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Реферат. Наследственные невропатии относятся к числу достаточно распространенных заболеваний пери-
ферической нервной системы, в большинстве случаев имеющих неуклонно прогрессирующее течение, что 
обусловливает актуальность данной темы. Одним из заболеваний, входящих в эту группу, является наследствен-
ная невропатия с предрасположенностью к параличам от сдавления. Трудности в диагностике и клинические 
проявления, характеризующиеся частыми рецидивирующими мононевропатиями, обусловленные повышенной 
чувствительностью нервов к сдавлению, приводят к необходимости более глубокого исследования данного 
заболевания. Цель — проанализировать особенности наследственной невропатии с предрасположенностью 
к параличам от сдавления на примере клинического случая. Материал и методы. Представлены варианты 
наследственных нейропатий, клинические особенности, методы диагностики по данным литературы, а также 
подробно изложен случай особой формы демиелинизирующей полиневропатии. Результаты и их обсуж-
дение. Результаты собственных исследований позволяют подтвердить более высокую распространенность 
наследственной невропатии с предрасположенностью к параличам от сдавления. Заключение. Результаты 
исследования указывают на варианты исследуемого заболевания и маски, под которыми оно может скрываться.
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Abstract. Hereditary neuropathies are widespread diseases of peripheral nervous system. In majority of cases 
they are characterized by steady progression. One of such diseases is hereditary neuropathy with predisposition to 
paralysis from compression. Difficulties in diagnostics and clinical manifestations characterized by frequent relapsing 
mononeuropathies caused by hypersensitivity to compression require the depth study of this disease. Aim — to analyze 
the features of hereditary neuropathy with predisposition to paralysis from compression on clinical case. Material and 
methods. Forms of hereditary neuropathy with predisposition of paralysis, clinical features and diagnostics methods 
according to the literature and case report of a special form of demyelinating polyneuropathy were presented. Results 
and discussion. Our results confirm higher prevalence of such neuropathies. Conclusion. The results demonstrate 
different forms of the disease and possible «masks».
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Наследственные невропатии относятся к 
числу достаточно распространенных за-

болеваний периферической нервной системы и 
встречаются в общей популяции с частотой 1: 2500. 
Большинство наследственных невропатий характе-
ризуется неуклонно прогрессирующим течением. В 
то же время имеются формы, фенотипически пред-
ставленные рецидивирующими мононевропатиями 
с острым и подострым началом. Одним из заболева-
ний, входящих в эту группу, является так называемая 
наследственная невропатия с предрасположенно-
стью к параличам от сдавления (ННПС) [1].

Впервые она была выделена как самостоятель-
ное заболевание в 1899 г. Детальный нейрофизиоло-
гический анализ больных с ННПС выявил снижение 
скорости распространения возбуждения (СРВ) по 
двигательным волокнам как в пораженных, так и 
в клинически интактных нервах. Наследственный 
анамнез подтверждался семейным анамнезом и 
наличием сходных электрофизиологических измене-
ний у ближайших родственников. Морфологические 
изменения периферических нервов представлены 
утолщением миелиновой оболочки (томакула), а 
само заболевание получило название томакулярная 
невропатия [2]. Стертые и асимптомные формы 
болезни, внутрисемейный клинический полимор-
физм обусловливают существенные трудности в 
дифференциальной диагностике ННПС. Примерно 
70—80% случаев ННПС не диагностируют или диа-
гностируют неправильно [3].

Критериями клинической диагностики ННПС 
в настоящее время являются: семейный анамнез 
болезни; наличие рецидивирующих параличей 
периферических нервов; электрофизиологические 
изменения как пораженных, так и клинически интакт-
ных нервов; морфологические изменения перифе-
рических нервов с наличием томакул [4].

