
158

НЕВРОЛОГИЧЕСКИЙ ЖУРНАЛ имени Л.О. БАДАЛЯНА. 2024; 5(3): 158–166
https://doi.org/10.17816/2686-8997-2024-5-3-158-166

Клинические случаи

L.O. BADALYAN NEUROLOGICAL JOURNAL (Nevrologicheskiy zhurnal imeni L.O. Badalyana). 2024; 5(3): 158–166

Clinical cases 

Клинические случаи

© КОЛЛЕКТИВ АВТОРОВ, 2024

Дружинина Е.С.1, Дружинин Д.С.2, Роговская Ю.В.3, Курбатов С.А.4,5, Заваденко Н.Н.1

Невралгическая амиотрофия у детей: клинико-
инструментальный анализ 13 клинических случаев
1ФГАОУ ВО «Российский национальный исследовательский медицинский университет имени Н.И. Пирогова» Минздрава России, 
117997, Москва, Россия; 
2ФГБОУ ВО «Ярославский государственный медицинский университет» Минздрава России, 150006, Ярославль, Россия; 
3ОГАУЗ «Томский областной онкологический диспансер», 634009, Томск, Россия; 
4Научно-исследовательский институт экспериментальной биологии и медицины ФГБОУ ВО «Воронежский государственный  
медицинский университет имени Н.Н. Бурденко», 394036, Воронеж, Россия; 
5ФГБОУ ВО «Саратовский государственный медицинский университет имени В.И. Разумовского» Минздрава России, 410012, Саратов, 
Россия

РЕЗЮМЕ
Введение. Невралгическая амиотрофия (НА) — острая болевая воспалительная мультифокальная нейропатия с преимущественным 
поражением плечевого сплетения и последующим развитием слабости и атрофии мышц. Преимущественно поражаются ветви пле-
чевого сплетения и длинные нервы рук. В педиатрической практике НА встречается редко и в литературе представлена описанием 
отдельных случаев или небольшими сериями. 
Цель работы — представить клинико-инструментальные характеристики пациентов с НА.
Материалы и методы. Ретроспективно проанализированы клинические, электрофизиологические и нейровизуализационные дан-
ные 13 пациентов (11 мальчиков и 2 девочки) в возрасте 8–17 лет (средний возраст 13,6 ± 3,1 года). 
Результаты. Все пациенты предъявляли жалобы на нейропатическую боль в поражённой верхней конечности интенсивностью в 
среднем 8,5 ± 1,2 см по визуально-аналоговой шкале. Длительность болевого синдрома составила в среднем 7,4 ± 5,8 дня. Средняя 
продолжительность болезни от начала боли до осмотра — 5,2 ± 4,3 мес. У всех пациентов выявлены изменения по данным элек-
тромиографии в мышцах поражённой стороны в виде нейрогенной перестройки двигательных единиц. По данным ультразвукового 
исследования спинномозговых и срединных нервов (у 7 пациентов в острой фазе и фазе атрофий и 6 — в фазе восстановления) выяв-
лено увеличение по сравнению с нормативными значениями площади поперечного сечения спинномозговых нервов на поражённой 
стороне у 38% пациентов, на непоражённой — у 15%. В 4 случаях выявлена фокальная констрикция периферического нерва: 1 — в 
подмышечном и 3 — в лучевых нервах. Два пациента получали патогенетическую терапию стероидами, 2 — хирургическое лечение. 
Остаточный двигательный дефицит наблюдался у 62% пациентов.
Заключение. НА — редкое состояние у детей, однако повышение осведомлённости о нём поможет избежать задержки в постановке 
диагноза. В нашей серии случаев клинические и инструментальные характеристики были такими же, как у взрослых. 
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ABSTRACT
Introduction. Neuralgic amyotrophy is an acute painful inflammatory multifocal neuropathy with a predominant lesion of the brachial plexus 
followed after by muscle weakness and atrophy. The brachial plexus and the long nerves of the arms are mainly affected. NA is rare in pediatric 
practice and have appeared as isolated case or in small series in the literature.
Objective — to describe the clinical and diagnostic features of neuralgic amyotrophy patients amyotrophy.
Materials and methods. The clinical, electrophysiological and neuroimaging data about 13 patients (11 boys and 2 girls) aged of from 8 to 
17 years (average age 13.6 ± 3.1) were retrospectively analyzed.
Results. All patients complained of neuropathic pain in the affected upper limb, with an average intensity of 8.5 ± 1.2 cm according to the 
visual analogue scale. The duration of the pain syndrome averaged of 7.4 ± 5.8 days. The average duration of the disease from the onset of pain 
to examination was 5.2 ± 4.3 months. All patients showed changes in the muscles of the affected side according to electromyography data in 
the form of neurogenic restructuring of motor units.
The peripheral nerve ultrasound reveals no significant differences in the average values of the cross-sectional area of the spinal and median 
nerves (in 7 patients over the acute phase and atrophy phase and 6 — during the recovery phase) revealed an increase in the cross-section 
area of the spinal nerves on the affected side in 38% and 15% on the unaffected side compared with the normative values. In 4 cases, one 
hourglass-like nerve constriction was detected in the axillary and 3 ones — in the radial nerves. Two patients received pathogenetic therapy 
with steroids. Two patients received surgical treatment. Residual motor deficiency was observed in 62% of patients.
Conclusion. It is a rare condition in children, but raising awareness about it will help avoid delay in diagnosis. In our series of cases, the clinical 
and diagnostic features were the same as in adults.

