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Current information about chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy (CIDP) and related syndromes is presented. 
The etiology and pathogenesis of the disease are discussed, as well as the typical and atypical clinical picture of CIDP, with the 
characteristics of each form of polyneuropathy. Diagnostic criteria of CIDP, allowing to confirm or exclude this disease, are presented. 
Principles of CIDP treatment by anti-inflammatory and immunomodulatory drugs are considered in the final part of the article.

Key words: chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy, multifocal motor neuropathy, multifocal sensory and 
motor neuropathy, distal symmetric chronic demyelinating neuropathy, chronic inflammatory polyradiculoneuropathy, chronic acquired 
demyelinating polyneuropathy.

Введение: история вопроса, проблемы тер-
минологии и классификации, эпидемиология 

«При поверхностном рассмотрении хроническая 
воспалительная демиелинизирующая полирадику-
лоневропатия (ХВДП) кажется хорошо изученной 
нозологией, … в то же время на практике мало забо-
леваний могут доставить такое множество досадных 
затруднений (как ХВДП)» 

Н. Латов, 2002 [1]

Вынесенное в эпиграф утверждение Нормана Ла-
това, одного из ведущих специалистов в области 
дизиммунных невропатий, весьма точно характери-
зуют проблему ХВДП. Невропатии, клинически на-
поминающие синдром Гийена — Барре, но отличаю-
щиеся хроническим прогрессирующим или рециди-
вирующим течением и иногда сопровождающиеся 
гипертрофией нервных стволов, известны давно 
(так, первое описание принадлежит Эйчхорсту 
(Eichhorst) и относится к 1890 г.) [2]. Позже рабо-
тами Харриса и Ньюкомба (Harris, Newcomb, 1929 г. [3]) 
было установлено, что в основе заболевания лежит 
сегментарная демиелинизация нервных стволов, а 
Аустин (Austin, 1958) описал позитивный эффект 
от применения глюкокортикоидов (ГК) [4]. Долгое 
время заболевание рассматривали как хронический 
вариант синдрома Гийена — Барре (СГБ), выде-
ление его в отдельную нозологическую единицу и 
введение термина «ХВДП» связано с классически-
ми работами Петера Дика (Peter Dyck) (1975, 1982) 
[5], а описание нейрофизиологических критериев 
(снижение скорости распространения возбуждения 
(СРВ), повышение латентности M-ответа и F-волн, 
частичные блоки проведения) ХВДП — с исследо-
ваниями Альберса и Келли (J.W. Albers, J.J. Kelly) 
[6]. В совокупности эти исследования позволили 
сформировать современную концепцию ХВДП, ко-
торая рассматривается как хроническая (более 2 
мес.) симметричная полирадикулоневропатия, про-
являющаяся чувствительными и двигательными на-
рушениями в дистальных и проксимальных отделах 
всех четырех конечностях, диффузной арефлекси-
ей, ЭМГ признаками демиелинизации, сегментарной 
де- и ремиелинизацией по данным биопсии пери-
ферических нервов и белково-клеточной диссоциа-
цией в ликворе [7]. С учетом перечисленных прин-
ципиальных особенностей ХВДП были разработаны 
несколько наборов диагностических критериев (в 
настоящее время их известно более 10), рекомен-
дованных к практическому применению; наиболь-
шее распространение получили критерии Амери-
канской ассоциации неврологов (AAN, 1991), 
Д. Сапперстайна и соавт. (2001), Рабочей группы 
по воспалительным невропатиям (Inflammatory neu-
ropathy cause and treatment group, INCAT; 2001) [2].

Лежащее в основе заболевания демиелинизирую-
щее поражение периферической нервной системы 
является рассеянным во времени и пространстве 
(по длиннику и поперечнику нервных стволов) и 

может относительно избирательно поражать то 
сенсорные, то моторные волокна, что обусловли-
вает исключительный клинический полиморфизм 
ХВДП — наряду с симметричными чувствительны-
ми и двигательными нарушениями нередки случаи 
заболевания, проявляющиеся только чувствитель-
ными или двигательными симптомами, которые 
могут быть только дистальными, асимметричными 
или даже мультифокальными или региональны-
ми. Рассеянность очагов поражения обусловливает 
значительные сложности при получении нейрофи-
зиологических доказательств демиелинизирующего 
поражения, известны случаи, когда при электро-
миографии (ЭМГ) обнаруживается преимуществен-
но признаки аксонального поражения (нисходящая 
аксональная дегенерация при проксимальных оча-
гах демиелинизации). По этой же причине далеко 
не всегда обнаруживают и патоморфологические 
признаки демиелинизации в биоптатах перифери-
ческих нервов. Типичные для ХВДП изменения в 
ликворе могут отсутствовать почти в трети случа-
ев [8, 9]. С учетом перечисленного неудивительно, 
что практически все предложенные диагностиче-
ские критерии при удовлетворительной специфич-
ности отличаются невысокой чувствительностью [9, 
10]. Дополнительные сложности создает тот факт, 
что клинические и параклинические характери-
стики атипичных вариантов ХВДП во многом пере-
крываются с другими хроническими дизиммунными 
невропатиями, которые патогенетически близки к 
ХВДП, но отличаются как в прогностическом отно-
шении, так и по рекомендованным терапевтическим 
подходам [11].

