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Н
европатия лицевого нерва (HJIH) занимает
второе место по частоте среди всех заболева-
ний периферической нервной системы (после
неврита седалищного нерва) и первое – среди
поражений черепных нервов, что обусловлено

определенными анатомическими особенностями хода
лицевого нерва [1, 2, 19, 20]. Рецидивирующая НЛН –
отсроченное по времени поражение того же или симмет-
ричного лицевого нерва. Это заболевание всегда привлека-
ло к себе пристальное внимание клиницистов, во-первых,
из-за высокой частоты встречаемости – от 3 до 17% от всех
случаев НЛН [14, 20, 21], и во-вторых, вследствие значи-
тельного числа больных с остаточным резидуальным и кос-
метическим дефектами. 

Причины и механизмы возникновения рецидивов до
конца неясны [14, 19, 22]. До недавнего времени большин-
ство авторов рассматривали рецидивирующие невропатии
как проявления генерализованного неврального дефицита
при различных соматических заболеваниях [7, 9, 20, 23]. В
случаях, когда выявить соматическую патологию и соот-
ветственно ассоциировать ее с рецидивом невропатии не
удавалось, повторные эпизоды расценивались клиници-
стами как проявление неэффективности проводимой кон-
сервативной терапии [8–10]. Другие исследователи искали
причину в наследуемых дефектах остеогенеза, аномалиях
развития, а также наследуемой узости каналов, где прохо-
дят компремируемые нервы [2, 6, 8, 23]. 

С первых описаний в литературе обращалось внимание на
относительно большую долю семейных случаев среди
рецидивирующих невропатий [8, 19, 20, 21], и вопрос о
возможной роли наследственности в их развитии подни-
мался уже в 1954 г. [6]. Развитие молекулярной генетики
позволило совершенно по-новому взглянуть на вопрос об
участии наследственных факторов в развитии рецидиви-
рующих поражений периферических нервов [4, 10, 13].

Сегодня уже известен генетический дефект, ответственный
за семейные случаи запястного туннельного синдрома [5,
11]. Ранее был открыт молекулярный дефект наследствен-
ной невропатии со склонностью к параличам от сдавления
(ННПС), ядром клиники которой являются именно реци-
дивирующие невропатии [16]. Однако молекулярный
механизм, обусловливающий рНЛН и, в частности, их
семейные формы, до настоящего времени не известен.
Возможность параллельного, асимптомного вовлечения
нервов конечностей при этой форме ранее не исследова-
лась, не решен и вопрос о рНЛН как изолированном или
генерализованном невральном страдании. 

Целью настоящей работы являлось проведение комплекс-
ного клинико-электронейромиографического и молеку-
лярно-генетического анализа больных со спорадическими
и семейными рецидивирующими невропатиями лицевого
нерва, с определением частоты встречаемости данной
нозологической формы, ее отличительных клинических и
электрофизиологических характеристик, возможных фак-
торов риска и молекулярно-генетического дефекта.

Пациенты и методы исследования

Оценка клинической тяжести пареза лицевой мускулату-
ры проводилась по классификации Rosler [21].
Нейрофизиологическое исследование выполнялось на
электромиографе Viking Select (США). Функциональное
состояние лицевого нерва оценивалось по изменению
латентности и амплитуды М-ответа с обеих сторон при
отведении с m.orbicularis oculi и m.orbicularis oris. В соот-
ветствии с полученными результатами прогноз восста-
новления функции лицевого нерва определялся по крите-
риям, предложенным Ludin [15]. В качестве показателей
нормы использованы собственные результаты исследова-
ния здоровых лиц с поправкой на возраст ± 2,5. Для
выявления скрытой генерализации патологического
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таты, оставляя открытым вопрос об этиологии и патогенетических механизмах рНЛН, ставят задачу определения генетического дефекта,
обусловливающего семейную форму рНЛН.  
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неврального процесса дополнительно исследовались дви-
гательные и чувствительные аксоны срединного, локтево-
го и малоберцового нервов стандартными методами сти-
муляционной ЭНМГ с оценкой дистальной латенции,
амплитуды и скорости распространения возбуждения
[15]. Особое внимание обращалось на проведение
импульса в анатомических местах, типичных для ком-
прессии.

