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4Хроническая боль 
при нервно-мышечных заболеваниях

Х. Чен, А. Оакландер

4.1.  Введение

Боль представляет собой неприятное ощуще-
ние, у животных вызывающее защитное поведение 
(nocifensive behavior, англ.), охраняющее их от вредо-
носного воздействия. Потенциально вредные, спо-
собные вызвать повреждение тканей стимулы раз-
ной модальности преобразуются, активируют особые 
чувствительные именно к воздействиям повреждаю-
щей силы периферические сенсорные нейроны (ноци-
цепторы), через них передаются в спинной и голов-
ной мозг, вызывая неприятные ощущения и индуци-
руя рефлекторные и сознательные ответные реакции. 
Стимул повреждающей силы проводится по слабоми-
елинизированным (Аδ) и немиелинизированным (С) 
дендритам и аксонам ноцицептора, в целом называ-
емым тонкими, или малыми, волокнами (small fi bers, 
англ.). Тонкие волокна вместе с симпатическими во-
локнами составляют около 80 % периферических ак-
сонов (рис. 4.1). Ноцицептивная (связанная с гиперак-
тивацией ноцицепторов) боль в нормальных услови-
ях имеет острый характер и быстро проходит, исчезая 
сразу после устранения повреждения, хотя при нерв-
но-мышечных заболеваниях может развиться хрони-
ческая боль, свидетельствующая о стойком характере 
повреждения, как, например, при воспалительных ми-
опатиях. Ноцицептивная боль обычно отвечает на ле-
чение противовоспалительными средствами и дру-
гими противоболевыми препаратами первого ряда, 
не говоря уже о болезнь-модифицирующей терапии 
основного заболевания.

Значительно более обширную проблему представ-
ляет собой боль, вызванная первичным повреждением 
периферических и/или центральных «болевых» ней-
ронов, называемая нейропатической (нейрогенной) 
болью. Тот факт, что нейропатическая боль может 
возникнуть и персистировать при отсутствии явного 
повреждения тканей, порождает трудности ее диагно-
стики и иные, по сравнению с острой ноцицептивной 
болью, подходы к ее лечению. Озадачивающим свой-
ством нейропатической боли является то, что, в от-
личие от неизбежно развивающейся после повреж-

дения острой боли, она возникает не у всех больных 
даже при наличии одной и той же патологии (такой, 
например, как опоясывающий лишай).

Нейропатическая боль  — это сложное расстрой-
ство, имеющее как эндогенные, так и экзогенные при-
чины. Боль, обусловленная повреждениями спинного 
и головного мозга, выходит за пределы данного об-
суждения, однако лечить ее еще труднее, чем нейро-
патическую боль при заболеваниях периферической 
нервной системы.

4.2.  Клинические подходы и лечение 
нейропатической боли

4.2.1.  Диагностика
Боль представляет собой субъективный симптом, 

поэтому ее диагностика основывается на клиниче-
ской оценке. Интенсивность боли обычно измеря-
ется с помощью ликертовской шкалы с 11 варианта-
ми ответов, а качественные характеристики боли ча-
ще всего исследуются с применением краткой формы 
Мак-Гилловского болевого опросника (McGill Pain 
Questionnaire). Нейропатический характер боли по-
зволяют верифицировать несколько опросников, та-
ких, например, как опросник нейропатической боли 
(Neuropathic Pain Questionnaire —  NPQ) и шкала ней-
ропатической боли (Neuropathic Pain Scale —  NPS). 
Стандартизированными методиками обследования 
являются лидская шкала оценки субъективных и объ-
ективных признаков нейропатической боли (Leeds 
Assessment of Neuropathic Symptoms and Sign Pain 
Scale —  LANSS) и миннесотский перечень нейропати-
ческих симптомов (Minnesota Neuropathic Symptoms 
Index —  MNSI) (Bril et al., 2011).

У больных с нейропатической болью часто име-
ются другие субъективные и объективные наруше-
ния, позволяющие идентифицировать эту боль как 
нейропатическую, определить локализацию патоло-
гического процесса и выбрать адекватную терапию. 
Иными словами, необъяснимая хроническая боль, 
сочетающаяся со слабостью, гипорефлексией или на-



4.2. Клинические подходы и лечение нейропатической боли 45

рушениями глубокой (проводимой по толстым волок-
нам) чувствительности, с наибольшей вероятностью 
является нейропатической. Диагностические пробле-
мы возникают чаще всего у больных с чисто сенсор-
ными, связанными с поражением лишь тонких воло-
кон, аксонопатиями. У многих из них наряду с болью 
выявляется также снижение чувствительности той 
модальности, которая проводится по поврежденным 
аксонам (гипалгезия). Снижение тактильной (легкое 
прикосновение) и вибрационной чувствительности 
указывает на сенсорную аксонопатию с вовлечением 
толстых волокон, в то время как утрата болевой (була-
вочный укол) чувствительности наиболее характерна 
для аксонопатии тонких волокон. Более того, посколь-
ку тонкие волокна осуществляют также эфферентные 
вазомоторные и трофические влияния, например, пу-
тем антидромного высвобождения вазоактивных пеп-
тидов, таких как пептид, связанный с геном кальци-
тонина (сalcitonin gene related peptide —  CGRP, англ.), 
и субстанция Р (substance P —  SP, англ.), то ценным 
указанием на поражение этих волокон являются со-
путствующие вегетативные расстройства, в том чис-
ле нарушения потоотделения и тонуса микрососудов 
(отечность, изменение цвета и температуры кожных 
покровов).

Ценным дополнением могут служить объектив-
ные диагностические тесты. Классические электро-
диагностические методики нечувствительны к изо-
лированной невропатии тонких волокон; данные 
ЭМГ остаются нормальными, поскольку тонкие во-
локна не участвуют в иннервации мышц, а иссле-
дование скорости проведения по поверхностным 
нервам неинформативно для оценки проводимо-
сти по тонким волокнам, т. к. ответы на стимуляцию 
являются низкоамплитудными и рассеянными.

Для электрофизиологической диагностики может 
понадобиться микронейрография. Анатомическая ди-
агностика в прошлом требовала биопсии сенсорно-
го нерва. В настоящее время в большинстве случаев 
при диагностике полиневропатий тонких волокон ис-
следованием первого ряда служит нейродиагности-
ческая биопсия кожи (см. гл. 1) и/или исследование 
вегетативных функций (см. гл. 13).

4.2.2.  Типичные паттерны нейропатической боли 
при поражении периферической нервной 
системы

 ■ Полиневропатии (см. гл. 9). Распространенная 
аксонопатия тонких волокон, обусловленная си-
стемным заболеванием, служит частой причиной 

Рис. 4.1.  Молекулярные механизмы нейропатической боли. После повреждения нерва или развития невропатии постра-
давшие Аδ- и С-волокна повышают частоту генерации потенциалов действия, что приводит к возникновению 
нейропатической боли. Этот процесс опосредуется несколькими механизмами: 1) изменение экспрессии генов 
белков ноцицептивных натриевых каналов, таких как Na(v) 1.3, Na(v) 1.7, Na(v) 1.6 и Na(v) 1.8, приводит к уве-
личению поступления в клетку натрия и облегчению ретроградной трансмиссии потенциала действия; 2) по-
вышение экспрессии гена фактора роста нервов приводит к усилению экспрессии генов ноцицептивных пепти-
дов и увеличивает, в частности, содержание субстанции Р и пептида, связанного с геном кальцитонина; 3) по-
вышение активности и открытие α2-δ-кальциевого канала, являющегося представителем семейства катионных 
каналов с транзиторным рецепторным потенциалом, и вольтаж-зависимых кальциевых каналов приводят к ак-
тивации внутриклеточных протеинкиназ, в результате чего изменяется экспрессия генов ноцицептивных ион-
ных каналов и пептидов и усиливается восприятие боли; 4) повышение экспрессии генов алгогенных медиаторов 
воспаления, таких как оксид азота, гистамин, простагландины, фактор некроза опухоли, цитокины и хемокины. 
Они часто не только усиливают воспаление, но и повышают возбудимость аксонов ноцицепторов
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невропатической боли. Полиневропатии могут 
иметь метаболическую, инфекционную, ревма-
тологическую, токсическую, паранеопластиче-
скую, аутоиммунную и наследственную приро-
ду. Большинство болевых форм полиневропатий 
отличаются «зависимым от длины» поражени-
ем нервных волокон и первоначальным разви-
тием клинических проявлений в стопах с после-
дующим прогрессированием в проксимальном 
направлении и вовлечением зон «чулок и пер-
чаток». Иногда у больных с пятнистым распре-
делением болей в проксимальных отделах ко-
нечностей или во всем теле выявляется рас-
пространенная ганглионопатия/нейронопатия 
(обсуждается далее) (рис. 4.2). Поскольку некото-
рые причины болевых форм полиневропатий из-
лечимы, то диагностика должна включать допол-
нительные исследования для выяснения их эти-
ологии. По-видимому, лучше всего распознается 
диабетическая полиневропатия, встречающая-
ся у 16 % больных с сахарным диабетом, но да-
же и такие больные в 40 % случаев не получают 
лечения (Bril et al., 2011; Callanghan, Cheng, 2012).

