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Цель: выявление клинических особенностей атипичных форм хронической воспалительной демиелинизирующей 
полинейропатии (ХВДП), улучшение диагностики данной нозологии на амбулаторном этапе путём объективизации 
опорных точек в клинической картине и концентрации внимания специалистов первичного звена на данной патологии. 
Материалы и методы: проанализирована медицинская документация 203 пациентов, поступивших в центр невроло-
гический клиники РостГМУ в период с 01.01.2014 по 1.04.2024 с диагнозом «Полинейропатия». Обследование включало 
в себя общий клинический и неврологический осмотры, электрофизиологическое исследование (стимуляционная 
электронейромиография на нейрофизиологическом комплексе Natus Keypoint Focos), а также лабораторная оценка 
анализов крови и ликвора. Результаты: для объективизации скорости постановки диагноза был просчитан интервал 
«дебют-диагноз». У пациентов с моторной формой ХВДП он составил в среднем 2,2 года, у пациентов с сенсорной 
формой ХВДП — 3,9 лет. В группе пациентов с типичной клинической картиной ХВДП данный показатель находился 
в пределах 1,5–4,5 лет. Выводы: ХВДП — редкая приобретённая нейропатия дизиммунного генеза, гетерогенная по 
течению и клиническим проявлениям, однако относящаяся к курабельным. Многообразие форм заболевания и его 
течения обусловливают трудности в своевременной диагностике и начале патогенетической терапии. В то время как 
ранняя постановка диагноза и начало терапии значимо улучшают прогноз для данной категории пациентов.
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Objective: to identify the clinical features of atypical forms of CIDP, improve the diagnosis of this nosology at the outpatient 
stage by objectifying the reference points in the clinical picture and focusing the attention of primary care specialists on 
this pathology. Materials and methods: the medical records of 203 patients admitted to the neurological center of the 
Rostov State Medical University in the period from January 1, 2014 to April 1, 2024 with a diagnosis of polyneuropathy were 
analyzed. The examination included a general clinical and neurological examination, an electrophysiological study (stimulated 
electroneuromyography on the Natus Keypoint Focos neurophysiological complex), as well as laboratory evaluation of blood 
and cerebrospinal fluid tests. Results: to objectify the speed of diagnosis, the “debut-diagnosis” interval was calculated. In 
patients with the motor form of CIDP it averaged 2.2 years, in patients with the sensory form of CIDP it was 3.9 years. In the 
group of patients with a typical clinical picture of CIDP, this indicator ranged from 1.5 to 4.5 years. Conclusions: CIDP is a rare 
acquired neuropathy of dysimmune origin, heterogeneous in course and clinical manifestations, but classified as curable. 
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The variety of forms of the disease and its course cause difficulties in timely diagnosis and initiation of pathogenetic therapy. 
While early diagnosis and initiation of therapy significantly improve the prognosis for this category of patients.
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Введение

Хроническая воспалительная демиелини-
зирующая полинейропатия (ХВДП) относится 
к группе аутоиммунных заболеваний перифе-
рической нервной системы и встречается при-
мерно у 2–8 человек на 100 тыс. населения [1, 2]. 
Несмотря на редкость данной нозологической 
формы, её крайне важно диагностировать и от-
личать от других невропатий, так как она под-
дается эффективной терапии [3]. В настоящее 
время разработаны диагностические критерии, 
позволяющие систематизировать процесс об-
следования данной категории пациентов. Клас-
сическая типичная сенсомоторная форма ХВДП 
составляет до 50–60% всех случаев заболевания 
[1]. Клинически у пациентов развивается симме-
тричное диффузное вовлечение как двигатель-
ных, так и чувствительных периферических не-
рвов, проявляющееся вялым тетрапарезом с воз-
можным вовлечением мышц плечевого и тазо-
вого пояса, дистальных и проксимальных мышц 
конечностей в сочетании с полиневритическим 
типом нарушения чувствительности (часто за 
счёт выпадения глубоких видов чувствительно-
сти) [1,3]. Зачастую двигательный дефицит пре-
обладает над чувствительным и приводит к ин-
валидизации различной степени выраженности.

