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РЕЗЮМЕ 

Ïðåäñòàâëåí êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé ðåäêîãî ñêàïóëîïåðîíåàëüíîãî ñèíäðîìà Ñòàðêà–Êàéçåðà ñ óìå-
ðåííîé ñëàáîñòüþ è ãèïîòðîôèåé â ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëàõ êîíå÷íîñòåé, ãðóáûì ïàðåçîì ñòîï, 
íàðóøåíèåì ôóíêöèè õîäüáû è ìåäëåííî-ïðîãðåññèðóþùèì òå÷åíèåì. Êðîìå òîãî, êðàòêî èçëîæå-
íû ñîâðåìåííûå âçãëÿäû íà ýòèîëîãèþ è ïàòîãåíåç äàííîãî çàáîëåâàíèÿ. Ñëó÷àé ïðåäñòàâëÿåò 
èíòåðåñ äëÿ âðà÷åé ðàçëè÷íûõ ñïåöèàëüíîñòåé äëÿ ïðîâåäåíèÿ äèôôåðåíöèàëüíîãî äèàãíîçà âðî-
æäåííûõ íåðâíî-ìûøå÷íûõ çàáîëåâàíèé. 

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: ñêàïóëîïåðîíåàëüíûé ñèíäðîì, ìèîïàòèÿ, êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé. 

 
 

 Ñêàïóëîïåðîíåàëüíûé ñèíäðîì îõâàòûâàåò ãåòåðî-

ãåííóþ ãðóïïó íåðâíî-ìûøå÷íûõ çàáîëåâàíèé, õàðàê-

òåðèçóþùèõñÿ ñëàáîñòüþ ïëå÷åâîãî ïîÿñà è ïåðîíå-
àëüíûõ ìûøö. [1] 

Îïèñàíû ñêàïóëîïåðîíåàëüíûå ñèíäðîìû ñ íàðó-

øåíèåì ÷óâñòâèòåëüíîñòè â äèñòàëüíûõ îòäåëàõ êî-
íå÷íîñòåé (ñèíäðîì Äàâèäåíêîâà) èëè áåç ðàññòðîéñòâ 

÷óâñòâèòåëüíîñòè (ñèíäðîì Êàéçåðà), à òàêæå ñêàïó-

ëîïåðîíåàëüíàÿ ìèîïàòèÿ. Ýòî ïîçâîëÿåò ïðåäïîëî-
æèòü, ÷òî ñóùåñòâóþò, ïî êðàéíåé ìåðå, òðè ïàòîãåíå-

òè÷åñêèå ôîðìû [1, 2]. 

Â 1965 ã. â êðóïíîì èññëåäîâàíèè â íåñêîëüêèõ 
ïîêîëåíèÿõ áûëî îïèñàíî àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîå 

çàáîëåâàíèå ñ äåáþòîì âî âçðîñëîì âîçðàñòå ñî ñïå-

öèôè÷åñêèì ñêàïóëîïåðîíåàëüíûì ðàñïðîñòðàíåíèåì 
ñëàáîñòè è àòðîôèè, êîòîðîå áûëî íàçâàíî ñêàïóëî-

ïåðîíåàëüíûì ñèíäðîìîì Êàéçåðà. Â ãåíåòè÷åñêîì 

àíàëèçå ïåðâîãî ïîêîëåíèÿ áûëà îáíàðóæåíà ãåòåðî-
çèãîòíàÿ ìèññåíñ ìóòàöèÿ ãåíà äåñìèíà (R350P) [2]. 

Ó ÷åëîâåêà ãåí äåñìèíà íàõîäèòñÿ â 2q35 õðîìî-

ñîìå, ðàçëè÷íûå òÿæåëûå ìóòàöèè âûçûâàþò ñåìåéíûå 
èëè ñïîðàäè÷åñêèå ôîðìû ñêåëåòíîé ìèîïàòèè, êîòî-

ðûå ÷àñòî àññîöèèðîâàíû ñ êàðäèîëîãè÷åñêîé ïàòîëî-

ãèåé [3]. 
Ìóòàöèè â ÷åëîâå÷åñêîì ãåíå äåñìèíà â õðîìîñî-

ìå 2q35 âûçûâàþò ñåìåéíûå èëè ñïîðàäè÷åñêèå ôîðìû 

ñêåëåòíîé ìèîïàòèè, ìîðôîëîãè÷åñêè õàðàêòåðèçóþ-
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ùèåñÿ íåíîðìàëüíûì íàêîïëåíèåì äåñìèíà â ìûøå÷-

íûõ ôèáðèëëàõ. ×àùå èìååò ìåñòî àóòîñîìíî-

äîìèíàíòíîå íàñëåäîâàíèå, íî áûëî çàðåãèñòðèðîâàíî 
âñå áîëüøåå ÷èñëî ñïîðàäè÷åñêèõ ñëó÷àåâ è ñëó÷àåâ ñ 

àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûì òèïîì íàñëåäîâàíèÿ [2]. 