 ■ Болезненные мононевропатии или олигоневропа-
тии, вовлекающие отдельные нервы.
 ■ Краниальные мононевропатии: любой нерв, 

проводящий ноцицептивную импульсацию, мо-
жет стать источником нейропатической боли 
в зоне иннервации чувствительных волокон это-
го нерва. В области головы и шеи такими нерва-
ми являются V, VII и  IX черепные нервы 
(см. в гл. 5 обсуждение невралгии тройничного 
нерва). Хотя любое заболевание или травма мо-
гут спровоцировать нейропатическую боль, од-
нако большинство болевых форм краниальных 
невропатий обусловлено или компрессией 
ствола нерва сосудом (например, невралгия 
тройничного нерва, невралгия языкоглоточно-
го нерва), или герпетической инфекцией (на-
пример, синдром Рамсея—Ханта, опоясываю-
щий герпес с поражением глаза (Herpes zoster 
ophthalmicus, лат.).

 ■ Периферические мононевропатии (см. гл. 8). 
Наиболее часто они вызываются травматиче-
ским повреждением нерва, содержащего ноци-
цептивные волокна. Если в прошлом такого ро-
да повреждения были связаны прежде всего 
с военной травмой, то в настоящее время в раз-
витых странах —  с медицинскими вмешатель-
ствами. Более редкие причины включают вну-
тренние толчки, компрессию при туннельных 
синдромах, сдавление рубцом, воспаление. 
В связи с тем, что некоторые причины устра-
нимы или требуют независимого от невропа-
тии лечения (например, проказа, опухоль, анев-
ризма), диагностика требует проведения до-
полнительных исследований для установления 
этиологии мононевропатии. Возникновение 
или усиление боли при перкуссии области про-
екции вовлеченного в патологический процесс 
нерва (симптом Тинеля) помогает локализовать 
место повреждения. Следует отметить, что боль 
может распространяться за пределы зоны ин-
нервации пораженного нерва в связи с ирри-
тацией соседних стволов сплетения, корешков 
спинномозговых нервов, спинномозговых ган-
глиев, задних рогов спинного мозга либо даже со-
седних зон первичной проекционной сенсорной 
коры.

 ■ Комплексный регионарный болевой синдром 
(КРБС). Этот термин обозначает совокупность 
характеристик посттравматической невралгии/ 
нейропатической боли, сочетающейся с други-
ми проявлениями поражения тонких волокон, 
включая микроваскулопатию (например, отек, 
изменения цвета кожи), нарушения потоотде-
ления и костной иннервации. Лежащая в осно-
ве травма нерва может быть явной (КРБС-2) 

Рис. 4.2.  Боль во всем теле при сенсорной ганглионопатии/
нейронопатии. Этот мужчина с хронической рас-
пространенной болью во всем теле неясной эти-
ологии лечился у специалистов по боли высоки-
ми дозами противоболевых препаратов, включая 
опиоиды. Лечение не давало эффекта, и его по-
стоянные просьбы увеличить дозы лекарств по-
родили сомнения, не придумывает ли он симпто-
мы. Невролог при обследовании обратил внимание 
на пальцы, имевшие форму барабанных палочек, 
и желтоватый, как у курильщика, цвет кожи, что 
указывало на паранеопластическую сенсорную 
нейронопатию/ганглиопатию, ассоциированную 
с мелкоклеточным раком легких. Больной умер 
от рака при сохранявшихся сильных болях до того, 
как ему успели назначить иммуномодулирующую 
терапию
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или скрытой (КРБС-1), особенно при наличии 
мелких или частичных повреждений одних 
только чувствительных ветвей нерва (Oaklander, 
Fields, 2009).

 ■ Плексопатии. Боль обычно имеет регионарную 
локализацию и охватывает дерматомы, соответ-
ствующие входящим в сплетение спинномозго-
вым нервам, хотя нередко отмечается непол-
ный или пятнистый паттерн ее распределения. 
Типичными причинами служат аутоиммунные 
процессы (например, брахиальный плексит), опу-
холь или лучевая терапия, диабет и компрессия 
окружающими тканями. Обычно одновременно 
вовлекаются также двигательные волокна и боль 

усиливается при движениях, вызывающих ирри-
тацию пораженного сплетения. Цервикальный 
плексит может провоцировать головную боль 
и боль в шее. Брахиоплексопатия порождает бо-
ли в плече или руке. Дополнительные причины 
включают опухоль Панкоста (верхушки легко-
го) и синдром верхней апертуры грудной клетки.

 ■ Ганглионопатии или нейронопатии. Повреждение 
нейронов ганглиев черепных нервов или спинно-
мозговых (связанных с задними корешками спин-
номозговых нервов) ганглиев вызывает боль в зо-
не представительства их дендритов на периферии. 
Двигательные функции обычно не страдают, по-
скольку моторные волокна минуют ганглии. Чаще 
всего ганглионопатия развивается при опоясы-
вающем лишае (Herpes zoster), вызывая острую 
боль, которая у части больных переходит в хро-
ническую постгерпетическую невралгию. В связи 
с перемещением вируса в дистальном направле-
нии путем аксонального транспорта из спинно-
мозговых ганглиев к коже у некоторых больных 
возникают двигательные расстройства той же ло-
кализации (рис. 4.3). Множественное поражение 
чувствительных ганглиев с распространенными 
болями наблюдается также при генерализован-
ных патологических процессах с  вовлечением 
периферической нервной системы (полиневро-
патии). Отсутствие в чувствительных ганглиях 
гематоэнцефалического барьера делает их уяз-
вимыми для аутоиммунных расстройств, таких 
как синдром Шегрена, и  паранеопластических 
процессов.

 ■ Радикулопатия. Повреждение корешков череп-
ных или спинномозговых нервов вызывает боль, 
которая часто сочетается с двигательным дефици-
том в области иннервации этих корешков. Самой 
частой причиной радикулопатии служит меха-
ническая компрессия или ирритация корешков 
спинномозговых нервов в межпозвоночном от-
верстии. Радикулопатия может быть обусловле-
на также любым объемным патологическим про-
цессом, в том числе воспалительным или неопла-
стическим (например, менингиома, шваннома) 
и даже периневральной кистой Тарлова.

4.2.3.  Варианты фармакотерапии
Общая рекомендация состоит в том, чтобы начи-

нать лечение с одного из препаратов первого выбора, 
обсуждаемых ниже, повышая дозу до стихания боли. 
Пока боль не купирована, дозу повышают до мак-
симально переносимой, и лишь при ее неэффектив-
ности этот препарат отменяют и назначают другой, 
желательно иного механизма действия. В том слу-
чае, когда хорошо переносимый препарат уменьшает 
боль, но не полностью устраняет ее, к нему добавляют 

Рис. 4.3.  Нейропатическая боль и двигательный дефицит 
в области высыпаний при постгерпетической не-
вралгии. Этот больной поступил на лечение по по-
воду хронической боли в наружных отделах право-
го плеча, возникшей после опоясывающего лишая. 
При обследовании выявлено: слабость отведения 
правой руки, крыловидная лопатка справа, атро-
фия правой дельтовидной, надостной и подост-
ной мышц, точечные рубцы в дерматоме С5 спра-
ва. Вирус опоясывающего лишая поражает только 
чувствительные нейроны, однако вторично могут 
страдать и соседние двигательные аксоны. Для ле-
чения болей этому пациенту были рекомендованы 
нортриптилин и метадон
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7.1.  Шейное сплетение и шейные 
спинномозговые нервы
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7.1.1.  Анатомия
Шейное сплетение формируется вентральными 

(передними) ветвями верхних шейных спинномозго-
вых нервов (C1–C4). Оно примыкает к четырем верх-
ним шейным позвонкам и спускается вниз в виде пет-
леобразной структуры. Кожа за ухом иннервируется 
большим ушным нервом (n. auricularis magnus), скальп 
в затылочной области —  малым затылочным нервом 
(n. occipitalis minor); из сплетения также идут вет-
ви к коже передней стенки грудной клетки до уров-
ня соска. Дорсальные (задние) ветви C1–C4 спинно-
мозговых нервов иннервируют паравертебральные 
мышцы и кожу задней поверхности шеи. Симптом 
Горнера часто связан с поражением верхнего шейного 
узла.