Keywords: neuralgic amyotrophy; Parsonage–Turner syndrome; pediatric; peripheral nerve ultrasound; electromyography; hourglass-like 
nerve constriction; nerve biopsy
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Введение

Невралгическая амиотрофия (НА), или синдром 
Персонейдж–Тернера — острая болевая нейропатия 
с преимущественным поражением плечевого спле-
тения. Заболеваемость НА варьирует, по данным 
разных авторов, от 2–3 случаев на 100 тыс. населе-
ния [1] до 1 на 1000 населения [2, 3], что связано 
с низкой выявляемостью. У детей НА встречается 
редко и представлена в литературе описанием от-

дельных клинических наблюдений или небольших 
серий [4–6]. Средний возраст начала болезни — 
от 41 до 52,6 года [2, 7]. 

Течение НА у 70% пациентов представлено тремя 
последовательно развивающимися фазами болезни 
[7]. 

Фаза боли характеризуется внезапным развити-
ем острого нейропатического болевого синдрома, 
который в 90% случаев является первым симптомом 
у взрослых и всего в 2/3 случаев у детей [4], что может 

https://doi.org/10.46563/2686-8997-2024-5-3-
https://orcid.org/0000-0002-1004-992X
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затруднять постановку диагноза. При этом в 60% слу-
чаев боль развивается ночью [2, 7, 8]. 

В 90% случаев поражение при НА одностороннее 
[2, 7, 9], но у 10% пациентов описано билатеральное 
вовлечение нервных стволов, ещё более редкое у детей 
[10]. Правая сторона как у взрослых, так и у детей стра-
дает чаще в соотношении 2 : 1 [11]. 

У 95% пациентов после боли в течение нескольких 
дней или недель развивается мышечная слабость — 
фаза парезов, атрофий и сенсорных нарушений, которая 
может предшествовать возникновению болевого син-
дрома в 5% случаев. 

Фаза восстановления длится от 6 мес до 3 лет 
от начала заболевания, полнота восстановления за-
висит от исходной тяжести аксонального поврежде-
ния. Через 2,5–3,0 года от начала заболевания полно-
го восстановления функции удалось добиться только 
в 34% случаев. В остальных же 66% случаев сохраня-
лась мышечная слабость и гипотрофия разной степени 
выраженности [2].

Пациенты с распространением двигательного 
и сенсорного дефицита ниже локтевого сустава были 
объединены в отдельную форму — дистальную НА [7]. 
Прежде всего сюда были отнесены больные с пораже-
нием переднего и заднего межкостных нервов. Имен-
но эти пациенты позволили описать такой феномен, 
как фокальная констрикция периферического нерва 
(ФКПН). Клиническая картина была схожей с таковой 
при классической форме НА — развитие острого боле-
вого синдрома и последующего моторного дефицита. 
Большинство пациентов с ФКПН взрослые, однако 
аналогичное состояние описано и у детей [12, 13].

Материалы и методы
Проанализированы клинические, электрофизио-

логические и нейровизуализационные данные 13 детей 
(11 мальчиков и 2 девочки) в возрасте 8–17 лет (сред-
ний возраст 13,6 ± 3,1 года), в 5 случаях представлено 
проспективное наблюдение.