Çàáîëåâàíèå ÷àñòî ìàíèôåñòèðóåò âî âòîðîì èëè 
òðåòüåì äåñÿòèëåòèè æèçíè ñ äèñòàëüíîé ñëàáîñòè â 

íèæíèõ êîíå÷íîñòÿõ [3]. 

Ñëàáîñòü è àòðîôèÿ ìûøö ïðåâàëèðóþò â ïëå÷åëî-
ïàòî÷íîé ãðóïïå ìûøö è ðàçãèáàòåëÿõ ñòîïû. Âîçìîæíî 

ìåäëåííîå ðàñïðîñòðàíåíèå àòðîôèé íà ïðîêñèìàëüíûå 

îòäåëû íîã è ìóñêóëàòóðó òàçîâîãî ïîÿñà [4]. 
Ïðèâîäèì êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé ñêàïóëîïåðîíåàëü-

íîãî ñèíäðîìà Êàéçåðà ñ óìåðåííîé ñëàáîñòüþ è ãè-

ïîòðîôèåé â ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëàõ êîíå÷íîñòåé, 
ãðóáûì ïàðåçîì ñòîï, íàðóøåíèåì ôóíêöèè õîäüáû è 

ìåäëåííî-ïðîãðåññèðóþùèì òå÷åíèåì. 

Áîëüíàÿ À., 66 ëåò, íàõîäèëàñü íà ëå÷åíèè â íåâ-
ðîëîãè÷åñêîé êëèíèêå ÑèáÃÌÓ ñ æàëîáàìè íà ñëà-

áîñòü â âåðõíèõ (áîëüøå â ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëàõ) è 

íèæíèõ (ïðåèìóùåñòâåííî â äèñòàëüíûõ îòäåëàõ) êî-
íå÷íîñòÿõ, èç-çà ÷åãî áîëüíàÿ ïëîõî õîäèò, ïàäàåò. 

Áåñïîêîèò çÿáêîñòü ðóê è íîã, îäûøêà ïðè ïîäúåìå 

ïî ëåñòíèöå. 
Àíàìíåç çàáîëåâàíèÿ: ñ÷èòàåò ñåáÿ áîëüíîé â òå-

÷åíèå ÷åòûðåõ ëåò, êîãäà îêðóæàþùèå ñòàëè îòìå÷àòü 

èçìåíåíèÿ â ïîõîäêå, ñòàëà «ïîäâîëàêèâàòü» ëåâóþ 
íîãó, çàòåì ïîÿâèëàñü ñëàáîñòü â äèñòàëüíûõ îòäåëàõ 

íîã, ïàöèåíòêà ñòàëà çàïèíàòüñÿ è ïàäàòü ïðè õîäüáå. 
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Íåîäíîêðàòíî îáðàùàëàñü ê íåâðîëîãó ïî ìåñòó æè-
òåëüñòâà, ïîëó÷àëà òåðàïèþ ïî ïîâîäó õðîíè÷åñêîé 

èøåìèè ãîëîâíîãî ìîçãà 2-é ñòàäèè, âåñòèáóëîàòàêòè-

÷åñêîãî ñèíäðîìà, îäíàêî ñîñòîÿíèå íå óëó÷øàëîñü. 
Ñàìîñòîÿòåëüíî âûïîëíèëà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà 

(28.12.2012): ïðèçíàêè äèñöèðêóëÿòîðíûõ èçìåíåíèé 

íà óðîâíå ìèêðîöèðêóëÿöèè. Óìåðåííî âûðàæåííîå 
ðàñøèðåíèå íàðóæíûõ ëèêâîðíûõ ïðîñòðàíñòâ. Â ïî-

ñëåäíèå äâà ãîäà îòìåòèëà ïîÿâëåíèå ñëàáîñòè â ïðî-

êñèìàëüíûõ îòäåëàõ ðóê. Îáðàòèëàñü ê íåâðîëîãó ïî 
ìåñòó æèòåëüñòâà, ïîëó÷àëà ñîñóäèñòóþ òåðàïèþ áåç 

âèäèìîãî ýôôåêòà. Â ïîñëåäóþùåì ñëàáîñòü â ðóêàõ è 

íîãàõ íàðàñòàëà. Ïîñòóïèëà â íåâðîëîãè÷åñêóþ êëè-
íèêó ÑèáÃÌÓ äëÿ óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà. 

