гипотензию, тахикардию, синкопальные 

состояния [15, 52]. 

 

Периферическая нейропатия нижних конечностей может возникнуть 

при прогрессировании заболевания и включает парестезии, слабость и боль 

в дистальных отделах конечностей [15]. 

Диагноз ЭВ является клиническим, в связи с этим необходима 

высокая настороженность, особенно у пациентов с отягощенным анамнезом 

[20]. В 19% случаев в дебюте заболевания нет ни одного симптома из 

классической триады, однако в дальнейшем как правило появляются один 

или несколько признаков [63].  

 В 2010 году Европейская федерация неврологических обществ 

(European Federation of Neurological Societies) разработала диагностические 

критерии ЭВ алкогольного генеза. Для верификации диагноза ЭВ у 

пациентов с хроническим алкоголизмом необходимо наличие двух из 4-х 

следующих критериев: 

 

1. недостаточность питания в анамнезе, связанная с 

употреблением алкоголя; 

2. глазодвигательные нарушения; 

3. нарушения равновесия; 
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4. нарушение сознания или умеренное когнитивное снижение [31]. 

Данные критерии также применимы для установления диагноза ЭВ 

неалкогольного генеза. Чувствительность данных критериев для 

диагностики ЭВ, в том числе в сочетании с синдромом Корсакова, 

составляет 85% [31]. Однако не специфичность симптомов и совпадение 

клинической картины с алкогольным делирием часто затрудняет 

диагностику ЭВ.  

Энцефалопатия Вернике может приводить к необратимому 

повреждению головного мозга, тяжелой инвалидизации, а в 15-20% случаев 

к летальному исходу [5].  

По данным Manzo G. и соавт. (2014), у 85% выживших развивается 

синдром Корсакова [52]. Энцефалопатия Вернике – острый период 

синдрома Вернике-Корсакова, в хронической стадии которого возникает 

синдрома Корсакова.  

Синдром Корсакова впервые описан в 1887 году Сергеем Сергеевичем 

Корсаковым как нарушение памяти на актуально происходящие события, 

сопровождающееся дезориентацией в пространстве и времени, в сочетании 

с полинейропатией [2]. 

Синдром Корсакова чаще возникает у нелеченых пациентов с ЭВ и 

обусловлен повреждением дорсальных отделов таламуса и сосцевидных тел 

[15].  

Синдром Корсакова включает следующие клинические симптомы: 

 

 антероградную амнезию, 

 ретроградную амнезию, 

 конфабуляции, 

 расстройство исполнительных функций, 

 эмоциональные нарушения [88]. 

 

Для синдрома Корсакова характерны выраженная антероградная, и в 

меньшей степени ретроградная амнезия. Долговременная память у 

пациентов с синдромом Корсакова, как правило остается сохранной, в то 

время как происходит амнезия событий, произошедших в недавнем 

прошлом. Это может приводить к возникновению конфабуляций – 

вымышленных воспоминаний, которые больной воспринимает как 

правдивые и таким образом восполняет пробелы, возникшие в результате 

потери памяти. Пациенты с синдромом Корсакова также могут испытывать 

трудности с правильным определением временной последовательности 

событий [15].  

У многих пациентов с синдромом Корсакова выявляют нарушения 

исполнительных функций, такие как трудности инициирования, 

планирования, организации и регулирования поведения. Самостоятельно 

пациенты часто не осознают свои проблемы в повседневной деятельности в 

связи с развитием анозогнозии [15]. 
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Эмоциональные изменения при синдроме Корсакова различны, могут 

включать апатию, заторможенность или легкую эйфорию. Кроме того, 

синдром Корсакова очень часто сопровождается развитием периферической 

нейропатии [39]. 

Остро возникшие расстройства сознания и другие клинические 

симптомы ЭВ в большинстве случаев регрессируют на фоне своевременно 

начатого лечения, в то время как подостро развивающиеся изменения 

психического статуса при синдроме Корсакова часто являются 

необратимыми [5]. 

