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На сегодняшний день полинейропатии – одна из
наиболее актуальных проблем современной невроло=
гии, занимающая в ряду других заболеваний нервной
системы особое место. Полинейропатия – клиничес=
кое состояние, обусловленное дистрофически–деге=
неративными изменениями в строении и соответству=
ющими нарушениями функции периферических сома=
тических (чувствительных и двигательных) и вегетатив=
ных нейронов [3]. Среди всех хронических полинейро=
патий наследственные формы нейропатий составля=
ют до 60 – 70% в различных популяциях. Одной из са=
мых  часто встречаемых наследственных нейропатий
является наследственная нейропатия Шарко=Мари=
Тута (ШМТ). Её частота варьирует от 1:10000 до 1:2500
населения в различных популяциях. Распространен=
ность ШМТ в  Красноярске составляет 9,7 на 100000
[2]. Однако, полинейропатии  могут быть не только
моногенными формами, но и в ряде случаев, ослож=
нением мультифакториальных заболеваний, напри=
мер, сахарного диабета (СД).

Диабетическая полинейропатия (ДН) является
наиболее ранним и самым частым хроническим ослож=

нением СД, зачастую возникающим за несколько лет
до установления диагноза. Распространенность ДН
колеблется от 10 до 100% случаев СД [5]. На практике
у одного и того же пациента под «маской» полинейро=
патии может скрываться сочетание различных видов
нейропатий, что затрудняет своевременную диагнос=
тику истинного заболевания.

Представляем вашему вниманию клинический
случай диагностики диабетической полинеропатии
нижних конечностей в сочетании с наследственной
нейропатией Шарко=Мари=Тута, выявленный в ходе
скринингового обследования пациентов с различны=
ми видами полинейропатий на базе поликлиники ФГУЗ
«КБ № 51 ФМБА России» в ЗАТО Железногорск. Была
активно осмотрена на дому больная В., 61 год. Диаг=
ноз: Сахарный диабет 2 типа. Осложнения: диабети=
ческая полинейропатия конечностей, диабетическая
стопа, нейропатическая форма. Сопутствующий диаг=
ноз: Невральная амиотрофия Шарко=Мари=Тута. На
момент осмотра предъявляла жалобы на слабость
мышц дистальных отделов верхних и нижних конечно=
стей, отсутствие движений в стопах,  выраженные боли
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в мышцах  верхних и нижних конечностей по типу крам=
пи, преимущественно в ночное время, купируемые таб=
леткой анальгина; «похудание» мышц кистей, предпле=
чий, стоп, голеней и бедер, зябкость рук и ног, нелов=
кость движений в руках, деформации кистей и стоп,
повышенное потоотделение, затруднение дыхания в
горизонтальном положении, общую слабость.

Из анамнеза известно, что с детства плохо хо=
дила, быстро уставали ноги. В 1961г. деформировались
стопы, изменилась походка, по поводу чего была про=
оперирована в госпитале ВОВ г.Красноярска. Но поз=
же стопа перестала расти и вновь деформировалась.
В 1985 г. появились жалобы на постоянную жажду, зяб=
кость ног, диагностирован сахарный диабет 2 типа.
Постепенно стала нарастать слабость в мышцах ног,
похудели верхние и нижние конечности. В 1989 г. выс=
тавлен диагноз невральная амиотрофия Шарко=Мари=
Тута. В течение последних 10 лет деформировалась
правая кисть по типу «когтистой лапы», сформирова=
лись «фридрайховские стопы». Передвижение по квар=
тире возможно только с посторонней помощью. Про=
слеживался прогредиентный тип течения заболевания.
Семейный анамнез по СД не отягощен; по наслед=
ственной нейропатии Шарко=Мари=Тута = отягощен по
отцовской линии: со слов пробанда у отца (I,1) высо=
кий свод стопы и он плохо ходит; наследственная ней=
ропатия Шарко=Мари=Тута у  сибсов (II,6; II,8; II,12), ко=
торые осмотрены нами активно. У сына пробанда (III,1)
выявлена   наследственная нейропатия Шарко=Мари=
Тута, он умер от цирроза печени в 39 лет.

