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КЛИНИчЕСКИй РАЗБОР

Введение

Мономелическая амиотрофия (МА), или болезнь Хира-
яма, – редкий вариант болезни нижнего мотонейрона, впер-
вые описанный K. Hirayama в 1959 г. [6]. Заболевание харак-
теризуется развитием слабости и атрофий мышц кисти и 
предплечья одной руки с возможным вовлечением прокси-
мальных отделов [2] или асимметричным поражением обеих 
рук, с наличием «холодовых парезов», фасцикуляций, мелкого 
тремора пальцев рук. В «классическом» варианте МА плече- 
лучевая мышца остается интактной. Чувствительные расстрой-
ства, пирамидные симптомы, вовлечение мышц ног не харак-
терны. Большее количество наблюдений было представлено 
в Японии, странах Юго-Восточной Азии [4, 9, 10]. МА преоб-
ладает у мужчин и обычно дебютирует во второй и третьей де-
кадах жизни. Однако описаны случаи с более поздним началом 
[2, 5]. Болезнь прогрессирует в течение нескольких лет (чаще 
3–6 лет), в дальнейшем приобретает стационарное течение 
и не влияет на общую продолжительность жизни пациентов. 

До сих пор нет единого представления об этиологии и па-
тогенезе МА. Основным патогенетическим механизмом за-
болевания считают развитие флексионной миелопатии. Это 
явление объясняется диспропорциональным развитием по-
звоночника и спинного мозга во время бурного роста в юно-
шеском возрасте. [8, 11]. Различные темпы роста между паци-
ентами мужского и женского пола определяют более частую 
распространенность МА у мужчин. При наклоне головы мо-
жет возникать компрессия спинного мозга за счет смещения 
твердой мозговой оболочки, способствующая развитию ише-
мии в вентральных отделах спинного мозга [7].

Материалы и методы

Обследовано 2 пациента с вероятным диагнозом МА. Ме-
тоды исследования: клинико-неврологический, генеа-

логический, биохимический, электрофизиологический 
(игольчатая электромиография – ЭМГ, стимуляционная 
электронейромиография, выполненные на системе Viking 
Select) и нейровизуализационный (МРТ шейного отдела 
позвоночника и головного мозга, выполненные на аппара-
те Siemens).

Результаты

1-е клиническое наблюдение. Пациент К., 34 года, врач-сто-
матолог, обратился амбулаторно в СЗГМУ им. И.И. Мечни-
кова с жалобами на слабость и утомляемость в дистальных 
отделах рук, более выраженную в левой кисти, затруднения 
при письме, выполнении мелких движений, периодиче-
ские тянущие боли в мышцах предплечий. Из анамнеза из-
вестно, что сглаженность контуров мышц кистей наблюда-
лась с подросткового возраста. 

В связи с родом деятельности шейный отдел позвоночни-
ка пациента испытывает значительные, преимущественно 
флексорные, статические нагрузки. С 29 лет в конце рабо-
чего дня стала появляться преходящая слабость сгибателей 
и разгибателей пальцев левой кисти. Летом 2013 г. у паци-
ента возникла выраженная слабость в дистальных отделах 
обеих рук, больше в левой. По результатам МРТ головно-
го мозга и ангиографии магистральных артерий головно-
го мозга и шеи от сентября 2013 г. значимых отклонений 
от нормы не выявлено. По данным МРТ шейного отдела 
позвоночника, выполненной в августе 2013 г., выявлено 
истончение спинного мозга на уровне межпозвонкового 
диска С5–С6, тела позвонка С6. Протяженность участка 
уменьшения размера спинного мозга – 2 см, минималь-
ный передне-задний размер на уровне верхней трети тела 
С6 – 5 мм. Интенсивность сигнала от спинного мозга на 
этом уровне изменена, характеризуется гиперинтенсив-
ным сигналом на Т2 взвешенных изображениях (ВИ), STIR 
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расстройств, менингеальных симптомов нет. Наблюдается 
тремор пальцев вытянутых рук. В позе Ромберга устойчив. 
Пальпация паравертебральных мышц и перкуссия остис-
тых отростков безболезненна. Симптомов натяжения ко-
решков и нервных стволов нет (рис. 2). 

