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Аннотация. Мультифокальная моторная нейропатия (ММН) — редкое заболе-
вание, которое характеризуется, согласно проекту клинических рекомендаций, 
как «хроническая дизиммунная множественная невропатия с изолированным по-
ражением двигательных волокон, развитием асимметричных дистальных паре-
зов с преимущественным вовлечением рук». Цель — описать клинический случай 
ММН с верхним вялым парезом мышц верхней конечности. Материалы и мето-
ды. Проведен анализ клинических особенностей и течения ММН у одного паци-
ента; изучены литература, клинические рекомендации Минздрава России по теме. 
В работе представлен долгий путь пациента от появления первых симптомов за-
болевания до постановки диагноза, описаны патогенез, особенности клиниче-
ской картины, критерии достоверного диагноза, дифференциальная диагности-
ка и методы лечения.
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Clinical case

A Case of Multifocal Motor Neuropathy

Mariia A. Mazeeva 1 ✉, Tatiana S. Romanova 1, Marina V. Nesterova 2,  
Nataliia Toporova 1, Elena L. Leiderman 1

 1 Ekaterinburg Medical Research Center for Prophylaxis and Health Protection  
in Industrial Workers, Rospotrebnadzor, Ekaterinburg, Russia

 2 Ural State Medical University, Ekaterinburg, Russia

✉ muzykoy11@mai l . ru

Abstract. Multifocal motor neuropathy is a rare disease that is characterized, accord-
ing to the draft clinical guidelines, as “chronic dysimmune multiple neuropathy with iso-
lated damage to motor fibers, the development of asymmetric distal paresis with predomi-
nant involvement of the arms”. Objective — to describe a clinical case of multifocal motor 
neuropathy (MMN) with superior flaccid paresis of the muscles of the upper limb. Mate-
rials and methods. An analysis of the clinical features and course of MMN in one patient 
was carried out, a study of the literature, and clinical recommendations of the Ministry of 
Health of the Russian Federation on this topic were carried out. This article presents the 
patient’s long journey from the appearance of the first symptoms of the disease to diagno-
sis, describes the pathogenesis, features of the clinical picture, criteria for a reliable diag-
nosis, differential diagnosis and treatment methods.
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Введение. Мультифокальная моторная нейропатия (ММН) — редкое заболе-
вание, которое характеризуется, согласно проекту клинических рекомендаций, 
как «хроническая дизиммунная множественная невропатия с изолированным 
поражением двигательных волокон, развитием асимметричных дистальных 
парезов с преимущественным вовлечением рук, в лечении которой с высокой 
эффективностью используется внутривенная высокодозная иммунотерапия».

Первое упоминание о ММН было в 1982 г. Р. А. Льюис и А. Дж. Сам-
нер (англ. R. A. Lewis, A. J. Sumner) описали ее как редкое заболевание, одну 
из форм множественной мононейропатии, которая клинически проявляет-
ся слабостью и гипотрофией дистальных групп мышц, при этом тоннель-
ный синдром отсутствует [1].
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Частота встречаемости МНН составляет 1–2 случая на 100 000 населения. 
При этом мужчины болеют чаще женщин (3 : 1). Около 80 % больных находит-
ся в возрасте 25–50 лет, а средний возраст начала заболевания — 40 лет. Дан-
ных по распространенности ММН в России нет, т. к. анализ не проводился [1].

Установить патогенез ММН помог такой метод диагностики, как электро-
нейромиография. Проведение ММН позволяет установить нарушение в пе-
риферических нервах, а именно наличие мультифокальных блоков проведе-
ния возбуждения. Основным механизмом возникновения блоков проведения 
возбуждения является формирование аутоантител к антигенам невральных 
липидов (GM1-ганглиозиды). Иммуноопосредованная атака на миелин при-
водит к появлению иммуноглобулинов M, G и А, которые накапливают-
ся в области перехватов Ранвье, где сконцентрированы GM1-ганглиозиды. 
Формируются комплексы, блокирующие натриевые каналы и активизиру-
ющие каналы калия, тем самым нарушается транспорт через мембрану в об-
ласти перехватов Ранвье. Блоки проведения возбуждения постоянные, пер-
систирующие, и это связано с феноменом торможения ремиелинизации [2].

Течение ММН в большинстве случаев медленно, ступенчато прогресси-
рующее, острое начало не характерно. Клиническая картина в большинстве 
случаев включает в себя верхний монопарез или асимметричный парапарез, 
но он всегда вялый, при этом отсутствуют чувствительные, вегетативные на-
рушения, нет болевого синдрома, черепные нервы интактны, центральная 
нервная система сохранна, функции тазовых органов контролируемы, у 50 % 
больных наблюдаются фасцикуляции, сухожильные рефлексы могут быть 
угнетены, нормальны или даже повышены, позднее присоединяется гипо-
трофия паретичных мышц, и не во всех случаях в процесс вовлекаются дви-
гательные волокна нижних конечностей [3].