Всем пациентам проведена оценка двигательного 
дефицита по шкале MRS sum score (Medical Research 
Council Scale for Muscle Strength) — 5-балльная шкала 
с оценкой силы (0 баллов — плегия; 5 баллов — норма). 
Для оценки интенсивности болевого синдрома приме-
няли визуально-аналоговую шкалу (ВАШ).

При первичном обращении всем пациентам про-
водили ультразвуковое исследование (УЗИ) перифери-
ческих нервов на ультразвуковом сканере «Sonoscape 
S20» линейным датчиком 8–15 МГц на протяжении 
с 2 сторон с оценкой площади поперечного сечения 
(ППС) спинномозговых нервов с 2 сторон, срединно-
го нерва в стандартных точках измерения: MN1 — за-
пястье, MN2 — круглый пронатор, MN3 — середина 
плеча по медиальной поверхности и спинномозговым 
нервам, а также поиск ФКПН в клинически вовлечён-
ном нерве. ППС периферических нервов оценивали 
с помощью встроенной автоматической функции el-

lipse tool. Также сканировали на всём протяжении лок-
тевые, лучевые нервы и клинически вовлечённые — 
подмышечный и добавочный с целью поиска ФКПН. 
Для дифференцировки с артериальными и венозными 
стволами применяли методику цветового допплеров-
ского картирования. 

Электромиография (ЭМГ) проведена 6 пациентам 
на миографе «Нейро МВП-4» («Нейрософт») на раз-
ных этапах болезни с целью определения объёма вов-
лечённых периферических нервов. Для каждого паци-
ента объём ЭМГ определяли индивидуально в зависи-
мости от количества клинически вовлечённых нервов.

Четырем пациентам проведена магнитно-резо-
нансная томография (МРТ) нервных стволов с оцен-
кой наличия изменения нервных стволов в режимах Т2 
и STIR в виде усиления МР- сигнала, наличие мышеч-
ных атрофий — в режиме Т1.

Одному пациенту с 4 рецидивами проведено высо-
копроизводительное секвенирование на панель кли-
нический экзом с анализом совокупности всех генов, 
включая ген SEPT9, клиническая связь с заболевания-
ми которых научно доказана.

Хирургическое лечение проведено 2 пациентам.
Гистологическое исследование представлено 

у 1 пациента. Парафиновые срезы фиксированно-
го в нейтральном забуференном формалине фраг-
мента лучевого нерва окрашивали гематоксилином 
и эозином. Иммуногистохимическое окрашивание 
проводили в иммуностейнере «BOND Max» («Leica») 
с использованием антител к CD4 (клон 4В12, «Leica»), 
CD8 (клон 4В11, «Leica»), CD20 (клон L26, «Leica»), 
CD68 (клон 514Н12, «Leica»), белку S100 (клон 4С4.9, 
«DBS»).

Статистическую обработку данных проводили 
с использованием программы «Statisticа 10». Описа-
тельная статистика представлена в виде расчёта сред-
него, стандартного отклонения в выборке для количе-
ственных переменных, частот встречаемости и долей 
в выборке для качественных переменных.

Для сравнения количественных данных в несвя-
занных между собой выборках с учётом малого коли-
чества рассчитан процент отклонения от 95-го перцен-
тиля нормативных значений для каждой возрастной 
группы по принципу случай–контроль.

Исследование одобрено локальным этическим 
комитетом ФГАОУ ВО «Российский национальный 
исследовательский медицинский университет им.  
Н.И. Пирогова» (протокол № 209 от 28.06.2021). 

Результаты
Общая характеристика пациентов приведена 

в табл. 1.
Все пациенты предъявляли жалобы на нейропати-

ческую боль в поражённой верхней конечности интен-
сивностью в среднем 8,5 ± 1,2 см по ВАШ. Длитель-
ность болевого синдрома составила в среднем 7,4 ± 5,8 
дня. У 4 пациентов отмечена в виде триггерного факто-
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Таблица 1. Общая характеристика пациентов

Table 1. The baseline patient’s characteristics

№ 
пациента

Case
number

Возраст, 
лет

Age, year

Пол
Gender

Поражённая 
сторона

Affected side

Поражённый 
уровень

Involved level

Интенсивность 
болевого 

синдрома (ВАШ)
Intensity of the 
pain syndrome 

(VAS)