Наконец следует отметить, что ХВДП часто сочета-
ется другими заболеваниями. Описаны случаи раз-
вития ХВДП у больных с хроническими инфекциями 
(ВИЧ-инфекция, HTVL-инфекция, хронический гепа-
тит С, феллиноз, инфекция, вызываемая вирусом Эп-
стайна — Барр), системными заболеваниями соеди-
нительной ткани и васкулитами (системная красная 
волчанка, синдром Шегрена, ревматоидный артрит, 
височный артериит), саркоидозом, воспалительными 
заболеваниями кишечника, эндокринной патологи-
ей (сахарный диабет, тиреотоксикоз), хронически-
ми гломерулонефритами, опухолями (печеночно-
клеточная карционома, карцинома поджелудочной 
железы, аденокарцинома толстой кишки) и др. Осо-
бенно часто (15-20%) ХВДП сочетается с монокло-
нальной гаммапатией (почти во всех случаях пред-
ставленной моноклональными IgG и IgA), чаще нео-
пределенного значения, но иногда ассоциированной 
и со злокачественными плазмаклеточными дискрази-
ями. Патогенетическая связь между ХВДП и перечис-
ленными заболеваниями остается до конца неясной; 
в соответствии с доминирующей в настоящее время 
точкой зрения в большинстве случаев ХВДП, ассо-
циированная с той или иной системной патологией, 
ничем не отличатся от обычной [12]. С другой сто-
роны, практически важно, что многие из заболева-
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ний, ассоциированных с ХВДП, сами по себе могут 
приводить к поражению ПНС, что создает дополни-
тельные диагностические затруднения.

С учетом большого количества атипичных вариан-
тов ХВДП, клинически перекрывающихся с другими 
хроническими дизиммунными невропатиями, низ-
кой чувствительности диагностических критериев, 
частого сочетания с системной патологией, неуди-
вительна высокая частота диагностических ошибок, 
которая может превышать 30%, особенно в дебюте 
заболевания. Последние особенно досадны в све-
те того, что ХВДП относится к потенциально кура-
бельным заболеваниям, особенно при своевремен-
ном начале патогенетической терапии, до развития 
вторичной аксональной дегенерации, обусловли-
вающей необратимую инвалидизацию пациента. 
Проблема представляется практически важной, по-
скольку ХВДП не является редким заболеванием: 
ее распространенность достигает 9-10 случаев на 
100 000 населения, заболеваемость — 1,6 случаев 
на 100 000 населения в год, причем большинство 
исследователей сходятся во мнении, что реальная 
частота заболевания, с учетом атипичных и стертых 
форм, может быть существенно более высокой [2, 
7, 10]. ХВДП может начинаться в любом возрасте, 
хотя пик заболеваемости приходится на 40-60 лет; 
мужчины болеют чаще, чем женщины (1,5-2:1).

Исчерпывающей классификации ХВДП не су-
ществует. Разделение заболевания на типы в за-
висимости от отсутствия/наличия сопутствующей 
патологии не имеет принципиального значения, 
поскольку не ассоциируется с какими-либо кли-
ническими, терапевтическими и прогностическими 
особенностями. Клиническая классификация ХВДП 
(Рабочая группа по ХВДП EFNS/EPNS) [12] с вы-
делением типичного и атипичных вариантов пред-
ставлена в табл. 1.

Клиническая характеристика ХВДП и других 
хронических дизиммунных невропатий

В соответствии с современными воззрениями, 

ХВДП — гетерогенная приобретенная демиелинизи-
рующая невропатия аутоиммунного генеза, которая 
в типичных случаях характеризуется хронической 
прогрессирующей или рецидивирующей прокси-
мальной и дистальной слабостью и нарушениями 
чувствительности, снижением или отсутствием су-
хожильных рефлексов во всех четырех конечностях 
и, в части случаев, поражением черепных нервов, 
которые развиваются на протяжение не менее 2 
мес. [7].

Заболевание обычно начинается постепенно, 
с симметричной слабости в конечностях и утраты 
чувствительности. Первыми обычно поражаются 
нижние конечности — затрудняются ходьба, подъем 
по ступенькам, подъем из кресла, возникают паде-
ния; при вовлечении верхних конечностей возни-
кают затруднения при пользовании кухонной утва-
рью, завязывании шнурков, захвате объектов. Сте-
пень выраженности мышечной слабости варьирует 
в широких пределах — от минимального пареза до 
тетраплегии с полной обездвиженностью пациента 
и необходимостью проведения ИВЛ. Ключевая кли-
ническая особенность — поражение наряду с дис-
тальными и проксимальных отделов конечностей, 
что отличает ХВДП от обширной группы намного 
более частых дистальных полиневропатий токси-
ческой, дисметаболической или наследственной 
этиологии. Паттерн мышечной слабости напомина-
ет таковой при болезнях мотонейрона и первично-
мышечных заболеваниях, от которых, впрочем, 
ХВДП отличается наличием сенсорных нарушений. 
Последние обычно представлены как негативны-
ми (снижение болевой, тактильной, вибрационной 
и мышечно-суставной чувствительности, нередко 
с развитием сенситивной атаксии), так и позитив-
ными симптомами — парестезиями, дизестезиями и 
невропатическими болями. Ранний и типичный при-
знак ХВДП — диффузное снижение, а затем и вы-
падение сухожильных рефлексов. Диагностической 
значимостью обладает и обычно наблюдаемая дис-
социация между выраженной слабостью и негрубой 

Таблица 1. 
Клиническая классификация ХВДП [12]

Варианты Характеристика

Типичная 
ХВДП

Симметричные проксимальная и дистальная слабость и чувствительные нарушения во 
всех конечностях, развившиеся в течение более 2 мес., сопровождающиеся отсутстви-
ем или снижением сухожильных рефлексов во всех конечностях, возможно поражение 
черепных нервов. Течение хронически прогрессирующее, ступенеобразно прогресси-
рующее, рецидивирующе-ремиттирующее.