Кожные нервы: большой ушной нерв (n. auricularis 
magnus), большой затылочный нерв (n. occipitalis major, 
задняя ветвь С2, а не ветвь шейного сплетения), ма-
лый затылочный нерв (n. occipitalis minor), надклю-
чичные нервы (nn. supraclavicularis), поперечный нерв 
шеи (n. transversus colli).

Мышечные ветви. Диафрагма: мышца, поднима-
ющая лопатку (m. levator scapulae). Межпоперечные 
мышцы шеи (mm. intertransversarii cervicis) (C2–C7), 
передняя прямая мышца головы (m. rectus capitis 
anterior) (C1–C3), боковая прямая мышца головы 
(m. rectus capitis lateralis) (C1), длинная мышца го-
ловы (m. longus capitis) (C1–C3), длинная мышца 
шеи (m. longus colli) (C2–C6), иннервация трапецие-
видной мышцы совместно с добавочным нервом. 

Основная двигательная ветвь: диафрагмальный нерв 
(n. phrenicus). Волокна от C2 до C4 также участвуют 
в иннервации грудино-ключично-сосцевидной и тра-
пециевидной мышц.

Шейная петля (ansa cervicalis) соединяется с подъ-
язычным нервом. Существуют и другие соедини-
тельные ветви, обеспечивающие связи с каудальной 
группой черепных нервов и вегетативными волок-
нами, шейными позвонками и суставами, и с дру-
гими спинномозговыми нервами и их корешками 
(C1/2 и C3–C8).

7.1.2.  Клиническая картина
Шейные плексопатии. Шейное сплетение ино-

гда (редко) страдает при тракционных повреждениях, 
обычно вместе с верхним стволом плечевого сплете-
ния. Характерны утрата чувствительности в верхних 
шейных дерматомах и рентгенологические признаки 
паралича диафрагмы (поражение диафрагмального 
нерва).

Верхнешейные радикулопатии встречаются ре-
же, обусловлены изменениями фасеточных суставов. 
Чаще всего вовлекается межпозвоночное отверстие 
C3/4. C2/3: область поражения при опоясывающем 
лишае с возможным осложнением в виде постгерпе-
тической невралгии. Задняя ветвь C2 спинномозго-
вого нерва (большой затылочный нерв): симптомы ее 
раздражения правильнее называть затылочной невро-
патией. При наличии опухоли часто сопутствующим 
проявлением является синдром Горнера.

7.1.3.  Субъективные симптомы
Значимым симптомом является боль.
Затылочная невралгия/невропатия: дорожно-

транспортные происшествия, хлыстовая травма, пере-
ломовывих, подвывих шейного позвонка при ревмато-
идном артрите, сомнительно —  проявления спондилита, 
нейрофиброма, исходящая из корешка C2.

Синдром «шея —  язык» (цервиколингвальный 
синдром). Повреждение передней ветви C2 спинно-
мозгового нерва вызывает онемение в затылочной об-
ласти и парестезии в языке при повороте головы (опи-
сал Lance). В основе предположительно лежит связь 
между тройничным и подъязычным (в свою очередь, 
связанным с C2) нервом.
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Цервикогенная головная боль (вызывает споры). 
Хотя часто упоминается, но доказательства ее суще-
ствования неубедительны. Однако при онкологиче-
ской патологии, такой как опухоли легких, встреча-
ются проекционные боли в лице и скальпе.

Большой ушной нерв (n. auricularis magnus) 
идет по грудино-ключично-сосцевидной мышце 
вверх и кпереди, к углу нижней челюсти и ушной ра-
ковине. Повреждение вызывает преходящие онеме-
ние и неприятные парестезии внутри и вокруг уха. 
Травматизация нерва возможна во время пластиче-
ских операций подтяжки кожи лица и шеи (фейслиф-
тинг), каротидной эндартерэктомии и хирургиче-
ских вмешательств на околоушной слюнной железе 
(повреждение конечных ветвей).

Малый затылочный нерв повреждается в за-
днем треугольнике шеи (например, при биопсии лим-
фатического узла), что вызывает онемение кожи за 
ухом.

7.1.4.  Патогенез
Опухоли: новообразования уха, горла и носа (ЛОР-

органы), лимфома, опухоли легких и молочной железы.
Ятрогенные повреждения: операции, манипуля-

ции на ЛОР-органах, биопсия лимфатических узлов.
Травма: тракционные повреждения.

7.1.5.  Диагностика
Анамнез оперативного вмешательства на шей-

ном уровне. Визуализация позвоночного столба. 
Надежных методов исследования СПН существует 
мало, за исключением исследования диафрагмального 
нерва.

7.1.6.  Дифференциальная диагностика
Шейные радикулопатии.

7.1.7.  Лечение
Лечение болевого синдрома, противовоспалительные 

средства, лечебная физкультура.

7.2.  Плечевое сплетение
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7.2.1.  Анатомия
Стволы плечевого сплетения образуются путем 

объединения вентральных (передних) ветвей спинно-
мозговых нервов C5–C8. Каждый из трех стволов раз-
деляется на переднюю и заднюю ветви. Вентральные 
ветви спинномозговых нервов C5 и C6 соединяют-
ся в верхний ствол, вентральные ветви спинномоз-
говых нервов С8 и T1 сливаются в нижний ствол, 
а вентральные ветви спинномозгового нерва С7 
продолжаются в виде среднего ствола. Затем ство-
лы разветвляются и перегруппировываются, обра-
зуя медиальный, латеральный (наружный) и задний 
пучки.

Три основных нерва, исходящих из плечевого 
сплетения
 ■ Лучевой нерв является продолжением заднего 

пучка и включает волокна из спинномозговых 
нервов С5–С8.

 ■ Локтевой нерв включает в себя волокна от спин-
номозговых нервов С8 и Т1 и происходит из ниж-
него ствола и медиального пучка сплетения.

 ■ Срединный нерв имеет два компонента: его лате-
ральная часть, преимущественно чувствительная, 

Рис. 7.1.  Анатомия плечевого сплетения:
1 —  верхний ствол; 2 —  средний ствол; 3 —  нижний ствол; 
4 —  латеральный пучок; 5 —  задний пучок; 6 —  медиальный 
пучок; 7 —  локтевой нерв; 8 —  лучевой нерв; 9 —  срединный 
нерв; 10 —  медиальный кожный нерв плеча; 11 —  медиальный 
кожный нерв предплечья; 12 —  шейное сплетение
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происходит из волокон C5/6 (проходящих через 
верхний ствол и латеральный пучок плечевого 
сплетения) и  некоторых волокон спинномоз-
гового нерва С7. Медиальная часть срединно-
го нерва (чисто двигательная) включает волок-
на вентральных ветвей спинномозговых нервов 
С8 и Т1, проходящих через нижний ствол и ме-
диальный пучок сплетения. (Мышцы, снабжае-
мые срединным нервом, могут быть разделены 
на две категории в зависимости от сегментар-
ной иннервации: некоторые получают волокна 
из С5–C7, а большинство —  из спинномозговых 
нервов С8/Т1.)
Дорсальные (задние) ветви спинномозговых не-

рвов отходят от спинномозговых нервов и иннерви-
руют параспинальные мышцы.