На фоне повторного курса нейрометаболической, антиок-
сидантной терапии пациент отмечал некоторое нарастание 
мышечной силы в руках. На протяжении последующих 
6 мес заболевание не прогрессирует.

2-е клиническое наблюдение. Пациент Т., 51 года, работает 
инженером IT-отдела. Предъявляет жалобы на выраженную 
слабость и похудение мышц правой руки в проксимальном 
и дистальном отделах (не может поднять руку, возможны 
только движения пальцев), на холоде чувствует нарастание 
слабости. Родственники пациента, в т.ч. однояйцевый брат-
близнец, не имеют нервно-мышечных заболеваний. 

Заболевание началось в 20-летнем возрасте, когда появи-
лось небольшое снижение силы в проксимальном отделе 
правой руки. Через 3 года, в 1986 г., в связи с нарастанием 
слабости мышц правой руки был госпитализирован в кли-
нику нервных болезней ЛенГИДУВа. В неврологическом 
статусе определялись атрофии трапециевидной, двуглавой 
и трехглавой мышц правого плеча, снижение сухожильных 
рефлексов с рук справа. На рентгенограмме шейного отде-
ла позвоночника патологических изменений не выявлено. 
После курса симптоматической терапии существенного 
клинического эффекта не наблюдалось. Пациент был вы-
писан с диагнозом «рефлекторный амиотрофический син-
дром», было высказано предположение о наличие мономе-
лической амиотрофии. Со слов пациента, в последующие 
17 лет заболевание не прогрессировало. Но в возрасте 
40 лет без видимых причин усилилась слабость, развились 
атрофии мышц правого плеча, активные движения правой 
руки в проксимальном отделе стали невозможны, появи-
лись трудности при выполнении мелких движений правой 
кистью и фасцикуляции. На МРТ шейного отдела позво-
ночника от 2003 г. определялись минимальные изменения в 
виде выпрямления физиологического лордоза, умеренных 
дегенеративно-дистрофических изменений (уплотнение 
замыкательных пластин тел позвонков, уменьшения вы-
соты межпозвонковых дисков). На уровне сегмента С6–С7 
выявлена левосторонняя задне-латеральная грыжа дис-
ка размерами 0,36 на 0,12 см, межпозвонковые отверстия 
этого уровня интактны. Спинной мозг обычной конфигу-
рации и структуры. Признаки нарушения ликвороцирку-
ляции выявлено не было.

импульсной последовательности, изоинтенсивным сигна-
лом на Т1 ВИ. Зона измененного сигнала располагается в 
центральных отделах спинного мозга, имеет однородную 
структуру, четкие контуры. В субарахноидальном и эпиду-
ральном пространствах изменений не выявлено. На уровне 
сегментов С4–С5, С5–С6. С6–С7 выявляются выражен-
ные дистрофические изменения позвоночника (рис. 1).

При исследовании моторного проведения у пациента К. 
в январе 2014 г. выявлено снижение амплитуд м-ответов с 
нервов рук. Сенсорное проведение в норме. Блоков про-
ведения нет. При игольчатой ЭМГ мышц рук определя-
ются признаки хронического денервационно-реиннер-
вационного процесса. Заключение: хроническое поражение 
мотонейронов передних рогов на уровне сегментов С8–T1 
c 2-х сторон. Данных за генерализацию процесса нет.

Пациент получал нейрометаболическую и сосудистую 
терапию без существенного улучшения, последующие 
6 мес симптоматика не нарастала. Повторно обследован в 
СЗГМУ им. И.И. Мечникова в январе 2014 г. Клиническая 
картина представлена амиотрофическим симптомоком-
плексом в виде умеренных гипотрофий мышц предплечий 
и выраженных гипотрофий мышц возвышений I и V паль-
цев, межкостных мышц, больше слева. Пальпация мышц 
безболезненная. Мышечная сила снижена в разгибателях 
кисти слева до 3 баллов, справа – до 4 баллов, в разгибате-
лях пальцев слева – 4 балла, в мышце, приводящей мизи-
нец, – до 4 баллов с двух сторон. В ногах парезов и атрофий 
нет. Сухожильные и периостальные рефлексы с рук средней 
живости, S≤D; брюшные – живые; коленные и ахилловы 
рефлексы оживлены с 2-х сторон, D=S. Чувствительность 
не нарушена. Патологических рефлексов, координаторных 

рис. 2. пациент К. асимметричные гипотрофии тыльных межкостных мышц.