Атипичная 
ХВДП

Подразумевает выделение одного из перечисленных ниже вариантов, остальные ха-
рактеристики (период нарастания симптоматики, течение) соответствуют таковым ти-
пичной ХВДП (сухожильные рефлексы в непораженных конечностях могут быть нор-
мальными):
Преимущественно дистальный вариант: сенсорные и двигательные нарушения 
локализуются только в дистальных отделах конечностей (дистальная приобретенная 
симметричная демиелинизирующая полиневропатия).
Асимметричный вариант: сенсорные и двигательные нарушения асимметричны или 
локализуются в области иннервации отдельных нервов (мультифокальная приобретен-
ная демиелинизирующая сенсорная и моторная невропатия, синдром Льюиса — Сам-
нера);
Фокальный вариант: сенсорные и двигательные нарушения локализуются в области 
иннервации плечевого или пояснично-крестцового сплетения, или одного и более пе-
риферических нервов в одной верхней или нижней конечности).
Изолированный двигательный вариант: исключительно двигательные нарушения;
Изолированный сенсорный вариант (включая хроническую иммунную сенсорную 
полирадикулопатию): исключительно чувствительные нарушения.
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мышечной атрофией пораженных мышц, что типич-
но именно для демиелинизирующего поражения пе-
риферических нервов, в отличие от аксональных и 
нейрональных процессов, для которых характерна 
ранняя и грубая мышечная атрофия. Черепные не-
рвы поражаются приблизительно в 15% случаев, 
обычно лицевые, реже — бульбарные, глазодвига-
тельные или тройничный [2, 7, 9].

Наличие прогрессирования в течение более 2 мес. 
отличает ХВДП от клинически схожего синдрома 
Гийена — Барре (острой воспалительной демиели-
низирующей полирадикулоневропатии), при кото-
ром у 90% больных симптоматика достигает макси-
мальной выраженности в первые 4 нед. Впрочем, 
приблизительно в 15% случаев ХВДП может начи-
наться остро, и в таких случаях дифференциальная 
диагностика с синдромом Гийена — Барре может 
быть очень сложной, в качестве отличительных при-
знаков следует упомянуть наличие предшествую-
щей инфекции (при СГБ наблюдают приблизитель-
но в 70% случаев, при ХВДП — существенно реже), 
поражение черепных нервов (при СГБ наблюдают 
в 70% случаев), наличие выраженных и стойких 
сенсорных нарушений (более типичны для ХВДП), 
наличие вегетативных расстройств (наблюдают в 
90% случаев СГБ, но очень редко при ХВДП). Ды-
хательная недостаточность с необходимостью ИВЛ 
при ХВДП, в том числе и с острым началом, возни-
кает существенно реже (менее 10%), чем при СГБ 
(до 30%). Тем не менее надежное разграничение 
этих двух заболеваний возможно только в катам-
незе — сохранение тенденции к прогрессированию 
или рецидив симптомов за пределами 2-месячного 
периода от начала заболевания свидетельствует о 
наличие ХВДП. В части случаев период от начала 
заболевания до максимального развития заболева-
ния составляет от 4 до 8 нед. — так называемая 
под острая воспалительная демиелинизирующая по-
лирадикулоневропатия, которая во многих случаях 
в дальнейшем трансформируется в ХВДП [7, 13, 14].

Различают несколько вариантов течения ХВДП — 
монофазное (симптомы постепенно достигают мак-
симальной выраженности, а затем подвергаются 
полному или частичному регрессу, в дальнейшем 
заболевание не прогрессирует и не рецидивиру-
ет), хроническое прогрессирующее (меленное не-
прерывное или ступенеобразное нарастание сим-
птомов) и рецидивирующе-ремиттирующее (четко 
очерченные эпизоды усиления симптоматики с 
последующим обратным развитием — рецидивы, 
сменяются периодами стабилизации состояния, во 
время которых заболевание не прогрессирует — 
ремиссия). Монофазные и прогрессирующие ва-
рианты течения наблюдают приблизительно в 70-
75% случаев, рецидивирующе-ремиттирующие — 
в 25-30% [2].

По меньшей мере в четверти случаев наблюда-
ют атипичные варианты ХВДП [8]. Существенные 
диагностические затруднения могут вызвать муль-
тифокальные варианты. Асимметричность дви-
гательных и/или сенсорных нарушений в дебюте 
возможна и при типичной ХВДП, однако по мере 
прогрессирования заболевания она быстро ниве-
лируется. В противовес этому при мультифокаль-
ной приобретенной демиелинизирующей сенсомо-
торной невропатии (синдроме Льюиса – Самнера) 
наблюдают стойкие асимметричные двигательные 
и чувствительные нарушения, которые топиче-
ски соответствуют области иннервации отдельных 
нервов. Обычно поражаются дистальные отделы 

верхних конечностей, по мере прогрессирования 
заболевания вовлекаются проксимальные отделы, 
а затем и дистальные отделы нижних конечностей. 
Возможно поражение черепных нервов (лицевого, 
тройничного, глазодвигательных). Клинически за-
болевание сложно дифференцировать от множе-
ственных мононевритов другой этиологии (напри-
мер, при коллагенозах или системных васкулитах; 
ключевое значение имеет отсутствие поражения 
других органов и систем, а также типичные при-
знаки демиелинизирующего поражения моторных 
и сенсорных волокон по данным ЭМГ) [2, 8, 15]. 
Еще более сложной может быть дифференциальная 
диагностика с мультифокальной моторной не-
вропатией с блоками проведения (ММН, син-
дром Перри — Кларка). Последняя представляет 
редкую дизиммунную невропатию (распространен-
ность оценивают в 1–2 случая на 1 000 000), клини-
чески проявляющуюся синдромом исключительно 
двигательной множественной невропатии с преиму-
щественным поражением верхних конечностей. От 
синдрома Льюиса — Самнера ММН отличается от-
сутствием клинических и нейрофизиологических 
признаков поражения сенсорных волокон, по край-
ней мере, в дебюте заболевания (при длительно су-
ществующей ММН появление сенсорных нарушений 
в области иннервации пораженного нерва возмож-
но). Меньшее значение имеет исследование прово-
димости по моторным волокнам — в обоих случаях 
наблюдают аналогичные изменения: блоки прове-
дения, снижение СРВ, повышение дистальной ла-
тентности и латентности F-волн; тем не менее для 
ММН в наибольшей степени характерно наличие 
полных или частичных блоков проведения, а при 
синдроме Льюиса — Самнера обычно наблюдают 
полный спектр нейрофизиологических признаков 
демиелинизации. Белково-клеточная диссоциация 
в ликворе характерна для синдрома Льюиса — Сам-
нера, но не для ММН. Наконец, существует иммуно-
логический маркер ММН — антитела к ганглиози-
ду GM1, которые в высоком титре обнаруживают у 
50% больных (краткая характеристика иммуноло-
гических маркеров дизиммунных невропатий пред-
ставлена ниже, в разделе «этиология и патогенез») 
[15, 16].

