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Резюме. Преимущественно сенсорная хроническая воспалительная демиелинизирующая полиневро-
патия (ПС–ХВДП) – приобретенное, опосредованное иммунодефицитом, воспалительное заболева-
ние периферической нервной системы. В статье освещены проблемы диагностики заболевания, рас-
сматриваются возможности современных диагностических методов.  
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Summary. Sensory–predominant chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (SP–CIDP) is ac-
quired immune mediated deficiency, an inflammatory disease of peripheral nervous system. The article high-
lights the problem of diagnosis of the disease, considered the possibilities of modern diagnostic methods. 
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Хроническая воспалительная демиелинизирующая полиневропатия (ХВДП) встреча-

ется как у взрослых, так и у детей. Средний возраст дебюта составляет около 50 лет. Распро-
страненность ХВДП среди взрослых, составляет 1,0−1,9 на 100 тыс. человек [52]. Распро-
страненность ХВДП в целом составляет от 1 до 8-9 на 100 000 чел. Она обычно поражает 
мужчин в два раза чаще женщин [19, 28, 40, 46, 51, 52, 60]. 

Преимущественно сенсорная хроническая воспалительная демиелинизирующая поли-
невропатия (ПС–ХВДП) – приобретенное аутоиммунное заболевание, характеризующееся 
поражением миелиновой оболочки периферических нервов [9, 21, 27, 33, 34, 60]. Около 20-
50% из не диагностированных полиневропатий составляет ПС–ХВДП [24, 47].  

ПС–ХВДП относится к ХВДП с атипичными проявлениями наряду с синдромом 
Льюиса-Самнера, приобретенной дистальной демиелинизирующей сенсорной невропатией 
(некоторые авторы выделяют ее в отдельную нозологическую форму [54, 60]), фокальными 
(с вовлечением плечевого или пояснично–крестцового сплетений, или с поражением одного 
или нескольких периферических нервов верхних или нижних конечностей), чисто моторны-
ми и чисто сенсорными формами (включая хроническую иммунную сенсорную полирадику-
лоневропатию с центральным воздействием на процессы в первичном сенсорном нейроне) 
[25, 30, 43, 49, 54].  

К факторам риска развития ПС–ХВДП относятся вторичные иммунодефицитные со-
стояния, сахарный диабет, нейротропные вирусы [26], среди которых особый вклад вносит 
инфицированность вирусом Эпштейна-Барр (ВЭБ) [37]. Среди причин ПС–ХВДП у детей в 
литературе обсуждается также роль интеркуррентных инфекций, вирусных инфекций верх-
них дыхательных путей, вакцинация, герпетический стоматит, ветряная оспа, различные ме-
дицинские манипуляции и т.д. [42]. В патогенезе ПС–ХВДП играют роль клеточные и гумо-
ральные иммунные механизмы, опосредующие атаку неидентифицированных антигенов на 
миелин и/или шванновские клетки, со временем к процессу демиелинизации присоединяется 
вторичная аксональная дегенерация периферических нервов [16, 21, 22, 29, 41, 50, 56-58]. 

Трудности диагностики ПС-ХВДП обусловлены прежде всего тем, что пациенты ак-
тивно жалобы не предъявляют, но могут наблюдаться у неврологов, терапевтов по поводу 
крампи, дорсалгий, синдрома хронической усталости и др. [11, 12]. 
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Клиника ПС-ХВДП характеризуется преимущественно чувствительными расстрой-
ствами, включая боль, нарушения координации и равновесия (сенситивная атаксия), паресте-
зии (чувство «ползания мурашек», покалывания) и дизестезии (извращенное восприятие бо-
ли) на уровне дистальных отделов нижних конечностей с постепенным вовлечением в пато-
логический процесс дистальных отделов верхних конечностей [8, 11, 12, 20, 23, 25, 27, 52, 57, 
58]. Для отдельных пациентов характерна болевая дизестезия (извращенное восприятие бо-
ли), особенно холодовой боли. Иногда могут возникать боли в спине (дорсалгия), что может 
быть связано с вовлечением спинномозговых корешков. Сенситивная атаксия (нарушение 
координации движений и равновесия, проявляющееся в усилении шаткости при закрытых 
глазах, когда устойчивая ходьба возможна только под контролем зрения) различной степени 
выраженности обусловлена нарушением глубокой проприоцептивной (суставно-мышечной) 
чувствительности [31]. Хотя мышечная сила сохранена, при нейрофизиологическом исследо-
вании могут выявляться нарушения проводимости по моторным волокнам периферических 
нервов [44], а при объективизации осмотра верифицируется двухстороннее симметричное 
угнетение сухожильных и периостальных рефлексов с нижних конечностей. 

