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Хроническая воспалительная де-
миелинизирующая полиневропатия 

(ХВДП) – приобретенное иммуноопос-
редованное заболевание, характери-
зующееся поражением миелиновой 
оболочки периферических нервных во-
локон [5, 18]. Отличием  ХВДП от син-
дрома Гийена-Барре является относи-
тельно медленное прогрессирование 
симптоматики в течение 8 недель и 
более [20], у детей – до 4 недель [4, 8].

По последним данным, ХВДП со-
ставляет примерно 20-50% первично 
недиагностированных полиневропа-
тий [17] и является наиболее частой 
аутоиммунной демиелинизирующей 
невропатией. Распространенность 
ХВДП составляет 1,2-7,7 на 100 тыс. 
населения в мире, по половому при-
знаку превалируют пациенты мужского 
пола [5]. 

К критериям диагностики класси-
ческой ХВДП относятся: 1) прогрес-
сирующая симметричная мышечная 
слабость конечностей с нарушениями 

чувствительности по полиневритиче-
скому типу, арефлексия с рецидивиру-
ющим или прогредиентным течением; 
2) выявление демиелинизирующего 
типа поражения нервных волокон по 
данным электронейромиографии; 3) 
наличие белково-клеточной диссоци-
ации в анализе церебро-спинальной 
жидкости; 4) признаки воспаления, де– 
и ремиелинизации при биопсии нервов 
[17, 18]. 

Клинические формы ХВДП вклю-
чают в себя приобретенную муль-
тифокальную демиелинизирующую 
сенсомоторную невропатию (синдром 
Левиса-Самнера), преимущественно 
сенсорную ХВДП, приобретенную дис-
тальную демиелинизирующую сенсор-
ную невропатию и ХВДП с поражением 
центральной нервной системы (ЦНС) 
[12, 18, 19]. Поражение ЦНС при ХВДП 
может быть выявлено при проведении 
магнитно-резонансной томографии 
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ХРОНИЧЕСКАЯ ВОСПАЛИТЕЛЬНАЯ 
ДЕМИЕЛИНИЗИРУЮЩАЯ ПОЛИНЕВРО-
ПАТИЯ У ПАЦИЕНТКИ С БОЛЕЗНЬЮ 
ШАРКО-МАРИ-ТУТА 1А ТИПА

В статье приводится собственное клиническое наблюдение пациента с хронической воспалительной демиелинизирующей полинев-
ропатией, развившейся на фоне наследственной моторно-сенсорной полиневропатии Шарко-Мари-Тута 1 типа. Показано, что наличие 
хронической персистирующей герпетической инфекции как внешнесредового фактора, наслаиваясь на мутацию в гене PMP22 (белка 
периферического миелина), может привести к развитию аутоиммунного процесса, проявляющегося демиелинизирующим поражением 
периферических нервов конечностей и краниальных нервов. 

Ключевые слова: хроническая воспалительная демиелинизирующая полиневропатия, болезнь Шарко-Мари-Тута, коморбидность, 
клинический случай. 

We report a patient with chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) developed against hereditary motor-sensory polyneuropathy 
(Charcot-Marie-Tooth disease type 1A). It is shown that the presence of chronic persistent herpes infection, stratifying on the mutation in the gene 
PMP22 (peripheral myelin protein), may lead to the development of autoimmune process, manifested demyelinating lesions of the peripheral 
nerves of the limbs and cranial nerves. 

Keywords: chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy, Charcot-Marie-Tooth disease, comorbidity, clinical case.

УДК 616.831–002:616.833-002



4’ 2015 107

(МРТ) головного мозга при отсутствии 
четкой очаговой симптоматики. У поло-
вины пациентов в ходе исследования 
зрительных вызванных потенциалов 
обнаруживаются те или иные пораже-
ния корковых структур. Клинические 
проявления поражений черепных не-
рвов при ХВДП встречаются в 5-30% 
случаев [15, 18, 21, 22].

Установлено, что ХВДП может ас-
социироваться с другими заболева-
ниями, такими как ВИЧ-инфекция, ге-
патит С, синдром Шегрена, меланома, 
лимфома и т.д. Особый вклад в раз-
витие ХВДП вносят вирусы семейства 
Herpes Viridae [3, 14]. Выявлено, что 
ХВДП может наслаиваться на другую 
невропатию, особенно наследствен-
ную, например, наследственную мо-
торно-сенсорную невропатию (бо-
лезнь Шарко-Мари-Тута) [18]. 