Помимо синдрома Льюиса — Самнера описано 
нес колько более ограниченных (фокальных) 
вариантов ХВДП — изолированное поражение ко-
решков конского хвоста (клинически проявляется 
синдромом прогрессирующей каудопатии), плече-
вого или пояснично-крестцового сплетения, или их 
отдельных ветвей на верхней или нижней конеч-
ности (имитируют плексопатии иной этиологии или 
туннельные невропатии). Диагностика в таких слу-
чаях базируется на выявление нейрофизиологиче-
ских признаков демиелинизирующего поражения, 
наличие белково-клеточной диссоциации в ликво-
ре, а также подтверждении воспалительного харак-
тера поражения (утолщение и контрастирование 
корешков спинномозговых нервов и/или стволов 
сплетений при МРТ с парамагнитными контрастны-
ми средствами), а также на позитивном эффекте 
терапии ex juvantibus иммуномодулирующими пре-
паратами [7, 12].

Дистальный вариант ХВДП (идиопатическая 
дистальная приобретенная демиелинизирующая 
полиневропатия, DADS-I — idiopathic distal acquired 
demyelinating polyneuropathy) отличается от ти-
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пичного доминированием нарушений (преимуще-
ственно сенсорных) в дистальных отделах конеч-
ностей, что клинически имитируют большой спектр 
дисметаболических или токсических невропатий. 
Впрочем, нейрофизиологические изменения при 
дистальном варианте аналогичны таковым при ти-
пичной ХВДП, что облегчает диагностику. В рамках 
дистальной приобретенной демиелинизирующей 
полиневропатии выделяют особый фенотип, ассо-
циированный с моноклональной гаммапатией IgM 
(так называемый DADS-M, в отличие от первого 
«идиопатического» варианта DADS-I, который либо 
не ассоциирован с моноклональной гаммапатией, 
либо последняя представлена IgG/IgA). DADS-M 
также называют анти-MAG ассоциированной не-
вропатией либо хронической сенсорной дистальной 
демиелинизирующей невропатией, ассоциирован-
ной с моноклональной IgM гаммапатией. DADS-M 
клинически и нейрофизиологически отличается от 
ХВДП и рассматривается как отдельное заболева-
ние. Среди больных преобладают мужчины (90%) 
пожилого и старческого возраста, в клинической 
картине доминируют позитивные (боли, дизесте-
зии, парестезии) и негативные (снижение поверх-
ностной и глубокой чувствительности, часто с сен-
ситивной атаксией) сенсорные нарушения, причем 
в наибольшей степени поражаются нижние конеч-
ности, часто (60%) отмечают развитие невропати-
ческого тремора в руках, парезы либо отсутствуют, 
либо выражены слабо, несмотря на выраженные 
нарушения проведения как по сенсорным, так и 
по моторным волокнам. Характерная нейрофизио-
логическая особенность DADS-M — усиление нару-
шений проводимости в дистальных отделах нервов, 
отображением чего служит диспропорционально 
увеличенная дистальная латентность [2, 10, 15]. С 
патогенетической точки зрения DADS-M примечате-
лен тем, что моноклональные IgM являются патоге-
нетически значимыми, они способны связываться с 
углеводными эпитопами миелин-ассоциированного 
гликопротеина (MAG) (аналогичные эпиопы также 
присутствуют на некоторых сфинголипидах пери-
ферических нервов — сульфатированном глюку-
ронил параглобазиде (SGPG), сульфатированном 
глюкуронил лактозаминил параглобазиде (SGLPG)), 
индуцируя воспалительную демиелинизацию [17]. 
При ХВДП, ассоциированной с моноклональной гам-
мапатией, патогенетическая роль моноклональных 
иммуноглобулинов (как правило, IgG, IgA, редко 
IgM без анти-MAG активности) не доказана [12].

Изолированные двигательные или сенсор-
ные варианты, как видно из названия, клиниче-
ски проявляются только двигательными или сен-
сорными нарушениями. Чистая двигательная ХВДП 
может быть дистальной или дистальной и прокси-
мальной, симметричной или асимметричной; чистая 
сенсорная ХВДП обычно имеет дистальный фено-
тип (вариант DADS-I). Несмотря на клиническое 
доминирование чувствительных или двигательных 
симптомов, при ЭМГ, как правило, обнаруживают 
типичные демиелинизирующие нарушения как в 
моторных, так и в сенсорных волокнах, что облег-
чает постановку диагноза [7, 12, 15]. Исключение 
составляет так называемая хроническая иммун-
ная сенсорная полирадикулопатия. При этом 
редком варианте в клинической картине домини-
рует грубое выпадение глубокой чувствительности 
(мышечно-суставной и вибрационной) с развитием 
тяжелой инвалидизирующей сенситивной атаксии; 

