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официального оппонента' доктора медицинских наук' доцента' профессора

кафедрьл нервнь1х болезней у1 нейрохирургии ФгБоу во <<Ростовский

государственньй медицинский университет> в.в. Бфремова на диссертаци}о

1!1аймурзина йарка Рафисовина кРейрореа6илитация детей со спин€ш|ьнь|ми

мь|1печнь1ми ащофиями: механизмь1 саногенеза' сц)атеги'1 терапии)'

представ€1пенну|о к защите в диссертационньтй совет д 0|.026.06 при

[осударственной образовательной организации вьтс1шего профессионапьного

образования <,{оннцкий национ€}льньй медицинский университет имени м.
[орького>> йинистерства здравоохранения {онецкой Рародной Республики на

соискание утеной степени доктора медицинск1п( наук по специапьности 14.01.11

- нервнь1е болезни

Апсцальность дисеертационного исепедов а1'1'я

Б медицтлтской литератре в последние десятилетия 1широко обсу>кдается

проблема повы|шения эффективности диагностики 14. ок€вани'{ медицинской

помощи пациетам со с11ин€}пьнь]ми мы!печнь1ми ащофиями (€1!1А). Б основном

исследова||ия посвящень] изу{ени}о молеку]1ярно-генетическ!п( механизмов €йА
14 потенци€}льнь|м возмох(ностям терапевтиЁ1еской моду]1яции генетического

дефекта в модификации естественного течения заболеван'\я у больньтх смА.
Бопрось: о ро.]1и таргетной терапии в патогенезе €]у1А вь1зь|ва1от многочисленнь!е

дисщ.ссии 14 не д€}}от однозначного ответа. €вязано это с различнь|ми

обстоятельствами. ?ак, в больтпинстве губликаций фо'ус к]|инических

исслед0ванухй сосредоточен' главнь1м образом' на изг{ении патофизиологическ|п(

механизмов, связанньп( с дефектом функционировани'1 $1!1\}_белка, вк.]1юч€ш{

дефектьт аксона]тьного транспорта, функционирование ионнь1х кан€}лов в качестве

потенциальнь}( биомаркеров, ок€}3ь1ва|ощих определенное в]тияние на

прощессцрование заболевания. Б этой связи оста|отся нере1шеннь1ми вопрось!

патофизиологи!1еских механизмов повре)кдения струкцрньп( образований
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нейромьттпечной интещацуш|, в частности неврогенного и миоге1{ного уровн'{,

оказь|ва!ощ|п( влияние на двигательный дефицит и патогенез шро|рессирования

заболевания.я. .{о настоящего времени оста}отся недостаточно освещеннь1ми

долгосронной эффективности |1 переносимости тщгетной тера11иу1'вопрось|

целевь!е соединенийцелевь!е показатели по ряду генотерапевтических соединении не достигщ/ть1 в

полном объеме, окончательно не доработаньл механизмь! инфрасщуктурной

организации в данном направлеР!у1у1, не достаточно изу{ены маркерь|

прогнозирования |1 эффективности лечени'{. д]!я преодолени'т этой вокной

проблемьт акца]1ен комбинаторньтй персонализированнь;й подход, основаннь:й

на динамит{еском мониторировании к]|инико-неврологи!{еских наруштений,

углубленном всестороннем ан€1пизе маркеров пора}кения нейромоторной

интещации, применении вь1сокоинформативньтх методов исследовану'я' в

частности электронейромиощафР1и (энмг), позво]1'{|ощего своевременно

вь1яв]1ять задействованнь|е структурнь1е цовре)кдения двигательньгх единиц с

возмо}(ность}о коррекции терапевти}{еск11п( мерошриятий. 3то шозволит более

четко и дифференцированно г!одр(одить к н€вначени}о терапии' оценивать

эффекгивность лечения и делать прогнозь! течения заболевания.

8ьттше пер9численнь|е фактьт обуолавливают актуальность

своевременность рецензируемой работьт 1{|айтшурзина 1!1арка Рафисовина,

сфортшулированнь|е цель и задачи отр€ппк€}}от современное состояние проблемь|.

Ёаутная нови3на' теор€тическая и практпческая 3начимость работьп

|{роведенное автором исследование относится к числу новаторских.

9читьтвая сло)|(ность к]!иник0_фун*циона]1ьнь|х нарутшений, сопрово)кда}ощих

смА, для их верификации и 0ценки был использован многокомпонентнь:й и

щудоемкий методииеский ком|1лекс: ш1инико-неврологическое обследование с

ан'|]1изом функцион€1]1ьньгх возмох{ностей, тщательной дифференциацией

лок€}лизации миогенного повремждеу1у\я, рентгенощафинеской оценкой

сколиотической деформации, копгллексной энмг с верификацией 14

анализщ)ованием нейронопатии' аксонопатии у! миопатии. €тоит отметить'

и

а



шодобньй подход к исследова!{и1о €1у1А в карти{{е оценки функцион€1льного

состояния двигательнои системы до настоящего времени не провод|1лся.