Возможно поражение любого периферического 
нерва, но чаще всего сдавлению подвергаются сре-
динный нерв (90% больных) на уроне лучезапястного 
сустава, общий малоберцовый нерв (35%) на уровне 
головки малоберцовой кости, лучевой нерв (9%) 
на уровне плечемышечного (спирального) канала, 
локтевой нерв (20%) на уровне локтя, плечевое 
сплетение (11%). Некоторые авторы отмечают более 
высокий процент вовлечения плечевого сплетения 
при ННПС у женщин, связывая это с анатомически-
ми особенностями (с более частой встречаемостью 
добавочного нерва). Вовлечение черепных нервов 
при ННПС встречается достаточно редко: например, 
параличи лицевой мускулатуры описаны у 3% боль-
ных. Болевой синдром не характерен (исключение 
составляют пациенты с плекситом). Слабость сохра-
няется в течение нескольких дней или недель, а за-
тем постепенно регрессирует. Количество эпизодов 
острых параличей у больных с ННПС может варьи-
ровать от 1—2 до 10 на протяжении жизни. Первона-
чально восстановление полное, но оно происходит 
более медленно, чем при обычной компрессионной 
невропатии. В 10% случаев развития параличей про-
исходит практически полное восстановление в тече-
ние первых суток. Однако для большинства больных 
более характерно отсроченное выздоровление — на 

протяжении нескольких недель и даже месяцев. 
Возможно неполное исчезновение симптоматики, 
резидуальный неврологический дефицит остается 
тяжелым примерно в 9% случаев. В результате по-
вторяющихся эпизодов компрессионных невропа-
тий может накапливаться резидуальный дефект. У 
многих больных помимо невропатии можно выявить 
признаки дистальной сенсомоторной полиневропа-
тии (снижение чувствительности по типу носков и 
перчаток, выпадение ахилловых рефлексов), полую 
стопу с молоткообразной деформацией пальцев, 
которые со временем медленно нарастают и все 
более напоминают картину, характерную для болез-
ни Шарко — Мари — Тута. Грубых трофических и 
вазомоторных нарушений обычно не бывает. Иногда 
присоединяется постурально-кинетический тремор, 
напоминающий эссенциальный [5].

Ядром классической клинической картины ННПС 
служат рецидивирующие мононевропатии, обуслов-
ленные повышенной чувствительностью нервов к 
сдавлению. Наследственная невропатия со склон-
ностью к параличам от сдавления — заболевание, 
начинающееся, как правило, на 2—3-м десятилетии 
жизни. Однако описано более раннее начало — в 
4 года. Факторами, способствующими развитию 
параличей, служат кратковременные сдавления 
нервов: работа за письменным столом, при сидении 
нога на ногу, на корточках, при ношении тяжелого 
рюкзака, игре на скрипке, во сне на одном боку, при 
проведение наркоза, использовании компьютерной 
«мыши». В ряде случаев у новорожденных парезы 
от сдавления в качестве первого проявления ННПС 
расцениваются как «акушерские параличи» [6].

Самой важной и порой трудной диагностической 
проблемой является установление наследственной 
природы ННПС. У некоторых пациентов симптомы 
могут быть выражены настолько слабо, что они их 
просто игнорируют даже после получения положи-
тельных результатов анализа ДНК.

В настоящее время известны следующие фено-
типические варианты ННПС:

1. Классический вариант с типичными эпизодами 
рецидивирующих мононевропатий.

2. Медленно прогрессирующая сенсомоторная 
невропатия, напоминающая хроническую приоб-
ретенную демиелинизирующую полинейропатию. 
Некоторые авторы отмечали на фоне генерали-
зованной невропатии преимущественное вовле-
чение перонеальных нервов. Этот вариант можно 
дифференцировать с приобретенными демиели-
низирующими невропатиями только на основании 
исследования биоптата нервов и ДНК-диагностики.

