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Вступ
У 1903 році італійські патоморфологи Ettore 

Marchiafava і Amico Bignami описали синдром 
у трьох чоловіків, які проживали на півдні Іта-
лії і впродовж тривалого часу вживали червоне 
вино [1]. У цих чоловіків спостерігалися судомні 
напади, кома, а далі — летальний кінець. Під 
час розтину тіл померлих чоловіків був виявле-
ний некроз середніх двох третин мозолистого 
тіла [2, 3].

Хвороба Мархіафави-Бігнамі є досить рідкіс-
ним захворюванням, що пов’язане переважно 
із хронічним вживанням алкоголю, хоча може 
імітувати й інші розлади, які супроводжуються 
ураженням мозолистого тіла [4]. На сьогодні ві-
домо лише про близько 300 випадків захворю-
вання [5]. Хворіють переважно чоловіки, вкрай 
рідко — жінки. Раніше вважали, що ХМБ є рід-
кісним захворюванням із несприятливим прогно-
зом, проте застосування сучасних візуалізаційних 
методів діагностики дозволяє ще прижиттєво 
діагностувати більш легкі випадки, які не супро-
воджуються летальністю [5]. У деяких випадках 
ХМБ може бути й не пов’язана з алкоголізмом, і 
на таких пацієнтів припадає близько 7% усіх ви-
падків із ХМБ [4, 6]. Хоча істинна причина ХМБ за-
лишається невідомою, проте доведено, що важ-
ливу роль у цьому порушенні відіграє дефіцит 
тіаміну, оскільки в багатьох хворих алкоголізм 

поєднується із незбалансованим харчуванням і 
блюванням [7, 8]. Клінічні прояви ХМБ неспеци-
фічні, можуть проявлятися симптомами гострої 
деменції, порушенням свідомості, дизартрією, 
геміпарезами, симптомами пірамідного тракту, 
судомами, атаксією та ознаками міжпівкульного 
роз’єднання [9].

Клінічна і рентгенологічна класифікація, за-
пропонована A. Heinrich, поділяє пацієнтів на 
два типи: тип А, для якого характерне ураження 
усього мозолистого тіла, а клінічно в деяких па-
цієнтів одразу розвивається коматозний стан, 
якому може передувати судомний синдром; в 
інших випадках розвивається тип В ХМБ, який 
характеризується частковим або вогнищевим 
ураженням мозолі [3, 8, 10]. Окрім когнітивних 
порушень, у хворих можуть бути психотичні й 
постуральні порушення, тазові розлади, апраксія 
або геміпарез. За наявності швидкого розвитку 
коматозного стану будь-яка неврологічна симп-
томатика може бути відсутня [5].

Для діагностики прижиттєвої ХМБ зазвичай 
використовують МРТ головного мозку, тоді як КТ 
є малоінформативним дослідженням [4, 10]. За 
наявності ХМБ виникає витончення мозолистого 
тіла, хоча інколи патологічний процес може по-
ширюватися на базальні ганглії і сіру речовину 
головного мозку, а в деяких випадках виявляють 
навіть зміни оточуючої білої речовини або перед-
ньої спайки [11].

Резюме. У роботі описано етіопатогенетичні, клінічні, діагностичні й терапевтичні аспекти хвороби Мархіафави-
Бігнамі (ХМБ). Встановлено, що це ураження пов’язане із хронічним вживанням алкоголю і мальнутрицією, про-
те може виникати і при інших метаболічних порушеннях. Ураження мозолистого тіла при ХМБ супроводжується 
порушенням свідомості, судомами, дизартрією і навіть смертю. Диференційна діагностика зазвичай проводиться 
з неврологічними ураженнями, зокрема гострим порушенням мозкового кровообігу, розсіяним склерозом, лім-
фомою. У діагностиці ХМБ важливу роль відіграють результати МРТ головного мозку. Зазвичай для лікування 
застосовують вітаміни групи В, зокрема тіамін, що приводить до регресу клінічних проявів хвороби, покращує 
прогноз і клінічний стан пацієнта.
Ключові слова: хвороба Мархіафави-Бігнамі, мозолисте тіло, алкоголізм.
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Вважають, що в 90% випадків прогноз неспри-
ятливий, зокрема при типі А, при типі В можливе 
відновлення неврологічних функцій [3, 12]. При-
чиною летальних випадків є серцево-судинна і 
дихальна недостатність, пов’язана із некрозом 
структур, які належать до лімбічної системи [13]. 
Раннє призначення лікування вітамінами групи В, 
зокрема тіаміном, у поєднанні з фолатами значно 
покращує прогноз [12, 14]. Доведено, що най-
сприятливіший прогноз відмічається в пацієнтів, 
яким лікування тіаміном проводилося в перші 
2 тижні від появи симптомів ХМБ [4]. Хоча за-
стосування невисоких доз кортикостероїдів при 
ХМБ супроводжується зменшенням ознак ура-
жень під час МРТ і покращенням клінічного стану 
пацієнтів, проте їх ефективність у лікуванні ХМБ 
залишається гіпотетичною [7, 15].