Â àíàìíåçå æèçíè: èìååò êàðäèîëîãè÷åñêóþ ïàòî-

ëîãèþ ñ íàðóøåíèåì ðèòìà ïðåäñåðäèé. 
Ñåìåéíûé àíàìíåç: çàìóæåì, èìååò 2 äåòåé, 30 è 

34 ëåò. Ó äåòåé ïîäîáíûõ æàëîá íåò. Ìàòü óìåðëà â 

74 ãîäà îò çàáîëåâàíèÿ ñåðäöà, ñòðàäàëà îò ñëàáîñòè â 
ðóêàõ è íîãàõ. Ñòàðøàÿ ñåñòðà áîëååò áîëåå 30 ëåò, 

îòìå÷àåò íàëè÷èå ñõîæåé ñëàáîñòè â ðóêàõ è íîãàõ, íå 

õîäèò, îäíîâðåìåííî ñòðàäàåò êàðäèîëîãè÷åñêîé ïà-
òîëîãèåé. Âòîðàÿ ñåñòðà 75 ëåò, áîëååò ñ 50 ëåò, 

ïðåäúÿâëÿåò æàëîáû íà ñëàáîñòü â âåðõíèõ êîíå÷íî-

ñòÿõ, ïðåèìóùåñòâåííî â ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëàõ, 
ñëàáîñòü â íèæíèõ êîíå÷íîñòÿõ, áîëåå âûðàæåííóþ â 

äèñòàëüíûõ îòäåëàõ, òàêæå ñòðàäàåò êàðäèîëîãè÷å-

ñêîé ïàòîëîãèåé (ðèñ. 1). 

 

Ðèñ. 1. Ðîäîñëîâíàÿ ïàöèåíòêè À. 

 
Â íåâðîëîãè÷åñêîì ñòàòóñå âòîðîé ñåñòðû íàáëþ-

äàåìîé íàìè ïàöèåíòêè À.: ïîõîäêà «ïåòóøèíî-

óòèíàÿ». Âñòàåò, îïèðàÿñü íà ðóêè. Ñ äèâàíà áåç ïîä-
äåðæêè íå âñòàåò. Îáúåì äâèæåíèé â âåðõíèõ êîíå÷-

íîñòÿõ îãðàíè÷åí: ëåâóþ ðóêó ïîäíèìàåò âûøå ãîðè-

çîíòàëè íà 20°, ïðàâóþ ðóêó – íà 10°. Ãèïîòðîôèÿ 
m. supraspinatus, m. deltoideus, m. trapezium ñ äâóõ 

ñòîðîí. Ñèëà â m. trapezium ñ äâóõ ñòîðîí 4 áàëëà. 

Ðåôëåêñû ñ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé: ïåðèîñòàëüíûå, 

m. biceps ðåçêî ñíèæåíû, m. triceps ðàâíûå, ñíèæåíû. 
Ãèïîòðîôèÿ I ìåæïàëüöåâîãî ïðîìåæóòêà ñïðàâà. Ñè-

ëà m. iliopsoas 4 áàëëà, m. gluteus – 3 áàëëà, 

m. quadriceps – 4 áàëëà, m. biceps femoris ñïðàâà – 3 
áàëëà, ñëåâà – 4 áàëëà. Òûëüíîå ñãèáàíèå ñòîïû îò-

ñóòñòâóåò ñ äâóõ ñòîðîí. Êîëåííûå ðåôëåêñû âûçûâà-

þòñÿ, ðàâíûå. Àõèëëîâû ðåôëåêñû îòñóòñòâóþò ñ äâóõ 
ñòîðîí (ðèñ. 2). 

 

Ðèñ. 2. Îãðàíè÷åíèå ïîäâèæíîñòè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé ó ñåñòðû 
íàáëþäàåìîé íàìè ïàöèåíòêè À. 