Многообразие клинических симптомов, а также невысокая 

настороженность врачей в отношении ЭВ (до 80% случаев ЭВ не выявляют 

во время обычного клинического обследования), затрудняют диагностику и 

своевременное начало лечения [40]. 
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ДИАГНОСТИКА ЭНЦЕФАЛОПАТИИ ВЕРНИКЕ 

 

Оценку уровня витамина В1 до начала терапии можно проводить для 

подтверждения предполагаемого дефицита [33]. Однако, учитывая то, что 

ЭВ является жизнеугрожающим заболеванием, необходимо начинать 

лечение тиамином основываясь только лишь на клинических данных без 

лабораторного подтверждения дефицита [1, 33].  

Концентрацию тиамина можно измерить в плазме или сыворотке 

крови, однако до 90% витамина В1 находится в эритроцитах и лейкоцитах, 

и лишь менее 10% содержится в плазме [33, 72]. В связи с этим, оценка 

уровня тиамина в плазме или сыворотке крови обладает низкой 

диагностической ценностью [72, 80]. Кроме того, некоторые заболевания 

могут влиять на концентрацию витамина В1 в плазме и сыворотке крови. 

Так, уровень тиамина в сыворотке крови временно снижается у пациентов с 

сепсисом, множественными травмами и после аортокоронарного 

шунтирования [22, 51, 71]. Заместительная почечная терапия также может 

значительно снизить содержание витамина В1 в плазме, предположительно 

за счет нарушения его всасывания, поэтому тиамин необходимо включать в 

поливитаминную терапию, предназначенную для пациентов, находящихся 

на диализе [8]. У пациентов с острым повреждением печени, напротив, 

концентрация тиамина в сыворотке крови повышается [11]. 

Решающее значение в диагностике ЭВ принадлежит 

нейровизуализации [22]. При помощи компьютерной томографии (КТ) 

головного можно выявить области пониженной рентгеновской плотности в 

околоводопроводном сером веществе и медиальных отделах таламусов, 

однако в большинстве случаев КТ не информативна в острой фазе ЭВ [20]. 

С целью диагностики ЭВ применяют магнитно-резонансную 

томографию (МРТ) головного мозга, которая обладает низкой 

чувствительностью (53%), но высокой специфичностью (93%) [63]. 

Чувствительность МРТ в отношении выявления ЭВ неалкогольного генеза 

выше и достигает 100%, в то время как при ЭВ на фоне хронического 

употребления алкоголя – 53% [85]. 

 

Режимы МР сканирования, рекомендованные к выполнению пациенту 

с подозрением на ЭВ: 

 

 диффузионно-взвешенные изображения (DWI), 

 T2 FLAIR, 

 Т1, 

 Т2, 

 T2* SW. 

 

Наибольшая чувствительность в отношении выявления признаков ЭВ 

установлена у T2 FLAIR изображений. В режиме DWI зоны повреждения 
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часто характеризует высокий сигнал, а измеряемый коэффициент диффузии 

(ADC) может быть нормальным, высоким или низким. Гиперинтенсивный 

сигнал в режиме DWI и повышенные значения ADC свидетельствуют о 

вазогенном отеке, связанном с неограниченной или повышенной диффузией 

молекул воды из-за относительного увеличения количества жидкости во 

внеклеточном пространстве. Высокий сигнал на DWI изображениях с 

низкими значениями ADC указывает на наличие цитотоксического отека 

головного мозга с ограничением диффузии молекул воды [87]. 

 

Типичные области выявления гиперинтенсивного сигнала на МРТ (в 

режимах T2 FLAIR, DWI, T2) при ЭВ: 

 

 медиальные отделы таламусов,  

 мамиллярные тела,  

 тектальная пластинка,  

 околоводопроводная область и дно 4 желудочка (рис. 3, 4, 5).  

 

Однако только у 58% пациентов с ЭВ выявляют изменения в данных 

участках головного мозга [63, 82]. 

 

Атипичные области локализации повышенного МР-сигнала (в 

режимах T2 FLAIR, DWI, T2):  

 

 мозжечок,  

 ядра черепных нервов (VI, VII, VIII, XII пар),  

 кора головного мозга (пре- и постцентральные извилины), 

 базальные ганглии (скорлупа, хвостатое ядро). 