в результате шроведенной работьт автору уд€}'{ось определить роль

дополнительньп( патофизиологических факторов' вл!4'{}о11ц4х на течение €}у1А и

инспириру|ощих р€ввитие костно_мь11шечньгх ослот(нений. ||о даннь1м энмг_

мониторировани'{ идентифицировань! потенциальнь!е маркерь|' позво.}1я}ощие

шрогнозировать развитие заболевания. Бьтло установ.}1ено, что од|{им из ц)иггеров

развития скелетно_мь1тшечнь|х осло}(нений с:ухсит формиру|ощаяся аксон:шьная

невропатия' котор€ш сопрово)1(дается сни)кением мь|{печнои силь1 в дистальнь!х

отделах конечностей и оказь!вает в]1ияние на течение заболевану{я' в частности'

способствует формировани}о нейрогенньп( конщактур. Автором показ€}но, что

миоцати!{еское повре)кдение поперечнополооатой мускулатурь| спинь| |1

тловища является фактором формиров'}ния нейромьт1|1ечного сколиоза. 1аким

образом, обоснована тесн[и взаимосвязь мех(ду степень}о нарутшений,

вь!яв.]|яемых при энмг и тя)кестьк) к]1ини1|еских проявлений заболевания.

Бахснь:м результатом работьт яв.]1яется уточнение преморбидньтх

особенностей и инициальньр( к]|ини(1еск1о( проявлений смА с верификацией их

течения, что в практическом плане позво'1']я,ет посредством проактивньгх

реа6*т:гита!ш{оннь1х мерошриятий предупредить формирование осло>кнений т4

максим€}пьно сохранить двигательньтй потенщи€!"п на ранних эт€}пах заболевания.

Б шроцессе вь|полнения работь| ).точнен паттерн двигательнь!х нарулпений.

Аифференцирована топико-этиологи({еская детерминация миогенного пораже}\||я

смА. ||о.ггу*еннь|е даннь!е опреде.}тяк)т терапевтическук) конщепщик} вов'1ечения

наименее задействованнь!х щупп мь11шц для вь|равнивания функцион.!льньп(

возмо)кностей мы!шечного аппарата у детей со €1{А.

0ообо следует подчерк1{уть новаци}о предло)кенной концепции

долгосрочной курации пациентов со смА, основаннь!е на тщательном клиник]э-

инсщумент'!'льном обследоваъ|!4у' с акцентированием внимания на раннем

вь1яв]!ении ведущего патологического паттерна, 0преде]|я!ощего тя)кесть

двигательньп( нару1пений и уровень фу"*ц"'н€1льнь!х возмо)кностей, что ло)кится



патофизиологических

механизмов р€!звития и течени'{ смА, и|1ду'ву1ду€[шьнь!х к]1ини(леских

Бьтоокой оценки засщл)кив€}|от представленнь1е к0мплексь1 методик

поэтапной прецизионной тер€}пии, направленной на предуг|ре}кдение и

минимизаци1о р{|звития осложнен*й со сторонь! костно-мь|1::ечной системь1.

€тепень обоснованности и достоверностш научнь!х поло)!(ений, вьпводов

и практических рекомендаций

Фбоснованность р1 достоверность результатов настоящего исоледоваъ1||я

подтвер}|(д€|}отся подробньтм ан{![{изом большлого количества отечественной и

зарубе>кной наулной литературь1 по изу{аемой теме' достато11нь1м объемом и

репрезентативность|о изу1аемь1х {рупп пациентов' использованием современньгх

и информативньгх методов к]1ини}{еского, инструментального и молеку.]|ярно-

генетического методов исследований, а так)!(е адекватным применением

современнь[х технологий статисти11еского ана-т1иза.

Бьтводьт работьт обосновань: на пощд{енном автором фактииеском

матери€|ле' соответству}от постав]1еннь|м задачам у, логично вь!текак)т из

содержани'{ диссертационной работьт.

!1олнота шз.,|о}|(епия ос!|овнь!х результатов диссертации в наунной

печати' их апробация и внедрение в практику

Фсновньте поло)|{ения настоящего исследова!1у\я достаточно полно

4

в основу тактики лечебньтх мсроприятий. € )детом

и 3ЁР{[-

терапиихФактеристик автором разработан а]1горитм персонапизированной

ста6илизац|1у1 нейронопату!у1, шодробно опис€}нь| шодгкодь1 к патогенетической

поэтапнои тер3}пии аксонапьнои невропатии, миогенньп( нару1шении.