При ПС-ХВДП в патологический процесс вовлекаются толстые миелинизированные 
волокна Аβ типа периферических нервов конечностей, что проявляется нарушением вибра-
ционной чувствительности, а также тонкие слабо миелинизированные волокна, ответствен-
ные за температурную чувствительность [38]. Нарушения вибрационной чувствительности 
преобладают над температурными и болевыми расстройствами, однако для их своевремен-
ного выявления необходимо использование камертональной пробы и/или компьютерной 
паллестезиометрии [1, 4, 5]. Редко выявляется картина спинального стеноза и синдрома кон-
ского хвоста [45].  

Особое место в клинике занимает ангиодистонический синдром, который характери-
зуется зябкостью стоп и кистей, локальным дистальным гипергидрозом, мраморностью дис-
тальных отделов нижних и верхних конечностей. В некоторых случаях у пациентов с ПС–
ХВДП вегетативная симптоматика может превалировать [2].  

В целом, ПС-ХВДП проявляется нарушениями болевой, вибрационной, температур-
ной и проприоцептивной чувствительности, периферическим ангиодистоническим синдро-
мом, но редко диагностируется на начальной стадии развития патологического процесса, что 
сказывается на отсутствии своевременной патогенетической терапии и неуклонном прогрес-
сировании заболевания [3, 11, 12].  

Для диагностики ПС- ХВДП важно проведение полимодального исследования чувстви-
тельности, включая определение болевой чувствительности с помощью многоигольчатого нев-
рологического валика, тактильной чувствительности с использованием монофиламента, темпе-
ратурной чувствительности с помощью тип-терма. При неврологическом осмотре важно обра-
тить внимание на нарушение болевой чувствительности по полиневритическому типу (симпто-
мы «перчаток» и/или «носков», «гольф») в виде гиперестезии (повышения болевой чувствитель-
ности) или, на поздних стадиях, в виде гипестезии (снижения болевой чувствительности) на 
уровне дистальных отделов верхних и/или нижних конечностей [1- 3, 6, 11-13, 15].  

При сборе анамнеза особое значение следует уделять наличию различных проявлений 
герпетической инфекции (кожного, лабиального, генитального герпеса и т.д.) и семейным 
случаям хронической герпес-вирусной инфекции. Отсутствие указаний на герпетические 
проявления в прошлом не исключает риск развития ПС–ХВДП, поэтому с дифференциально-
диагностической целью необходимо проведение ИФА крови с целью уточнения титра анти-
тел к вирусам семейства Herpes viridae, а также исследование иммунного статуса [3, 11, 12].  

К новым нейрофизиологическим методам диагностики ПС–ХВДП относятся сомато-
сенсорные вызванные потенциалы, компьютерная паллестезиометрия, компьютерная термо-
сенсометрия, компьютерная стабилометрия, транскутанная оксиметрия и др. (рис.1) [35]. 
Одна из наиболее важных задач — дифференцировать аксонопатии от миелинопатий, что 
часто имеет решающее значение для диагностики и выбора тактики лечения [14, 15, 17, 35, 
39, 41, 59]. 
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Одним из ранних и диагностически важных признаков ПС-ХВДП на этапе, когда наи-
более эффективна медикаментозная коррекция, является наличие нарушений вибрационной 
чувствительности за счёт поражения толстых миелинизированных сенсорных волокон Аβ 
типа периферических нервов, поскольку показано, что данный вид чувствительности может 
снижаться задолго до возникновения других признаков ПС–ХВДП. Данная методика может 
использоваться в качестве скрининга для выявления демиелинизирующего поражения тол-
стых миелинизированных волокон Аβ типа дистальных отделов периферических нервов 
нижних и верхних конечностей [1, 4, 5, 7, 55].  

Важное значение имеет стимуляционная электронейромиография (ЭНМГ), которая 
позволяет выявить аксональный или демиелинизирующий характер поражения, а также оп-
ределить уровень поражения [32, 43, 45, 48, 59].  