 

Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ ïàöèåíòêè À.: Ïîõîäêà 
«ïåòóøèíàÿ». Âñòàåò ñ ïîëà, îïèðàÿñü íà ðóêè. Íà 

íîñêàõ ñòîèò, íà ïÿòêàõ íå ìîæåò. Ñ ïîëà áåç ïîä-

äåðæêè íå âñòàåò. Îáúåì äâèæåíèé â âåðõíèõ êîíå÷-
íîñòÿõ îãðàíè÷åí: ïðàâóþ ðóêó ïîäíèìàåò íà 90°, ëå-

âóþ – íà 80°. Âÿëûé òåòðàïàðåç (óìåðåííûé â ïðî-

êñèìàëüíûõ îòäåëàõ ðóê è äèñòàëüíûõ îòäåëàõ íîã): 
ãèïîòðîôèÿ m. supraspinatus, m. deltoideus, m. trapezium 

ñ äâóõ ñòîðîí. Ãèïîòðîôèÿ ìûøö áåäðà, áîëüøå ñëåâà. 

Ñèëà â âåðõíèõ êîíå÷íîñòÿõ: m. biceps – 3 áàëëà, 
m. triceps – 4 áàëëà ñ äâóõ ñòîðîí. Ñèëà â êèñòÿõ –  

4 áàëëà ñ äâóõ ñòîðîí. Òîíóñ â âåðõíèõ è íèæíèõ êî-

íå÷íîñòÿõ ñîõðàíåí. Ðåôëåêñû íà âåðõíèõ êîíå÷íî-
ñòÿõ: ïåðèîñòàëüíûå, ñ m. biceps, ñ m. triceps ðàâíûå, 

ñðåäíåé æèâîñòè. Ïàòîëîãè÷åñêèõ êèñòåâûõ è ñòîïíûõ 

çíàêîâ íåò. Êîëåííûå ðåôëåêñû ñðåäíåé æèâîñòè ðàâ-
íûå, àõèëëîâû ðåôëåêñû ñíèæåíû ñ äâóõ ñòîðîí. Ìå-

íèíãåàëüíûõ çíàêîâ íåò. ×óâñòâèòåëüíîñòü ñîõðàíåíà. 

Ôóíêöèÿ ìî÷åâîãî ïóçûðÿ è ïðÿìîé êèøêè íå íàðó-
øåíà (ðèñ. 3). 

Îáñëåäîâàíèå: Îáùåêëèíè÷åñêèå è áèîõèìè÷åñêèå 

ïîêàçàòåëè ó ïàöèåíòêè â ïðåäåëàõ âîçðàñòíîé íîðìû. 
Àíàëèç ñïèííîìîçãîâîé æèäêîñòè áåç ïàòîëîãèè. Ðå-

çóëüòàòû áèîïñèè êîæíî-ìûøå÷íîãî ëîñêóòà îò 

19.02.2014: â áèîïòàòå êîæíî-ìûøå÷íîãî ëîñêóòà áûëè 
îáíàðóæåíû íàðÿäó ñ íîðìàëüíûìè ìèîôèáðèëëàìè 
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ïðèçíàêè àòðîôèè ìèîôèáðèëë. Íà ýëåêòðîíåéðîìèî-
ãðàôèè ïðèçíàêè ìèîïàòè÷åñêîãî ïîðàæåíèÿ. 

 

 

Ðèñ. 3. Îãðàíè÷åíèå ïîäâèæíîñòè âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé  
ó ïàöèåíòêè À. 

 

Â êëèíèêå ïàöèåíòêà ïîëó÷àëà ëå÷åíèå: öåðåáðî-

ëèçèí, âèòàìèíû ãðóïïû Â, âèíïîöåòèí, ãèïîòåíçèâ-
íóþ òåðàïèþ, àíòèêîàãóëÿíòû, àíòèàãðåãàíòû, ëå÷åá-

íóþ ôèçêóëüòóðó, ìàññàæ êîíå÷íîñòåé. Çà âðåìÿ ïðå-

áûâàíèÿ â ñòàöèîíàðå ñîñòîÿíèå ïðàêòè÷åñêè íå 
èçìåíèëîñü, ïðîäîëæàëè áåñïîêîèòü ñëàáîñòü â âåðõ-

íèõ è íèæíèõ êîíå÷íîñòÿõ.  