Некоторые нервы отходят непосредственно от 
сплетения. Диафрагмальный нерв (см. также шей-
ное сплетение и мононевропатии), тыльный нерв ло-
патки (n. dorsalis scapulae) —  mm. rhomboidei major 
et minor*, длинный нерв грудной клетки (n. thoracicus 
longus) —  m. serratus anterior, надлопаточный нерв 
(n. suprascapularis) —  m. supraspinatus и m. infraspi-
natus.

Строение пучков сплетения
 ■ Латеральный пучок: n. pectoralis lateralis (верхняя 

часть грудных мышц), n. musculocutaneus (сгиба-
тели передней поверхности плеча), n. medianus 
(латеральная часть от C5/6).

 ■ Задний пучок: n. thoracodorsalis (m. latissimus 
dorsi), n. аxillaris (m. deltoideus), n. radialis.

 ■ Медиальный пучок: n. pectoralis medialis (нижняя 
часть грудных мышц), n. cutaneus brachii medialis 
и n. cutaneus antebrachii medialis (кожа медиаль-
ной поверхности плеча и предплечья), n. ulnaris, 
n. medianus (медиальная часть от C8/T1).
Анатомически близкие структуры

 ■ Шея. Межлестничный промежуток (межлестнич-
ный треугольник) образован передней лестнич-
ной мышцей, средней лестничной мышцей и I ре-
бром. Плечевое сплетение выходит из-под нижней 
части грудино-ключично-сосцевидной мышцы, 
проходит под ключицей и под сухожилием груд-
ной мышцы, проникая в подмышечную полость.

 ■ T1: верхушка легкого и первая часть нижнего 
ствола. Нижний ствол перегибается через I реб-
ро. Подключичные сосуды (артерия, вена).

 ■ Различные классификации частей плечевого 
сплетения.
 ■ Ключица.
 ■ I ребро, подключичная часть.
 ■ Межлестничный промежуток.
 ■ Надключичная часть.

 * А также m. levator scapulae. — Прим. пер.

7.2.2.  Повреждения плечевого сплетения
Надключичное: преганглионарное и постганглио-

нарное. Верхний ствол плечевого сплетения: тракци-
онное повреждение без полного разрыва корешков, 
акушерский паралич, невропатия плечевого сплете-
ния. Нижний ствол плечевого сплетения: метаста-
зы опухолей (например, опухоли Панкоста), ослож-
нения операции рассечения грудины (стернотомии), 
синдром верхней апертуры грудной клетки, хирурги-

Рис. 7.2.  Различные варианты механического сдавления 
плечевого сплетения:

а —  перелом ключицы с формированием ложного сустава 
(псевдоартроза). В некоторых положениях из-за давления 
на плечевой ствол возникало ощущение прохождения элек-
трического тока; б —  больная с болью в руке и поражением 
плечевого сплетения. Обратите внимание на объемное обра-
зование над ее правым плечом. Биопсия выявила лимфому; 
в —  магнитно-резонансная томограмма плечевого сплетения 
70-летней женщины, которую 10 лет назад лечили по поводу 
карциномы молочной железы. Инфильтрат и опухолевая масса 
в нижних отделах плечевого сплетения
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ческие вмешательства по поводу синдрома верхней 
апертуры грудной клетки.

Подключичное. Повреждение пучков или ветвей: 
облучение, огнестрельное ранение, перелом плечевой 
кости, вывих головки плечевой кости, ортопедические 
(со стороны опорно-двигательного аппарата) наруше-
ния, аксиллярная пункционная ангиография, введе-
ние анестетика (блокада) в область плечевого спле-
тения через аксиллярный доступ, нейроваскулярное 
повреждение, аневризма.

Поражение всего сплетения (панплексопатия): 
травма, сильная тракция (без отрыва или с отрывом 
корешков спинномозговых нервов), посленаркоз-
ный паралич, поздние стадии метастатической болез-
ни, поздняя лучевая (радиационно-индуцированная) 
плексопатия.

Другие классификации: поражения верхней 
и нижней частей плечевого сплетения, изолиро-
ванное поражение волокон С7, повреждения пуч-
ков плечевого сплетения (медиального, латерального 
и заднего).

7.2.3.  Субъективные симптомы
Симптомы зависят от места и характера повреж-

дения.

7.2.4.  Объективные проявления
Повреждения стволов плечевого сплетения

 ■ Верхний ствол (C5/6): страдают такие мышцы, 
как m. supraspinatus и m. infraspinatus, m. biceps 
brachii, m. pronator teres, m. fl exor carpi radialis, 
m. brachioradialis, верхняя часть m. pectoralis 
major, m. deltoideus.

 ■ Средний ствол (C6/7): слабость таких мышц, как 
m. triceps brachii, разгибатели кисти и  пальцев, 
m. fl exor pollicis longus, большая грудная мышца, 
m. teres major, m. latissimus dorsi. Чувствительные 
нарушения: C6/7.

 ■ Нижний ствол: отмечается слабость в  таких 
мышцах, как нижняя порция большой грудной 
мышцы и малая грудная мышца, m. pronator teres, 
m. fl exor carpi radialis, иннервируемые локтевым 
нервом мышцы, m. fl exor digitorum superfi cialis, 
m. fl exor pollicis longus, m. fl exor digitorum pro-
fundus (к I–II пальцам), собственные мелкие мыш-
цы кисти, иннервируемые срединным нервом. 
Часто возникает синдром Горнера.
Поражение пучков плечевого сплетения

 ■ Латеральный пучок: слабость мышц, сгибаю-
щих руку в локтевом суставе и пронирующих 
предплечье (m. biceps brachii, m. pronator teres, 
m. fl exor carpi radialis). Утрата чувствительно-
сти в переднелатеральных отделах предплечья. 
Отсутствие или снижение рефлекса с двуглавой 
мышцы плеча.

 ■ Медиальный пучок: слабость сгибателей, разги-
бателей и абдукторов пальцев и локтевого сги-
бателя запястья [все иннервируемые локтевым 
нервом мышцы, m. fl exor digitorum superfi cialis, 
m. fl exor pollicis longus, m. fl exor digitorum profundus 
(к пальцам II, III), иннервируемые срединным не-
рвом мелкие мышцы кисти]. Утрата чувствитель-
ности в медиальных отделах плеча, предплечья 
и кисти.

 ■ Задний пучок: слабость мышц, обеспечивающих 
отведение плеча, сгибание плеча в сагиттальной 
плоскости (поднимание плеча кпереди) и разги-
бание плеча в сагиттальной плоскости (подни-
мание плеча кзади). Слабость мышц, обеспечи-
вающих разгибание предплечья, кисти и пальцев 
(m. latissimus dorsi, m. teres major, m. deltoideus, 
все иннервируемые лучевым нервом мышцы). 
Зоны утраты чувствительности вариабельны 
и  могут включать область над дельтовидной 
мышцей, заднюю поверхность плеча и предпле-
чья, наружную половину тыла кисти до основания 
большого пальца.
Тотальное поражение плечевого сплетения. 

Слабость мышц проксимальных и дистальных от-
делов руки, включая m. levator scapulae и m. serratus 
anterior (рис. 7.3). Полная утрата чувствительно-
сти в пораженных зонах, часто сопровождающаяся 
болью.

Отрыв корешков
 ■ Клинические проявления: обычно при травмах, по-

лучаемых на высокой скорости. Функциональные 
нарушения могут отмечаться во  всей руке. 
Потоотделение сохранено. Возникают сильное 
ощущение жжения, паралич передней зубчатой, 
ромбовидной и параспинальных мышц. В случае 
поражения соответствующего корешка наблюда-
ется синдром Горнера. В надключичной области 
может вызываться симптом Тинеля. При невро-
логическом осмотре в ряде случаев обнаружи-
ваются симптомы сопутствующей миелопатии. 
Ренгенография способна выявить перелом по-
перечных отростков и высокое стояние купола 
диафрагмы.

 ■ КТ: наблюдается смещение спинного мозга, вид-
ны поврежденные оболочечные «карманы» 
корешков спинномозговых нервов, при введе-
нии рентгеноконтрастного вещества имеется 
усиление.

 ■ МРТ: при травматическом менингоцеле оболо-
чечные карманы корешков спинномозговых нер-
вов не заполняются контрастом; также возмож-
но развитие псевдоменингоцеле с компрессией 
спинного мозга.