В неврологическом статусе: Сознание ясное,
контактна, ориентирована в месте, времени, в себе,
фон настроения снижен, внимание слегка рассеяно,
память на  отдаленные события слегка снижена. Речь
тихая, монотонная. По госпитальной шкале тревоги и
депрессии – 16 баллов. ЧМН: запахи различает, глаз=
ные щели D=S; зрачки D=S; фотореакции вялые, гла=
зодвигательных нарушений нет. Лицо симметрично,
мимика живая, язык по средней линии, мягкое небо
подвижно, глоточный рефлекс вызывается. Слух сни=
жен на оба уха незначительно. Двигательная сфера:
объем активных движений ограничен в кистях и отсут=
ствует в стопах из=за деформаций и периферического
дистального тетрапареза, выраженные гипотрофии
мышц стоп, голеней, бедер, кистей, предплечий D=S;
передвигается по квартире только с посторонней по=
мощью. Диаметр конечностей (на уровне бедра – 37
см D=S; на уровне верхней трети голени – 30 см D=S;
средней трети голени – 26 см D=S; нижней трети голе=
ни – 22 см D=S; на уровне верхней трети плеча – 28 см
D=S; нижней трети плеча – 25 см D=S; на уровне верх=
ней трети предплечья – 16 см D=S; нижней трети пред=
плечья – 14 см D=S. Мышечный тонус в верхних и ниж=
них конечностях  диффузно снижен D=S. Мышечная
сила в сгибателях и разгибателях плеча – 4 балл., D=S;
в сгибателях и разгибателях предплечья – 3 балл., D=S;
в сгибателях и разгибателях кисти – 1,5 балл., D=S; в
сгибателях и разгибателях пальцев левой руки – 1 балл.
Правая кисть деформирована по типу «когтистой лапы»
(рис.1). Мышечная сила в сгибателях и разгибателях
бедра – 4 балл., D=S; в сгибателях и разгибателях го=
лени – 2,5 балл., D=S; в стопах и пальцах – движений

нет. Рефлексы с m.triceps D=S = снижены, с m.biceps
D=S = снижены, карпорадиальные = отсутствуют D=S,
коленные = отсутствуют D=S, ахилловы = отсутствуют
D=S. Деформация стоп по типу «полая стопа» (рис. 2).
Стойка на носках и пятках невозможна. Расстройство
поверхностной чувствительности по полиневритичес=
кому типу: гипостезия 3 ст. с уровня высоких перчаток
и чулок с анестезией в стопах D=S, снижение вибра=
ционной чувствительности с рук (надмыщелок лучевой
кости, шиловидный отросток лучевой кости) D=S = 2ст.,
с ног (коленная чашечка, наружная  и внутренняя ло=
дыжки, подошвенная поверхность концевой фаланги
1=ой плюсневой кости, дистальные отделы 1=й и  2=й
плюсневых костей) D=S = 3ст. В позе Ромберга не сто=
ит (плегия в стопах, выраженный парапарез в сгибате=
лях и разгибателях голеней), ПНП слева выполняет с
дефектом, справа не выполняет из=за сгибательной
контрактуры кисти, КПП выполняет с дефектом. ВНС:
выраженный общий гипергидроз, выраженная гипере=
мия с цианотическим оттенком обеих стоп и нижней
трети голеней; выраженный гиперкератоз стоп, на ле=
вой стопе в области 5 плюсневой кости рубец от тро=
фической язвы. Нарушение тазовых функций отрица=
ет. Обращало на себя внимание участие межреберных
мышц в акте дыхания. В горизонтальном положении
пациентка начинала задыхаться.  АД 130/80 мм.рт.ст,
ЧСС = 55 уд. в мин, ЧДД – 60 в мин.

Рентгенография левой стопы (2004 г): хроничес=
кий остеомиелит 5 плюсневой кости левой стопы, вы=

Рис. 1. Деформация правой кисти по типу «когтистой
лапы» у больной В., 61 год, [фото Е.В. Глущенко, 2009]

Рис. 2. Деформа;
ция стоп по типу
«полая стопа»  у
больной В., 61
год, [фото Е.В. Глу"
щенко, 2009]
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раженная деформация 5 плюсневой кости, большие
очаги разрушения окружены плотными склерозирую=
щими стенками. Диффузный остеопороз костей стоп.