14нтерес представ]1яет модифицированна'л у| дошолненн€ш методика

немедикаментозной коррекции фуякционапьнь!х нарутшений, вк.}1ючая

ману:}пьну|о тера||и}о, дифференцированньтй масса}к и комплекс упра)кнений,

направленньш( на разработку менее пора)кенньтх мь1!пет1ньп( групп.

излот(ень1 в нау{ной печати. Автором ошубликовано 49 печатных работьт' из них в
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изданиях' реко1шендованнь!х |{ереннсм вАк при йинистерстве образовашия и

науки Аонеткой Ёародной Ресгублики, вАк 9краиньт у! вАк Российской

Федерации 22 работь:, издано 2 монощафии, зарегиощировано 3

рацион€ш1изаторских предл0же}:р'я) подано з'[яв]|ение о вь|даче патента

Российокой Федер ациу| на изобретение.

Фсновньте итоги диссертационной работы доло)кень1 и обсу>кдень: ъ!а

многочисленньп( конференци'{х, симпозир{ах и съездах разли}1ного ранга, в том

исследованутя внедрень! научно_

числе ме)кдународного уров}ш[.

Результать: вь|полненного

исследовательскуло деятельность и улебнуло рабоц кафедрьт детской и общей

неврологии фат9льтета интернатурь! и последи{1помного образова|1|1я гоо впо

доннмту им. м. гоРького, кафедрьл неврологии и медицинской генетики

гоо впо донн1иу им. м. гоРьког0, гу -11нР <<}1уганский государственнь:й

медицинский университет имени €вятителя фгкш>, ФгБоу во <<9еченский

государственный ).ниверситет})' в лечебно_диагностическу!о рабоц

ресгубликанских у1 городских неврологических отделений йитплстерства

здравоохранени]я,{онецкой Ёародной Республики.

8бъем, структура' содер1.(ан|!е п оформлеп ше диссертационной работьп

,{иссертационн€1я работа изло}1(ена на 318 сщаницах ма|ттинописного

текста' содер)кит 27 табхиц та 27 рисунков. €щуктура работы состоит их списка

сощращений, введени'т' обзора литерацрь|, 7 глав собственньо( исследований,

зак.]1}очения, вь|в0дов, практических рекомендацът{т, указате]1'{ литературь1'

прило)кения.

Бведение настоящей работьт составпено согласно рекомендациям БА1{ и

содерх(ит обоснование акц€|льности 14 степени разработанности темь|

исследоваъ\|\я, цель и задачу1 исследовау1'1я) описание наутной новизнЁл,

теоретическои и практи}{ескои значимости, методологии и методов исследоьа}1'1я'

основнь1е полох(ения, выносимь1е 1{а зап{иц' степень достоверности и

обоснованность результатов исследовани'{, сведения о внедрении результатов



исследовани'{ в практику и апробации работь|, а так)ке даннь1е о количестве

губликатцай, линном вк]1аде автора в проведенное исследование' структуре и

объеме диссертации.

!ель, задачи и поло}кения' вь1носимь!е на защиту, сфоршгулировань| кор0тко

и четко.

6

Фбзор литературь| с0ответствует теме диссертационного исследованця'1

раскрь{вает современнь1е представле|1у1я о проблеме смА детско!ю возраста.

||риведенньтй анализ совреме}1ной отечеотвенной и зарубеэкной литературь1 в

полной мере раскрь1вает к]1инико_неврологические цроявления, фенотипический

полиморфизм и молеку,1ярно_генети11еским аспекть| р€}зли11ньо( фенотипитеских

вариант0в €йА. |{редставглень| современнь1е к]1инико_диагностические аспекть|

смА. |{одробно описань| известнь|е электронейротшиощафитеские методики с

обоснованием их роли в верификации уровней порФкени'{ двигательнь1х единиц.

Фсвещень1 приоритетнь|е направ]1ения геномо.щ/лир}лощей терапии смА. 8бзор

]1итературь| подробен' местами изли!шне детализирован в описании

средств, используемь|х вфармакологи!!еских свойств лекарственньп(

нейропедитц)ъ|74' носит ан€}пити.'еский хар€}ктер. [иссертантом вь1полнен анализ

665 источников литературь|' в том числе 166 отечественньтх и 499 иностанньп(.

в диссертационной работе подробно опись1ва}отся р1 анализиру!отся

результать1' шощд1еннь|е при обследова*'у1и детей со €йА 2 рт 3 типа. 1аблицьл и

рисунки не дублирулот изл0х(енньтй в тексте материал, составлень1 щамотно,

обоснованно и яв.тш{}отся информативнь!ми.