Мета роботи — огляд літератури та опис клі-
нічного випадку хвороби Мархіафави-Бігнамі.

Опис клінічного випадку
1 січня 2023 року до центру терапії лікарні 

Святого Пантелеймона Першого територіального 
медоб’єднання Львова надійшов на стаціонарне 
лікування пацієнт Х. віком 42 роки зі скаргами на 
загальну слабкість, дизартрію, слабкість у верх-
ніх і нижніх кінцівках, хиткість при ході. Пацієнт 
вважав себе хворим близько тижня, відколи 
з’явилися вищезазначені скарги; крім того, на-
передодні надходження вживав консерви. На час 
надходження загальний стан пацієнта важкий, 
свідомість ясна, шкірні покриви блідо-рожеві; 
склери іктеричні, аускультативно — везикуляр-
не дихання, звучні і ритмічні серцеві тони. Мова 
сповільнена, дизартрична. ЧМН — зіниці D=S, 
рухи очними яблуками в повному обсязі, кон-
вергенція ослаблена, глотковий та піднебінний 

рефлекс збережені, обличчя видимо симетричне, 
язик по середній лінії, ковтання не порушене, су-
хожилкові рефлекси знижені. Знижена сила при 
рухах у кінцівках. Патологічні рефлекси та роз-
лади чутливості відсутні. У позі Ромберга хиткий. 
Хода атактична. Менінгеальні симптоми відсутні. 
Хворий проконсультований невропатологом і лі-
карем-інфекціоністом.

У загальному аналізі крові від 01.01.2023: лей-
коцити — 9,32×109/л, гемоглобін — 148 г/л, ери-
троцити — 5,1×1012/л, тромбоцити — 211×109/л. У 
біохімічному аналізі крові від 01.01.2023: загаль-
ний білок — 60,0 г/л, сечовина — 14,8 ммоль/л, 
креатинін — 148,0 мкмоль/л, загальний біліру-
бін — 38 мкмоль/л, АсТ — 103,7 Од/л, АлТ — 
60,0 Од/л, глюкоза — 7,8 ммоль/л, альфа-амі-
лаза — 64,0 мг/с-л, калій — 2,09 ммоль/л, 
хлориди — 82,3 ммоль/л, натрій — 129,3 ммоль/л, 
кальцій — 2,34 ммоль/л, кальцій іонізований — 
1,12 ммоль/л. Коагулограма від 01.01.2023: про-
тромбіновий індекс — 90,9%, протромбіновий 
час — 11,0 с, МНВ — 1,01, активований частко-
вий тромбопластиновий час — 130 с, фібрино-
ген — 2,1 г/л, тромбіновий час — 16,9 с. Аналіз 
спинномозкової рідини від 02.01.2023: рідина 
безбарвна, прозора, білок — 0,33 г/л, реакція 
Панді «+», глюкоза — 2,6 ммоль/л, хлориди — 
97,0 ммоль/л.