Материалом для молекулярно-генетического исследова-
ния на определение дефекта, характерного для ННПС,
служила ДНК больных с семейной рНЛН и их ближайших
родственников. Для определения типичной делеции раз-
мером 1,5 млн пар нуклеотидов в области 17р11.2-12
использовался анализ аллелей микросателлитных динук-
леотидных (СА)n маркеров [3, 16]. Статистическая обработ-
ка полученных результатов проводилась с использованием
программ Microsoft Excel 2000, Statistica 4.3 for Windows.
Процентные соотношения и средние величины сравнива-
лись с помощью критериев 2 и Стьюдента соответственно. 

Результаты и обсуждение

Нами обследованы клинически и электромиографически
311 больных с НЛН разного генеза в возрасте от 3 до 76 лет.
У 34 (10,9%) из них имелся рецидивирующий характер
НЛН. Средний возраст пациентов с рНЛН был 24,7±14,4
лет; гендерное соотношение (м:ж) – 1:3; среднее число
рецидивов – 2,5±0,7 (от 2 до 5); средняя тяжесть пареза –
2,5±1,7 балла по шкале Rosler. По сравнению с не-рециди-
вирующей спорадической НЛН пациенты с рНЛН имели
более ранний возраст дебюта, меньшую степень тяжести
пареза мимической мускулатуры, более легкие ЭНМГ-
изменения (табл. 1). В неврологическом статусе у 18 боль-
ных с рНЛН были выявлены признаки генерализованной
неврологической симптоматики в виде гипорефлексии,
участков гипестезии, гипотрофии отдельных групп мышц;
у 2 больных были обнаружены признаки pes cavus и у одно-
го – гипотелоризм. 

Больные с рНЛН разделились на 2 группы: 1) 20 пациентов
(59%) без семейного анамнеза; 2) 14 (41%) пациентов с
наличием семейного анамнеза.

У пациентов с рНЛН 1-й группы возможными этиологиче-
скими факторами рНЛН были: герпетическое поражение
– 7 пациентов, сахарный диабет – 2 пациента, рассеянный
склероз – 3 пациента, хроническая воспалительная демие-
линизирующая полиневропатия (ХВДП) – 3 пациента,
болезнь Лайма – один пациент. Клинико-электрофизио-
логические характеристики пациентов в зависимости от
выявленной этиологии представлены в табл. 2.

Статистически значимая разница была получена по клини-
ческой степени тяжести пареза и падению амплитуды М-
ответа. Наиболее значимое падение амплитуды было у
больных рНЛН при герпетическом поражении.
Максимальное удлинение латентности наблюдалось у
больных рНЛН при ХВДП. 

В группе пациентов с рНЛН, вне зависимости от предпо-
лагаемой этиологии, была выявлена значимая корреля-
ция между амплитудой М-ответа и числом рецидивов, а
также между степенью падения амплитуды и тяжестью
пареза. Однако ретроспективный клинико-нейрографи-
ческий анализ пациентов показал, что общепринятые
прогностические ЭНМГ-критерии восстановления лице-
вого нерва [12, 15] у пациентов с рНЛН оказались неин-
формативными. Так, соотношение падения амплитуды
М-ответа пораженной стороны по сравнению со здоро-
вой стороной не коррелировало с исходом восстановле-
ния и соответственно не отражало глубины пареза
мышцы. ЭНМГ-исследование периферических нервов
конечностей у 4 (20%) чел. выявило распространенную
невральную патологию: замедление скорости проведения
по срединному (39±4,6 м/с) и малоберцовому нервам
(32±3,8 м/с), удлинение дистальной латентности (до 30%
от возрастной нормы) и незначительное падение ампли-
туды М-ответов (до 20% от возрастной нормы). При
исследовании мышц денервационной активности
выявлено не было. ЭНМГ-показатели были расценены
как генерализованная первично демиелинизирующая
невропатия, вероятнее всего, связанная с основным
заболеванием (у одного пациента имел место сахарный
диабет 2 типа, у 3 остальных – ХВДП). 