рис. 1: Мрт шейного отдела позво-
ночника пациента К.
в спинном мозга на уровне С5–С6 
выявляется участок истончения, гипер- 
интенсивный на т2 ви (а), изоин-
тенсивный на т1 ви (Б). определяется 
выраженное уменьшение передне-
заднего размера спинного мозга, с 
локализацией зоны изменений в цен-
тральных отделах (в).
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электролитов крови в пределах физиологической нормы 
у обоих пациентов. Активность сывороточных ферментов 
крови (креатинкиназы и лактатдегидрогеназы) не повы-
шена. Патологии со стороны эндокринных органов не об-
наружено.

Обсуждение

Клиническая картина заболевания в обоих случаях пред-
ставлена синдромом поражения нижнего мотонейрона 
c асимметричным верхним дистальным парапарезом у па-
циента К. и вовлечением в патологический процесс толь-
ко одной верхней конечности у пациента Т. Особенностью 
представленных случаев является начало в молодом воз-
расте, наличие ограниченной зоны поражения спинного 
мозга (передние рога на шейном уровне) и доброкачествен-
ное течение заболевания. 

МА чаще является диагнозом исключения. Прежде всего, 
необходимо проводить дифференциальный диагноз с дис-
когенной миелопатией, различными формами спиналь-
ной амиотрофии, боковым амиотрофическим склерозом, 
моторной мультифокальной невропатией (ММН), сирин-
гомиелией, объемным образованием спинного мозга, ано-
малиями кранио-вертебральной области и шейного отдела 
позвоночника [1, 3].

Данные рентгенографии и МРТ шейного отдела позво-
ночника у представленных больных позволили исключить 
сирингомиелию, объемный процесс в спинном мозге, 
а также дискорадикулярный конфликт. Отсутствие диссо-
циированных расстройств чувствительности также свиде-
тельствует против сирингомиелии.

Результаты ЭМГ и ЭНМГ говорят в пользу переднерого-
вого процесса и опровергают наличие блоков проведения, 
возможных при мультифокальной моторной невропатии. 

После курса нейрометаболической терапии улучшения не 
было, но в дальнейшем состояние стабилизировалось. 

Через 7 лет пациент вновь заметил некоторое нарастание 
слабости в руке. По результатам повторной МРТ шейного 
отдела позвоночника, выполненной в октябре 2010 г., ви-
зуализировалась задняя фораминальная протрузия меж-
позвонкового диска С6–С7 размером до 2 мм, умеренно 
деформирующая прилежащие отделы дурального мешка, 
без медуллорадикулярного конфликта, позвоночный канал 
и структура спинного мозга не изменены. 

По результатам электронейромиографии не определялось 
нарушений сенсорного проведения и блоков проведения. 
Амплитуды м-ответов были снижены больше справа, мор-
фология м-ответов нарушена. При исследовании игольча-
тым электродом выявлялись хронические денервационно-
реиннервационные изменения в мышцах рук, более 
выраженные справа. Заключение: полученные данные мо-
гут соответствовать поражению мотонейронов на уровне 
С5–С8 справа и частично С8 слева. 

В январе 2011 г. в связи с нарастанием мышечной слабо-
сти был госпитализирован в клинику нервных болезней 
СЗГМУ им. И.И. Мечникова, где на основании данных 
обследования и наличия симптомов поражения нижнего 
мотонейрона на шейном уровне справа впервые был по-
ставлен диагноз болезни Хираяма (МА). При последующем 
наблюдении течение заболевания относительно доброка-
чественное.

Контрольное обследование, проведенное через 3 года, от-
рицательной динамики не выявило. В неврологическом 
статусе: мышечная гипотония в правой руке; выраженные 
диффузные атрофии мышц плечевого пояса справа и пра-
вой руки (надостной, подостной, трапециевидной, дель-
товидной, грудной, двуглавой и трехглавой мышц плеча, 
межкостных мышц, мышц возвышений большого пальца и 
мизинца). Сухожильные и периостальные рефлексы с рук 
справа отсутствуют, слева – низкие; коленные и ахилловы 
средней живости, D=S, подошвенные низкие. Силовой па-
рез проксимальных мышц правой руки – до 1 балла, дис-
тальных – до 1,5–2 баллов. Расстройств чувствительности, 
координации, патологических и менингеальных знаков нет 
(рис. 3, 4).