В настоящее время доказанным методом лечения ММН является пато-
генетическая внутривенная высокодозная иммунотерапия иммуноглобули-
ном человека нормальным. Препараты в этом случае назначаются off-label� 
(по показаниям, не утвержденным государственными регулирующими орга-
нами, не упомянутым в инструкции по применению), потому что в инструк-
ции в перечне показаний отсутствует ММН [3, 4].

Стартовая терапия проводится в условиях круглосуточного стациона-
ра в течение 5 дней, ежедневно вводится препарат иммуноглобулина в дозе 
0,4 г/кг/сутки. Суммарная курсовая доза — 2 г/кг веса пациента. Пациентам 
с установленной ММН необходима длительная непрерывная поддерживаю-
щая внутривенная высокодозная иммунотерапия; если режим введения на-
рушается или препарат резко отменяется, двигательный дефицит может ре-
грессировать и нарастать [5, 6].

Цель — описать клинический случай ММН с верхним вялым парезом 
мышц верхней конечности, в котором промежуток от начальных симпто-
мов заболевания до постановки диагноза составил 9 лет.
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Материалы и методы. Проведен анализ клинических особенностей и те-
чения ММН у одного пациента; изучены литература, клинические рекомен-
дации Минздрава России по теме. При обследовании пациента использова-
ны физикальные, лабораторные и инструментальные методы исследования.

Результаты. Мужчина, 45 лет, инженер, жалуется на слабость в дисталь-
ных отделах правой верхней конечности, в правой стопе.

Симптомы появились в возрасте 36 лет (2013 г.), когда пациент впервые 
ощутил снижение силы в правой кисти и предплечье во время бытовых фи-
зических нагрузок. Чувствительных нарушений не отмечал. За медицинской 
помощью не обращался. В 2018 г. отметил похудание мышц правой верхней 
конечности от плеча до кисти. Впоследствии возникли жалобы на слабость 
правой нижней конечности, дискомфорт при ходьбе. Впервые осмотрен 
неврологом в 2018 г., выставлен предварительный диагноз: миелорадикуло-
патия шейного отдела позвоночника с синдромом бокового амиотрофиче-
ского склероза?

В 2018 г. проведена стимуляционная электронейромиография (ЭНМГ) — 
выявлены блоки проведения справа с n. medianus, но данные не были рас-
ценены как критерий диагностики ММН. На магнитно-резонансной то-
мографии (МРТ) головного мозга и шейного отдела позвоночника (ШОП) 
патологии не выявлено. Проведено 4 курса нейрометаболической терапии 
без положительного эффекта.

В январе 2019 г. пациент снова обратился к неврологу — выставлен ди-
агноз: миелорадикулопатия, правосторонний выраженный верхний мо-
нопарез, назначена сосудистая и метаболическая терапия. На МРТ ШОП 
от февраля 2019 г. впервые выявлено асимметричное утолщение нервных 
стволов плечевого сплетения справа. Пациент повторно обращался к невро-
логу в 2019, 2020 гг., был на приеме у нейрохирурга, назначалась метаболи-
ческая терапия без эффекта.

На консультационном приеме в сентябре 2023 г. в Екатеринбургском ме-
дицинском научном центре (ЕМНЦ) проведена стимуляционная ЭНМГ, 
по результатам которой определены блоки проведения на уровне верхних 
конечностей, удлинение минимальной, средней и максимальной латенции 
F-волн с нижних конечностей, что указывает на демиелинизирующие нару-
шения на проксимальном уровне. Затем была проведена игольчатая ЭНМГ — 
выявлены признаки денервационно-реиннервационного процесса в мышцах 
верхних конечностей. Наличие в большом количестве потенциалов фасци-
куляции в двуглавых мышцах, первой межкостной мышце справа указыва-
ет на вовлечение мотонейронов спинного мозга на уровне шейного отдела. 
Ультразвуковое исследование срединного, локтевого, подмышечного нерва 
справа — признаков патологических изменений нет.

Из протокола исследования: совокупность клинических данных (длитель-
ный характер течения заболевания, прогрессирующая асимметричная мы-
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шечная слабость и атрофия, преимущественно в дистальных отделах), дан-
ные, полученные при стимуляционной ЭНМГ, не позволяют исключить 
мультифокальную моторную нейропатию с блоками моторной проводимо-
сти в пораженных нервах.