У пациентов 2-й группы (рНЛН с наличием семейного
анамнеза) провоцирующих факторов рецидивов, сопут-
ствующих заболеваний выявить не удалось. Как видно на
рис. 1, в 6 семьях заболевание обнаруживалось в 3 поколе-
ниях, в 2 семьях – в 2 поколениях. У всех больных насле-
дование шло по аутосомно-доминантному типу. 

Установлено, что семейные случаи рНЛН протекали
несколько легче спорадических – с меньшей тяжестью
пареза и частотой осложнений, что, скорее всего, обуслов-
лено меньшим числом рецидивов (табл. 3). Однако при
семейных рНЛН отмечался более ранний дебют заболева-
ния и значительное (6:1) преобладание женщин. Характер
ЭНМГ-изменений при исследовании функционального
состояния лицевого нерва не имел отличительных особен-
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табли ца 1: Сравнительная клинико-электронейромиографическая характери-
стика больных с рецидивирующей и не-рецидивирующей НЛН.

табли ца 2: Клинико-электрофизиологическая характеристика рецидивирующей
НЛН в зависимости от этиологии.

Примечание: ДЛ – дистальная латентность, % A1 и % A2 – процент падения амплитуды М-ответа с круговой
мышцы глаза (А1) и круговой мышцы рта (А2) по сравнению с амплитудой М-ответов на здоровой стороне; 
* р<0,05, ** р<0,005 (при сравнении групп между собой).

Форма
болезни

Возраст,
годы**

Степень пареза,
баллы* ДЛ, мс* % А1** % А2**

рНЛН
(M±) 24,7 ± 14,4 2,5 ± 0,9 5,6 ± 0,2 61,4 ± 9,6 66,1 ± 8,7

НЛН без
рецидивов
(M±)

44,9 ± 17,3 2,8 ± 0,9 4,3 ±  0,5 79,3 ± 11,1 77,2 ± 9,5

Признаки
Идиопати-

ческая
форма

Герпес
Рассеян-

ный
склероз

ХВДП
Критерий

Mann-
Whitney

Клиническая
тяжесть пареза,
баллы (M±)

3,24 ± 0,74 3,97 ± 0,95 1,75 ± 0,57 2,26 ± 0,35 р<0,001

Амплитуда, мВ
(M±)
• m.orbicularis oculi
• m.orbicularis oris

1,0 ± 0,23
1,4 ± 0,28

0,56 ± 0,12
0,75 ± 0,23

1,6 ± 0,65
1,8 ± 0,54

1,3 ± 0,21
1,1 ± 0,50

р<0,01

Латентность, мс
(M±)
• m.orbicularis oculi
• m.orbicularis oris 

4,4 ± 1,4
4,1 ± 2,3

4,1 ± 1,2
3,6 ± 1,8

4,9 ± 1,8
4,6 ± 1,2

5,0 ± 0,4
5,1 ± 0,3

р<0,05



ностей по сравнению с пациентами 1-й группы.
Проведение расширенного ЭНМГ-исследования в группе
семейной рНЛН выявило у 12 (85%) пациентов генерали-
зованную сенсомоторную невропатию. Она характеризо-
валась удлинением дистальной латентности М-ответов (до
35% от возрастной нормы), снижением скорости проведе-
ния возбуждения (по срединному нерву – до 42±2,3 м/с, по
малоберцовому нерву – до 30±4,1 м/с), падением амплиту-
ды сенсорного потенциала (до 80% от возрастной нормы),
отсутствием денервационной активности в мышцах при
проведении игольчатой миографии. Выявленные ЭНМГ-
изменения предполагают демиелинизирующий тип пора-
жения. Учитывая аутосомно-доминантный тип наследова-
ния, молодой возраст, рецидивы НЛН, а также ЭНМГ-
признаки генерализованной демиелинизирующей невро-
патии, мы предположили наличие у этой категории боль-
ных наследственной невропатии с предрасположенностью
к параличам от сдавления. Следует отметить, что у этих
больных не было выявлено блоков проведения, а замедле-
ние скоростей распространения возбуждения соответство-
вало степени удлинения дистальной латентности, что не
укладывалось в описанный в литературе ЭНМГ-паттерн
при ННПС, при которой имеется диссоциация между сте-
пенью удлинения латентности и величиной падения ско-
рости проведения [3, 17, 18].

