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Наследственная невропатия со склонностью к парали-
чам от сдавления (ННСПС) является редкой формой 

аутосомно-доминантной наследственной периферической 
невропатии. У большинства пациентов при тщательном 
расспросе выявляется положительный семейный анамнез 
(62,5–64,5 %) [1–3].

Распространенность ННСПС составляет примерно 
7,3–16 на 100 000 [4, 5]. Однако из-за сходства с другими 
типами периферической невропатии распространенность 
этого заболевания может быть недооценена. Генетиче-
ский поголовный скрининг новорожденных, проведенный 

в Корее, прогнозирует, что распространенность ННСПС 
может достигать 58,9/100 000 [6].

Средний возраст начала заболевания составил 
22,0 года [1], по другим данным, 26 лет [2]. Однако есть 
сообщения о дебюте заболевания в детском [2] или, наобо-
рот, в более позднем возрасте [7, 8]. В обзоре литературы 
последних лет приведен возраст дебюта ННСПС [2]: так, 
процент выявленных пациентов в возрасте до 10 лет соста-
вил 16,1 %; в возрасте от 10 до 20 лет – 30,4 %; в возрасте 
от 21 до 30 лет – 23,2 %; в возрасте от 31 до 50 лет – 18,8 %; 
в возрасте от 51 до 80 лет – 11,6 %.
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РЕЗЮМЕ
Наследственная невропатия со склонностью к параличам от сдавления – редкая форма аутосомно-доминантной наследственной 
периферической невропатии. Проведен обзор литературы по данному заболеванию с изложением типичных изменений по данным 
семейного анамнеза, клинической картине, стимуляционной электромиографии, ультразвуковому исследованию нервов 
и генетическому обследованию, а также динамика заболевания и тактика ведения пациентов. Представлен клинический случай 
наследственной невропатии со склонностью к параличам от сдавления у мужчины 21 года с проспективным отслеживанием 
изменений через 9 месяцев. Ультразвуковое исследование нервов продемонстрировало себя одним из опорных методов диагностики 
наследственной невропатии со склонностью к параличам от сдавления наряду со стимуляционной электромиографией. Выявление двух 
и более безболевых туннельных синдромов (в том числе по данным стимуляционной электромиографии и ультразвукового исследования) 
у пациентов молодого возраста может служить показанием для назначения анализа на ген PMP22, а при его обнаружении – семейное 
генетическое обследование.
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SUMMARY
Hereditary neuropathy with a tendency to pressure palsies is a rare form of autosomal dominant hereditary peripheral neuropathy. This article 
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Следует отметить, что распределение пациентов 
с ННСПС по полу неоднозначно: по одним исследованиям, 
у мужчин заболевание выявлялось чаще, чем у женщин 
[1, 9], а по другим – существенных различий по полу 
не наблюдалось [2].

В дебюте клинической картины пациентов с ННСПС 
чаще всего наблюдается безболевая мононевропатия 
в месте типичной компрессии или вследствие незначи-
тельной травмы [1, 2, 10]. У 62 % пациентов наблюдал-
ся, по крайней мере, один рецидивирующий эпизод [2]. 
Наиболее часто поражаются общий малоберцовый нерв, 
локтевой нерв, срединный нерв и плечевое сплетение, 
что составляет в среднем 63,7–75 % среди пациентов 
с ННСПС [1, 2, 11]. Намного реже регистрируются случаи 
поражения черепных нервов [1, 12].

Нейропатическая боль наблюдается редко (17,7 %), 
что отличает данную группу пациентов от классической 
компрессионной мононевропатии [2].

Высокий свод стопы обнаруживается у 12,1–17 % паци-
ентов с ННСПС [1, 2, 13]. У 10–15 % пациентов с ННСПС 
может не быть очевидных симптомов, и диагноз ставится 
только при появлении симптомов у членов семьи и семей-
ном генетическом тестировании [14]. Также при дебюте 
в раннем детском возрасте возможно отставание моторного 
развития, в частности сложности с ходьбой, что усложняет 
дифференциальную диагностику [15].

По данным стимуляционной электромиографии (ЭМГ) 
наблюдаются множественные демиелинизирующие пери-
ферические невропатии с поражением как двигательных, 
так и чувствительных нервов. У большинства пациентов 
результаты стимуляционной ЭМГ выявляют значительное 
удлинение дистальной латентности по моторным волокнам, 
легкое или умеренное замедление скорости распростране-
ния возбуждения по нервам, снижение амплитуды потен-
циала действия моторного ответа (М-ответа) и сенсорного 
ответа (S-ответа), блоки проведения [1, 16, 17]. Данные 
электромиографии более выраженные и значимые, чем 
клинические симптомы пациента. [2]

Ультразвуковое исследование (УЗИ) при ННСПС вы-
являет фокальные утолщения нервов (увеличение площади 
поперечного сечения) только в местах анатомических су-
жений, что соответствует клинической картине туннельных 
синдромов, снижение эхогенности нерва на этом участке. 
Эхосигнал здорового нерва содержит гиперэхогенную об-
ласть (эпиневрий, периневрий) и гипоэхогенную область 
(фасцикулы). При компрессии нервы могут становиться 
гипоэхогенными (воспаление или отек). О ННСПС не-
обходимо помнить, когда фокальные изменения в местах 
анатомических туннелей наблюдаются более чем в двух 
нервах при отсутствии других предрасполагающих к этому 
факторов (длительная иммобилизация, травма, сахарный 
диабет и др.) [18–21].