На долю сенсорной формы приходится около 
50% всех полинейропатий (ПНП) неясного ге-
неза [4,5]. Начальные клинические проявления 
включают в себя развитие нарушений поверх-
ностной, чуть позже вибрационной чувствитель-
ности в нижних конечностях. Выявление данных 
расстройств в ходе рутинных профосмотров 
обычно невозможно, поскольку субъективные 
жалобы у пациентов отсутствуют. В случае про-
ведения детального расспроса можно выявить 
жалобы на вегетативные расстройства со сторо-
ны нижних конечностей (тепловая дизестезия 
и т.д.), боли в икроножных мышцах, незначи-
тельные парестезии в стопах. Таким образом, 
сенсорная форма ХВДП характеризуется атипич-
ным течением, отсутствием чётких диагностиче-
ских критериев, вследствие чего часто остается 
недиагностированной, что приводит к патогене-
тически оправданному развитию аксонопатии 
и к стойкому неврологическому дефициту.

Постановка диагноза «ХВДП» до сих пор 
вызывает трудности среди практикующих не-
врологов [6]. Вероятно, это связано с наличием 
атипичных форм и отсутствием патогенетиче-
ских биомаркеров. Атипичные варианты ХВДП 
включают следующие подтипы: асимметричная 
(синдром Льюиса-Самнера), преимущественно 
сенсорная (включая хроническую иммунную 
сенсорную полирадикулопатию), преимуще-
ственно моторная, дистальная и фокальная [6, 
7]. Наличие такого количества атипичных вари-
антов позволяет расценивать ХВДП не как одну 
нозологическую форму, а как некую совокуп-
ность гетерогенных по иммунопатогенезу, кли-
нике, электрофизиологическим характеристи-
кам и прогнозу хронических дизиммунных ней-
ропатий [4], а также определяет актуальность 
повышения информированности среди врачей-
неврологов об особенностях разных форм дан-
ного заболевания.

Цель исследования — выявление клиниче-
ских особенностей атипичных форм ХВДП, улуч-
шение диагностики данной нозологии на амбу-
латорном этапе путём объективизации опорных 
точек в клинической картине и концентрации 
внимания специалистов первичного звена на 
данной патологии.

Материалы и методы

Нами проведён анализ медицинской доку-
ментации всех пациентов (203 человека), по-
ступивших в центр неврологический клиники 
РостГМУ в период с 01.01.2014 по 1.04.2024 с ди-
агнозом «Полинейропатия». Все лица, включён-
ные в исследование при госпитализации в Рос-
тГМУ подписали письменное информированное 
добровольное согласие на обработку персональ-
ных данных, в том числе информации исполь-
зованной при анализе медицинской документа-
ции в данном исследовании. Электронная база 
данных исследования была создана в Microsoft 
Office Excel 2019. Статистическую обработку про-
водили с помощью пакета прикладных программ 
STATISTICA 10.0. Средний возраст пациентов 
составил 53 ± 14,2 лет (от 11 до 79 лет), 66 муж-
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чин, 137 женщин. Из них уже при поступлении 
наследственные ПНП были диагностированы 
14,9 % (38 пациентов), острая воспалительная 
демиелинизирующая полирадикулонейропа-
тия (ОВДП) — у 7,1 % (18 пациентов), ХВДП — 
у 14,2 % (36 пациентов), неуточненные ПНП — 
у 51,9% (132 пациента), ПНП, обусловленные 
соматическими заболеваниями, — у 11,5% (29 
пациентов), другие расстройства перифериче-
ской нервной системы — у 0,4% (1 пациент). 

В ходе госпитализации проводилась диффе-
ренциальная диагностика имевшихся у больных 
неврологических расстройств с использовани-
ем методов общего клинического и неврологи-
ческого осмотров, электрофизиологического, 
лабораторного и ликворологического дооб-
следования. Неврологический статус оценива-
ли по шкалам: TSS (Total Symptom Score — об-
щая шкала неврологических симптомов), NIS 
(Neuropathy impairment score — шкала невро-
патических нарушений), mISS (modified INCAT 
sensory sumscore — модифицированная шкала 
чувствительных нарушений INCAT).

Инструментальное подтверждение наличия 
вовлечения в патологический процесс пери-
ферических нервов, а также оценка характера 
и степени выраженности их повреждений прово-
дились с помощью стимуляционной электроней-
ромиографии (ЭНМГ) на нейрофизиологическом 
комплексе Natus Keypoint Focos. ЭНМГ выполня-
лась всем пациентам по стандартной методике. 
Ключевым в диагностике данной нозологии яв-
ляется демиелинизирующий паттерн [8]. Объём 
исследования включал 4 двигательных нерва, 
для расширения чувствительности электрофи-
зиологических критериев объём исследования 
можно увеличить до 5 и более моторных нервов, 
а также стимуляции коротких ветвей плечевого 
сплетения, анализа сенсорных нервов.