 

Повреждение в атипичных областях при ЭВ почти всегда 

обнаруживают сочетано с типичными локациями [46, 52, 90]. Отсутствие 

изменений по данным МРТ головного мозга не исключает диагноза ЭВ [20]. 
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 А  Б 

 В  Г 

 

Рисунок 3 - Магнитно-резонансная томография головного мозга 

пациента с энцефалопатией Вернике. 

Примечание - А – режим сканирования Т2 FLAIR, аксиальный 

срез, белой стрелкой указана зона высокого сигнала от 

околоводопроводной области, синей – от сосцевидных тел; Б – режим Т2 

FLAIR, аксиальный срез, стрелками обозначены симметричные области 

высокого сигнала от дорсомедиальных отделов таламуса; В – режим DWI, 

аксиальный срез, белой стрелкой указана зона гиперинтенсивного 

сигнала от околоводопроводного серого вещества, синей – от 

мамиллярных тел; Г – режим DWI, аксиальный срез, стрелками 

обозначены области гиперинтенсивного сигнала от медиальных отделов 

таламуса. 
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Рисунок 4 - Магнитно-резонансная томография головного мозга 

пациента с энцефалопатией Вернике. 

Примечание - А – режим сканирования Т2 FLAIR, аксиальный 

срез, стрелкой указана зона высокого сигнала в области четверохолмной 

пластинки; Б – режим Т2 FLAIR, аксиальный срез, стрелками обозначены 

симметричные области высокого сигнала от медиальных отделов 

таламуса; В – режим DWI, аксиальный срез, стрелкой указана зона слабо 

гиперинтенсивного сигнала от пластинки четверохолмия; Г – режим DWI, 

аксиальный срез, стрелками обозначены области гиперинтенсивного 

сигнала от медиальных отделов таламуса. 
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Рисунок 5 - Магнитно-резонансная томография головного мозга 

пациента с энцефалопатией Вернике в динамике – регресс симптомов после 

терапии тиамином в течение 7 дней. 

Примечание - А, Б – режим сканирования Т2 FLAIR, аксиальные 

срезы, патологии не выявлено; В, Г – режим DWI, аксиальные срезы, 

стрелками указано незначительное повышение сигнала от медиальных 

отделов таламуса. 

 

Дифференциальная диагностика ЭВ по результатам МРТ головного 

мозга должна быть проведена с заболеваниями, для которых характерны 

симметричные очаговые изменения медиальных отделов таламуса, а именно 

с:  

 тромбозом вены Галена,  

 ишемическим инсультом с окклюзией артерии Першерона,  



23 

 

 вирусным энцефалитом,  

 острым рассеянным энцефаломиелитом,  

 болезнью Маркиафавы–Биньями,  

 метронидазол-индуцированной энцефалопатией [1]. 

 

Специфических изменений цереброспинальной жидкости при ЭВ не 

наблюдают. Уровень белка в дебюте заболевания в пределах нормы, а на 

поздних стадиях заболевания, как правило, превышает референсные 

значения [15]. 

Поскольку клинические проявления ЭВ вариабельны, диагноз в 

некоторых случаях верифицируют только по результатам аутопсии. 

Атрофию сосцевидных тел гипоталамуса выявляют у 80% пациентов с ЭВ 

[48].  
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ЛЕЧЕНИЕ ЭНЦЕФАЛОПАТИИ ВЕРНИКЕ 

 

Основой лечения ЭВ является незамедлительное назначение тиамина 

при подозрении на данное заболевание, так как при раннем начале терапии, 

клинические и радиологические симптомы ЭВ обратимы, вплоть до полного 

восстановления: регресс глазодвигательных симптомов происходит в 

течение нескольких часов или дней, атаксии – в течение 8-14 дней, 

восстановление уровня бодрствования – в течение нескольких дней или 

недель [61].  

Доза тиамина, необходимая для профилактики и/или лечения ЭВ, 

составляет >500 мг один или два раза в день парентерально в течение 3–5 

дней [21, 52, 70]. Однако по данным Thomson A.D. и соавт. (2010) и 

Paparrigopoulos T. и соавт. (2010), регресс неврологических симптомов у 

пациентов с ЭВ наступает после применения больших доз витамина В1 

(500-1000 мг) в течение длительного времени (до 2 месяцев) [19, 74]. 