При генетическом обследовании у большинства 
пациентов с ННСПС обнаруживается гетерозиготная 

делеция на хромосоме 17p11.2, в которой находится ген 
периферического миелинового белка 22 (PMP22) [17, 22]. 
Данная мутация встречалась у 93,4 % пациентов с данным 
диагнозом [1, 23]. У других пациентов причиной могут 
быть малые мутации PMP22 (4,0 %), гетерозиготные 
грубые делеции PMP22 (0,6 %) и сложные перестройки 
PMP22 (0,1 %). Было зарегистрировано 38 видов малых 
мутаций PMP22, связанных с ННСПС, включая миссенс-
мутации, нонсенс-мутации, мутации делеции оснований, 
мутации вставки оснований и мутации сдвига рамки 
считывания [1, 2].

Динамика заболевания и тактика ведения. Боль-
шинство пациентов (87 %) могут полностью клиниче-
ски восстановиться до нормы после острого приступа 
во время дебюта заболевания [1], однако в дальнейшем 
при повторных невропатиях скорость восстановления 
снижается [2]. Есть сообщения о хорошем эффекте 
комбинации высокодозной витаминотерапии группы 
В и обучения нейроортопедическому режиму с избега-
нием возможных компрессий в типичных местах. При 
значимой невропатии и затянувшемся периоде восстанов-
ления рассматривают вопрос оперативного лечения [2].

Клинический случай
Приводим собственное клиническое наблюдение. 

Больной Б., 21 год, обратился в клинику города Казани 
в ноябре 2024 г. с жалобами на онемение и слабость 
в мизинце левой руки. Данные жалобы возникли за две 
недели до обращения. Пациент работает программистом, 
много времени проводил за компьютером и по работе, 
и во время отдыха. Также часто посещал тренажерный 
зал. С подросткового возраста периодически возникали 
онемения в руках и ногах после длительного нахождения 
конечностей в одной позе, затем самостоятельно прохо-
дили в течение нескольких минут. Ранее обследования 
у невролога не проходил.

Из анамнеза жизни: хронических заболеваний и опе-
раций не было. В семейном анамнезе у матери, которой 
48 лет, несколько последних лет беспокоят преходящие 
онемения первых трех пальцев правой кисти; обследова-
ние не проходила.

В соматическом статусе отклонений от физиологиче-
ской нормы не выявлено. Кожные покровы и видимые 
слизистые физиологической окраски, отеков нет, венозный 
рисунок не усилен; индекс массы тела 21,5 кг/м2; походка 
без изменений.

В неврологическом статусе общемозговых и менин-
геальных симптомов не выявлено; координаторная сфера 
без патологии; иннервация черепными нервами в норме; 
мышечный тонус и сухожильные рефлексы в норме, без 
разницы сторон; сила в сгибателях мизинца левой кисти 
снижена до 4 баллов, в остальных мышечных группах 
сила в норме и соответствует 5 баллам; гипестезия и ги-
поалгезия в мизинце и медиальной части безымянного 
пальца левой кисти, нарушение глубокой чувствитель-
ности в мизинце левой кисти. В клинических и биохи-
мических анализах отклонений от нормы не обнаружено. 
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Выставлен предварительный диагноз – компрессионная 
невропатия локтевого нерва слева, и пациент был на-
правлен на дообследование.

По данным стимуляционнной ЭМГ верхних конечно-
стей выявлены признаки двусторонней сенсорно-моторной 
невропатии срединных нервов с локальной демиелиниза-
цией моторных волокон в области локтевого сгиба справа 
и двусторонней локальной демиелинизацией сенсорных 
волокон в области карпального канала; двусторонней 
сенсорно-моторной нейропатии локтевых нервов с грубой 
локальной демиелинизацией моторных волокон в области 
кубитального канала.

Наличие множественных участков компримирования 
исследованных нервов верхних конечностей способ-
ствовало проведению стимуляционнной ЭМГ нижних 
конечностей, результаты которой свидетельствуют о дву-
сторонней сенсорно-моторной невропатии малоберцовых 
нервов с локальной демиелинизацией моторных волокон 
в области фибулярного канала; двусторонней сенсорно-
моторной невропатией большеберцовых нервов с блоком 
проведения в области подколенной ямки.