Длительность 
боли, дни
Duration  

of the pain, 
days

Количество 
атак

Number of 
attacks

Провоцирую-
щее событие

Trigger

1 12 М 
М

Л
L

ПС
Brachial plexus (BP)

10 8 1 Да
Yes

2 15 Ж 
F

Л
L

ПС + лучевой нерв
BP + radial nerve

8 14 1 Нет
No

3 13 М 
М 

Л
L

ПС + лучевой нерв
BP + radial nerve

7 14 1 Нет
No

4 17 М 
М

П 
R

ПС + лучевой нерв
BP + radial nerve

10 7 4 Да
Yes

5 8 М
М

Л
L

ПС + лучевой нерв
BP + radial nerve

8 1 1 Нет
No

6 16 М
М

Л
L

ПС + лучевой нерв
BP + radial nerve

10 1 1 Да
Yes

7 16 Ж 
F

П 
R

ПС
BP

6 1 1 Нет
No

8 16 М
М

Л/П 
L/R

ПС + подмышеч-
ный нерв

BP+ axillary nerve

8 14 2 Да
Yes

9 16 М
М

П 
R

Добавочный нерв 
Accessory nerve

8 4 1 Да
Yes

10 16 М
М

П 
R

ПС
BP

9 14 1 Да
Yes

11 8 М Л Лучевой нерв
Radial nerve

8 1 1 Нет
No

12 12 М
М

П 
R

Добавочный нерв
Accessory nerve

8 0,3 1 Нет
No

13 16 М
М

П
R

Добавочный нерв 
Accessory nerve

8 3 1 Да
Yes

ра перенесённая респираторная инфекция (без обра-
щения к врачу) с подъёмом температуры до фебриль-
ных цифр за несколько дней до возникновения боли, 
у 4 больных — физическая перегрузка накануне боли.

Трое пациентов осмотрены и обследованы в фазе 
боли, 4 — в фазе парезов и атрофий, 6 — в фазе вос-
становления. Средняя продолжительность болез-
ни от начала боли до осмотра составила 5,2 ± 4,3 мес 
(минимум 10 дней, максимум 13 мес). 46% пациентов 
осмотрены через 6 мес и более от начала боли. Толь-
ко 2 пациентов в фазе боли получали глюкокортико-
стероиды в адекватных дозах — 1 мг/кг веса в пересчёте 
на метилпреднизолон. Из болеутоляющих препаратов 
всем пациентам назначались нестероидные противо-
воспалительные средства без эффекта в виде сохране-
ния болевого синдрома, одному — опиоидный аналь-
гетик. 

У 6 пациентов поражение отмечено слева, у 6 — 
справа (у 1 из них было 4 болевых атаки), у 1 — дву-
стороннее поражение последовательно сначала слева, 
затем через 3 года справа.

В 9 случаях вовлекалось ПС, из них у 5 пациентов 
был вовлечён и лучевой нерв, у 1 — подмышечный 
нерв. В 3 случаях выявлено изолированное поражение 
добавочного нерва и в 1 — лучевой нерв.

У пациента № 6 были верифицированы шейные 
ребра с 2 сторон.

Клиническая картина пациента № 3 представлена 
на рис. 1.

По данным ЭМГ у всех пациентов отмечалось 
нормальное проведение по сенсорным и моторным 
волокнам нервов поражённой стороны, нейрогенные 
изменения при исследовании игольчатым электродом 
только в мышцах поражённой стороны отмечены у всех 
исследованных пациентов, у 3 пациентов с 2 сторон.

Средние значения ППС поражённой и непора-
жённой сторон по данным УЗИ ППС спинномозговых 
и срединных нервов (у 7 пациентов — в острой фазе 
и фазе атрофий, у 6 — в фазе восстановления) при 
сравнении с 95-м перцентилем нормативных значений 
в соответствующих возрастных группах [14] по прин-
ципу случай–контроль представлены в табл. 2. За па-
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тологическое отклонение от нормы принято увели-
чение ППС периферических нервов более 30%. Вы-
явлено увеличение ППС спинномозговых нервов на 
поражённой стороне у 38% пациентов, на непоражён-
ной — у 15%.

В 3 случаях выявлена ФКПН: 1 — в подмышечном 
нерве, 2 — в лучевых.