нарушения поверхностной чувствительности и дви-
гательные нарушения либо отсутствуют, либо вы-
ражены минимально, а результаты рутинного ис-
следования проводимости по двигательным и сен-
сорным волокнам могут быть близки к нормальным. 
Патоморфологической основой заболевания явля-
ется избирательное поражение волокон глубокой 
чувствительности в наиболее проксимальных участ-
ках (преимущественно в области задних корешков 
спинномозговых нервов), нейрофизиологическим 
коррелятом которого является выпадение или по-
вышение латентности спинальных и кортикальных 
компонентов соматосенсорных вызванных потен-
циалов (при нормальной проводимости по сенсор-
ным волокнам периферических нервов и отсутствии 
центральных поражений) [7, 12, 15, 18, 19]. Клини-
ческие проявления хронической иммунной сенсор-
ной полирадикулопатии отчасти перекрываются 
с таковыми хронической сенсорной атактической 
невропатии с антителами к дисиалированным ган-
глиозидам, которую рассматривают как отдельное 
заболевание, по симптоматике близкое к синдро-
му Миллера Фишера, но с хроническим течением. 
Полный клинический фенотип хронической сен-
сорной атактической невропатии с антителами 
к дисиалированным ганглиозидам представлен 
грубым нарушением глубокой чувствительности, 
сопровождающимся развитием тяжелой сенситив-
ной атаксии, офтальмоплегией, IgM парапротеи-
немией, холодовыми агглютининами и антитела-
ми к дисиалированным ганглиозидам (CANOMAD 
— chronic ataxic neuropathy, ophthalmoplegia, IgM 
paraprotein, cold agglutinins, disialosyl antibodies). 
Как и в случае с DADS-M, парапротеины IgM яв-
ляются патогенетически значимыми; связываясь 
с ганглиозидами (GD3, GD1b, GT1b, GQ1b) мие-
лина ПНС они, вероятно, способны индуцировать 
воспалительный процесс или напрямую нарушать 
проводимость по нервам. Глазодвигательные на-
рушения, холодовые агглютинины и парапротеи-
немию наблюдают не во всех случаях, облигат-
ными для постановки диагноза являются синдром 
хронической сенсорной невропатии с сенситивной 
атаксией и наличие антител к дисиалированным 
ганглиозидам [20].

Наконец нельзя не упомянуть еще об одном 
атипичном варианте. Речь идет о случаях забо-
левания, при которых наряду с поражением мие-
лина ПНС в патологический процесс вовлекается 
белое вещество головного и/или спинного мозга, 
то есть протекающие с центральной демиелини-
зацией. Данные о частоте и характере поражения 
ЦНС у больных с ХВДП весьма противоречивы. 
Доминирует точка зрения о том, что централь-
ная демиелинизация при ХВДП хотя и возможна, 
но клинически проявляется редко [21]. По ре-
зультатам наших исследований [22] те или иные 
клинические признаки поражения ЦНС (синдром 
миелопатии, мозжечковые нарушения, стволовые 
глазодвигательные нарушения) удается выявить 
почти у 20% больных, а с учетом параклиниче-
ских показателей (изменение зрительных вызван-
ных потенциалов по демиелинизирующему типу, 
демиелинизирующие очаги на МРТ головного или 
спинного мозга) этот показатель еще выше. Особо 
следует отметить, что почти в половине случаев 
признаки поражения ЦНС появлялись до развития 
полирадикулоневропатии, в остальных случаях — 
одновременно или после поражения ПНС, что со-
гласуется с наблюдениями других исследователей 
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[23] и обусловливает необходимость принимать 
ХВДП во внимание при дифференциальной диа-
гностике демиелинизирующих заболеваний ЦНС.

Диагностика ХВДП
Из множества диагностических критериев ХВДП 

в настоящее время наибольшее распростране-
ние получили критерии Рабочей группы по ХВДП 
Европейской федерации неврологических со-
обществ / Европейского общества по изучению 
периферической нервной системы (EFNS/EPNS) 
2010 г. [12]. Они включают три блока: клини-
ческие критерии, нейрофизиологические кри-

терии и поддерживающие признаки. Блок кли-
нических критериев предусматривает провер-
ку на соответствие клинических характеристик 
рассматриваемого случая одному из вариантов 
ХВДП — типичному или атипичным (см. табл. 
1), а также проверку на наличие критериев ис-
ключения (табл. 2). Блок нейрофизиологических 
критериев подразумевает проверку соответствия 
результатов стимуляционной ЭМГ достоверным 
(definite), вероятным (probable) или возможным 
(possible) ЭМГ признакам демиелинизирующего 
поражения (табл. 3). Минимальный объем иссле-
дования включает срединный и локтевой нервы 

Таблица 2. 
Критерии, исключающие диагноз ХВДП [12]

Инфекция, вызываемая Borrelia burgdorferi (болезни Лайма), дифтерия, лекарственные или токсиче-
ские воздействия, способные вызвать развитие полиневропатии

Наследственная демиелинизирующая невропатия

Выраженные сфинктерные нарушения

Мультифокальная моторная невропатия с блоками проведения

Моноклональная IgM гаммапатия с высоким титром антител к MAG

Наличие других причин развития демиелинизирующих невропатий, включая синдром POEMS (поли-
невропатия, органомегалия, эндокринопатия, M-протеин и кожные изменения), остеосклеротическую 
миелому; диабетическую и недиабетическую пояснично-крестцовую радикулоплексопатию; лимфому 
ПНС и амилоидоз

Таблица 3. 
Нейрофизиологические критерии ХВДП [12]