Данные лабораторных исследований: клинический ана-
лиз крови, мочи, биохимического анализа и уровень 

рис. 4. пациент т. диффузная правосторонняя атрофия мышц плечевого пояса
и плеча.

рис. 3. пациент т. атрофии мышц возвышений большого пальца и мизинца
правой руки.
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позвоночника, данные анамнеза (флексионная установка 
шеи) диагноз МА более вероятен.

Второе наблюдение демонстрирует длительное течение 
заболевания, чередование периодов нарастания симпто-
матики и стабилизации состояния, возможно связанные с 
процессами текущей денервации и последующей реиннер-
вации. Исключение других локальных причин поражения 
нижнего мотонейрона позволило выставить диагноз МА.

При клиническом синдроме нижнего мотонейрона необхо-
димо проводить тщательное обследование и дифференци-
альную диагностику с МА, учитывая при этом возможность 
доброкачественного течения заболевания, не исключая де-
бют бокового амиотрофического склероза. Окончательный 
диагноз может быть поставлен только в результате длитель-
ного динамического наблюдения за пациентом.

Несмотря на то, что достоверная диагностика МА на ран-
ней стадии заболевания сложна, а иногда и невозможна, 
мы считаем целесообразным проведение таким больным 
коррекции двигательного стереотипа и профилактики 
флексионной компрессии (воротник Шанца). Возмож-
но, данные мероприятия могут предотвратить дальнейшее 
прогрессирование заболевания.

С целью дальнейшей дифференциальной диагностики сле-
дует выполнить анализ крови на антитела к ганглиозидам 
(GM1), однако они выявляются лишь у четверти пациентов 
с ММН.

Одностороннее поражение на протяжении многих лет и 
наличие здорового близнеца исключает возможность спи-
нальной амиотрофии у 2-го пациента. В свою очередь 1-му 
пациенту для окончательного исключения дистальный 
спинальной амиотрофии (тип V) необходимо выполнить 
ДНК-диагностику. 

Учитывая столь длительное течение заболевания при отсут-
ствии вовлечения в патологический процесс других конеч-
ностей и признаков поражения центрального мотонейрона, 
во 2-м клиническом наблюдении маловероятна модифика-
ция болезни в боковой амиотрофический склероз. Однако 
у 1-го пациента нельзя до конца исключить синдром «сви-
сающих рук», как раннее проявление болезни мотоней-
рона. Необходимо отметить, что дебют его заболевания в 
подростковом возрасте свидетельствует против бокового 
амиотрофического склероза. Поэтому для окончательного 
суждения о характере патологии и установления диагноза 
у 1-го пациента требуется более длительное наблюдение, 
но, учитывая характерные находки на МРТ шейного отдела 
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Мономелическая амиотрофия

Monomelic amyotrophy: a rare variant of lower motor neuron disorder (2 clinical cases)

T.M. Alekseeva, V.S. Demeshonok, N.Yu. Aleksandrov, A.D. Khalikov, M.G. Sokolova

I.I. Mechnikov Northwestern State Medical University, Ministry of Health of the Russian Federation, St. Petersburg, Russia

Keywords: monomelic atrophy, Hirayama's disease, motor neuron disease,
flexion myelopathy, amyotrophic lateral sclerosis, ALS.

Monomelic amyotrophy (MMA) is a rare variant of lower motor 
neuron disease with benign progression. The disease is character-
ized by muscular weakness and atrophy in the hand and forearm 
on one side or asymmetrical lesion of both upper limbs with the 
presence of cold paresis, fasciculations, and fine tremor of the 
fingers. Sensory disorders, pyramidal symptoms, and involve-
ment of the leg muscles are not typical of it. The final diagnosis of 

MMA can be made only on the basis of clinical neurological and 
electrophysiological tests as well as long-term follow-up of the 
patient. Timely recommendations for correction of the move-
ment pattern and prevention of flexion compression may slow 
down the disease progression in some cases and, thereby, improve 
the quality of life of patients. The article describes two clinical 
cases with a probable diagnosis of MMA.
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