Çàáîëåâàíèå ó áîëüíîé è åå ñåñòðû ðàçâèâàëîñü 
ïîñòåïåííî. Î âðîæäåííîì õàðàêòåðå áîëåçíè ïîçâî-

ëÿåò ãîâîðèòü ñåìåéíûé àíàìíåç ïàöèåíòêè, íàëè÷èå 

ñõîæåé ñëàáîñòè â ðóêàõ è íîãàõ, îãðàíè÷åíèå ïîä-
âèæíîñòè â êîíå÷íîñòÿõ, íàëè÷èå êàðäèîëîãè÷åñêîé 

ïàòîëîãèè ó ïàöèåíòêè è åå ñòàðøèõ ñåñòåð. Ïåðâûìè 

ñèìïòîìàìè áûëè èçìåíåíèÿ ïîõîäêè, çàòåì ïîÿâè-
ëàñü ñëàáîñòü â äèñòàëüíûõ îòäåëàõ íîã. Ïîñòåïåííî 

çàáîëåâàíèå ïðîãðåññèðîâàëî. Ïðèñîåäèíèëàñü ñëà-

áîñòü â ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëàõ ðóê. Äàííûå ýëåêòðî-

íåéðîìèîãðàôèè ñâèäåòåëüñòâóþò î ìèîïàòè÷åñêîé 
ïðèðîäå çàáîëåâàíèÿ. Áûë ïðîâåäåí äèôôåðåíöèàëü-

íûé äèàãíîç ìåæäó äðóãèìè âðîæäåííûìè ìèîïàòèÿ-

ìè, òàêèìè êàê íåìàëèíîâàÿ ìèîïàòèÿ è ïëå÷åëîïà-
òî÷íî-ëèöåâàÿ ìèîïàòèÿ. 

Íàìè áûëè èçó÷åíû êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ è 

äàííûå ëèòåðàòóðû ïî ýòèì çàáîëåâàíèÿì, è óñòàíî-
âèëåíî, ÷òî ñèìïòîìû áîëåçíè ó ïàöèåíòêè ñîîòâåòñò-

âóþò ïðîÿâëåíèÿì ñêàïóëîïåðîíåàëüíîãî ñèíäðîìà 

Ñòàðêà–Êàéçåðà. Ïðè íåìàëèíîâîé ìèîïàòèè â áèî-
ïñèè, ïðåèìóùåñòâåííî â êðàñíûõ ìûøå÷íûõ âîëîê-

íàõ, âèäíû ñêîïëåíèÿ íåáîëüøèõ òîíêèõ ïàëî÷åê èëè 

íèòåé, êîòîðûå íàçûâàþò íåìàëèíîâûìè òåëüöàìè. Ó 
ïàöèåíòêè À. â áèîïòàòå êîæíî-ìûøå÷íîãî ëîñêóòà 

áûëè îáíàðóæåíû íàðÿäó ñ íîðìàëüíûìè ìèîôèáðèë-

ëàìè ïðèçíàêè àòðîôèè ìèîôèáðèëë, ÷òî áîëåå õà-
ðàêòåðíî äëÿ ñêàïóëîïåðîíåàëüíîãî ñèíäðîìà Ñòàð-

êà–Êàéçåðà. 

Òàêèì îáðàçîì, õàðàêòåðíàÿ êëèíè÷åñêàÿ êàðòèí 
è äàííûå àíàìíåçà ïîçâîëÿþò ïîñòàâèòü äèàãíîç ñêà-

ïóëîïåðîíåàëüíîãî ñèíäðîìà Ñòàðêà–Êàéçåðà ñ óìå-

ðåííîé ñëàáîñòüþ è ãèïîòðîôèåé â ïðîêñèìàëüíûõ 
îòäåëàõ êîíå÷íîñòåé, ãðóáûì ïàðåçîì ñòîï, íàðóøå-

íèåì ôóíêöèè õîäüáû è ìåäëåííî-ïðîãðåññèðóþùèì 

òå÷åíèåì. 
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THE CLINICAL CASE OF STARK–KAESER TYPE SCAPULOPERONEAL SYNDROME 
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ABSTRACT 

We present a rare case of Stark–Kaeser type scapuloperoneal syndrome type with mild weakness and 
hypotrophy in proximal limb, with rough paresis of feet, walking dysfunction and slowly-progressive 
course. The article briefly describes current views on the etiology and pathogenesis of this disease. The 
case is of interest to physicians of various specialties for the differential diagnosis of inherited neuromus-
cular disorders. 
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