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Введение

Хронические иммуноопосредованные демиели-

низирующие полиневропатии включают в себя клас-

сическую хроническую воспалительную демиели-

низирующую полиневропатию (ХВДП), дистальную 

сен сорную полиневропатию, приобретенную мульти-

фокальную демиелинизирующую сенсорно-моторную 

невропатию (синдром Льюиса–Самнера) и мультифо-

кальную моторную нейропатию [1].

ХВДП – аутоиммунное заболевание, характеризу-

ющееся поражением миелиновой оболочки перифе-

рических нервов [2–10]. На долю ХВДП приходится 

примерно 20–50 % недиагностированных полиневро-

патий [11, 12]. ХВДП является приобретенной невро-

патией, в развитии которой большое значение имеют 

изменения иммунологической реактивности организ-

ма и возникновение аутоиммунного процесса [3, 8, 

13–20]. До сих пор специфические антигены, прово-

цирующие процесс демиелинизации, не идентифици-

рованы. По данным отечественных и зарубежных ав-

торов [21–23], при проведении полимеразной цепной 

реакции и иммуноферментного анализа на нейротроп-

ные вирусы семейства Herpes viridae у пациентов 

с ХВДП в 45 % случаях верифицирована хроническая 

вирусная инфекция, вызванная вирусом простого 

герпеса 1-го типа (ВПГ-1), в 4,5 % случаев – цитомега-

ловирусная инфекция (ЦМВ) и инфекция, вызванная 

вирусом Эпштейна–Барр (ВЭБ), в 13,6 % случаев 

выявлено сочетание ВПГ-1 и ВЭБ и в 9 % – сочетание 

ЦМВ и ВЭБ. Подчеркивается особая роль ВЭБ в реали-

зации аутоиммунного процесса. В работах C. A. Thornton 

и соавт. [24] и A. I. Bhigjee [25] показана связь ХВДП 

у жителей африканского континента с вирусами им-

мунодефицита человека (ВИЧ).
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Клинические формы ХВДП включают типичные 

(классическая форма) и атипичные варианты. К по-

следним относятся:

• синдром Льюиса–Самнера (приобретенная муль-

тифокальная демиелинизирующая сенсорно-моторная 

невропатия);

• приобретенная дистальная демиелинизирующая 

сенсорная невропатия;

• фокальные формы (с вовлечением плечевого 

или пояснично-крестцового сплетений или с пораже-

нием одного или нескольких периферических нервов 

верхних или нижних конечностей);

• чисто моторные формы;

• чисто сенсорные формы (включая хроническую 

иммунную сенсорную полирадикулоневропатию с цент-

ральным воздействием на процессы в первичном сен-

сорном нейроне) [26–31].

Синдром Льюиса–Самнера и дистальную сенсор-

ную форму относят как к отдельной категории хрони-

ческих иммуноопосредованных демиелинизирующих 

полинейропатий [1], так и к атипичным формам 

ХВДП [27]. Клинические проявления классической 

ХВДП характеризуются относительно симметричными 

дистальными парезами с нарушением чувствительно-

сти в дистальных отделах конечностей и снижением 

глубоких рефлексов. При ХВДП с поражением нерв-

ных корешков могут быть и проксимальные парезы 

[26, 32–35].

Заболеваемость и распространенность ХВДП

ХВДП встречается как у взрослых, так и у детей. 

Средний возраст начала заболевания – около 50 лет. 

Распространенность ХВДП среди взрослых составля-

ет 1,0–1,9 на 100 тыс. человек. В возрастной группе 

0–9 лет частота случаев была 0,23 на 100 тыс., а в груп-

пе 10–19 лет – 0,48. При анализе возрастного распре-

деления распространенность ХВДП в японской попу-

ляции была следующей: в группе от 0 до 15 лет – 0,06, 

в возрасте 15–55 лет – 0,4 и среди лиц 55 лет и стар-

ше – 0,73 на 100 тыс. [33]. Описаны случаи конгени-

тальной [34] и неонатальной ХВДП [35, 36]. Распро-

страненность ХВДП в целом составляет от 1 до 8–9 

на 100 тыс. Обычно мужчины заболевают в 2 раза чаще 

[10, 12, 13, 33, 37–43].

Нами проанализированы эпидемиологические 

исследования ХВДП, проведенные в странах Европы 

(Англия, Италия, Норвегия), Ближнего Востока (Еги-

пет, Оман), Азиатско-Тихоокеанского региона (Индия, 

Тайвань, Япония), Северной (США, Мексика) и Юж-

ной Америки (Бразилия), Австралии, Африки (ЮАР, 

Зимбабве).