(1) Достоверный

По крайней мере, 1 из критериев, перечисленных ниже:
(а) увеличение моторной дистальной латентности двух нервов на ≥50% верхней 
границы нормы (при исключении синдрома запястного канала);
(б) уменьшение СРВ по моторным волокнам в двух нервах на ≥30% нижней грани-
цы нормы;
(в) увеличение латентности F-волн в двух нервах на ≥30% верхней границы нор-
мы (на ≥50%, если амплитуда дистального М-ответа менее 80% нижней границы 
нормы);
(г) отсутствие F-волн в двух нервах при наличии дистального М-ответа, амплитуда 
которого превышает нижнюю границу нормы на ≥20% + ≥1 другой признак демие-
линизации в ≥1 нерве;
(д) частичный блок проведения по двигательным волокнам: уменьшение ампли-
туды проксимального М-ответа на ≥50% по сравнению с амплитудой дистального 
М-ответа, если амплитуда дистального М-ответа ≥20% нижней границы нормы, в 
двух нервах, или в одном нерве + ≥1 другой признак демиелинизации в ≥1 нерве;*
(е) аномальная временная дисперсия (увеличение продолжительности негатив-
ного пика М-ответа при проксимальной и дистальной стимуляции свыше 30%) 
в ≥2 нервах;
(ж) увеличение продолжительности дистального М-ответа (интервала между на-
чалом первого негативного пика и точкой пересечения изолинии последнего нега-
тивного пика) в ≥1 нерве (срединный нерв ≥6,6 мс, локтевой нерв ≥6,7 мс, мало-
берцовый нерв ≥7,6 мс, большеберцовый нерв ≥8,8 мс) + ≥1 другой признак де-
миелинизации в ≥1 другом нерве

(2) Вероятный
уменьшение амплитуды проксимального М-ответа на ≥30% в сравнении с дисталь-
ным М-ответом (за исключением большеберцового нерва), если дистальный М-ответ 
≥20% нижней границы нормы, в двух нервах, либо в одном нерве + ≥1 другой при-
знак демиелинизации в ≥1 другом нерве.

(3) Возможный любой из признаков, перечисленных в критерии 1, но выявленные только 
в 1 нерве

* Блок проведения по моторным волокнам локтевого нерва в области локтевого сустава не учитывает-
ся; для констатации вероятного блока проведения падение амплитуды М-ответа при стимуляции нерва в 
точке Эрба и запястья должно составлять не менее 50%
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(стимуляции ниже уровня локтевого сустава) на 
руке, и малоберцовый (стимуляция ниже головки 
малоберцовой кости) и большеберцовый нервы 
на ноге. Если критерии полностью не выполне-
ны, исследуют аналогичные нервы противопо-
ложной конечности и/или проводят стимуляцию 
локтевого и срединного нервов с двух сторон в 
области подмышечной впадины и в точке Эрба. 
Температура кожных покровов при проведении 
ЭМГ должна составлять не менее 33°С на ладони, 
и не менее 30°С в области наружной лодыжки. 
Типичные для ХВДП ЭМГ-паттерны представлены 
на рис. 1. Признаки, поддерживающие диагноз 
ХВДП, перечислены в табл. 4. В зависимости от 
сочетания выявленных клинических, нейрофизи-
ологических критериев и поддерживающих при-
знаков диагноз ХВДП может быть достоверным, 
вероятным и возможным. Кроме того, предусмо-
трено выделение ХВДП (любой степени опреде-
ленности) с сопутствующими заболеваниями 
(табл. 5).

Из других критериев следует упомянуть про-
стую диагностическую панель, предложенную 
Л.К. Коски (L.С. Koski, 2009) [24], которая вклю-
чает клинические и нейрофизиологические пока-
затели. Клинический критерий включают симме-
тричное начало либо симметричность поражения 
при объективном исследовании, наличие слабо-
сти в четырех конечностях и наличие прокси-

Таблица 4. 
Признаки, поддерживающие диагноз ХВДП [12]

Повышение концентрации белка в ликворе при цитозе менее 10 лейкоцитов в мкл

Накопление контраста и/или гипертрофия конского хвоста, пояснично-крестцового или плечевого 
сплетения, корешков шейных или пояснично-крестцовых спинномозговых нервов по данным МРТ

Патологические отклонения при исследовании проводимости по сенсорным волокнам не менее чем в 1 
нерве:
а. снижение амплитуды сенсорного потенциала действия при исследовании срединного (при исключе-
нии синдрома запястного канала) или лучевого нерва, и нормальная амплитуда сенсорного потенциала 
действия при исследовании икроножного нерва, либо:
б. снижение СРВ менее 80% нижней границы нормы (менее 70%, если амплитуда сенсорного потенциа-
ла действия менее 80% нижней границы нормы), либо:
в. повышение латентности ССВП в отсутствие патологии ЦНС

Объективное клиническое улучшение при иммуномодулирующей терапии

Однозначные признаки демиелинизации и/или ремиелинизации в биоптате нерва (исследование рас-
щепленных волокон или электронная микроскопия)

Таблица 5. 
Диагностические градации ХВДП [12]

Диагностическая категория Необходимые критерии

Достоверная ХВДП
Клинически типичная или атипичная ХВДП, отсутствие критериев 
исключения + ЭМГ критерий 1; либо: 
вероятная ХВДП + не менее 1 поддерживающего признака; либо: 
возможная ХВДП + не менее 2 поддерживающих признаков

Вероятная ХВДП
Клинически типичная или атипичная ХВДП, отсутствие критериев ис-
ключения + ЭМГ критерий 2; либо: 
возможная ХВДП + не менее 1 поддерживающего признака

Возможная ХВДП Клинически типичная или атипичная ХВДП, отсутствие критериев ис-
ключения + ЭМГ критерий 3

ХВДП, ассоциированная с 
какой-либо патологией

Достоверная, вероятная или возможная ХВДП + сопутствующее за-
болевание

мальной слабости не менее чем в одной конечно-
сти. Нейрофизиологический критерий включает 
наличие хотя бы одного из признаков демиели-
низации (увеличение дистальной латентности, 
или снижение СРВ, или повышенная латентность 
F-волны, см. табл. 3) не менее чем в 50% иссле-
дованных нервов (при условии, что М-ответ ре-
гистрируется не менее чем в 75% исследованных 
нервов). Указанные диагностические критерии 
обладают вполне приемлемой чувствительностью 
и специфичностью (более 85%) и удобны для 
практического применения.