Болезнь Шарко-Мари-Тута (БШМТ) 
– это обширная группа наследствен-
ных болезней нервной системы, ха-
рактеризующихся прогрессирующей 
слабостью и атрофией мышц дисталь-
ных отделов конечностей, снижением 
сухожильных рефлексов, деформаци-
ей стоп и кистей, изменением походки 
и сенсорными нарушениями [1]. Рас-
пространенность заболевания состав-
ляет в среднем 1 на 2500 населения 
в мире [7]. В настоящее время в соот-
ветствии с международной классифи-
кацией принят термин «наследствен-
ные моторно-сенсорные невропатии» 
(НМСН), что связано с расширением 
представления об особенностях кли-
нических проявлений наследственных 
заболеваний, характеризующихся по-
ражением периферических нервов [2].

Сводная классификация НМСН 
включает следующие ее виды: 1) 
НСМН 1 типа,  характеризуется деми-
елинизацией периферических нервов 
со снижением скорости проведения 
импульса (СПИ) ниже 38 м/с, наследу-
ется по аутосомно-доминантному типу, 
является наиболее часто встречае-
мой формой (более 50% всех случаев 
НМСН); 2) НСМН 2 типа, проявляется 
аксональным поражением перифери-
ческих нервных волокон с нормальной 
или умеренно сниженной СПИ, также 
наследуется по аутосомно-доминант-
ному типу, на ее долю приходится 20-
40% всех случаев; 3) промежуточная 
форма, характеризуется сочетанием 
демиелинизации и аксонопатии по дан-
ным электронейромиографии, имеет 
аутосомно-доминантный тип наследо-
вания; 4) НМСН 4 типа (болезнь Реф-
сума), самостоятельное заболевание 
с аутосомно-рецессивным типом на-

следования, связанное с нарушением 
фитановой кислоты;  5) Х-сцепленные 
НМСН, характеризуются умеренной 
или тяжелой моторно-сенсорной не-
вропатией у лиц мужского пола, со-
ставляя 10-20% случаев НМСН [1, 7]. 

Хорошо изученной является мо-
лекулярная генетика НМСН 1 типа 
(БШМТ 1 типа), причиной развития 
которой могут быть мутации в генах 
PMP22 (белка периферического мие-
лина), MPZ (основного белка миелина 
Р0), GJB1 (белка межклеточных кон-
тактов коннексина-32) и EGR2 (ранне-
го фактора мутации) [1, 7]. Наиболее 
распространенной формой является 
БШМТ 1А типа с аутосомно-доми-
нантным типом наследования, причи-
ной которой является мутация в гене 
PMP22. Основной тип мутации в этом 
гене – дупликация 1,5 Мб на коротком 
плече 17 хромосомы: 17р11.2-12 [13].

В настоящее время появились све-
дения, согласно которым возможны 
случаи развития ХВДП у пациентов с 
БШМТ [6, 9, 10]. Изучением данного 
вопроса активно стали заниматься с 
начала XXI в. Так, M. Watanabe и соавт. 
(2002) описали развитие воспалитель-
ной невропатии у пациента с НМСН 1B 
типа, у которого была положительная 
динамика в неврологической симпто-
матике в ответ на проведенную корти-
костероидную терапию [11]. В этом же 
году C. Gabriel и соавт., основываясь 
на клиническом, иммунологическом и 
патоморфологическом исследованиях 
у 12 пациентов с БШМТ 1A типа, уста-
новили, что при ступенчатом прогрес-
сировании заболевания, вероятно, 
имеет место воспалительный компо-
нент, наслаивающийся на генетиче-
ский фон [16].

В настоящей статье мы приводим 
собственное клиническое наблюдение 
19-летней пациентки с БШМТ 1А типа, 
у которой развилась картина хрониче-
ской воспалительной демиелинизиру-
ющей полиневропатии с ремитирую-
щим течением.

Собственное клиническое на-
блюдение 

Пациентка И., 19 лет, поступила в 
неврологическое отделение ГБУ РС(Я) 
«Республиканская больница №2 – 
Центр экстренной медицинской помо-
щи» в январе 2015 г. с жалобами на 
шаткость походки, отсутствие движе-
ний в мимических мышцах лица с обе-
их сторон, постоянное слюнотечение, 
нарушение речи, поперхивание при 
приеме жидкой и твердой пищи, сниже-
ние зрения на оба глаза, выраженную 
общую слабость, дневную сонливость, 
повышенную утомляемость, периоди-

ческое головокружение при поворотах 
головы, запоры до 4-5 дней.