 ■ Электрофизиологическое исследование. СПН: дви-
гательные ответы получить не удается. Несмотря 
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на клинические признаки утраты чувствительно-
сти, скорость проведения импульса по перифе-
рическим сенсорным нервам может быть опре-
делена за счет сохранности спинальных ганглиев. 
F-волны отсутствуют.

 ■ ЭМГ: в дополнение к признакам денервации дис-
тально расположенных мышц выявляются также 
потенциалы фибрилляций в шейных и верхне- 

грудных параспинальных мышцах.

7.2.5.  Патогенез
Врожденная патология. Неонатальная брахио-

плексопатия в индустриальных странах встречает-
ся менее чем в 1 % случаев. В основном поражает-
ся верхний ствол: С5/6, иногда вместе с С7. Реже 
страдает нижний ствол: C8/T1 (нижняя часть спле-
тения). Наиболее редко поражается все сплетение, 
с наличием в клинической картине свисающей руки 
(fl ail arm, англ.) и синдрома Горнера. Родовые трав-
мы вовлекают обычно лишь часть сплетения, его 
верхний ствол (тип Эрба) или нижний ствол (тип 
Клюмпке). Повреждения плечевого сплетения на-
блюдались также после неосложненных родов или 
после кесарева сечения. Диафрагма вовлекается 

в 5 % случаев, а двустороннее поражение —  в 10–20 % 
случаев.

Риски: большой вес плода, затянувшиеся роды, 
дистоция плеча (плечо плода «зацепляется» за лоб-
ковый симфиз матери во время родов), наложение 
щипцов при родах. Сопутствующие нарушения: пе-
реломы плечевой кости или ключицы. У половины 
больных отмечается полное восстановление или ча-
стичное улучшение в течение 6 мес. Хирургическое 
лечение остается предметом споров.

Генетическая патология: синдром Элерса—
Данлоса (Ehlers—Danlos), наследственная невралги-
ческая амиотрофия (острые приступы, боль) и на-
следственная невропатия со склонностью к параличам 
от сдавления (рецидивирует).

Наследственная невропатия со склонностью 
к параличам от сдавления: хромосома 17p11.2-p12; 
аутосомно-доминантный тип наследования, ген SEPT9. 
Клинически: рецидивирующая безболезненная брахи-
альная невропатия. Может вовлекаться только пле-
чевое сплетение. Электродиагностика: демиелини-
зация. 

Прогноз: как правило, происходит полное 
восстановление.

Рис. 7.3.  Признаки длительно существующего тотального поражения плечевого сплетения:
а —  атрофия мышц левого плеча и дельтовидной мышцы; б —  атрофия мышц левой кисти, которая уменьшена в объеме по срав-
нению с правой; в —  левосторонний синдром Горнера; г —  трофические изменения левой кисти, глянцевитые кожа и ногти 
и изменения ногтевых лож



9Полиневропатии

Е. Фельдман

9.1.  Введение

К периферической нервной системе (ПНС) от-
носят те нервные клетки и аксоны, опорную функ-
цию в которых выполняют шванновские клетки. 
ПНС включает черепные нервы (за исключением 
II черепного нерва), ганглии задних корешков спин-
номозговых нервов, корешки спинномозговых не-
рвов, сплетения и стволы периферических нервов. 
Периферическая вегетативная нервная система также 
входит в состав ПНС.

Периферическая невропатия в самом широком 
смысле включает любые повреждения ПНС. Для 
описания специфической локализации поврежде-
ния ПНС используется более точная терминоло-
гия. Нейронопатиями называют прямое пораже-
ние тел нейронов со вторичной дегенерацией ак-
сонов. Аксонопатия характеризуется первичным 
поражением аксона; аксонопатии, особенно тяжелые, 
приводят к вторичной дегенерации тел нейронов. 
Радикулопатия —  это поражение корешков спинно-
мозговых нервов, тогда как плексопатия подразумева-
ет поражение периферических нервов при их прохож-
дении в составе сплетения. Полиневропатия, основ-

ная тема этой главы, определяется как двустороннее 
симметричное поражение периферических нервов.

Полиневропатии часто являются вторичными 
по отношению к более общим патологическим состо-
яниям, включающим системные метаболические или 
ревматологические заболевания, злокачественные опу-
холи, дефицит витаминов, воздействие или попадание 
внутрь токсинов и наркотических веществ, инфекции, 
иммунные реакции, врожденные заболевания с на-
рушением функции шванновских клеток. В табл. 9.1 
представлен более полный перечень заболеваний, при-
водящих к полиневропатии. Множественные изоли-
рованные поражения периферических нервов, из-
вестные под названиями «множественная мононев-
ропатия» и «множественный мононеврит», также 
могут быть обусловлены системными заболевани-
ями. Иногда бывает трудно различить между собой 
почти совпадающие по клиническим признакам мно-
жественную мононевропатию и генерализованную 
полиневропатию. Наоборот, изолированное пора-
жение периферического нерва обычно обусловле-
но его локальным повреждением и называется мо-
ноневропатией. Мононевропатии рассматриваются 
в отдельной главе.

Таблица 9.1.  Дифференциальный диагноз полиневропатий

Дифференциальный диагноз Перечень заболеваний, приводящих к полиневропатии

Метаболические заболевания Диабет
Почечная недостаточность

Системные заболевания Амилоидоз
Парапротеинемия
Васкулиты
Критические состояния

Инфекции Вирус иммунодефицита человека (ВИЧ)
Опоясывающий лишай (Herpes zoster)
Нейроборрелиоз (болезнь Лайма)
Лепра

Воспалительные заболевания Острая воспалительная демиелинизирующая полирадикулоневропатия
Острая моторная аксональная невропатия
Острая моторная и сенсорная аксональная невропатия
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Дифференциальный диагноз Перечень заболеваний, приводящих к полиневропатии

Синдром Миллера Фишера (Miller Fisher)
Хроническая воспалительная демиелинизирующая полирадикулоневропатия
Демиелинизирующая невропатия с антителами к миелин-ассоциированному 
гликопротеину (MAG)
Мультифокальная моторная невропатия с блоками проведения

Алиментарные невропатии Кобаламиновая
Постгастропластическая
Пиридоксиновая
Синдром Страхана (Strachan)
Тиаминовая
Токофероловая

Наследственные Наследственная моторно-сенсорная невропатия (болезнь Шарко—Мари—Тута)
Наследственная невропатия с параличами от сдавления
Наследственная вегетативно-сенсорная невропатия
Наследственная сенсорная невропатия
Наследственная невралгическая амиотрофия
Дистальная наследственная моторная невропатия
Порфирия

Злокачественные 
новообразования и невропатии

Паранеопластические
Неопластические
Индуцированные химиотерапией
Нейропатии при лимфомах и лейкозах

Промышленные соединения, лекарственные и наркотические вещества, металлы

Интокcикация 
промышленными веществами

Акриламид
Сероуглерод
Гексакарбонаты
Фосфорорганические вещества

Лекарственные 
и наркотические вещества

Алкоголь
Амиодарон
Колхицин
Диафенилсульфон
Дисульфирам
Этанерцепт и инфликсимаб
Изониазид
Фурадонин
Аналоги нуклеозидов
Избыток пиридоксина
Оксиды азота

Металлы Мышьяк
Свинец
Ртуть
Таллий

Окончание табл. 9.1 
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9.1.1.  Анатомическое распределение
При наиболее частых вариантах полиневропатий 

имеется дистальный тип нарушений, когда чувстви-
тельные расстройства появляются вначале в пальцах 
стоп. К тому времени, когда уровень чувствительных 
нарушений поднимается до середины икры, паци-
ент начинает ощущать нарушение чувствительности 
в кончиках пальцев рук, в итоге формируется класси-
ческое распределение сенсорных расстройств по типу 
«носков и перчаток», типичное для дистальной сим-
метричной полиневропатии (рис. 9.1). Изменения 
рефлексов происходят параллельно с сенсорными 
нарушениями, первыми снижаются, а затем исчеза-
ют ахилловы рефлексы. Симптомные дистальные 
двигательные нарушения менее типичны, их нали-
чие заставляет думать о том, что в основе лежит си-
стемный патологический процесс, прежде всего это 
характерно для иммунноопосредованных и токсиче-
ских невропатий. Двигательные нарушения (мышеч-
ная слабость) могут начаться с проксимальных от-
делов, что наблюдается при проксимальной симме-
тричной полиневропатии. Дебют с проксимальных 
отделов также наиболее часто обнаруживается при 
иммунных и токсических невропатиях. Чисто сен-
сорная проксимальная симметричная полиневропа-
тия встречается очень редко, но может возникнуть 
при острой перемежающейся порфирии и болезни 
Танжера (Tangier’s disease, англ.). Другой, менее ча-
стый вариант распределения симптомов при сим-
метричных полиневропатиях —  начало двигательных 
или чувствительных нарушений с рук. Такой вариант 
может наблюдаться при иммуноопосредованных не-
вропатиях, порфирии и наследственных заболеваниях 
ПНС.