Этиология и патогенез ХВДП
ХВДП рассматривают как органно-специфичное 

аутоиммунное заболевание с участием клеточных 
и гуморальных факторов против неустановлен-
ных антигенов миелина периферических нервов, 
в развитие которого имеют значение как генети-
ческие, так и экзогенные факторы. Предполагае-
мый патогенез заболевания представлены на рис. 
2. Первым этапом происходит активация ауторе-
активных Тh0-клеток, вероятно инфекционным 
агентом (предположительно, вследствие феноме-
на антигенной мимикрии), которые дифференци-
руются в Th1-клетки. Следующим этапом ауторе-
активные Th1-клетки проникают в нерв, что воз-
можно в условиях повышенной проницаемости ге-
матоневрального барьера. Последняя может быть 
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обусловлена недостаточностью белков плотных 
контактов (клаудина-5, ZO-1), а также повышен-
ной концентрацией матричных металлопротеиназ, 
молекул адгезии, хемокинов. После проникнове-
ния в ткань ПНС и встречи с аутоантигеном про-
исходит клональная активация Th1-клеток; вы-
рабатываемые ими медиаторы (фактор некроза 
опухолей-альфа, интерферон гамма, интерлей-
кин-2 и др.) вызывают активацию резидентных 
и привлеченных макрофагов, которые оказывают 
цитотоксическое действие на шванновские клет-
ки, индуцируя воспалительную демиелинизацию; 
важное значение в развитии последней также 
имеют синтезируемые in situ или проникающие 
из крови (в условиях повышенной проницаемости 
гемато-неврального барьера) аутоантитела, кото-
рые, после связывания с аутоантигеном, вызыва-
ют активацию комплемента и лизис шванновских 
клеток. При благоприятном течении происходит 
переключение доминирующего иммунного ответа 
c Th1 на Th2; медиаторы Th2-клеток (трансфор-
мирующий фактор роста бета, интерлейкин-10 
и др.) оказывают при ХВДП антивоспалительное 
действие, индуцируя апоптоз аутореактивных 

Th1-клеток: аутоиммунное воспаление прекраща-
ется, наступает частичная ремиелинизация, что 
клинически проявляется как наступление ремис-
сии. В противном случае хроническое воспаление 
приводит к повреждению аксонов (аксональной 
дегенерации) с развитием необратимого невроло-
гического дефицита [2, 7, 9, 25].

Природа аутоантигена, на который развивают-
ся иммунные реакции, приводящие к развитию 
ХВДП, остается неизвестной. В качестве антиген-
ной мишени при ХВДП рассматривались многие 
белковые и гликолипидные компоненты миелина 
периферических нервов (рис. 3), однако убеди-
тельных доказательств в пользу их патогенети-
ческой значимости до настоящего времени не по-
лучено [2, 9]. Более определенная ситуация про-
слеживается при некоторых других дизиммунных 
невропатиях, в патогенезе которых, несомненно, 
играют роль аутоантитела к ряду кислых гликос-
финголипидов, преимущественно ганглиозидов 
(рис. 4). В частности ММН (а также острая мо-
торная аксональная невропатия) ассоциируется 
с антителами к преимущественно моносиали-
рованным ганглиозиду GM1 (а также к асиало-

Рисунок 1. 
Типичные ЭМГ паттерны при ХВДП: а — ча-

стичный блок проведения по левому средин-
ному нерву; б — снижение СРВ по правому 
срединному нерву (до 12 м/с); в — увеличе-
ние латентности F-волн; г — аномальная хро-
нодисперсия М-ответа при стимуляции право-
го малоберцового нерва

Рисунок 2. 
Предполагаемый патогенез ХВДП (объясне-

ния в тексте) [9, 25 с изм.]

Рисунок 3. 
Структура миелина ПНС и ЦНС: МАГ — миелин-

ассоциированный гликопротеин, ОЛГП — оли-
годендроцитарный гликопротеин, МООП — ас-
социированный с олигодендроцитами основ-
ной протеин, ОБМ — основной белок миелина, 
БПМ22 — белок периферического миелина 22, 
ГП0 — гликопротеин зеро, К32 — коннексин 
32, Е-Кг — Е-кадгерин. МАГ, ГП0, ОБМ, К32 и 
ганглиозиды рассматриваются как гипотети-
ческие аутоантигены при ХВДП [29 с изм.]

Рисунок 4. 
Структура некоторых ганглиозидов и других 

гликосфинголипидов, аутоантитела к которым 
обладают патогенетической значимостью при 
дизиммунных невропатиях [17 с изм.]
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Рисунок 5. 
Исследование на антитела к ганглиозидам 

(иммуноблоттинг)

GM1, GD1b, GM1b и др.), хроническая сенсорная 
атактическая невропатия (а также синдром Мил-
лера Фишера) — с антителами к ганглиозидам, 
имеющим дисиалированный эпитоп (GD1b, GD2, 
GD3, GT1b, GQ1b), хроническая сенсорная дис-
тальная демиелинизирующая невропатия, ассо-
циированная с моноклональной IgM гаммапатией, 
— с антителами к сульфатированным глюкуронил 
параглобазидам (SGPG, SGLPG). Несмотря на отно-
сительно невысокую чувствительность и специфич-
ность, исследования на антитела к ганглиозидам 
(иммуноферментный анализ или иммуноблоттинг) 
приобретают все большее значение в диагностике 
дизиммунных невропатий (рис. 5) [17].