Проведенное исследование выявило компрессию иссле-
дованных нервов в их типичных местах, что предположило 
диагноз: наследственная невропатия со склонностью к па-
раличам от сдавления.

Предположение о наследственной невропатии со склон-
ностью к параличам от сдавления было подтверждено 
и данными УЗИ нервов верхних конечностей (рис. 1 и 2, 
табл.):

	– УЗ-признаки двустороннего сдавления срединного 
нерва в карпальном канале (умеренно с двух сторон); 
факторы, способствующие сдавлению: теносиновит 
сухожилий сгибателей пальцев;

	– УЗ-признаки двустороннего сдавления срединного 
нерва под апоневрозом двуглавой мышцы;

	– УЗ-признаки двустороннего сдавления локтевого не-
рва в кубитальном канале (выражено с обеих сторон); 
факторы, способствующие сдавлению: подвывих 
локтевого нерва;

	– УЗ-признаки двустороннего сдавления лучевого нерва 
в канале супинатора и в области спиральной борозды 
(незначительно).

Учитывая множественные туннельные синдромы 
по данным стимуляционной ЭМГ и УЗИ нервов, рекомен-
довано провести анализ на ген РМР22 для подтверждения 
диагноза. Генетическое исследование выявило делецию 
гена РМР22 (копий гена РМP22=1).

Проведенное исследование выявило компримирование 
исследованных нервов в их типичных местах, что под-
тверждает диагноз (G 60.0): наследственная нейропатия 
со склонностью к параличам от сдавления.

Пациенту был выставлен диагноз: наследственная 
невропатия со склонностью к параличам от сдавления. 
Рекомендации содержали комплекс витаминов группы 
В внутримышечно стандартным курсом 10 инъекций, оп-
тимизация рабочего места и нейроортопедический режим, 
исключающий компрессии нервов.

Через неделю симптомы перестали беспокоить, чув-
ствительность и сила в мизинце полностью восстано-
вились.

В сентябре 2025 г. было проведено повторное об-
следование пациента. Жалобы пациент не предъявлял. 
За прошедшие девять месяцев отмечал преходящие 
онемения в конечностях при неудачной позе. Однако 

Рисунок 1. Ультразвуковое изображение лучевого нерва продольно 
на уровне локтевого сустава в В-режиме. УЗ-признаки фокального 
утолщения лучевого нерва проксимальнее вхождения в канал супи-
натора (справа проксимально, слева дистально)

Рисунок 2. Ультразвуковое изображение в В-режиме
Примечание. А – УЗ-исследование срединного нерва на уровне карпального канала (поперечно), снижение эхогенности и увеличение 
прощади поперечного сечения нерва. Б – УЗ-исследование локтевого нерва на уровне кубитального канала (поперечно), снижение эхоген-
ности и увеличение площади поперечного сечения нерва.
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данные эпизоды возникали нечасто, поскольку пациент 
придерживался рекомендаций о нейроортопедическом 
режиме.

В неврологическом статусе сила во всех мышечных 
группах составила 5 баллов; поверхностная и глубокая 
чувствительность не нарушены. ЭМГ-исследование 
выявило множественные локальные демиелинизации 
в зоне типичной компрессии периферических нервов 
верхних и нижних конечностей.

Повторное УЗИ нервов верхних и нижних конечностей 
(сентябрь 2025 г.) выявило УЗ-признаки множественных 
туннельных синдромов (табл.):

	– сдавление локтевого нерва на уровне кубитального 
канала и канала Гюйона с обеих сторон;

	– сдавление срединного нерва на уровне карпального 
канала и под апоневрозом двуглавой мышцы плеча 
с обеих сторон;

	– сдавление лучевого нерва на уровне спиральной бо-
розды и канала супинатора с обеих сторон;

	– сдавление малоберцового нерва на уровне фибулярно-
го канала с обеих сторон;

	– сдавление большеберцового нерва на уровне тарзаль-
ного канала с обеих сторон.

Обсуждение
ННСПС является сложным для постановки диагнозом, 

в том числе из-за того, что сами пациенты преходящие 
туннельные синдромы считают нормой. Обследованный 
нами пациент испытывал симптомы повторных компрес-
сионных невропатий с подросткового возраста, но был 
уверен, что это традиционная норма для всех. В связи 
с этим обратился к неврологу только при стойком сохра-
нении симптомов в течение двух недель.

У пациента не возникало нейропатической боли, па-
рестезий и других позитивных симптомов, которые часто 
сопровождают классические компрессионные нейропатии. 
Все это сопоставимо с данными литературы и позволило 
заподозрить диагноз ННСПС.