Из анамнеза: первые неврологиче-
ские симптомы появились после пере-
несенной острой вирусной инфекции в 
феврале и марте 2010 г. в виде повтор-
ных преходящих чувствительных нару-
шений на лице (чувства холода), оне-
мения языка и частичного нарушения 
артикуляции. В апреле 2014 г. паци-
ентка была вакцинирована от гриппа 
H1N1. В мае 2014 г. на фоне полного 
благополучия появилась выраженная 
общеинфекционная симптоматика: по-
вышение температуры до 39°С, общая 
слабость, потеря аппетита, тошнота. 
Также развились дипарез мимической 
мускулатуры, левосторонняя гемиа-
нестезия лица, дизартрия, дисфагия, 
системное головокружение. Пациентку 
госпитализировали в Педиатрический 
центр ГБУ РС(Я) «Республиканская 
больница №1 – Национальный центр 
медицины» с диагнозом: Стволовой 
энцефалит. В цереброспинальной 
жидкости выявлялась белково-клеточ-
ная диссоциация (уровень белка 1,2 г/л 
при нормальном цитозе). Иммунофер-
ментный анализ (ИФА) ликвора был 
положительным на цитомегаловирус, 
микоплазмы и хламидии. Электроней-
ромиография (ЭНМГ): значительное 
нарушение по аксонально-демиели-
низирующему типу, более выраженное 
по лицевым нервам. На МРТ головного 
мозга патологические изменения не 
обнаружены. Учитывая отягощенную 
наследственность по БШМТ по мате-
ринской линии (болеет сын сестры и 
родной брат матери), пациентка была 
осмотрена врачом генетиком. После-
дующая ДНК-диагностика выявила 
дупликации в гене периферического 
белка миелина (РМР22) на хромосоме 
17р11.2-12. У пациентки была диагно-
стирована БШМТ 1А типа. В отделении 
проведен курс противовирусной, им-
муномодулирующей терапии. Девочка 
была выписана с положительной дина-
микой: регрессированием общеинфек-
ционной симптоматики, уменьшением 
бульбарных нарушений, появлением 
движений в мимической мускулатуре 
лица. В последующем прошла обсле-
дование в Детской клинической боль-
нице г. Москвы, где диагноз БШМТ 1А 
типа был подтвержден.  

Пациентка ежегодно проходила ста-
ционарные курсы поддерживающей 
терапии в неврологическом отделении 
РБ №2-ЦЭМП. Но с октября 2014 г. у 
пациентки усилилась общая слабость, 
снизился аппетит, появилось выражен-
ное головокружение системного харак-
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тера, наросла слабость в мимических 
мышцах лица, усилились слюнотече-
ние, поперхивание при приеме жидкой 
и твердой пищи. В январе 2015 г. она 
вновь госпитализирована в неврологи-
ческое отделение РБ №2-ЦЭМП.

Из анамнеза жизни: пациентка 
родилась 4-м ребенком в семье, бе-
ременность у матери протекала без 
осложнений, роды срочные, через 
естественные родовые пути. Физиче-
ское, психическое, речевое развитие 
по возрасту. Менструации с 14 лет, 
безболезненные, регулярные. В насто-
ящее время пациентка учится на 3-м 
курсе университета, с учебной нагруз-
кой справляется. 

Объективно: 
Состояние средней степени тяже-

сти. Пониженного питания. Кожные 
покровы бледные, чистые, умеренной 
влажности. Видимые слизистые блед-
но-розовые, чистые. Периферических 
отеков нет. Пальпируются увеличен-
ные, не спаянные подчелюстные лим-
фоузлы, безболезненные. Носовое 
дыхание свободное, дыхание в легких 
везикулярное, проводится по всем 
полям, хрипов нет. Сердечные тоны 
приглушены, ритмичные. Артериаль-
ная гипотония до 90/60 мм рт. ст., та-
хикардия до 108 в мин. Язык влажный, 
чистый. Живот при пальпации мягкий, 
безболезненный. Печень и селезенка 
не пальпируются. Симптом поколачи-
вания отрицательный с обеих сторон. 
Мочеиспускание свободное, безболез-
ненное, достаточное. Наклонность к 
запорам до 3-4 дней.

Пациентка ориентирована в месте, 
времени, собственной личности. Не-
сколько некритична, интеллект соот-
ветствует возрасту и образованию. 
Умеренно повышен уровень ситуатив-
ной тревожности. Общий фон настро-
ения несколько угнетен. Со стороны 

черепных нервов: легкий сходящийся 
страбизм за счет OU, диплегия мими-
ческой мускулатуры, горизонтальный 
среднеразмашистый нистагм, буль-
барный синдром (дисфагия, дисфо-
ния, дизартрия, снижение глоточного 
рефлекса, свисание мягкого нёба, 
атрофия мышц языка с фасцикуляция-
ми). Тетрапарез с силой в дистальных 
группах мышц верхних и нижних ко-
нечностей до 4 баллов, проксимально 
мышечная сила 5 баллов. Мышечный 
тонус низкий, выраженная диффузная 
гипотрофия мышц, гипотрофия мышц 
межпальцевых промежутков. Рефлек-
сы с рук живые, равномерные; колен-
ные рефлексы равномерно снижены; 
ахилловы рефлексы снижены, равно-
мерные. Высокий свод стоп, дефор-
мация стоп по типу полых. Чувстви-
тельных нарушений нет. Сенситивная 
атаксия. Тазовые функции контроли-
рует.