3. Прогрессирующая сенсорная невропатия. 
Описано несколько ее разновидностей: а) наличие 
транзиторных симптомов онемения и парестезий; 
б) наличие хронического синдрома карпального ка-
нала с вовлечением только чувствительных волокон; 
в) по типу прогрессирующей сенсорной невропатии.

4. Множественная мононевропатия. Данную 
форму ННПС необходимо дифференцировать с 
мультифокальной моторной (аутоиммунной) нев- 
ропатией, характеризующейся сочетанным пора-
жением периферических нервов и ядер нервных 
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клеток. Для мультифокальной моторной невропатии 
характерно наличие множественных блоков прове-
дения, выявляемых при электромиографии.

5. Олигосимптомный вариант. Может имитиро-
вать любой вид туннельной невропатии, радикуло-
патию, паралич Белла.

6. Асимптомный вариант. Примерно у 40% и 
более больных с ННПС.

Учитывая многообразие фенотипических масок 
ННПС, основным методом диагностики, позво-
ляющим провести скрининг больных по данному 
заболеванию, является анализ электронейромио-
графических (ЭНМГ) изменений с целью выявления 
субклинического и/или асимптомного поражения 
нервов. На ЭНМГ выявляется замедление или 
блокада проведения в одной или нескольких зонах 
компрессии, но нередко имеются и более распро-
страненные изменения, выявляемые при исследо-
вании интактных нервов [7].

Клинический случай. Пациент К., 13 лет, в 
апреле 2007 г. обратился в клинику с жалобами на 
остро развившуюся слабость в левой руке: ограни-
чение активного разгибания в левом лучезапястном 
суставе и неловкость при выполнении движений, 
требующих мелкой моторики (застегивание пуговиц, 
надевание носков и т.д.). Жалобы появились после 
непродолжительного (30—40 мин) вынужденного 
пребывания в позе с упором спинки стула в область 
левой подмышечной впадины. Данная симптоматика 
сохранялась в течение 2 нед. Также этого пациента 
беспокоили периодически неприятные ощущения в 
виде онемения в конечностях.

При сборе наследственного анамнеза выясни-
лось, что подобные нарушения возникали у род-
ственников по мужской линии (дед, отец и дядя ре-
бенка), однако они за консультацией не обращались 
и не обследовались по причине самостоятельного 
купирования жалоб в течение нескольких часов 
или суток.

На момент осмотра отец ребенка предъявлял 
жалобы на частые онемения четвертого, пятого 
пальцев левой руки, зябкость пальцев рук и ног. 
При сдавлении тыла стопы возникала резкая боль 
с иррадиацией в коленный сустав (в связи с этим 
затруднено ношение коньков и лыжных ботинок). 
В неврологическом статусе — снижение силы в 
левой руке на 3—4 балла, грубее в дистальных 
отделах, сухожильные рефлексы живые, равные. 
Зона гипестезии по наружной поверхности плеча, 
предплечья и левой кисти, зона гипестезии на 
правой руке с уровня нижней трети предплечья, 
первого-третьего пальцев тыльной поверхности 
кисти, гипестезии медиальной поверхности голени 
с обеих сторон.

В неврологическом статусе нашего пациента — 
легкая гипоплазия левой половины лица, укорочение 
левой ноги на 0,7 см. Ограничение активных движе-
ний в левой кисти, снижение силы в разгибателях 
кисти слева до 1 балла, поза — «свисающая» кисть. 
Зона гипестезии болевой чувствительности по по-
лоско-продольному типу по наружной поверхности 
плеча и предплечья, тыльной поверхности левой 
кисти первого и второго пальцев (зона иннервации 

лучевого нерва). Снижены карпорадиальный и раз-
гибательно-локтевой рефлексы слева. Диффузная 
мышечная гипотония с преобладанием в левой руке.