ДНК-анализ на наличие ННПС у рассматриваемых боль-
ных с семейной рНЛН ни в одном случае не выявил само-
го частого молекулярно-генетического дефекта в виде
делеции локуса 17р11.2. Т.е. с вероятностью 70–80%
(частота ННПС, обусловленных именно делецией локуса
17р11.2) у этих больных исключалось наличие ННПС. 

Несмотря на отрицательный результат ДНК-анализа на
ННПС, обнаружение у 85% больных с семейной рНЛН
изменений сенсомоторного проведения по более чем
одному периферическому нерву (помимо лицевого) пред-
полагает, что заболевание является проявлением генерали-
зованной семейной сенсомоторной полиневропатии.
Особенностью полиневропатии является преимуществен-
ное и рецидивирующее поражение лицевого нерва при
том, что периферические нервы на момент осмотра, неза-
висимо от числа рецидивов и времени дебюта НЛН, стра-
дают субклинически. Вовлечение периферических нервов
обнаруживается только при углубленном осмотре и под-
тверждается объективным снижением скорости проведе-
ния возбуждения при ЭНМГ-исследовании. Наличие
семейного анамнеза заболевания свидетельствует о генети-
ческой детерминированности патологии, но пока еще не
идентифицированной. Необходима оценка ЭНМГ измене-
ний со стороны периферических нервов в динамике для
ответа на вопрос о возможных причинах столь необычного
дебюта семейной полиневропатии с преимущественным
поражением лицевого нерва рецидивирующего характера.
Полученные данные стимулируют поиск генетического
дефекта, обусловливающего семейную форму НЛН.

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ. Клиническая неврология 
Рецидивирующие невропатии лицевого нерва
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рис. 1: Родословные обследованных больных с семейной невропатией лицево-
го нерва.

Черные символы – члены семьи, страдающие рНЛН; стрелки – пробанды.

табли ца 3: Клинико-электрофизиологическая характеристика больных с рециди-
вирующей НЛН с наличием и без семейного анамнеза.

Примечание: * – р<0,05, ** – р<0,005 при сравнении групп между собой.

Показатели
Семейные рецидиви-

рующие НЛН,
N=14 (8 семей)

Рецидивирующие
НЛН без семейного

анамнеза, N=20

Пол, М/Ж 2/12 (1:6**) 7/13 (1:2,5*)

Средний возраст, лет ± SD 28,0 ± 7,0** 33,9 ± 19,9**

Степень тяжести паралича
(M±), баллы 1,67 ± 0,1* 1,57 ± 1,0*

Количество рецидивов 
(M±) 2,1 ± 0,4* 2,5 ± 0,7*

Резидуальный дефект, % 25** 58**

Наличие асимптомно поражен-
ных периферических нервов, % 85** 20**

Средняя амплитуда М-ответа,
мВ (M±) 0,6 ± 0,2 0,7 ± 0,4

Средняя латентность М-ответа,
мс (M±) 4,7 ± 1,8* 5,4 ± 0,9*
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We present results of clinical and electrophysological analysis of
34 patients with recurrent facial neuropathy (rFN). Its frequen-
cy (10.9%) among all forms of facial neuropathies was deter-
mined, and clinical and EMG characteristics, as well as possible
risk factors, were described. A separate group of familial rFN was
identified, and these patients exhibited high percentage of sub-
clinical peripheral nerve involvement. Positive family history,

presence of relapses and electroneurographic features allowed to
suspect hereditary neuropathy with liability to pressure palsy in
these patients. However, molecular analysis of the РМР22 gene
failed to reveal a typical gene deletion. These results leave open
the question about etiology and pathophysiologic mechanisms
of rFN and warrant further studies of genetic defect underlying
a familial form of rFN. 
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