Пациентка прошла дообследо-
вание. ИФА на ВИЧ отрицательный. 
ИФА к вирусам семейства Herpes 
viridae: умеренное повышение титров 
иммуноглобулинов классов G и M к 
цитомегаловирусу и вирусу простого 
герпеса 2 типа. В иммунном статусе 
отмечено повышение уровня иммуно-
глобулинов класса G и M (до 156 г/л и 
13,5 г/л соответственно). По данным 
зрительных вызванных потенциалов 
на реверсивный шахматный паттерн 
патологии не выявлено. ЭНМГ лице-
вого нерва выявила признаки аксо-
нально-демиелинизирующего типа 
нарушения проводимости с обеих 
сторон. МРТ головного мозга: выяв-
лены симметричные зоны поражения 
(цитотоксический отек) ножек мозжеч-
ка с обеих сторон с распростране- 
нием в оба полушария мозжечка (раз-
мерами справа 4,3х1,6 см, слева – 
3,4х1,6 см) со слабым накоплением 

контрастного вещества при внутри-
венном контрастном усилении; на-
копление контрастного вещества по 
ходу височной части лицевого нерва 
с обеих сторон и небольшие участки 
глиозных изменений в задних отделах 
моста. Заключение: достоверно судить 
о природе выявленных изменений не 
представляется возможным, вероятно, 
имеет место активный демиелинизи-
рующий процесс (рис. 1-4).

На основании жалоб, анамнеза бо-
лезни, характерных клинических про-
явлений, данных параклинических и 
иммунологического исследований был 
установлен клинический диагноз:

Основное заболевание: Хро-
ническая воспалительная демие-
линизирующая полиневропатия с 
преимущественным поражением 
краниобульбарной группы нервов в 
стадии экзацербации. Диплегия ми-
мической мускулатуры. Бульбарный 
синдром. Группа риска по аспирации. 
Легкий дистальный тетрапарез. Сенси-
тивная атаксия. 

Фоновое заболевание: Наслед-
ственная моторно-сенсорная невро-
патия (болезнь Шарко-Мари-Тута) 1А 
типа, семейная форма, аутосомно-
доминантный тип наследования, уме-
ренно прогредиентное течение. Легкий 
дистальный тетрапарез. Деформация 
стоп по типу полых. 

Хроническая герпесвирусная микст-
инфекция: цитомегаловирусная ин-
фекция высокой степени активности, 
репликативный рецидив; ВПГ-1 инфек-
ция умеренной степени активности. 
Вторичный иммунодефицит с наруше-
нием специфического противовирус-
ного ответа. 

В отделении пациентка получила 3 
сеанса плазмафереза, пульс-терапию 
гормонами, внутривенный курс имму-
ноглобулинов (ВВИГ), витаминотера-

Рис. 1. МРТ головного мозга в аксиальной проекции в режимах Т2-ВИ (А), Т1-ВИ (В) и TIRM (С): определяется симметричное 
поражение белого вещества средних ножек мозжечка с обеих сторон с переходом на полушария
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пию. При выписке состояние пациент-
ки с некоторым улучшением в виде 
уменьшения общей слабости, улучше-
ния аппетита.

Заключение. Таким образом, сту-
пенчатое прогрессирование невро-
логического дефицита у пациентов 
с БШМТ требует более тщательного 
их обследования с целью выявления 
наслоения воспалительно-демиели-
низирующего компонента. Хрониче-
ская герпетическая инфекция может 
запускать вторичные дизиммунные 
поражения периферической нервной 
системы по типу ХВДП, особенно при 
наличии генетически детерминирован-
ного поражения миелиновой оболочки 
периферических нервов у пациентов – 
носителей мутации гена, кодирующего 
белок РМР22. На сегодняшний день 
ХВДП, в отличие от БШМТ, относится к 
группе потенциально курабельных за-
болеваний, а ее своевременная диа-
гностика и лечение могут существенно 
влиять на улучшение качества жизни 
пациентов с БШМТ. Коморбидность 
ХВДП и БШМТ утяжеляет клиническое 
течение двух конкурирующих заболе-
ваний периферической нервной систе-
мы и ухудшает прогноз. 
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Рис. 2. МРТ головного мозга в аксиальной 
проекции в режиме ДВИ при b=1000: обра-
щает внимание высокий сигнал от поражен-
ного вещества, что указывает на активный 
патологический процесс в данных участках

Рис. 3. МРТ головного мозга в аксиаль-
ной проекции в режиме ADC: отмечает-
ся снижение измеряемого коэффициен-
та диффузии на уровне ножек

Рис. 4. МРТ головного мозга в аксиальной 
проекции в режиме Т1 с контрастным уси-
лением: отмечается слабое накопление 
контрастного агента в пораженных участках