Таким образом, на основании жалоб, данных
анамнеза и неврологического осмотра  был выставлен
клинический диагноз: Наследственная сенсомоторная
нейропатия Шарко"Мари"Тута 1 типа, с аутосомно"до"
минантным типом наследования, с периферическим,
преимущественно дистальным тетрапарезом (3 ст. "
кистей, 2 ст. " предплечий, 2 ст. " голеней,  плегией
мышц стоп), с амиотрофиями (3 ст. на уровне кистей и
стоп, 2 ст. на уровне предплечий, голеней и нижней
трети бедер), со сгибательными контрактурами обеих
стоп «полая стопа» и сгибательной контрактурой пра"
вой кисти 3 ст., с нарушением статико"динамических
функций 3 ст. тяжести, с полиневритическими наруше"
ниями поверхностных и глубоких видов чувствитель"
ности 3ст., с синдромом периферической вегетатив"
ной дисфункции 3 ст., с поражением диафрагмы сле"
ва, прогредиентный тип течения, стадия субкомпенса"
ции. Сопутствующий диагноз: Диабетическая  перифе"
рическая симметричная вегето"сенсо"моторная ней"
ропатия 3 ст. тяжести (с нарушением поверхностных и
глубоких видов чувствительности: с нарушением виб"
рационной чувствительности 3 ст. температурной чув"
ствительности 3 ст, тактильной чувствительности 3 ст,
болевой чувствительности 3 ст. по типу «чулок», с син"
дромом нейропатической боли, с выраженными веге"
тотрофическими нарушениями на обеих стопах и яз"
вой в стадии рубцевания на подошвенной поверхнос"
ти левой стопы, гиперкератозом обеих стоп), стадия
N2b. Синдром диабетической стопы, нейропатическая
форма. Соматогенная депрессия 3 ст. тяжести.

Учитывая отягощенный семейный анамнез по
наследственной нейропатии Шарко=Мари=Тута и нали=
чие СД нами активно был осмотрен племянник пробан=
да, больной К., 26 лет, с диагнозом: Сахарный диабет 1
типа, средняя степень тяжести, стадия субкомпенса=
ции. Осложнение: диабетическая периферическая сен=
сорная полинейропатия нижних конечностей. На мо=
мент осмотра предъявлял жалобы на периодические
ноющие боли в икроножных мышцах и стопах, прохо=
дящие самостоятельно, зябкость стоп. Из анамнеза из=
вестно, что СД впервые диагностирован в 14 лет, когда
появились сильная жажда,  выраженные боли в икро=
ножных мышцах, зябкость стоп.

При осмотре в  неврологическом статусе: Созна=
ние ясное, контактен, ориентирован в месте, време=
ни, в себе. По госпитальной шкале тревоги и депрес=
сии – 8 баллов. ЧМН: запахи различает, глазные щели
D=S, зрачки D=S, фотореакции живые D=S, глазодви=
гательных нарушений нет. Лицо симметрично, мимика
живая, язык по средней линии, мягкое небо подвижно,
глоточный рефлекс вызывается. Двигательная сфера:
Объем активных сохранен. Диаметр конечностей (на
уровне бедра – 46 см D=S; на уровне верхней трети
голени – 36 см D=S; средней трети голени – 32 см D=S;
нижней трети голени – 24 см D=S; на уровне верхней
трети плеча – 28 см D=S; нижней трети плеча – 26 см
D=S; на уровне верхней трети предплечья – 22 см D=S;
нижней трети предплечья – 16 см D=S. Мышечный то=
нус в верхних  и нижних конечностях не изменен D=S.

