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Резюме

Представлено описание семейного случая наследственной невропатии со склонностью к параличам от сдавле-
ния (ННСПС) у мужчины 23 лет. Описаны частые неоднократные рецидивы двигательных нарушений, ранний 
дебют ННСПС, формирование остаточных явлений. Проанализированы генетические и внешние факторы, способ-
ствующие тяжёлому проявлению заболевания. Обсуждены вопросы дифференциальной диагностики различных 
заболеваний, проявляющиеся парезами и чувствительными нарушениями.
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Summary

We have presented a familial case of severe hereditary neuropathy with liability to pressure palsies (HNPP) at the man 
of 23 years of age. Frequent repeated relapses of movement disorders of HNPP, early debut of disease, the residual paresis 
are described. Genetic and environmental factors that contribute to severe manifestations of the disease is analyzed the. 
Many various illnesses require exclusion in case of the paresis and sensory disorders.

Key words: hereditary neuropathy with a penchant for paralysis from compression, plexitis, multiple neuropathy.

Обмен опытом

Наследственная невропатия со склонностью 
к параличам от сдавления представляет собой ауто-
сомно-доминантное заболевание нервной системы, 
характеризующееся развитием рецидивирующих де-
миелинезирующих мононевропатий, обусловленных 
повышенной чувствительностью периферических не-
рвов к сдавлению [3, 4, 6, 12]. Существует несколько 
обозначений этой нозологической формы – «наслед-
ственные компрессионные нейропатии», «семейная 
несостоятельность периферических нервов», «пара-
лич сборщиков картофеля» и другие [2, 8].

В настоящее время обнаружено, что молекулярной 
основой ННСПС является повреждение гена, распо-
ложенного на хромосоме 17р11.2–12 и кодирующего 
синтез белка 22 периферического миелина (РМР22). 
Возможные мутационные изменения – делеции и то-
чечные мутации [9, 12]. Это приводит к снижению 
экспрессии гена в ткани миелиновой оболочки нервов, 
а также к нарушению синтеза и (или) функции соот-
ветствующего белка.

В большинстве случаев ННСПС манифестирует 
на 2–3-м десятилетии жизни. У больных отмечаются 

острые повторные эпизоды поражения перифериче-
ских нервов, проявляющиеся парезами, парестезиями 
и расстройством чувствительности в соответствую-
щих зонах, с болевым синдромом [1]. Хотя при ННСПС 
могут страдать практически любые (в том числе че-
репно-мозговые) нервы, чаще всего наблюдаются сим-
птомы поражения общего малоберцового, лучевого, 
локтевого, срединного нервов и плечевого сплетения. 
Указанная преимущественная локализация поражения 
обусловлена анатомическими особенностями прохож-
дения нервов и возможностью их компрессии в типич-
ных участках. Количество эпизодов острых параличей 
периферических нервов у больных ННСПС может ва-
рьировать от одного – двух на протяжении жизни до 
многих десятков [1, 7].

Нами наблюдался случай тотального поражения 
нервов верхних конечностей у военнослужащего.

Больной И., 23 лет, военнослужащий, родился 
в Чечено-Ингушской Республике, по национальности 
азербайджанец. Болен с 6 лет, когда впервые возник 
эпизод слабости в правой руке, лечился стационарно 
в Клинической больнице Саратовского медицинско-
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го университета с диагнозом: «Первичная мышечная 
атрофия Эрба-Рота, детская форма». В 7 лет признан 
инвалидом детства. Восстановление силы в правой ко-
нечности произошло в течение полутора лет. В даль-
нейшем, в возрасте 9 и 13 лет, после физической на-
грузки появлялись боли в левой руке длительностью 
около недели, с развитием слабости в левой руке. 
Лечился с диагнозом: «Плексопатия слева». Восста-
новление силы в руке произошло в течение года. От-
мечался отягощённый семейный анамнез. Подобные 
состояния были выявлены у матери, дедушки, у тёти 
и дяди по материнской линии (рисунок).