9.1.2.  Клинический синдром
Всех пациентов с полиневропатиями можно в це-

лом разделить на две группы: пациенты с негативными 
симптомами и пациенты с позитивными симптомами. 
Такое деление может помочь клиницисту как в диагно-
стике, так и при лечении больного. Эта терминология 
предполагает, что у пациента с негативными симпто-
мами имеются безболезненные нарушения чувстви-
тельности либо двигательные расстройства, не нару-
шающие его функциональную активность. Нарушения 
чувствительности чаще отражают гибель нервных во-
локон и крупного, и малого калибра. У пациента с не-
гативными симптомами развивается нечувствитель-
ность стоп, при этом имеются нарушения как вибра-
ционной чувствительности и проприоцепции (волокна 
крупного калибра), так и тактильной, температурной 
и болевой чувствительности (волокна малого кали-
бра). У 85 % пациентов с диабетической полиневро-
патией отсутствуют клинические жалобы (т. е. сим-
птомы являются негативными). Тем не менее у этой 

группы больных имеется высокий риск развития язв, 
поскольку болевая чувствительность у таких пациен-
тов отсутствует. Параллельные негативные двигатель-
ные расстройства, особенно атрофия дистальной му-
скулатуры ног, могут привести к деформации стоп, что 
также увеличивает риск образования язв. Позитивные 
сенсорные симптомы могут возникать у больных с по-
линевропатией как при наличии, так и при отсутствии 
внешних стимулов. В покое пациент может испыты-
вать безболезненные парестезии и/или очевидную 
боль. Нормальный стимул (например, легкое при-
косновение) может вызвать у больного симптомы ги-
пералгезии, дизестезии или аллодинии. Позитивные 
двигательные симптомы включают крампи, фас-
цикуляции, функционально значимую мышечную 
слабость.

Таким образом, в этой главе обсуждаются ос-
новные полиневропатии, с которыми встречается 
врач в своей ежедневной практической работе. Нами 
не планировалось рассматривать все возможные по-

Рис. 9.1.  Типичное полиневритическое распределение на-
рушений чувствительности по типу «носков и пер-
чаток»
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линевропатии, но представленные формы заболева-
ний отражают почти все случаи, встречающиеся в ам-
булаторной практике; информация о них должна обе-
спечить клиницисту те знания, которые необходимы 
ему для диагностики и лечения. Невропатии будут рас-
смотрены в том порядке, в котором они представлены 
в табл. 9.1 (см. с. 228, 229).

9.2.  Метаболические заболевания

Наиболее частой причиной невропатий в западном 
мире является сахарный диабет. Будут рассмотрены 
четыре основных варианта осложнений сахарного диа-
бета, касающиеся поражения периферической нервной 
системы: дистальная симметричная полиневропатия, 
вегетативная полиневропатия, множественный моно-
неврит и синдром плексопатии/полирадикулопатии, 
нередко называемый амиотрофией.

9.2.1.  Диабетическая дистальная 
симметричная полиневропатия
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Распределение/анатомия
При диабетической дистальной симметричной по-

линевропатии (ДПН) поражаются волокна и крупно-
го, и малого калибра, чувствительные и двигательные. 
ДПН —  это невропатия, при которой уязвимость нерв-
ных волокон зависит от их длины, поэтому первыми 
поражаются стопы.

Субъективные симптомы
ДПН, как правило, является медленно прогрес-

сирующим заболеванием. Острое начало может на-
блюдаться при сахарном диабете 1-го типа у паци-
ентов с впервые установленным диагнозом, когда 
сразу вводится жесткий контроль за уровнем глике-
мии. Одинаково часто встречается у мужчин и жен-
щин, у 85 % больных выявляются негативные сен-
сорные и моторные симптомы, нечувствительность 
стоп. У 15 % больных наблюдаются позитивные сим-
птомы: парестезии, дизестезии, боль и мышечные 
спазмы. Пациенты с нечувствительностью стоп име-
ют высокий риск травматизации ног и образования 
язв.

Клинический синдром / объективные проявления
ДПН развивается при диабете и 1-го, и 2-го типа. 

Тяжесть ДПН коррелирует с выраженностью и дав-
ностью диабета. Через 25 лет заболевания как ми-
нимум 50 % (возможно, и больше) пациентов имеют 
ДПН. Исследование стоп выявляет атрофические из-
менения кожи, трещины и мозоли (рис. 9.2). Как пра-
вило, имеется снижение всех видов чувствительности 
по типу «носков и перчаток» и утрата ахилловых реф-
лексов. Мышечная слабость нехарактерна и развива-
ется лишь в наиболее тяжелых случаях. Когда в но-
гах уровень чувствительных нарушений достигает 
середины голени, сенсорные расстройства начинают 
появляться и в пальцах рук.

Патогенез
Исследования, посвященные контролю и ослож-

нениям сахарного диабета, подтвердили тот факт, что 
в основе развития ДПН при сахарном диабете 1-го ти-
па лежит гипергликемия. Вероятно, гипергликемиче-
ское состояние нарушает как нормальный метаболизм, 
так и кровоснабжение периферических нервных ство-
лов. При сахарном диабете 2-го типа в основе ДПН 
наравне с гипергликемией лежат гиперлипидемия 
и артериальная гипертензия.

Рис. 9.2.  Диабетическая невропатия и плоскостопие:
а —  утрата чувствительности может индуцировать изменения 
костной ткани и коллапс мелких костей стопы; б —  рентге-
нография показывает коллапс костей
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Диагностика
Лабораторные исследования. Часто повышены 

уровни гликозилированного гемоглобина (HbA1C)
и липидов сыворотки. Сывороточные уровни белков, 
витаминов, ферментов печени и серологические мар-
керы васкулитов должны быть в норме. Показатели 
крови часто указывают на наличие легкой почечной 
недостаточности и протеинурию, поддающуюся из-
мерению. До тех пор пока почечная недостаточность 
не становится тяжелой, первичной причиной невро-
патии является диабет (а не вторичная утрата выде-
лительной функции почек).

Электрофизиология. На ранних сроках заболева-
ния исследование проводимости икроножного нерва де-
монстрирует нижние границы нормы либо отсутствие 
сенсорных потенциалов действия (СПД); имеется лег-
кое снижение скорости проведения импульсов по дви-
гательным волокнам малоберцового нерва. По мере 
прогрессирования невропатии снижается амплитуда 
сенсорных потенциалов на кистях рук, а в дистальных 
мышцах ног (стоп) появляются признаки денервации.

Визуализация: не используется.
Биопсия нерва. Выявляется утрата толстых и тон-

ких аксонов при отсутствии признаков воспаления, 
а также утолщение основной мембраны сосудистой 
стенки (рис. 9.3). Диагностическая биопсия нерва 
обычно не требуется.

Дифференциальная диагностика
Необходимо последовательно, шаг за шагом, ис-

ключить другие возможные причины невропатии 
(см. табл. 9.1).

Лечение
ДПН требует профилактических мероприятий 

и, в некоторых случаях, лечения. Профилактические 
мероприятия состоят в оптимальном контроле уровня 
сахара и липидов крови, а также в ежедневной гигиене 
стоп. Пациент должен каждый вечер осматривать свои 
стопы, держать их сухими и чистыми. При болезнен-
ной ДПН можно назначить габапентин в дозе до 800 мг 
4 раза в сутки, прегабалин (150 мг 3 раза в сутки), ду-
локсетин (60 мг 1 раз в сутки), амитриптилин или нор-
триптилин (25–50 мг на ночь). Более детальную инфор-
мацию о комплексном подходе к лечению болезнен-
ной невропатии можно получить в обзоре Callaghan 
(2012).