У пациентов № 4 и № 10 по данным МРТ выяв-
лена атрофия поражённых мышц, иннервируемых 
ПС, у пациента № 6 — усиление МР-сигнала в режи-
мах Т2 и STIR от лучевого нерва на плече, у пациента 
№ 3 не было выявлено изменений. 

При проведении анализа ДНК патогенных и веро-
ятно патогенных вариантов в генах, являющихся наи-
более вероятной причиной заболевания, включая ген 
SEPT9, не выявлено.

Пациентам № 3 и № 6 проведено оперативное ле-
чение в объеме невролиза лучевого нерва. Интраопе-
рационная картина ФКПН лучевого нерва представле-
на на рис. 2.

Пациент № 3 прооперирован через 4 мес от начала 
боли, № 6 — через 5 мес. 

При гистологическом исследовании фрагмента лу-
чевого нерва пациента № 3 выявлены фиброз эпинев-

Рис. 1.  Пациент К., 8 лет. Слабость разгибания пальцев слева.

Fig. 1. K. Patient, 8 years. Impaired extension of fingers on the left.

Таблица 2. ППС УЗИ периферических нервов

Table 1. US PN

№ 
паци-
ента
Case 

number 

Поражённая сторона,  
% отклонения от нормы

Affected side, % deviations from the norm

Непоражённая сторона,  
% отклонения от нормы

Unaffected side, % deviations  
from the norm

95% доверительный интервал, мм2

95% сonfidence interval, mm2

Фаза 
болезни

Phase  
of the 

diseaseC5 С6 C7 MN1 MN2 MN3 C5 С6 C7 MN1 MN2 MN3 C5 С6 C7 MN1 MN2 MN3
1 –8.1 48.6 8.1 Н/д 

N/d
Н/д 
N/d

Н/д 
N/d 13.9 28.8 –34.5 Н/д

N/d
Н/д
N/d

Н/д
N/d 8.00 7.40 11.30 8.00 8.00 11.00 1

2 22.9 33.5 34.2 5.2 Н/д
N/d 62.5 17.7 18.7 20.9 22.3 Н/д

N/d 17.1 7.40 9.10 9.80 7.30 7.30 8.70 1

3 –2.5 –32.1 –76.5 –40.3 Н/д
N/d –41.0 20.8 5.1 –66.1 –29.0 Н/д

N/d –32.5 8.00 7.40 11.30 8.00 8.00 11.00 1

4 Н/д
N/d

Н/д 
N/d 34.6 21.5 Н/д 

N/d
Н/д
N/d

Н/д
N/d

Н/д
N/d

Н/д
N/d 28.4 Н/д

N/d
Н/д
N/d 7.40 9.10 9.80 7.30 7.30 8.70 2

5 42.6 –17.5 –3.2 –3.2 24.3 2.4 47.4 –0.9 –4.3 14.8 30.2 7.1 6.2 10.7 9.6 6.3 5.3 7.9 2
6 –3.9 –24.3 –14.7 22.8 20.9 5.5 5.2 –9.1 –14.8 20.6 12.1 6.6 7.40 9.10 9.80 7.30 7.30 8.70 3
7 –48.0 17.2 18.3 –82.5 –46.0 –8.7 17.7 –1.1 18.3 –82.5 –21.6 –24.3 7.40 9.10 9.80 7.30 7.30 8.70 3
8 –5.7 17.2 30.0 27.0 –4.2 13.0 –5.7 9.0 30.0 18.8 –4.2 27.5 7.40 9.10 9.80 7.30 7.30 8.70 2
9 5.1 –9.6 –4.2 40.2 23.1 12.1 –19.3 –18.1 –19.5 27.7 34.8 14.7 7.40 9.10 9.80 7.30 7.30 8.70 3

10 26.0 9.0 10.9 18.8 –21.6 20.9 –138.7 –13.7 –40.0 27.0 –4.2 3.3 7.40 9.10 9.80 7.30 7.30 8.70 3
11 –12.7 –109.8 –31.5 –1.6 25.3 –5.3 3.1 –50.7 –29.7 22.2 17.2 –6.7 6.2 10.7 9.6 6.3 5.3 7.9 2
12 –8.1 6.3 –10.7 1.2 –6.6 2.6 –21.2 2.6 –26.9 –12.6 3.6 –77.4 8.00 7.40 11.30 8.00 8.00 11.00 3
13 –4.2 –15.1 –15.2 19.7 2.6 –6.1 20.4 41.3 –18.1 16.1 10.9 6.4 7.40 9.10 9.80 7.30 7.30 8.70 3

Примечание. Н/д — нет данных.
Note. N/d — no data.
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Рис. 2. Фокальная констрикция лучевого нерва  
(пациент № 3).