Наиболее полные исследования были проведены 

в Европе. Одно из исследований эпидемиологии ХВДП 

проведено на севере Италии – Пьемонте и Валле 

д
,
Аоста [38]. Общая численность населения обследу-

емого региона составила 4 334 225 чел. Общий коэф-

фициент распространенности составил 3,58 на 100 

тыс. населения (95 % доверительный интервал (ДИ) 

3,02–4,20). Среднегодовой темп заболеваемости до-

стигал 0,36 на 100 тыс. населения (95 % ДИ 0,29–

0,44), соотношение мужчин и женщин составило 

2,3:1. В 14 случаях отмечено сочетание ХВДП с сахар-

ным диабетом [38, 40].

В 1995 г. проводили эпидемиологические исследо-

вания ХВДП в юго-восточной Англии с охватом 4 ре-

гионов Темзы с общей популяцией 14 049 850 чел. Ос-

новной показатель распространенности ХВДП 

составил 0,67 на 100 тыс. населения (диапазон 0,46–

1,24 на 100 тыс.) [41]. Распространенность ХВДП 

в юго-восточной части Объединенного Королевства 

Великобритании и Северной Ирландии колебалась 

от 1 до 7,1 на 100 тыс. [41, 42, 44, 45].

В 2008 г. завершились исследования распро-

страненности и заболеваемости ХВДП в графствах 

Великобритании Лестершир и Ратленд с населением 

963 600 чел. Используя клинические и электрофизио-

логические критерии диагностики Европейской фе-

дерации неврологических обществ (EFNS), выявили 

рас пространенность 4,77 на 100 тыс. (95 % ДИ 3,49–

6,37). При применении критериев Американской ака-

демии неврологии (AAN) этот показатель составил 

1,97 на 100 тыс. в этой же группе населения (95 % ДИ 

1,19–3,08). Синдром Льюиса–Самнера был диагно-

стирован у 15,2 % больных, а 23,9 % имели чисто сен-

сорное начало. Среднегодовая заболеваемость за 3 го-

да составила 0,70 на 100 тыс. в год с использованием 

критериев EFNS (95 % ДИ 0,43–1,08) и 0,35 на 100 тыс. 

в год с использованием критериев AAN (95 % ДИ 

0,17–0,64). Таким образом, критерии AAN могут не-

дооценивать распространенность и заболеваемость. 

Критерии EFNS обеспечивают более высокую диагно-

стическую чувствительность и имеют большую клини-

ческую значимость [18]. Возраст начала был старше 

у лиц с ХВДП (70–79 лет), чем у пациентов с мульти-

фокальной моторной нейропатией (50–59 лет) [27, 

46–49].

Норвежские исследователи выявили максималь-

ный уровень распространенности ХВДП: 7,7 на 100 

тыс. населения [12, 42]. Это можно объяснить исполь-

зованием различных критериев включения / исключе-

ния, электродиагностики [49], а также небольшой 

численностью исследованной популяции (155 464 

чел.). Так, в исследовании распространенности ХВДП 

среди населения Великобритании включались паци-

енты с мультифокальной моторной нейропатией, 

хотя были исключены те, у кого выявлялся парапро-

теин [41].

В Египте было обследовано 42 223 чел., прожива-

ющих в провинции Асьют, из них 13 288 (31,5 %) паци-

ентов из городской и 28 935 (68,5 %) из сельской мест-

ности. Распространенность синдрома Гийена–Барре 

(СГБ) и ХВДП составила 12 на 100 тыс. населения. 
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Данное исследование показало высокую распростра-

ненность периферических невропатий среди населе-

ния Египта, причем выше в сельской местности [50].

В проспективном исследовании с января 1992 

по декабрь 2000 г. проведена оценка детей с острыми 

вялыми параличами в поликлинике и нейрофизиоло-

гической лаборатории при Университетском госпита-

ле Султан Кабус в Омане. Из 82 детей с острыми вя-

лыми параличами доля СГБ составила 45,1 %, 

ХВДП – 6,1 % [51].

Среди стран Азиатско-Тихоокеанского региона 

эпидемиологические исследования были проведены 

в Индии, Тайване и Японии. Проспективное исследо-

вание в 2 крупных больницах Калькутты, самого боль-

шого города в восточной части Индии, с целью выяс-

нения спектра периферических невропатий с июня 

1998 по январь 2003 г., включило изучение 225 паци-

ентов. В основном это были мужчины на 4-м десяти-

летии жизни. Среди основных причин выявлены СГБ, 

сахарный диабет и ХВДП [52–54].