Прогноз
У 15 % больных с невропатией на протяжении их 

жизни развиваются язвы. Прогноз зависит от еже-
дневного соблюдения гигиены стоп и ухода за сто-
пами, а также от контроля метаболических нару-
шений.

Рис. 9.3.  Гистология чувствительных нервов при диабетической невропатии. Биопсия икроножного нерва у бессимптом-
ного обследуемого из группы контроля (а) и больного с диабетической полиневропатией (б). В контроле икро-
ножный нерв содержит большое число нормально распределенных миелиновых волокон (а). В икроножном нерве 
у пациента с диабетом обнаруживаются выраженная утрата аксонов и демиелинизация (б). На сильно увеличен-
ном изображении (б) видны утрата миелинизованных волокон и расщепление миелина с ранним образованием 
в нем «луковичных головок» (в)



10 Нервно-мышечная передача: 
патология нервно-мышечного синапса

В. Лёшер

См. рис. 10.1.

10.1.  Миастения гравис
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10.1.1.  Эпидемиология
Распространенность и заболеваемость миастении 

гравис (МГ) постепенно растут, особенно среди муж-
чин пожилого возраста. В настоящее время заболе-
ваемость составляет 0,17–1,04 на 100 тыс. населения, 
распространенность —  0,3–20 на 100 тыс. населения. 
Миастения с наличием антител (Ab, англ.) к рецепто-
рам мышечной специфической киназы (MuSK, англ.), 
или MuSK-Ab-позитивная МГ, в основном поража-
ет женщин.

При МГ часто имеются сопутствующие аутоиммун-
ные заболевания, самым типичным является сочета-
ние с аутоиммунным тиреоидитом. Аутоиммунные за-
болевания чаще наблюдаются у женщин и у серонега-
тивных пациентов.

Рис. 10.1.  Схематическое изображение протеинов мембраны нервно-мышечного синапса и структур, относящихся к пато-
физиологии нервно-мышечных заболеваний (с разрешения Vincent, 2006)
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10.1.2.  Анатомия и патофизиология
При миастениях с наличием антител к ацетилхоли-

новым рецепторам (AchR), или AchR-Аb-позитивной 
МГ, уменьшается число ацетилхолиновых рецепто-
ров, их функция частично заблокирована, а процесс 
деградации этих рецепторов ускорен. При отсутствии 
лечения наступает структурное повреждение нервно-
мышечного синапса.

Мышечная специфическая тирозинкиназа необ-
ходима для формирования на мышце кластеров аце-
тилхолиновых рецепторов, однако патофизиология 
MuSK-Ab-миастении изучена недостаточно.

10.1.3.  Субъективные симптомы
Мышечная слабость при произвольных движе-

ниях и повышенная утомляемость. Первыми жа-
лобами являются двоение в глазах либо опускание 
век, затруднения при жевании и глотании, снижение 
звучности голоса при длительном разговоре, учаще-
ние дыхания, повышенная утомляемость мышц рук 
или ног при длительной нагрузке. Типична флюк-

туация этих симптомов с их нарастанием в тече-
ние дня. Наблюдаются флюктуации заболевания 
на протяжении недель или месяцев, могут возни-
кать тяжелые обострения (миастенический криз) 
(рис. 10.2).

10.1.4.  Объективные проявления
Слабость экстраокулярных мышц и птоз, часто 

асимметричные и флюктуирующие. Речь при дли-
тельном разговоре может становиться гнусавой, воз-
можны нарушения глотания. В редких случаях наблю-
дается слабость мышц-разгибателей шеи. Нарушения 
дыхания, если они присутствуют, усиливаются в по-
ложении лежа на спине. Слабость и утомляемость 
мышц конечностей более выражена в проксимальных 
отделах.

Ранее пользовались классификацией миастении, 
предложенной K. Е. Osserman, однако недавно бы-
ла принята классификация Американского комитета 
по изучению миастении (Myastenia Gravis Foundation 
of America —  MGFA) (табл. 10.1, 10.2).

Рис. 10.2.  Генерализованная миастения гравис:
а —  двусторонний птоз; б —  попытка отвести взор вправо. Частично отводится только правый глаз; в — проксимальная мышечная 
слабость при попытке поднять руки; г —  при удерживании рук и  пальцев в  состоянии разгибания наблюдается 
слабость мышц-разгибателей и возникает опускание пальцев
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Taблица 10.1.  Классификация миастении Американского комитета по изучению миастении

Класс Клинические проявления

I Слабость любой мышцы глаза; может иметься слабость смыкания век, сила всех других мышц сохранена

II Легкая слабость любых других мышц, кроме глазных; может иметься также слабость глазных мышц любой 
степени выраженности

IIa Преимущественное поражение мышц конечностей, аксиальных мышц либо и тех и других; может также 
иметься меньшая по выраженности слабость орофарингеальных мышц

IIb Преимущественное поражение орофарингеальной и/или дыхательной мускулатуры; может также иметься 
меньшая или аналогичная по выраженности слабость мышц конечностей и/или аксиальных мышц

III Умеренная слабость любых других мышц, кроме глазных; может иметься также слабость глазных мышц 
любой степени выраженности

IIIa Преимущественное поражение мышц конечностей, аксиальных мышц либо и тех и других; может также 
иметься меньшая по выраженности слабость орофарингеальных мышц

IIIb Преимущественное поражение орофарингеальной и/или дыхательной мускулатуры; может также иметься 
меньшая или аналогичная по выраженности слабость мышц конечностей и/или аксиальных мышц

IV Выраженная слабость любых других мышц, кроме глазных; может иметься также слабость глазных мышц 
любой степени выраженности

IVa Преимущественное поражение мышц конечностей, аксиальных мышц либо и тех и других; может также 
иметься меньшая по выраженности слабость орофарингеальных мышц

IVb Преимущественное поражение орофарингеальной и/или дыхательной мускулатуры; может также иметься 
меньшая или аналогичная по выраженности слабость мышц конечностей и/или аксиальных мышц

V Необходимость интубации (с механической вентиляцией или без нее), если это не связано с обычным 
послеоперационным ведением пациента с миастенией.
Если пациенту требуется кормление через зонд, но не требуется интубация, то он относится к классу IVb

При MuSK-Ab-позитивной МГ имеется тенденция 
к развитию бульбарных и дыхательных расстройств, 
часто возникают миастенические кризы. У MuSK-
позитивных пациентов могут развиться миопатия 
лицевой мускулатуры и атрофия языка, которые 
возможно обнаружить на МРТ (рис. 10.3, 10.4).

Рис. 10.3.  Птоз и функция глазодвигательных мышц при ми-
астении. Возникает односторонний или, часто, ча-
сто двусторонний птоз. Часто имеется выражен-
ное нарушение движений глазных яблок. В пред-
ставленном случае имеется ограничение движения 
правого глазного яблока книзу

Рис. 10.4.  Язык с тремя продольными бороздами: этот па-
циент на протяжении 20 лет болеет миастенией 
гравис. Несмотря на современную и интенсив-
ную терапию, у него никогда не у давалось пол-
ностью контролировать бульбарные проявления. 
При осмотре языка видна его атрофия в виде трех 
продольных борозд («трехполосный язык»)
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Taблица 10.2.  Подтипы миастении

Процент 
МГ

Возраст, 
лет

AchR-
антитела

MuSK-
антитела

Тимус
Пол: 
м : ж

Клинические 
проявления

С ранним 
дебютом

20–25 < 40 ~ 85 % Отрица-
тельные

Гиперплазия 
в 80 % случаев

1 : 3 Глазные 
и генерализованные

С поздним 
дебютом

30–40 > 40 ~ 60 % Отрица-
тельные

Атрофия 3 : 2 Глазные 
и генерализованные

MuSK-
позитивная

5–8 < 40 (70) Отрица-
тельные

100 % Норма 
или атрофия

1 : 3 Поражение 
глазной, лицевой, 
бульбарной, 
дыхательной 
мускулатуры; 
могут развиться 
атрофия языка 
и миопатия 
лицевых мышц