На момент обращения дополнительные методы обсле-
дования (ЭМГ, УЗИ нервов) позволили получить данные 

о множественных туннельных син-
дромах. Однако возраст пациента 
(21 год) и отсутствие соматических 
заболеваний шли вразрез с этими 
данными. Важно отметить расхож-
дение данных клинического осмо-
тра, УЗИ нервов и результатов ЭМГ-
исследования при первом обследо-
вании пациента. Клинически был 
выявлен один туннельный синдром 
(кубитальный канал слева), по дан-
ным ЭМГ – туннельные синдромы 
верхних и нижних конечностей, 
по результатам УЗИ нервов – десять 
туннельных синдромов (кубиталь-
ный и карпальный канал, лацертус-
синдром, канал супинатора и спи-
ральная борозда с обеих сторон).

Клинические наблюдения ННСПС, изложенные в ли-
тературе, чаще описывают 1–2 туннельных синдрома кли-
нически и по данным ЭМГ-исследования. УЗИ описаний 
пациентов с ННСПС опубликовано мало. Представленный 
клинический случай демонстрирует, что результаты УЗИ 
могут показывать изменения в местах анатомических тунне-
лей у пациентов с ННСПС и сопоставимы с данными ЭМГ.

Во время второго обследования пациента данные УЗИ 
и ЭМГ показали схожие изменения (множественные тун-
нельные синдромы), что сильно расходилось с клинической 
картиной, – симптомы возникали кратковременно и редко. 
Таким образом, изменения по данным УЗИ нервов и ЭМГ-
исследованию сохраняются в ремиссию.

Согласно повторному УЗИ нервов, благодаря ней-
роортопедическому режиму наблюдалось уменьшение 
прощади поперечного сечения локтевого нерва в куби-
тальном канале слева, что соответствовало исчезновению 
симптомов компрессионной нейропатии. Однако это же 
исследование позволило выявить утолщение локтевого не-
рва в канале Гюйона с двух сторон, которое отсутствовало 
ранее. Во время повторного УЗИ нервов были обследованы 
нижние конечности, где обнаружились по два участка 
компрессии с обеих сторон (фибулярный канал, задний 
тарзальный канал). При этом в неврологическом статусе 
на момент повторного осмотра отклонений от нормы 
не наблюдалось.

Следует отметить, что, несмотря на отсутствие клини-
ческих признаков болезни спустя девять месяцев от пер-
вичного осмотра, наблюдалось увеличение количества 
туннелей по УЗИ-данным и негрубое нарастание пато-
логических ЭМГ-изменений.

Заключение
Пациенты с ННСПС могут долгое время не обращаться 

к врачам в связи с преходящим характером первых симп-
томов. При этом раннее выявление заболевания и своев-
ременное информирование пациента о необходимости 
соблюдения нейроортопедического режима позволяют 
дольше поддерживать сохранность нервов и работоспо-
собность пациента.

Таблица
УЗИ нервов пациента с ННСПС 

(представленные данные площади поперечного сечения)

Нерв Норма 
по A. Grimm [24]

Правая конечность Левая конечность

2024 г. 2025 г. 2024 г. 2025 г.

Срединный нерв:
карпальный канал

апоневроз двуглавой мышцы
до 11,5 мм2

до 11,5 мм2
14 мм2

13 мм2
14 мм2

14 мм2
15 мм2

14 мм2
14 мм2

16 мм2

Локтевой нерв:
канал Гюйона

кубитальный канал
до 6 мм2

до 11мм2
4 мм2

24 мм2
10 мм2

24 мм2
4 мм2

30 мм2
12 мм2

16 мм2

Лучевой нерв:
спиральная борозда

канал супинатора
до 10 мм2

до 10 мм2
13 мм2

14 мм2
13 мм2

14 мм2
14 мм2

14 мм2
14 мм2

16 мм2

Большеберцовый нерв:
тарзальный канал до 10,5 мм2 – 18 мм2 – 20 мм2

Малоберцовый нерв:
фибулярный канал

передний тарзальный канал
до 11,5мм2

3–8 мм2
–
–

18 мм2

4 мм2
–
–

20 мм2

4 мм2
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УЗИ нервов продемонстрировало себя одним из опор-
ных методов диагностики ННСПС наряду со стимуля-
ционной ЭМГ. Поэтому у пациентов молодого возраста 
с безболевой формой компрессионной невропатии может 
быть целесообразным во время УЗ-исследования осмотреть 
другие места анатомических туннелей, даже в случае 
нормальных данных ЭМГ.

Выявление двух и более безболевых туннельных син-
дромов, в том числе по данным УЗИ и стимуляционной 
ЭМГ, у пациентов молодого возраста может служить 
показанием для назначения анализа на ген PMP22, а при 
его обнаружении – семейное генетическое обследование.
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