С июля 1988 по июнь 1989 г. в 5 неврологических 

центрах Тайваня анализировали этиологию поли-

невропатий у 520 больных. Воспалительные полиневро-

патии были диагностированы в 34 случаях (6,53 %), 

в том числе у 21 пациента с СГБ и 13 пациентов 

с ХВДП [52].

В течение 1988–1992 гг. в префектуре Тоттори 

(Япония) исследовали частоту воспалительных невро-

логических и нервно-мышечных заболеваний, в том 

числе СГБ, ХВДП. Ежегодная заболеваемость СГБ 

составила 1,14 на 100 тыс. населения [54]. Для харак-

теристики эпидемиологических особенностей ХВДП 

у японского населения провели общенациональную 

оценку показателей распространенности и заболевае-

мости в Японии. Уровень распространенности соста-

вил 1,61 на 100 тыс. в общей численности населения, 

2,01 у мужчин и 1,23 у женщин. Зависимые от возраста 

показатели распространенности были 0,23 у детей 

и подростков (< 15 лет), 1,50 у молодых и лиц среднего 

возраста (15–55 лет) и 2,31 у пожилых людей (> 55 лет). 

Темпы распространенности в зависимости от пола 

и возраста были 0,22 у мужчин и 0,24 у женщин под-

росткового возраста, 1,81 у мужчин и 1,19 у женщин 

молодого возраста, 3,12 у мужчин и 1,64 у женщин 

пожилого возраста. Годовой показатель заболеваемо-

сти был 0,48 на 100 тыс. в общей численности населе-

ния: 0,58 у мужчин и 0,38 у женщин. Зависимость по-

казателя заболеваемости от возраста составила 0,06 

для несовершеннолетних, 0,40 у молодых и 0,73 у по-

жилых людей. Зависимость заболеваемости от пола 

и возраста была 0,05 у мужчин и 0,08 у женщин под-

росткового возраста, 0,50 у мужчин и 0,30 у женщин 

молодого возраста и 0,93 у мужчин и 0,58 у женщин 

пожилой группы. Оба показателя распространенности 

и заболеваемости были очень похожи во всех 8 геогра-

фических областях – от северных до южных районов 

Японии. Таким образом, распространенность и забо-

леваемость ХВДП в Японии были сопоставимы с ана-

логичными показателями европейского населения [39, 

54].

Подобные исследования эпидемиологии ХВДП 

были проведены и в Олмстед Каунти (штат Миннесо-

та, США), в ходе анализа определена частота (в пери-

од с 1982 по 2001 г.) и распространенность заболевания 

(с 1 января 2000 г.). Средний возраст пациентов 

с ХВДП составил 58 лет (диапазон 4–83 года) с меди-

аной продолжительности заболевания на момент по-

становки диагноза 10 мес (диапазон 2–64 мес). Забо-

леваемость ХВДП составила 1,6 на 100 тыс. населения 

в год. Распространенность ХВДП – 8,9 на 100 тыс.  

на 1 января 2000 г. Частота ХВДП аналогична частоте 

острой воспалительной демиелинизирующей полира-

дикулоневропатии в той же популяции [40].

В Мексиканском центре в 1995–2005 гг. провели 

ретроспективное исследование 26 пациентов с ХВДП: 

12 (46,15 %) мужчин и 14 (53,84 %) женщин в возрасте 

от 15 до 71 года (40,17 ± 15,7 года). ХВДП в 20,8 % 

случаев ассоциировалась с другими аутоиммунными 

заболеваниями [55].

В Университете Сан-Паоло (Бразилия) проанали-

зировано качество жизни пациентов с ХВДП. В иссле-

дование был включен 41 пациент с ХВДП, из них 

63,4 % мужчин, средний возраст составил 50,6 года, 

при этом 39 % пациентов нуждались в помощи в по-

вседневной жизни [31].

В Австралии в период с 1980 по 1984 г. проведен 

анализ случаев СГБ и ХВДП. Было выявлено 110 па-

циентов, ежегодный рост заболеваемости среди взро-

слого населения составил 0,9 на 100 тыс. Соотноше-

ние мужчин и женщин – 1,3:1. В 90 % случаев были 

зарегистрированы выраженные изменения при про-

ведении нейрофизиологических исследований [56]. 

Распространенность ХВДП, оцененная по данным 

большой популяции взрослых в Австралии, составля-

ет 1,0–1,9 на 100 тыс. человек. В группе пациентов 

до 20 лет данный показатель был ниже: 0,48 на 100 

тыс. [33].