При проведении стимуляционной ЭМГ (электро-
миографии) по моторным волокнам нервов верхних 
и нижних конечностей снижены амплитуды М-ответа 
при стимуляции левого лучевого и обоих боль-
шеберцовых нервов. Замедлена СРВ по правому 
срединному нерву на участке локтевого сгиба — за-
пястья; правому локтевому нерву на участке точки 
Эрба — латерального надмыщелка плеча; левого 
локтевого нерва на участке латерального надмы-
щелка плеча — запястья; обоим малоберцовым 
нервам на участке головки малоберцовой кости — 
голеностопного сустава; обоим большеберцовым 
нервам на участке подколенной ямки — медиальной 
лодыжки. Регистрируются выпадение F-волн при 
стимуляции левого срединного, правого локтевого 
и обоих малоберцовых нервов. Увеличена рези-
дуальная и дистальная латентность М-ответа при 
стимуляции обоих срединных нервов. Левого лок-
тевого нерва и обоих малоберцовых нервов. Повы-
шен порог регистрации М-ответа при стимуляции 
большинства нервов.

При исследовании по сенсорным волокнам нер- 
вов верхних и нижних конечностей снижена ампли-
туда ответа с правого срединного, обоих локтевых, 
малоберцовых и икроножных нервов, замедлена 
СРВ по всем исследованным нервам, за исключе-
нием левого икроножного (по этому нерву на нижней 
границе нормы).

Данные проведенной стимуляционной ЭМГ сви-
детельствуют о генерализованном ассиметричном 
поражении аксонов и миелина сенсорных и мотор-
ных волокон нервов верхних и нижних конечностей.

В клинике проведено лечение: витамины группы 
В, никотиновая кислота, прозерин, глиатилин, ме-
тионин, ноотропил, курс избирательного массажа, 
парафино-озокеритовые аппликации, электрости-
муляция разгибателей кисти, иглорефлексотерапия.

На фоне проводимого лечения отмечалась незна-
чительная положительная динамика в виде нарас-
тания силы в дистальной группе мышц левой руки, 
однако чувствительные нарушения сохранялись до 
момента выписки.

Катамнез (осмотр пациента К., 13 лет, в кли-
нике через один год). Эпизодов острой слабости 
в конечностях и парестезии за время наблюдения 
не отмечалось при сохранении обычного режима 
жизни. В неврологическом статусе пациента на-
блюдалось снижение силы в разгибателях кисти 
слева до 3—4 баллов, гипотрофия мышц левого 
предплечья на 1 см. Зона гипестезии болевой чув-
ствительности отмечалась по полоско-продольному 
типу по наружной поверхности плеча и предплечья, 
тыльной поверхности левой кисти первого и второго 
пальцев (зона иннервации лучевого нерва). Сни-
жены карпорадиальный и разгибательно-локтевой 
рефлексы слева. Представленный клинический 
случай иллюстрирует наследственную невропатию 
со склонностью к параличам от сдавления с пре-
имущественным поражением левого лучевого нерва 
в форме вялого пареза левой руки.
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Таким образом, приведенный клинический слу-
чай, побудивший к изучению литературы по данной 
тематике, расширит диагностические рамки причин 
острых вялых параличей (ОВП) у детей. Это важно 
для практикующих врачей и для семьи ребенка с 
учетом его будущего. Переосмысление истинной 
патологии ОВП у ранее встречаемых пациентов по-
зволяет усомниться в редкости этого заболевания в 
детском возрасте.

В медицине не предложены эффективные мето-
ды лечения наследственных невропатий. В данном 
случае рекомендованы коррекция стиля жизни, огра-
ничение физических нагрузок и профессиональная 
ориентация.

Прозрачность исследования. Исследование 
не имело спонсорской поддержки. Авторы несут 
полную ответственность за предоставление 
окончательной версии рукописи в печать.

Декларация о финансовых и других взаимо-
отношениях. Все авторы принимали участие в 
разработке концепции, дизайна исследования и в 
написании рукописи. Окончательная версия руко-
писи была одобрена всеми авторами. Авторы не 
получали гонорар за исследование.
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