16 октября 2023 г. пациент госпитализирован в неврологическое отделе-
ние ЕМНЦ для дообследования и определения тактики лечения. Рекомен-
довано определение антител (АТ) к ганглиозидам (результат от сентября 
2023 г.: GM4, GM2, GM3 — положительно; GD1b — умеренно повышен; 
GD2, GD3 — высокие; АТ к сульфатиду — умеренно повышены).

В неврологическом статусе обращает на себя внимание атрофия тенора 
и межкостных мышц правой кисти, гипотрофия мышц плеча и предплечья 
(преимущественно сгибателей) справа. Мышечная сила в проксимальных от-
делах правой верхней конечности — 4 балла, в дистальных отделах — 3 бал-
ла, слева — 5 баллов. Мышечная сила нижних конечностей с двух сторон со-
хранена. Рефлекс с двуглавой мышцы плеча справа отсутствует, с трехглавой 
справа — резко ослаблен, слева — рефлексы сохранены. Карпорадиальный 
рефлекс справа — отсутствует, слева — ослаблен. Коленный рефлекс спра-
ва отсутствует, слева — живой; ахиллов рефлекс справа отсутствует, слева 
живой. Спонтанные фасцикуляторные подергивания мышц правой верх-
ней конечности.

Лабораторные показатели: повышение уровня креатинфосфокиназы 
в крови до 201,9 Ед/л.

На основании жалоб, клинического течения заболевания, лабораторных 
и инструментальных данных поставлен диагноз: мультифокальная моторная 
нейропатия с верхним вялым монопарезом мышц плеча, предплечья и кисти. 
Пациент направлен к неврологу по месту жительства для решения вопроса о ле-
чение патогенетическим препаратом — внутривенным иммуноглобулином.

Критерии диагностики указаны в клинических рекомендациях по МНН. 
Достоверным является диагноз, который соответствует критериям 1 (мед-
ленно прогрессирующая асимметричная слабость в конечностях), 2 (отсут-
ствие объективных чувствительных расстройств), 8 (исключены признаки 
поражения верхнего мотонейрона), 11 (исключена диффузная симметрич-
ная слабость в дебюте заболевания) и электрофизиологическим критериям 
(1 — достоверный блок проведения, 3 — нормальные показатели проведе-
ния по чувствительным волокнам).

Дифференциальный диагноз проводился с атипичной формой хрониче-
ской воспалительной демиелинизирующей полинейропатии (ХВДП), по-
линейропатиями при сахарном диабете, ревматоидном артрите и боковым 
амиотрофическим склерозом.

Существенным отличием атипичной формы ХВДП (синдром Льюиса — 
Самнера) от мультифокальной моторной нейропатии является наличие чув-
ствительных нарушений как клинически, так и по данным ЭНМГ [7].
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Для множественных компрессионных мононевропатий при сахарном ди-
абете, ревматоидном артрите, нарушении функции щитовидной железы ха-
рактерно наличие чувствительных расстройств и болевого нейропатического 
синдрома, а также наличие сопутствующей органной патологии и лаборатор-
ных изменений (ревмопробы, гормоны щитовидной железы).

Боковой амиотрофический склероз, в отличие от МНН, имеет неуклон-
ное прогрессирование, вовлекается бульбарная мускулатура, мышцы шеи, 
спины, при проведении ЭНМГ — генерализованный денервационно-реин-
нервационный процесс. Нет изменений при ультразвуковом исследовании 
или МРТ стволов плечевого сплетения и нервов [8, 9].

Обсуждение. В работе рассматривается проблема малой осведомленности 
неврологов о ММН, приводящей к тому, что зачастую врачи испытывают труд-
ности при диагностике этого заболевания, а пациенты остаются без адекватной 
и своевременной терапии. Некоторым пациентам, болеющим ММН, ошибочно 
диагностируется боковой амиотрофический склероз, что травмирует их, вызы-
вает чувство страха неизбежной смерти. ММН же, в отличие от бокового амио-
трофического склероза, при своевременном лечении патогенетической терапи-
ей (препараты внутривенного иммуноглобулина) не приводит к инвалидности.

Заключение. На примере представленного клинического случая показа-
ны трудности диагностики и особенности клинической картины ММН. Бла-
гоприятный пятилетний прогноз у таких пациентов связан с своевременно-
стью постановки диагноза и стартом адекватной патогенетической терапии, 
что предупреждает развитие необратимых процессов дегенерации в аксо-
нах моторных волокон. Все это способствует минимизации инвалидизации.

Задержка диагноза (в рассмотренном случае — 10 лет), прогрессирующее 
течение, недостаточный ответ на иммунотерапию, сопутствующие сомати-
ческие заболевания, пожилой возраст могут быть неблагоприятными фак-
торами прогноза [10].
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