Лечение и прогноз
ХВДП. Лечение ХВДП складывается из патоге-

нетической и симптоматической терапии. Пато-
генетическая терапия подразумевает использо-
вание иммуномодулирующих средств, которые в 
настоящее время принято подразделять на сред-
ства первой и второй линии. В качестве терапии 
первой линии используют глюкокортикоиды (ГК), 
иммуноглобулин человеческий нормальный для 
внутривенного введения (ВВИГ) и плазмаферез. 
В общей популяции больных ХВДП все три ме-
тода обладают сопоставимой эффективностью, 
которая тем не менее подвержена существен-
ной индивидуальной вариабельности: у некото-
рых пациентов позитивный эффект достигается 
только при использовании ВВИГ, у других — при 
применении ГК, у третьих — исключительно при 
плазмаферезе. Причины данного феномена оста-
ются неизвестными [7, 12, 26, 27]. С учетом ин-
вазивности плазмафереза, в настоящее время 
чаще используют ГК и ВВИГ. При выборе между 
данными двумя препаратами помимо факторов 
доступности и сопутствующей патологии нередко 
накладывающей существенные ограничения на 
патогенетическую терапию, следует принимать 
во внимание и клинические особенности ХВДП. 
В частности, при типичной симметричной ХВДП, 
протекающей с выраженными сенсорными нару-
шениями, можно ожидать высокой эффективно-
сти ГК, в то же время при ассиметричных и пре-
имущественно двигательных нарушениях более 

эффективен ВВИГ [12, 28].
ГК (метилпреднизолон или преднизолон) обыч-

но назначают в дозе 1 мг/кг/сут в течение 2-4 
нед., затем по альтернирующей схеме; после 
достижения ремиссии (или когда улучшение до-
стигнет плато, обычно через 3-6 мес.) дозу пре-
парата начинают снижать на 5 мг каждые 2-3 
нед.; общая продолжительность лечения обыч-
но составляет 1-2 года. Альтернативные схемы 
лечения: метилпреднизолон внутривенно 1 г/сут 
5 дней, затем 1 г/сут 1 раз в неделю в течение 
4 или 8 нед., затем 1 раз в месяц; либо 500 мг 
метилпреднизолона перорально 1 раз в неделю 
3 мес., затем дозу снижают на 50 мг каждые 3 
мес. ВВИГ обычно назначают в нагрузочной дозе 
2 г/кг (в течение 2-5 сут.), затем 1 г/кг каждые 
3 нед. в течение 6 мес. или 0,5 г/кг в течение 4 
дней каждый месяц в течение 6 мес. При недо-
статочной эффективности ГК или ВВИГ дополни-
тельно проводят плазмаферез 2 раза в неделю в 
течение 3 нед. или 10 сеансов в течение 4 нед. 
[7, 12, 15].

В случае недостаточной эффективности средств 
первой линии применяют резервные препараты 
— азатиоприн, циклофосфамид, циклоспорин, 
микофенолата мофетил, метотрексат, хотя их эф-
фективность достоверно не подтверждена [12].

Симптоматическая терапия при ХВДП включа-
ет препараты для купирования невропатических 
болей (габапентин 1200-1800 мг/сут, амитрип-
тилин 75 мг/сут); антихолинэстеразные препа-
раты (ипидакрин, неостигмин), ортопедические 
и физиотерапевтические мероприятия при пе-
риферических парезах; препараты тиоктовой 
кислоты при сенсорных нарушениях (например, 
эспа-липон 600 мг/сут внутривенно в течение 2 
нед., затем в той же дозе перорально до 2 мес.).

Прогноз ХВДП при своевременно начатой тера-
пии относительно благоприятный: полного излече-
ния удается достигнуть в 10-15% случаев, стойкой 
ремиссии, либо стабилизации состояния — в 70% 
случаев [7, 10].

Другие дизиммунные невропатии. При ММН 
препарат выбора — ВВИГ (2 г/кг в течение 2-5 
сут., затем 1 г/кг каждые 3-6 нед.). В большин-
стве случае на фоне терапии ВВИГ удается до-
стичь стабилизации состояния, однако с течени-
ем времени ее эффективность обычно снижается. 
Возможные альтернативные препараты — цикло-
фосфамид и ритуксимаб. Плазмаферез неэффек-
тивен, а ГК могут даже усиливать симптоматику. 
Прогноз при ММН в целом менее благоприятный, 
чем при ХВДП — у многих больных в конечном 
итоге развивается тяжелая инвалидизация [15, 
16]. DADS-M отличается торпидностью к иммуно-
модулирующей терапии: ГК, ВВИГ, плазмаферез, 
цитостатики и другие иммунодепрессанты, вклю-
чая ритуксимаб, не оказывают очевидного по-
зитивного эффекта; поэтому с учетом пожилого 
возраста пациентов и в целом относительно бла-
гоприятного прогноза заболевания рекомендуют 
воздерживаться от патогенетической терапии и 
ограничиваться симптоматическими средствами 
[15]. Эффективность иммуномодулирующих пре-
паратов при хронической сенсорной атактической 
невропатии с антителами к дисиалированным 
ганглиозидам изучена недостаточно, существуют 
данные об эффективности плазмафереза [20].
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среДство против Эпилепсии оКазалосЬ спасениеМ от алКоголизМа

Топирамат, по словам ученых Университета Пенсильвании, уже используемый для лечения эпилепсии и мигрени, 
помогает и в лечении алкоголизма. Препарат протестировали на 138 добровольцах (62,3% — мужчины). Их 
разбили на группы. Первой на протяжении 12 недель давали по 200 мг топирамата в день, второй — плацебо. 
При этом все добровольцы получали рекомендации, как бросить пить. В результате топирамат уменьшал 
объемы потребляемого алкоголя в пять раз, увеличивая число дней, в которые люди воздерживались от 
спиртного. Члены основной группы демонстрировали снижение показателей гамма-глутамилтранспептидазы. 
Топирамат, вообще являющийся производным фруктозы, уже попадал в поле зрения ученых, которые пытались 
с его помощью вылечить кокаиновую зависимость. Препарат давал возможность дольше воздерживаться 
наркоманам.

Источник: Meddaily.ru
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