Fig. 2. The Focal  constriction of the radial nerve  
(case No. 3).

рия, участки жирового замещения нервных волокон, 
очаговое снижение плотности нервных волокон, негу-
стая лимфогистиоцитарная инфильтрация как в эндо- 
и периневрии, так и в эпиневрии (рис. 3).

При иммуногистохимическом исследовании уста-
новлено, что среди клеток воспалительного инфиль-
трата как в нерве, так и в его оболочке преобладали 
CD8+-лимфоциты, в среднем до 5 клеток в поле зрения 
(× 400), с наличием единичных периваскулярных ско-
плений до 13 клеток в поле зрения (× 400) в периневрии. 
Одиночный CD4+-лимфоцит обнаружен в эндоневрии, 
в то время как в пери- и эпиневрии CD4+-лимфоциты 
отсутствовали. В периневрии периваскулярно выявле-
ны немногочисленные CD20+-лимфоциты. Инфиль-
трация CD68+-макрофагами была более выражена 
в эндоневрии (в среднем 5 в поле зрения при × 400), 
чем в пери- и эпиневрии (1 в поле зрения при × 400). 
Кроме того, в исследованном фрагменте нерва вы-
явлены фокусы пролиферации шванновских клеток 
(рис. 4).

Из 13 пациентов восстановились 5: 4 — в тече-
ние 6 мес после начала боли, 1 — после оперативного 
лечения.

Наблюдение за пациентами, которые были проо-
перированы, осуществляли в течение года. Пациент 
№ 3 восстановился через 6 мес после лечения, пациент 
№ 6 не восстановился через 12 мес после операции.

Обсуждение
НА чаще встречается у лиц мужского пола (в 

соотношении в среднем 2 : 1) как в детском, так 
и во взрослом возрасте [6, 11]. В нашем исследовании 
соотношение составило 5,5 : 1.

У детей развитие НА описано в возрасте от 3 дней 
до 17 лет с 2 пиками заболеваемости: в неонаталь-
ный период и в подростковом возрасте (в 7–15 лет) 
[15, 16]. Ни у одного из наших пациентов симптом 
НА не проявился в раннем возрасте. Нейропатиче-
ской болевой синдром развился у всех наших боль-
ных, как и в исследовании F. Al-Ghamdi и соавт. [6], 
тогда как по данным других наблюдений у 25% детей 
боли не было [16]. 

Предшествующая вирусная инфекция отмечена 
у 4 наших больных, вакцинация — ни у одного, хотя 
в ранее опубликованных случаях обычно триггером 
для развития НА была вирусная инфекция или вакци-
нация [16].

У детей, как и взрослых, чаще всего в патологи-
ческий процесс вовлекаются ветви ПС [2, 6, 16]. На-
ми получены аналогичные данные — у 9 пациентов 
из 10 вовлекалось ПС, у 5 из которых в сочетании с по-
ражением лучевого нерва, у 1 — подмышечного, до-
казывающий мультифокальный характер поражения 
периферических нервов при НА. У 3 больных отмече-
но изолированное поражение добавочного нерва, ко-
торый, по данным литературы, чаще всего поражается 
из черепных нервов [17, 18].

Рис. 3. Гистологическое исследование (пациент № 3). 
Очаговое снижение плотности нервных волокон, участки жирового 
замещения нервных волокон, фиброз эпиневрия. Окраска гематокси-
лином и эозином, scale bar 400 мкм.
Fig. 3. Histological evaluation (case No. 3). 
Focal decrease in nerve fibers density, focuses of the fat replacement, 
fibrosis of the epineurium. Hematoxylin and eosin staining, scale bar: 
400µm.