Лабораторное обследование включало обще-
клинические анализы, расширенный биохимиче-
ский анализ, исследование гормонального профи-
ля на патологию щитовидной железы, электро-
форез белков плазмы, исследование уровня ви-
тамина В12, фолиевой кислоты, тиамина в крови, 
нейроиммунологическое обследование (кровь на 
антитела к ганглиозидам). Ликворологическое 
обследование заключалось в общем и биохимиче-
ском анализе спинномозговой жидкости.

Результаты

После проведённого стационарного обследо-
вания диагноз «ХВДП», соответствующий меж-
дународным критериям диагностики (INCAT — 
Inflammatory Neuropathy Cause and Treatment, 

2001) [1], был подтверждён у 100 % пациентов, 
поступивших с данным направительным диа-
гнозом (36 человек), а у 17,4 % (23 человека) 
больных из категории «Неуточнённые ПНП» 
был выставлен в качестве заключительного. 
У оставшихся 82,6 % (109 человек) из категории 
«Неуточнённые ПНП» диагноз был пересмотрен 
в пользу других нозологий. Из них в ходе про-
ведённой дифференциальной диагностики у 80 
пациентов, поступивших в клинику с направи-
тельным диагнозом «Неуточненная ПНП», дан-
ная патология была полностью исключена, был 
выставлен заключительный клинический диа-
гноз из абсолютно другой группы, в частности 
множественный мононеврит (у 11 пациентов), 
боковой амиотрофический склероз (10), неуточ-
нённая болезнь спинного мозга (3), другие рас-
стройства вегетативной нервной системы (2), 
поражения пояснично-крестцовых корешков 
(15), миелопатии (10), синдром запястного ка-
нала (18), энцефаломиелопатия (4), пахименин-
гомиелит (1), миопатия (6). 

У 29 пациентов, поступивших в клинику с на-
правительным диагнозом «Неуточнённая ПНП» 
в итоге не был установлен диагноз «ХВДП», 
однако окончательный диагноз всё же остался 
в группе полинейропатий. Из них у одного чело-
века была диагностирована токсическая ПНП, 
у 6 — лекарственная, у 12 — диабетическая, 
у одного — наследственная, также у 9 пациен-
тов были выявлены другие аутоиммунные ПНП, 
в частности: ОВДП (6 человек), мультифокаль-
ная моторная ПНП (3 человека).

У большинства пациентов с ХВДП 79,7% (47 
человек) имела место классическая сенсомотор-
ная форма с выраженным нарушением глубокой 
чувствительности и сухожильной гипорефлекси-
ей. Однако также были диагностированы атипич-
ные формы ХВДП — моторная и сенсорная. Чисто 
моторная форма отмечалась у 8,5% (5) больных, 
характеризовалась наличием двигательных на-
рушений при полном отсутствии чувствитель-
ных расстройств. У оставшихся 11,8 % (7) боль-
ных отмечались исключительно чувствительные 
расстройства без моторных нарушений, и был 
диагностирован сенсорный вариант ХВДП.

Обсуждение

При анализе медицинской документации па-
циентов с атипичными формами ХВДП отмечены 
следующие особенности. В большинстве случаев 
имел место восходящий тип развития симптома-
тики (т. е. симптоматика дебютировала с нижних 
конечностей): у 100 % (5) пациентов из группы 
моторных и 100 % (7) пациентов из группы сен-
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сорных ХВДП, что соответствует литературным 
данным [6]. У пациентов с моторной формой 
общая длительность заболевания составляла от 
10 месяцев до 3 лет. В то время как в группе па-
циентов с сенсорной формой — от 9 месяцев до 
8 лет. Вероятно, такая разница в длительности 
обусловлена особенностями клинической карти-
ны. В группе пациентов с моторным вариантом 
ХВДП на момент осмотра двигательные наруше-
ния представляли собой симметричные, преиму-
щественно дистальные периферические парезы 
конечностей различной степени выраженности 
(от грубой до лёгкой), чувствительных рас-
стройств при этом у пациентов не отмечалось, 
несмотря на то, что на ЭНМГ у 100 % (5) было 
выявлено поражение не только двигательных, 
но и чувствительных волокон. В группе пациен-
тов с сенсорным вариантом ХВДП отмечались 
нарушение поверхностной чувствительности по 
полиневритическому типу «перчатки», «носки» 
и мышечно-суставного чувства у 42,9 % (3) боль-
ных, изолированное нарушение поверхностной 
чувствительности наблюдалось у 57,1 % (4).