Для выявления нарушений функции проприоцептивного анализатора рекомендуется 
проведение стабилометрии с использованием пробы Ромберга по европейскому варианту ус-
тановки стоп в фазу с открытыми и закрытыми глазами. Данная методика позволяет диффе-
ренцировать сенситивную атаксия с другими видами атаксий [3, 35]. 

Немаловажным в диагностике ПНП, особенно демиелинизирующего характера явля-
ется исследование ликвора: характерно выявление белково-клеточной диссоциации (при 
синдроме Гийена–Барре и ХВДП). Однако данный метод обследования не применим в амбу-
латорно–поликлинической практике и не целесообразен для решения вопросов скрининга 
прикрепленного населения на ПС–ХВДП, в целом [14]. В обязательный комплекс исследова-
ний при ПС–ХВДП должны входить клинический анализ крови, общий анализ мочи, иссле-
дования уровня в крови глюкозы, гликированного гемоглобина, мочевины и креатинина, 
белка, кальция, печеночные пробы, электрофорез белков плазмы, рентгенография грудной 
клетки, УЗИ брюшной полости, анализ крови на ВИЧ-инфекцию, иммуннограмма, титры ан-
тител к вирусам семейства Herpes viridae. По показаниям проводят инструментальное иссле-
дование желудочно-кишечного тракта, мочеполовой системы, тесты на ревматические забо-
левания, исследование уровня гормонов щитовидной железы, холестерина и липопротеид-
ных фракций, исследование на криоглобулины, исследование экскреции предшественников 
порфиринов, тесты на антинуклеарные антитела, ревматоидный фактор, антионконевральные 
антитела и др. [1, 6, 14, 32, 48, 53].  

В ряде случаев существенную помощь в диагностике ПС–ХВДП оказывает биопсия 
кожного нерва [36]. Для исследования обычно берут икроножный нерв или поверхностную 
ветвь лучевого нерва. Биопсия помогает в диагностике амилоидоза, лепры, васкулитов, 
метахроматической лейкодистрофии, болезни Краббе, болезни Фабри, иногда саркоидоза и 
других форм ХВДП. Биопсию проводят только в том случае, когда диагноз ПС–ХВДП не 
удается установить с помощью неинвазивных методов. 

Одним из современных методов диагностики ПС–ХВДП является анализ сыворотки 
крови и ликвора в сочетании с комплексной оценкой иммунологических показателей (в том 
числе определение антител к ганглиозидам, частота выявляемости которых составляет 40%) 
[10, 16]. C поражением чувствительных нервов ассоциировано наличие антител в сыворотке 
пациентов к ганглиозидам GD1b, GD2, GD3, GT1b, GQ1b.  

Определение онконевральных антител в крови и ликворе используется для диагности-
ки паранеопластических ПНП. Это особенно актуально в тех случаях, когда развитие невро-
логических изменений предшествует диагностике злокачественного новообразования анти-
Hu(ANNA-1), анти-CRMPS (анти-CV2), ANNA-3, анти-MAG, антиYo и другие антитела [18].  

В целом, ПС-ХВДП необходимо дифференцировать с наследственными формами по-
линевропатий, паранеопластическими полиневропатиями, вторичными полиневропатиями на 
фоне дефицита витамина В12, сахарного диабета, целиакии, алкогольной интоксикации и 
влияния некоторых лекарственных препаратов [1, 11, 12, 26, 32, 48]. 
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Рис. 1. Алгоритм диагностики ПС–ХВДП [35]. 
 
Своевременная терапия ПС-ХВДП эффективна и включает в себя назначение имму-

номодулирующей терапии (внутривенное введение иммуноглобулинов), противовирусной 
терапии, витаминов группы В, препаратов альфа-липоевой кислоты [1, 12, 23, 58, 60]. 
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ПС-ХВДП является наиболее часто встречающейся из криптогенных полиневропатий. 
Трудности диагностики обусловлены отсутствием активных жалоб у пациентов, но имею-
щиеся начальные признаки ПС-ХВДП могут приводить к ошибочной диагностике других 
патологических состояний, в том числе корешковых синдромов при дорсопатиях, синдрома 
хронической усталости и др. Необходимо проведение дифференциальной диагностики ПС-
ХВДП с другими формами миелинопатий, включая наследственные полиневропатии, пара-
неопластическую, диабетическую и другие дисметаболические полиневропатии. Ранняя ди-
агностика и своевременная терапия позволяют отнести ПС-ХВДП к курабельным заболева-
ниям периферической нервной системы.  
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