В странах Африки исследования касались изуче-

ния связи дизиммунных полиневропатий с ВИЧ. Так, 

в больницах в Хараре (Зимбабве) изучили клиниче-

ские особенности ВИЧ у 32 взрослых с воспалитель-

ными демиелинизирующими полиневропатиями: 29 

больных имели СГБ, 3 пациента – ХВДП. Из 29 па-

циентов с СГБ 16 (55 %) были ВИЧ-серопозитивны-

ми, отмечалась более высокая частота ВИЧ-инфек-

ции, чем среди доноров крови, обследованных среди 

населения, обслуживаемого этими больницами. Па-

циенты с ХВДП были ВИЧ-серонегативными [24]. 

Южная Африка представляет собой эпицентр расту-

щей эпидемии ВИЧ в мире, в том числе Квазулу- 

Натал, одна из 9 провинций ЮАР. По оценкам, 

из 5 300 000 человек, инфицированных ВИЧ в Южной 
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Африке, 1 200 000 проживают в провинции Квазулу-

Натал. Среди поражений периферической нервной 

системы у ВИЧ-инфицированных преобладают СГБ, 

ХВДП [25].

По данным Н. А. Супоневой, распространенность 

ХВДП в РФ – в пределах 1–3 на 100 тыс. чел. [13, 14, 

57]. В Сибири, согласно результатам исследований 

Е. А. Кантимировой (на примере ЗАТО Железногорск 

Красноярского края), распространенность СГБ соста-

вила 1,16 на 100 тыс., ХВДП, включая преимущественно 

сенсорную форму, – 25,5 на 100 тыс. взрослого насе-

ления [21, 22]. По данным этой работы, распростра-

ненность ХВДП в Красноярском крае превышает ра-

нее описанные показатели.

В таблице представлены сводные данные эпиде-

миологических исследований в разных регионах 

мира. Как видно из таблицы, распространенность 

ХВДП различается: наиболее высокие показатели 

в Сибирском регионе России, Египте, США. Самые 

низкие показатели зарегистрированы в Японии и Ав-

стралии.

Заключение

Распространенность ХВДП значительно варьирует 

от 1,0 до 25,5 на 100 тыс., что во многом зависит от ди-

зайна проводимого эпидемиологического исследова-

ния (по обращаемости, сплошное). Также такой раз-

брос в показателях распространенности можно 

объяснить разными подходами к выбору критериев 

диагностики, недостаточным учетом пациентов с ати-

пичными формами ХВДП (включая чисто сенсорные 

формы), что требует совершенствования диагностики 

для получения более точных эпидемиологических 

сведений. Определенный вклад в распространенность 

ХВДП вносят климатогеографические условия, а так-

же влияние инфекционных агентов (вирусов семейст-

ва Herpes viridae, ВИЧ). Заболевание встречается 

во всех возрастных группах, чаще среди мужчин.

Эпидемиология хронической воспалительной демиелинизирующей полиневропатии в мире 

Страна, регион Группа населения
Распространен-

ность (на 100 тыс.)
Авторы

Азиатско-Тихоокеанский 
регион, на примере Японии

В общей популяции 1,61

Iijima M., Koike H., Hattori N. et al., 2008; Kusumi 
M. et al., 1995 

0–15 лет 0,06

15–55 лет 0,40

> 55 лет 0,73

Австралия

Общая популяция 1,0-1,9

McLeod et. al., 1999 0–9 лет 0,23

10–19 лет 0,48

Ближний Восток на примере 
Египта

Общая популяция 12 Kandil M.R., Darwish E.S., Khedr E.M. et al., 2012

Европа: 4,18

Англия

Общая популяция 0,67 Lunn M.P., Manji H., Choudhary P.P. et al., 1999

Общая популяция 4,77
Mahdi-Rogers M., Hughes R.A.C., 2014; 
Rajabally Y.A., Nicolas G., Piéret F. et al., 2009

Италия Общая популяция 3,58
Chiò A., Cocito D., Bottacchi E. et al., 2007; Laughlin 
R., Dyck P., Melton L. et al., 2009 

Норвегия Общая популяция 7,7
Lunn M.P., Manji H., Choudhary P.P. et al., 1999; 
Rajabally Y.A., Nicolas G., Piéret F. et al.,2009 

Россия

Общая популяция 1–3 Супонева Н.А. и соавт., 2007, 2013 

Сибирь, на примере ЗАТО 
Железногорск,  

Красноярский край 
25,5 Шнайдер Н.А., Кантимирова Е.А., 2009, 2011

США Общая популяция 8,9 Laughlin R., Dyck P., Melton L. et al., 2009
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