Как известно, «золотым стандартом» ин-
струментальной диагностики ХВДП является 
электронейромиография [4, 5]. У наших па-
циентов наиболее значительные изменения 
ЭНМГ-показателей отмечались при исследова-
нии чувствительных и двигательных нервов 
нижних конечностей. У всех пациентов с ХВДП 
по данным ЭНМГ были выявлены признаки де-
миелинизации. В группе моторной ХВДП в пато-
логический процесс были вовлечены моторные 
и сенсорные нервы у 100% (5) пациентов при 
отсутствии клинической симптоматики. У паци-
ентов группы сенсорной ХВДП в патологический 
процесс были вовлечены только сенсорные не-
рвы у 28,6 % (2) человек, моторные и сенсорные 
нервы — у 71,4 % (5) человек при отсутствии 
двигательной симптоматики. Кроме признаков 
демиелинизирующего поражения также было 
выявлено снижение амплитуды М-ответа. В ре-
зультате выявленные особенности электрофи-
зиологических показателей у пациентов с ХВДП 
свидетельствуют о наличии вторичной аксоно-
патии периферических нервов.

В качестве дополнительного критерия уста-
новки диагноза «ХВДП» нами использовалась 
люмбальная пункция с исследованием уровня 
белка в ликворе. Данный показатель превышал 
норму у 59,6% больных с типичной формой ХВДП 
(28 человек), у 60% больных с моторной формой 
ХВДП (3), у 28,6% больных с сенсорной формой 
ХВДП (2). В целом эти данные соответствуют ли-
тературным и общестатистическим [1,3]. 

При анализе клинико-анамнестических дан-
ных для объективизации скорости постанов-
ки диагноза данной категории больных был 

просчитан интервал «дебют-диагноз» (время 
между появлением первых симптомов и по-
становкой диагноза). У пациентов с моторной 
формой ХВДП он составил в среднем 2,2 года, 
в то время как у пациентов с сенсорной формой 
ХВДП находился в пределах 3,9 лет. Обращает на 
себя внимание, что данный показатель в группе 
пациентов с типичной клинической картиной 
ХВДП находился в пределах 1,5–4,5 лет. Таким 
образом, для специалистов первичного звена 
было бы целесообразно сконцентрировать вни-
мание на тщательном сборе жалоб, анамнеза 
и последующей их детальной оценке с учетом 
всех (даже, казалось бы, незначительных) де-
талей, поскольку именно клиническая оценка 
первичной информации является залогом точ-
ной и своевременной диагностики заболеваний 
периферической нервной системы (ПНС).

Заключение

Клинические проявления ХВДП включают 
в себя множество разнородных симптомов и при-
знаков. В ряде случаев они могут напоминать 
миелопатию, радикулопатию, другие болезни 
нервно-мышечной системы. В связи с этим диа-
гностика ХВДП остается сложной задачей, осо-
бенно у пациентов с коморбидной патологией 
и атипичной клинической картиной. С учётом 
полученных в ходе исследования данных стано-
вится очевидным, что при столкновении с ати-
пичными формами ХВДП у специалистов воз-
никают значительные сложности, особенно на 
амбулаторном этапе, что, вероятно, связано с не-
дооценкой клинической картины и данных анам-
неза на фоне сохраняющейся гипердиагностики 
остеохондроза, переоценкой данных нейровизуа-
лизации (у всех пациентов анализируемой груп-
пы на МРТ позвоночника имели место признаки 
дегенеративных изменений) и недооценкой 
возможностей электронейромиографии. Вместе 
с тем, ранняя диагностика и своевременное на-
значение патогенетической терапии улучшат 
прогноз для данной категории пациентов. Несмо-
тря на растущую роль дополнительных методов 
исследования в практике невролога, основными 
опорными точками в диагностике заболеваний 
ПНС остаются клинический осмотр и анализ ин-
формации, полученной при расспросе больного, 
так как именно это является базой для точной 
и своевременной постановки диагноза ХВДП.
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у взрослых: принципы диагностики и терапия первой 
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