.{анньте, шредставленнь!е в настоящей работе' и3ло)!(ень1 корректно, четко

интерпретировань|. 9бъем используемь|х методов исследова:гл'!я способствовап

реш$нию поставленньтх задач и позволип обеспечить вьтсокий нау{но-

методи11еский уровень дадтной работьт.

3аклточение написано четко' вь1водь| лог|{чно следу'от из полуненнЁх

результатов исследования' а пр€}кт|4Ё{ес1с.!е рекомендац|а|1 опира}отся на вь1воды

диссерта\\у114 14 моцт бьтть использовань1 в в шр€|ктит1еском здравоохранении _ в

по.т|ик]1ини1|еск!о( кабинотах неврологов' семейньос враней, неврологи11еск!п(
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отделени'{х, реабплр1тационнь|х центрах' диагности!{еских ценц)ах' кабинетах

диспансерног0 наблтодения; в утебном процессе вузов медицинского профиля

при обулении враией-щрсацтов, вравей-интернов, ординаторов.

Автореферат полность}о оц)а}кает содер)кание диссертации' написан

нау{ным язь1ком' по сщуктуре соответствует всем щебованиям' предъяв.1ш{емь!м

вАк.

Б процессе рецензщ}оьа}\'4я возник]1и следук)щие вопрось|:

1. в вь|водах отмечено, что вам уд:1пось замедлить тем11ь1

прощессир0вания заболевания у детей со смА основной щуг{пь|. 1{ак вь|

считаете * это результат дифференцированного медикаментозного лечения у1

прецизионньтх реабилитационнь|х мероприятий и'1:*\ следствие активного

непрерь]вного набтподения с назначением курсовой многогодичной

р:внонаправленной терапии?

2. |1а ва|ш взгляд' в практическом 11лане какие наиболее значимь|е 3Ё}'1[_

парамещь| в ранней диагностике основнь|х |1 соггутству|ощих наруплений

н ейромьт:печной интещац у114 [\ру1 смА?

3. |{о каким критериям ос)дцеств]1ялся подбор медикаментозной терашии у

детей со 6йА 2 и 3 основной щуппьл?

3акл:очение

,{иссертационное исследов&|1у1е }|}айшцрзина йарка Рафисовича на тещ/:

<Рейрореабилитация детей со спина]1ьнь!ми мь11шечнь|ми ащофиями: механизмь!

саногенеза, сщатег14п, тера]тии>' вь!полненное при консультативном у1астиу1

доцента .}1уцкого Р1горя €тепановича и представленное к заш{ите на соискаъ|у1е

утеной степени доктора медицинск|о( наук по специ€ш1ьности ш.о|.11 _ нервнь|е

болезни, яв]ш1ется завер1шенной наутно-квалификационной работой, посвященной

ре1шеник) актуальной медицинской задач|4 ул)д{:шени|о диагностики 'ут

оптимизации лечебно-реабилитационных мероприятий у детей со спинальнь!ми

мь!1шечнь!ми ащофияму1 2 и 3 типа.

|{о акт).альности темь1, объетшу проведеннь!х исследоваътий, наулной
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новизне, теоретической и практи1{еской значимости пощд1еннь|х результатов'

обоснованности вь!водов 14 на)д1нь|х полох<ений представленн€ш{ работа

соответствует щритериям' установленнь1м п. 2.|. <<|{олохссъ|у1я о присР1цении

у{еньгх степеней}' утвер}кденного |{остановлением €овета йинистров ,{онецкой

}{ародной Ресгублики от 27.02.2015 г., ]ч{!:2-13, предъяв]1яемь1м к диссертациям на

соискание утеной степени доктора медицинск!п( на)/к' а её автор, 11|айшгурзин

1!1арк Рафисович' заслу}(ивает прису}кдени'{ у*еной степени доктора медицинских

наук по специ€}льности 14.01.11 * нервнь1е болезни.

Ффициальньлй оппонент,

доктор медицинских на)гк, доцент,

профессор кафедрь: нервнь|х болезней

и нейрохирургии Федер€}пьного государственного

бтоджетного образовательного у{рех(дения

вь!с1шего образования <<Ростовский госуАарственнь;й

медицинский у}{иверситет> йинистерства

здравоохр аъ!ен'1я Россий ской Федерации в.в. Бфремов

(огласие Бфремова Ба-глерия Бильямови(1а на автоматизированну!о обработку

данньтх пощ/чено

Адрес места работьт официального оппонента:

3 4 4о22, г. Ростов_н а-.[ону' переулок Ёахиче всл*тй, 29,

тел. *7 (863) 250-42-00; е_гпа!1.: о}|@гоз191пш.п1.

|{одпись Бфремова Балерия Б

}ченьй сёФетарь у{ен0го совета,

ФгБоу БФ Рост[]у{9 1т1инздрава

А.[.Ё,.' доцент Ё.[. €апронова