Передозировка тиамином маловероятна, т.к. витамины группы B являются 

водорастворимыми. Согласно рекомендациям Европейской федерации 

неврологических обществ, тиамин предпочтительнее вводить внутривенно, 

а не внутримышечно [31]. Пероральный прием витамина В1 менее 

эффективен для лечения ЭВ [70]. 

Таким образом, несмотря на отсутствие единой утвержденной схемы 

терапии ЭВ оптимальной является следующая тактика: тиамин 1000 

мг/сутки парентерально 4–7 дней с последующим переходом на 

пероральный прием в дозе от 100 до 1000 мг/сутки в течение 30 дней. 

Назначение высоких доз не предусмотрено инструкцией по применению 

тиамина (разрешенные пути введения – внутрь и внутримышечно) и должно 

проводиться на основании решения врачебной комиссии. 

Магний является важным кофактором в метаболизме ТПФ, поэтому 

при лечении пациентов с тиаминовой недостаточностью необходимо 

контролировать и при необходимости восполнять концентрацию магния в 

сыворотке крови [60].  

У большинства пациентов с ЭВ развиваются расстройства сознания и 

дыхания, которые требуют искусственной вентиляции легких (ИВЛ). 

Неотложная диагностика позволяет избежать развития аспирационного 

синдрома, связанного с расстройствами сознания и дыхания. 

Пациентам с ЭВ необходима терапия, направленная на профилактику 

развития гнойно-септических и венотромботических осложнений, таких 

как: 

 

 госпитальная (нозокомиальная) пневмония, 

 катетер-ассоциированные инфекции крови, 

 инфекции мочевыводящих путей, 

 тромбоз глубоких вен верхних и нижних конечностей, 

 тромбоэмболия легочной артерии. 
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Гнойно-септические и венотромботические осложнения приводят к:  

 

 увеличению сроков стационарного лечения, 

 повышению рисков развития летального исхода.  

 

Госпитальная пневмония – развитие воспалительной инфильтрации 

ткани легких спустя двое или более суток от момента госпитализации. 

Пневмония, возникающая через 48–72 ч после начала ИВЛ, – ИВЛ-

ассоциированная.  

Основные факторы риска развития нозокомиальной пневмонии у 

больных с ЭВ: 

 

 недостаточное питание на догоспитальном этапе, 

 уровень бодрствования по ШКГ <9 баллов, 

 длительность ИВЛ более 3 суток, 

 использование блокаторов Н2-гистаминовых рецепторов, 

 хронические заболевания легких,  

 курение, 

 сахарный диабет. 

 

До начала антибактериальной терапии пневмонии следует выполнить 

забор отделяемого нижних дыхательных путей с целью 

микробиологического исследования. Оценку динамики воспалительных 

изменений легких необходимо проводить посредством клинических и/или 

микробиологических исследований.  

К клиническим показателям разрешения пневмонии относят:  

 

 уменьшение количества гнойной мокроты, 

 снижение лейкоцитоза, 

 снижение температуры тела до показателей нормотермии, 

 рентгенологическое подтверждение разрешения 

воспалительного процесса легочной ткани. 

 

Факторами риска развития катетер-ассоциированных инфекций 

являются: 

 

 катетеризация бедренных, яремных вен и периферических вен 

нижних конечностей, 

 использование катетеров из полиэтилена и поливинил-хлорида, 

 длительность катетеризации свыше 4 суток, 

 несоответствие объема катетеризируемой вены и катетера 

(установка толстого катетера в тонкую вену), 

 иммуносупрессия, 
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 пожилой возраст. 

 

Диагностика катетер-ассоциированных инфекций так же, как и других 

гнойно-септических осложнений, основана на клинических и лабораторных 

данных. Терапия катетер-ассоциированных инфекций –назначение 

эмпирической антибактериальной терапии на основе мониторинга 

микрофлоры отделения с последующей коррекцией по результатам 

микробиологического исследования. 