Мышечная сила в сгибателях и разгибателях плеча – 5
балл., D=S; в сгибателях и разгибателях предплечья –
5 балл., D=S; в сгибателях и разгибателях кисти – 5
балл., D=S; в сгибателях и разгибателях пальцев – 5
балл., D=S; мышечная сила в сгибателях и разгибате=
лях бедра – 5 балл., D=S; в сгибателях и разгибателях
голени – 5 балл., D=S; в сгибателях и разгибателях сто=
пы – 4 балл., D=S; в сгибателях и разгибателях паль=
цев – 4 балл., D=S. Рефлексы с m.triceps = снижены,
D=S; с m.biceps = снижены, D=S; карпорадиальные =
отсутствуют D=S; коленные = снижены, D=S; ахилловы
= отсутствуют D=S. Начинает формироваться «полая
стопа» (рис. 3). Стойку на носках и пятках выполняет.
Расстройство поверхностной чувствительности на
нижних конечностях по полиневритическому типу: ги=
перестезия 2 ст. с уровня гольф D=S, снижение вибра=
ционной чувствительности с рук (надмыщелок лучевой
кости, шиловидный отросток лучевой кости) D=S – 1
ст., с ног (коленная чашечка, наружная  и внутренняя
лодыжки, подошвенная поверхность концевой фалан=
ги 1=ой плюсневой кости, дистальные отделы 1=й и  2=
й плюсневых костей) D=S – 2 ст. В позе Ромберга ус=
тойчив, ПНП и КПП выполняет удовлетворительно.
ВНС: легкая гиперемия с обеих стоп; легкий дисталь=
ный гипергидроз кистей и стоп. Нарушение тазовых
функций отрицает.АД 120/80 мм.рт.ст. ЧСС 64 уд. в мин.

При компьютерной паллестезиометрии выявле=
но негрубое снижение вибрационной чувствительнос=
ти с проксимальных отделов нижних конечностей (ко=
ленные чашечки) в широком диапазоне частот (8, 16,
32, 64, 125, 250, 500 Гц) с обеих сторон (рис. 4).

Умеренное снижение вибрационной чувстви=
тельности с дистальных отделов нижних конечностей
(наружные и внутренние лодыжки) в широком диапа=
зоне частот с обеих сторон с тенденцией к выпадению
на частотах 8, 16, 32, 125, 250 и 500 Гц с внутренней
лодыжки  слева и наружной лодыжки справа (рис. 5).

Таким образом, на основании жалоб, данных
анамнеза и неврологического осмотра  был выставлен
клинический диагноз:  Диабетическая симметричная
дистальная сенсо"моторная нейропатия нижних конеч"
ностей средней степени тяжести (с нарушением по"
верхностных и глубоких видов чувствительности по
типу «гольф»: с нарушением температурной чувстви"
тельности 1 ст., болевой чувствительности 1 ст., виб"
рационной чувствительности 2 ст. стадия N1b. Приме=

Рис. 3. Начальная стадия деформации стоп ; «полые
стопы» у больного К., 26 лет [фото  Е.В. Глущенко, 2009].
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чание: Учитывая данные клинико=генеалогического
анамнеза: наследственная нейропатия Шарко=Мари=
Тута 1 типа у дедушки (I,1), у мамы (II,6) у тетей по ма=
теринской линии (II,2; II,8,II,12) у двоюродного сибса
(III,1), данных неврологического статуса, не исключа=
ется дебют наследственной сенсомоторной нейропа=
тии Шарко=Мари=Тута 1 типа.

Для уточнения диагноза  наследственной нейро=
патии Шарко=Мари=Тута 1 типа больному необходимо
провести следующие диагностические мероприятия:

стимуляционная  и игольчатая электронейромиогра=
фия (СРВс, СРВм, декремент=тест) лучевого и локте=
вого нервов с дистальных отделов верхних конечнос=
тей с  обеих сторон, малоберцового и большеберцо=
вого нервов с обеих сторон на проксимальном  и дис=
тальном уровнях, рентгенография стоп с захватом го=
леностопных суставов, рентгенография кистей, ЭКГ,
Эхо=КГ, консультация кардиолога (по показаниям), пик=
флоуметрия, компьютерная паллестезиометрия  в ди=
намике.

Заключение. Продемонстрированные клиничес=
кие наблюдения подчеркивают важность междисцип=
линарного подхода к ведению больных со смешанны=
ми формами нейропатий (наследственной и диабети=
ческой), который активно внедряется в ЗАТО Желез=
ногорск Красноярского края под организационно=ме=
тодической поддержкой руководства ФГУЗ «КБ  №51
ФМБА России» (главный врач – Г.Я. Мельников) и на=
учным руководством сотрудников ГОУ ВПО КрасГМУ
им. Проф. В.Ф. Войно=Ясенецкого Минздравсоцраз=
вития (ректор – проф. И.П. Артюхов).
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Рис. 5. Умеренное нарушение вибрационной
чувствительности с дистальных отделов
нижних конечностей  у больного К., 26 лет

Рис. 4. Негрубое нарушение вибрационной
чувствительности с проксимальных отделов
нижних конечностей у больного К., 26 лет