2 січня 2023 року проведено магнітно-резо-
нансну томографію голови: субдурально зліва в 
лобних відділах, із поширенням на серп мозку, 
візуалізується гіперінтенсивний у FLAIR-режимі 
вміст товщиною до 6 мм. У валику мозолистого 
тіла візуалізується гіперінтенсивне в Т2-, FLAIR-
режимах вогнище розмірами до 10×15×27 мм, 
з обмеженням дифузії. Кора і біла речовина 
головного мозку розвинуті правильно і мають 

Рис. МРТ голови пацієнта з хворобою Мархіафави-Бігнамі
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нормальну інтенсивність МР-сигналу, без ви-
димих дифузних та вогнищевих змін. Серединні 
структури не зміщені. Шлуночкова система не 
розширена, бічні шлуночки симетричні. Розши-
рення порожнини прозорої перетинки до 9 мм. 
Підпавутинні простори не розширені, вільні. Мо-
золисте тіло, хіазма, гіпофіз не змінені. Стовбур 
мозку збереженої інтенсивності сигналу, без ви-
димих вогнищевих і дифузних змін. У ділянці мос-
томозочкових кутів патологічних змін не виявле-
но. Приносові пазухи та комірки соскоподібних 
відростків пневматизовані. Ділянок потовщення 
слизової оболонки не виявлено. Структура очних 
яблук без особливостей. Ретробульбарна клітко-
вина не змінена. При МР-ангіографії візуалізація 
ПМА, СМА, ЗМА, інтракраніальних відділів ВСА, 
базилярної артерії збережена. Задні сполучні 
артерії візуалізуються з обох боків. Аневризм, 
судинних мальформацій не виявлено. Висновок: 
вогнища у валику мозолистого тіла та середніх 
мозочкових ніжках характерні для хвороби Мар-
хіафави-Бігнамі (Marchiafava-Bignami) (рис.).

Враховуючи скарги, дані анамнезу й ре-
зультатів додаткових методів обстеження, 
пацієнту був встановлений діагноз: хвороба 

Мархіафави-Бігнамі з помірно вираженою слаб-
кістю в кінцівках, дизартрією, порушенням коор-
динації рухів та ходи, токсична енцефалопатія.

Пацієнт продовжив лікування у відділенні не-
врології, де йому призначили вітаміни групи В 
(тіамін, піридоксин, кобаламін), проводили ко-
рекцію електролітних порушень, а також були 
надані рекомендації щодо супутніх захворювань.

Висновок
Хвороба Мархіафави-Бігнамі є рідкісним не-

врологічним ураженням, яке виникає внаслідок 
хронічного алкоголізму і мальнутриції, проте 
може виникати за наявності й інших захворю-
вань. За ХМБ уражається мозолисте тіло голов-
ного мозку, що супроводжується порушенням 
свідомості, судомами, дизартрією і навіть смер-
тю. Важливу роль для прижиттєвої діагности-
ки відіграє МРТ головного мозку, яка дозволяє 
своєчасно діагностувати ураження. На сьогодні 
ще відсутні стандартизовані протоколи лікуван-
ня ХМБ, проте своєчасне застосування вітамінів 
групи В значно покращує прогноз таких пацієнтів.

Подяки. Автори висловлюють велику шану та 
подяку родині пацієнта за надану інформацію.
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DESCRIPTION OF A CLINICAL CASE OF MARCHIAFAVA-BIGNAMI DISEASE
A.T. Horbei, A.V. Zanevych, M.I. Saiko, O.Ye. Sklyarova
Abstract. This work describes the etiopathogenetic, clinical, diagnostic and therapeutic aspects of Marchiafava-Bignami 

disease (MBD). It was found that this lesion is associated with chronic alcohol consumption and malnutrition, however it can 
also occur with other metabolic disorders. Damage to the corpus collosum during MBD is accompanied by loss of consciousness, 
convulsions, dysarthria and even death. Differential exclusion is usually carried out with neurological lesions, including acute 
cerebral circulation disorder, cerebrospinal sclerosis, lymphoma. Brain MRI results play an important role in the diacrisis of 
MBD. Vitamins of group B, in particular thiamine, are commonly used for treatment, which leads to the regression of clinical 
implications of the disease, improves the prognostication and clinical conditions of the patient.

Keywords: Markhiafava-Bignami disease, corpus collosum, alcoholism.