Факторы риска инфекции мочевыводящих путей: 

 

 длительная катетеризация мочевого пузыря, 

 женский пол, 

 сахарный диабет, 

 уремия, 

 пожилой возраст. 

 

Риск развития венотромботических и трофических осложнений у 

пациентов с ЭВ увеличивается в связи с ограничением подвижности. 

Мероприятия, направленные на профилактику венотромботических 

осложнений, включают: 

 

 раннюю активизацию,  

 предотвращение водно-электролитных расстройств,  

 назначение профилактических доз низкомолекулярного или 

нефракционированного гепарина, 

 применение перемежающейся пневмокомпрессии. 

 

Однако даже своевременная диагностика и раннее начало лечения ЭВ, 

развившийся на фоне тяжелой сопутствующей соматической патологии, не 

гарантируют благоприятного исхода заболевания. 
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ПРОФИЛАКТИКА ЭНЦЕФАЛОПАТИИ ВЕРНИКЕ 

 

Mechanick J.I. и соавт. (2013) рекомендуют проводить скрининг 

уровня тиамина и/или профилактическое применение витамина В1 

пациентам после бариатрической операции, у которых присутствуют 

следующие факторы риска развития тиаминовой недостаточности: быстрая 

потеря веса, длительная рвота, парентеральное питание или чрезмерное 

употребление алкоголя в анамнезе [17]. По другим данным, пациентам, 

перенесшим бариатрическую операцию, следует тщательно следить за 

питанием с рутинным мониторингом уровня микроэлементов через 6 

недель, 3, 6 и 12 месяцев, а затем ежегодно после оперативного 

вмешательства. Кроме того, больным, перенесшим бариатрическое 

вмешательство необходимо принимать поливитаминные препараты на 

протяжении всей жизни [50]. Одновременный прием других витаминов 

группы B, включая витамин B6 и B12 в дозах 100 мг и 1000 мг в сутки, 

соответственно, также необходим для пациентов после бариатрической 

операции [3]. К дозе тиамина также рекомендовано добавлять 4 мг 

рибофлавина, 50 мг пиридоксина, 160 мг никотинамида, а также 500 мг 

витамина С в сутки [6]. Данную терапию следует начинать как можно 

раньше для того, чтобы избежать возможного развития необратимых 

последствий [13]. 

Необходимо учитывать, что смеси для парентерального питания 

могут не содержать витамины группы В, в том числе и В1. В связи с этим у 

пациентов после обширных хирургических вмешательств на ЖКТ и 

длительное время находящихся на парентеральном питании, с целью 

профилактики развития ЭВ следует добавить к терапии витамины группы В 

и тиамин в частности с учетом их суточной потребности [39, 49]. 
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ 

 

Энцефалопатия Вернике – жизнеугрожающее состояние, поздняя 

диагностика и несвоевременно начатое лечение могут приводить к 

необратимым изменениям головного мозга, тяжелой инвалидизации и 

летальному исходу. Многообразие клинических симптомов, а также 

невысокая настороженность врачей в отношении ЭВ, затрудняют 

диагностику и своевременное начало терапии. Оптимальным методом 

нейровизуализации у пациентов с ЭВ является МРТ в режимах Т2 FLAIR и 

DWI. Оценка уровня тиамина крови не является обязательной перед 

началом терапии. Введение тиамина необходимо начинать без 

лабораторного подтверждения дефицита. Для установления диагноза 

необходим тщательный анализ анамнестических сведений, клинической и 

радиологической картины, которые позволяют избежать гипердиагностики 

острых нарушений мозгового кровообращения. Превентивное назначение 

тиамина в дозе 1000 мг в сутки оправдано при любом клиническом 

подозрении на энцефалопатию Вернике. У большинства пациентов с ЭВ 

развиваются расстройства сознания и дыхания, которые требуют ИВЛ. 

Неотложная диагностика позволяет избежать развития аспирационного 

синдрома, связанного с расстройствами сознания и дыхания. Пациент с ЭВ 

– пациент с ограничением подвижности, следовательно, необходимы 

мероприятия, направленные на профилактику венотромботических и 

трофических осложнений.  
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