Рис. Генеалогический анализ родословной больного И.

При очередном переосвидетельствовании пациен-
та в возрасте 15 лет на комиссии медико-социальной 
экспертизы инвалидность была снята. Документы, 
подтверждающие наличие инвалидности утеряны. 
В 17-летнем возрасте обследовался в стационаре г. Са-
ратова, установлен диагноз: «Последствия перенесён-
ных рецидивирующих плексопатий с обеих сторон 
(в 6, 9, 13 лет)». На призывной комиссии был признан 
годным к военной службе с незначительными ограни-
чениями. В армии, после подтягивания на переклади-
не, появилась слабость в правой руке. Был госпита-
лизирован с диагнозом: «Невропатия лучевого нерва 
справа». За время стационарного лечения отмечалась 
отрицательная динамика, наросли слабость и онеме-
ние в правой руке, присоединилось похудание мышц 
надплечья, плеча, кисти. Через несколько недель при-
соединилась слабость в левой руке.

При обследовании выявлена пастозность и багро-
во-синюшная окраска правой кисти. Гиперкератоз, 
дисгидроз правой руки, больше выраженный в кисти. 
Снижение силы в правой руке до плегии: рука сви-
сает как плеть. Объем движений в правом плечевом 
суставе ограничен. Активные движения отсутствуют, 
пассивные – без ограничений с выраженной болезнен-
ностью при движениях в стороны. Цилиндрический 
захват кисти резко ограничен, щипковый отсутствует. 
Выраженные атрофии мышц надплечья, дельтовид-
ной, подостных, надостных, большой грудной мышц 
справа. Умеренная атрофия мышц плеча, предплечья, 
области тенора, гипотенора справа. Окружность плеча 
в средней трети: слева 31 см, справа 27 см; окружность 
предплечья в средней трети: слева 26 см, справа 23 см. 
Кистевая динамометрия: справа 0 кг, слева 42 кг. Мы-
шечный тонус с рук снижен с обеих сторон. Глубокие 
рефлексы с правой руки не вызываются, слева низкие. 
С ног рефлексы живые, равные, с расширением реф-
лексогенных зон. Выпадение болевой чувствитель-

ности по наружной поверхности плеча, предплечья, 
тыльной поверхности предплечья, по лучевому и лок-
тевому краю правой кисти. Парестезии в виде «пол-
зания мурашек», гипералгезия во вторых и третьих 
пальцах правой кисти.

По данным ЭНМГ выявлены признаки демиелине-
зации и аксонопатии правых срединного и локтевого 
нервов в виде снижения амплитуды М-ответа и скоро-
сти проведения импульса. При повторном нейрофизи-
ологическом обследовании наблюдалась незначитель-
ная положительная динамика.

Заключительный диагноз сформулирован следую-
щим образом. «Наследственная невропатия со склон-
ностью к параличам от сдавления, рецидивирующего 
течения, с преимущественным поражением срединно-
го, локтевого нервов справа, с выраженными чувстви-
тельными и двигательными расстройствами, стадия 
восстановления». Дифференциальный диагноз прово-
дился с наследственными демиелинезирующими по-
линевропатиями, постравматической множественной 
мононевропатией, рецидивирующим плекситом по 
типу Эрба-Рота.

На фоне проводимого лечения уменьшился бо-
левой синдром, появились движения в сгибателях 
пальцев правой кисти. Сохранялись выраженные дви-
гательные, трофические и чувствительные расстрой-
ства в правой руке, умеренные нарушения в левой 
руке. Был уволен из рядов вооружённых сил для даль-
нейшей реабилитации по месту жительства.