При ЭМГ ни в одном из случаев не обнаружива-
лось нарушение проведения по сенсорным и мотор-
ным волокнам нервам поражённой стороны, т. к. у па-
циентов с НА проведение не страдает [7]. Амплитуды 
сенсорных ответов не страдали ни в одном из случаев, 
хотя в некоторых работах в 20–23% случаев выявлялось 
нарушение сенсорной функции в виде падения ампли-
туды S-ответа [6, 19]. Игольчатая ЭМГ более чувстви-
тельна для выявления денервации и реиннервации. 
У всех пациентов выявлены изменения в мышцах по-
ражённой стороны в виде нейрогенной перестройки 
двигательных единиц, что согласуется с результатами 
других исследователей [6, 11].

Мы обнаружили увеличение ППС спинномоз-
говых нервов на 30% и более на поражённой стороне 
у 38% пациентов и на непораженной у 15% пациентов 
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при сравнении с нормативными значениями. В ли-
тературе описывается увеличение ППС срединного 
нерва на уровне плеча на 30% и лучевого на 43% на по-
ражённой стороне при сравнении с контралатеральной 
стороной и группой контроля у взрослых пациентов, 
даже несмотря на большой средний срок болезни — 
от начала боли до осмотра (проведения УЗИ перифе-
рического нерва), который составил 16 ± 13 мес [20], 
тогда как у наших больных — 5,2 ± 4,3 мес. Описание 
ФКПН в литературе встречается в основном у пациен-
тов старше 18 лет, и только единичные случаи у детей, 
обнаруженные с помощью УЗИ и подтверждённые ин-
траоперационно [13]. В нашей серии случаев мы обна-
ружили ФКПН у 3 пациентов и подтвердили её нали-
чие в 2 случаях во время оперативного вмешательства.

МР-нейрография у пациентов с НА может выявить 
отёк нервных стволов и атрофию поражённых мышц 
в виде усиления МР-сигнала в Т2-взвешенных после-
довательностях [7, 10], что было продемонстрировано 
и у наших больных.

У 1 пациента в нашем исследовании было 4 реци-
дива, патогенных вариантов в гене SEPT9 не обнару-
жено. Выявление патогенных вариантов в гене SEPT9 
остаётся низким при НА, что, вероятно, связано с ча-
стой приобретённой причиной и генетической гетеро-
генностью заболевания [21].

Гистологические изменения при НА в виде вос-
палительной инфильтрация участка констрикции 
были показаны более 20 лет назад [22, 23], при этом 
иммуногистохимический анализ обнаруживает 
CD8+-T-лимфоциты, CD20+-В лимфоциты и CD68+-
макрофаги, расположенные вокруг периневральных 
и эндоневральных сосудов, с преобладанием CD8+-Т-
лимфоцитов среди клеток воспалительного инфиль-
трата [24]. Мы получили аналогичные изменения, ука-
зывающие на схожесть патогенеза НА как во взрослой, 
так и в педиатрической практике. 

Большинство детей выздоравливают в тече-
ние 8 мес от начала боли [16], в нашей серии на-
блюдения восстановились полностью только 5 чело-
век, 7 имели частичное улучшение в виде нарастания 
мышечной силы и 1 не восстановился, что, вероятно, 
связано с небольшим сроком наблюдения в большин-
стве случаев, а также наличием аномалии развития 
костной системы у пациента № 6. Ограничением на-
шего исследования является небольшое количество 
пациентов и его ретроспективный характер для боль-
шинства случаев.

Заключение
Проявления НА у взрослых и детей одинаковые, 

однако обсуждаемое состояние недооценивается пе-

Рис. 4. Иммуногистохимическое исследование (пациент № 3).  
a — инфильтрация периневрия CD8+-лимфоцитами, scale bar 200 мкм; b — инфильтрация эндоневрия CD8+-лимфоцитами, scale bar: 
200 мкм; c — периваскулярная инфильтрация CD20+-лимфоцитами в периневрии, scale bar: 100 мкм; d — фокальная пролиферация шваннов-
ских клеток, scale bar: 300 мкм.
Fig. 4. Immunohistochemical (IHC) evaluation (case No. 3). 
a — CD8+ lymphocytes infiltration in the perineurium, scale bar 200 µm. b — CD8+ lymphocytes infiltration in the endoneurium, scale bar: 200 µm. 
c — perivascular CD20+ lymphocytes in the perineurium, scale bar 100 µm. d — focal proliferation of Sсhwann cells, S100, scale bar: 300 µm.

а

c

b

d
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диатрами и детскими неврологами, что ведёт к задерж-
ке постановки диагноза.
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