Серо-
негативная

5–10 Различный Отрица-
тельные; 
низкоаф-
финные 
антитела 

к кластерам 
ацетилхо-
линовых 

рецепторов 
в ~ 60 %

Отрица-
тельные

Редко 
гиперплазия

1 : 2 Глазные 
и генерализованные

Глазная 15–25 Различный ~ 50 % Редко Редко 
гиперплазия

3 : 2 Глазные

Дистальная 3–7 Различный ~ 70 % Отрица-
тельные

Неизвестно 3 : 2 Аналогичны 
проявлениям 
периферического 
паралича

Тимома-МГ 10–15 40–60, 
но может 

варьировать

~ 95 % Отрица-
тельные

Тимома, 
карцинома 
вилочковой 

железы

1 : 1 Глазные 
и генерализованные

Нео-
натальная

10–20
младенцев, 

рож-
денных 

матерями 
с МГ

Нео-
натальный

~ 90 % Редко Норма 1 : 1 Возникают 
вследствие 
передачи 
материнских 
антител; 
транзиторная 
дыхательная 
недостаточность 
и затруднения 
при кормлении; 
мышечная 
гипотония
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10.1.5.  Миастенический криз
Тяжелые нарушения дыхания и бульбарных функ-

ций, выраженная генерализованная мышечная сла-
бость; часто возникает необходимость в механической 
вентиляции легких.

Миастенические кризы могут быть спровоциро-
ваны приемом различных лекарственных препара-
тов (см. раздел, посвященный лекарственно-инду-
цированной миастении) и инфекциями; на протяже-
нии заболевания миастенические кризы развиваются 
у 10–15 % пациентов, чаще при MuSK-Ab-позитивной 
миастении.

10.1.6.  Причины
МГ является аутоиммунным заболеванием. 

Приблизительно у 80 % больных с генерализован-
ной формой заболевания и у 50 % пациентов с глаз-
ной формой миастении имеются антитела к ацетил-
холиновым рецепторам (AchR-Ab). Антитела к ре-
цепторам мышечной специфической тирозинкиназы 
(MuSK-Ab) обнаруживаются у 5–8 % больных с ге-
нерализованной миастенией. У оставшихся «се-
ронегативных» пациентов в 66 % случаев имеются 
низкоаффинные антитела к кластерам ацетилхоли-
новых рецепторов. У некоторых AchR- и MuSK-Ab-

негативных больных не так давно были обнаружены 
антитела к рецептор-связанному липопротеиновому 
белку 4 (lipoprotein receptor-related protein 4 —  LRP4, 
англ.).

Антитела к AchR могут блокировать мышечные 
ацетилхолиновые рецепторы, однако чаще вызывают 
их комплемент-опосредованный лизис, усиленную 
интернализацию и деградацию. Экспрессия антигена 
происходит на миоидных клетках вилочковой желе-
зы. У больных миастенией, особенно молодых, обна-
руживается гиперплазия тимуса. Опухоли вилочко-
вой железы (тимомы) выявляются приблизительно 
у 10 % больных с МГ.

При MuSK-Ab-позитивной миастении не проис-
ходит активации комплемента и гибели ацетилхо-
линовых рецепторов, однако антитела к рецепторам 
мышечной специфической тирозинкиназы, вероятно, 
способны вызывать атрофию мышц. При MuSK-Ab-
позитивной миастении патологии вилочковой железы 
обычно не обнаруживается.

10.1.7.  Электрофизиологические исследования
При миастении обычные исследования прово-

димости нервов и ЭМГ не показывают отклонений 
от нормы.

Рис. 10.5.  Вверху: ритмическая стимуляция частотой 3 Гц (стимулируют n. accessories, электроды располагают на трапеци-
евидной мышце) демонстрирует декремент:

а —  стимуляция при отсутствии произвольного сокращения мышцы; б —  стимуляция после 1 мин произвольного сокращения; 
в — стимуляция после 2 мин произвольного сокращения
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Может быть обнаружена декрементная реак-
ция* на низкочастотную ритмическую стимуляцию 
нер ва. Лучший диагностический результат дает ис-
следование лицевых мышц (m. orbicularis oculi, m. 
nasalis, m. mentalis) либо мышц проксимальных от-
делов конечностей (m. trapezius, m. deltoideus). 
Декрементная реакция обнаруживается в 50–70 % 
случаев генерализованной миастении и в 18–50 % 
случаев глазной формы заболевания. Однако при 
MuSK-Ab-позитивной миастении показатели ритми-
ческой стимуляции нерва часто бывают нормальными 
(рис. 10.5).

ЭМГ одиночного волокна демонстрирует патоло-
гический джиттер в лобной мышце (m. frontalis) у 85–
90 % больных с глазной формой миастении. На фоне 
терапии ингибиторами ацетилхолинэстеразы резуль-
таты этого теста могут быть ложноотрицательными.

10.1.8.  Визуализация
Визуализационные исследования (МРТ или КТ) 

грудной клетки должны выполняться обязательно 
с целью выявления гиперплазии вилочковой железы, 
тимомы или карциномы тимуса.

10.1.9.  Лабораторные исследования
Вначале должен быть проведен анализ на наличие 

антител к ацетилхолиновым рецепторам (AchR); если 
получен отрицательный результат, исследуют наличие 
антител к MuSK, а затем —  к LRP4. Антитела против 
белка титина указывают на тимому только у пациен-
тов молодого возраста, но не у пожилых больных. При 
миастении с тимомой могут быть обнаружены антите-
ла к рецепторам рианодина. Антитела к белкам попе-
речнополосатых мышц часто обнаруживаются у взрос-
лых пациентов с миастенией, часто при наличии 
тимомы.

При миастении все чаще обнаруживаются и дру-
гие аутоантитела: антинуклеарные антитела (20–40 %), 

 * Декремент амплитуды М-ответа. —  Прим. пер.

антитиреоидные антитела (10–20 %), антитела к пари-
етальным клеткам (10–20 %), антитела к белкам глад-
ких мышц (5–10 %), антитела Кумбса (10 %), ревматоид-
ный фактор (10–40 %), антилимфоцитарные (40–80 %) 
и антитромбоцитарные (5–50 %) антитела.

10.1.10.  Диагностика
Типичные симптомы и признаки, электрофи-

зи ологические тесты и исследование антител. До-
полнительными диагностическими тестами являются 
следующие.

Проба с эдрофонием (тензилоном). Эдрофоний 
(тензилон) [Edrophonium (tensilon)] —  короткодей-
ствующий ингибитор ацетилхолинэстеразы, кото-
рый вводят внутривенно и регистрируют динамику 
таких проявлений, как птоз, глазодвигательные на-
рушения, гнусавость речи. При AchR-Ab-позитивной 
и серонегативной формах миастении этот тест по-
ложителен в 90–95 % случаев, однако при MuSK-
Ab-позитивной форме заболевания часто быва-
ет отрицательным. Пробу нельзя проводить у па-
циентов с астмой, атриовентрикулярной блокадой 
и аритмиями.

Тест сна и отдыха. У пациентов с птозом 30-ми-
нутный сон либо 2-минутное пребывание в состоянии 
покоя с закрытыми глазами могут сопровождаться 
временным уменьшением птоза.

Тест со льдом. У пациентов с птозом 2-минутная 
аппликация пакетика со льдом может уменьшить птоз 
(рис. 10.6). Тест сна и тест со льдом имеют при МГ 
очень высокую чувствительность и специфичность.

10.1.11.  Дифференциальная диагностика
Окулофарингеальная мышечная дистрофия, про-

грессирующая наружная офтальмоплегия и другие 
митохондриальные миопатии, миастенический син-
дром Ламберта—Итона, болезнь двигательного ней-
рона, тиреоидная окулярная миопатия, окулярный 
миозит, психогенный и врожденный миастенические 
синдромы, ботулизм.

Рис. 10.6.  Тест со льдом является полезной пробой, которую проводят у постели больного:
а —  пациент с птозом справа; б —  пакетик со льдом прикладывают к глазу, рекомендуемое время аппликации составляет 2 мин; 
в —позитивный тест с  уменьшением птоза. Эффект основан на  том, что при температуре ниже 29  °C происходит 
торможение активности ацетилхолинэстеразы