Результаты и обсуждение
Особенностью ННСПС является широкий диапа-

зон фенотипических проявлений клинической сим-
птоматики от незначительных быстро проходящих 
парезов до длительных, устойчивых дефицитных 
состояний. Рядом авторов были показаны несколько 
вариантов манифестации симптоматики ННСПС [7, 
8]. В подавляющем большинстве случаев встреча-
ются феномен «отлёживания–отсиживания» – эпизо-
ды кратковременных нарушений чувствительности 
под влиянием статических нагрузок и неадекватной 
компрессии (до 30 %). Следующим вариантом за-
болевания описываются эпизоды кратковременных 
параличей в виде утраты в течение нескольких се-
кунд/минут движений в том или ином двигательном 
сегменте, подвергшемся компрессии (до 12 %). Реже 
всего представлены клинически манифестные фор-
мы мононевропатий и плексопатий в виде рециди-
вирующих периферических параличей длительного 
течения с медленным восстановлением (0,5–1 % ис-
следуемых) [5, 11].

Особенностью описанного клинического случая 
является выраженная, часто рецидивирующая двига-
тельная дефицитарная симптоматика, ранний дебют 
(с 6 лет) заболевания, длительное восстановление 
утраченной функции. Согласно семейному анамнезу 
заболевание проявлялось в каждом поколении, что 
подтверждает аутосомно – доминантный тип наследо-
вания. В данном случае проявился феномен антиципа-
ции, под которым понимают более раннее проявление 
и возрастание тяжести симптомов наследственного 
заболевания в последующих поколениях родослов-



112

ной. Частые рецидивы заболевания (через год или 
2–3 года), а так же признаки инвалидности в детском 
возрасте подтверждают тяжёлый характер ННСПС.

Хотелось бы подчеркнуть неверную оценку степе-
ни годности этого призывника для прохождения воен-
ной службы. Не было принято во внимание, что фак-
торами, способствующими развитию параличей при 
ННСПС, служат травмы, кратковременное сдавление, 
физические нагрузки [2, 10]. В результате повторяю-
щихся эпизодов компрессионных невропатий может 
накапливаться резидуальный дефект [2, 5]. У больно-
го И. после раннего дебюта и нескольких рецидивов 
заболевания полностью восстановились двигатель-
ные нарушения, и ему в 15-летнем возрасте сняли ин-
валидность. На наш взгляд, тот факт, что призывник 
неоднократно отмечал длительные эпизоды слабости 

то в правой, то в левой руке, должен был насторожить 
сотрудников призывной комиссии. Дальнейшая интен-
сивная физическая нагрузка во время службы спрово-
цировала рецидив заболевания в виде грубых чувстви-
тельных и двигательных расстройств с практически 
полным отсутствием регресса в течение пяти месяцев.

Таким образом, тяжёлое проявление ННСПС у на-
шего пациента обусловлено генетическими факторами 
развития заболевания и внешними провоцирующими на-
грузками. Ранняя диагностика и настороженность невро-
логов в отношении ННСПС дает возможность выявлять 
патологию в популяции и рекомендовать соответству-
ющую коррекцию стиля жизни, физических нагрузок 
и профессиональной ориентации, что имеет решающее 
значение для профилактики необратимых и инвалидизи-
рующих осложнений данного заболевания.
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Резюме

Авторами разработан альтернативный метод экстраплевральной коллапсохирургической торакопластики 
с целью лечения деструктивных форм туберкулеза легких. Предлагаемое оперативное пособие отвечает всем тре-
бованиям коллапсохирургических операций при лечении туберкулеза органов дыхания, в то же время обладает 
высокой косметической эффективностью и значительно меньшей травматичностью в отличие от ранее разрабо-
танных традиционных способов торакопластик при туберкулезе легких.
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Summary

The authors have developed an alternative method of extrapleural collapse therapy/thoracoplasty for the treatment 
of destructive forms of pulmonary tuberculosis. The proposed surgical benefits meet all the requirements of collapse 
therapy operations for the treatment of pulmonary tuberculosis. At the same time it has a high cosmetic efficiency and 
significantly less traumatic consequences compared to the previously developed traditional thoracoplasty for a pulmo-
nary a tuberculosis.
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