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Проведена оценка качества жизни больных с наследственной нейропатией Шарко—Мари—Тута в Красноярском крае. 
Качество жизни оценивали у 28 больных с установленным диагнозом наследственной нейропатии Шарко—Мари—

Тута, используя «Европейский опросник качества жизни — пять направлений», шкалу Ренкина. 
Значительное снижение качества жизни больных с наследственной нейропатией Шарко—Мари—Тута свидетельству-

ет о необходимости разработки стратегии их физической и медико-социальной реабилитации. 
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To assess the life quality in patients with hereditary neuropathy Charcot—Marie—Tooth in the Krasnoyarsk Region. 
Life quality was assessed in 28 patients with confirmed diagnosis of hereditary neuropathy Charcot—Marie—Tooth, using the 

«EuroQuality of Life — 5 Dimention», Rankin scale. 
A significant decline in the quality of life in patients with hereditary neuropathy Charcot—Marie—Tooth suggests the need to 

develop strategies for their physical, medical and social rehabilitation. 
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Введение 

Наследственная нейропатия Шарко—Мари—Тута 
(ННШМТ) является часто встречающейся формой 
среди всех наследственных нейропатий. Распростра-
ненность ННШМТ в популяции составляет 1 случай  
на 3 тыс. населения [1, 5, 8, 9, 11, 15]. Средняя распро-
страненность ННШМТ в Российской Федерации со-
ставляет 5,7 на 100 тыс. населения [4, 8, 9]. Среди ре-
гионов РФ по распространенности ННШМТ Красно-
ярск (9,7 на 100 тыс. населения) занимает одно из 
ведущих мест [3, 4, 9]. Наследственная нейропатия 
ШМТ поражает все расы и национальности независи-
мо от пола и возраста, но чаще страдают люди моло-
дого, трудоспособного возраста (20—30 лет) [4—6, 10, 
11]. Прогредиентное течение заболевания, быстрое 
развитие осложнений (деформации и контрактуры 
кистей и стоп, периферические парезы конечностей), 

отсутствие эффективных средств лечения ННШМТ 
приводят к снижению качества жизни и ранней ива-
лидизации больных ННШМТ. Однако ННШМТ не 
влияет на фертильность и продолжительность жизни 
больных, что обусловливает их значительное накоп-
ление в семьях и в популяции в целом [10, 12, 18, 19]. 

Тяжесть и прогрессирование заболевания зависят 
от типа ННШМТ, но могут сильно варьироваться да-
же в пределах одной семьи. У значительной части па-
циентов болезнь протекает в столь стертой форме, что 
они никогда не обращаются за медицинской помо-
щью. Даже при многолетнем течении болезни у них 
обычно сохраняется способность к самостоятельному, 
хотя и ограниченному передвижению. У других паци-
ентов, особенно с ранним дебютом заболевания, мо-
жет развиться грубый и распространенный двигатель-
ный дефект с выраженными деформациями конечно-
стей и нарушением локомоторных функций. Если до 
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27 лет клинические признаки болезни не диагностиро-
ваны, то риск возможного возникновения первых сим-
птомов в более старшем возрасте составляет 3% [5, 8, 
12, 14, 18, 19]. 

Из-за расстройства двигательных функций (нару-
шение ходьбы, неловкость в движениях пальцев рук), 
атрофий мышц и деформаций конечностей пациентам 
становится трудно выполнять привычную, повседнев-
ную работу, что зачастую приводит к развитию де-
прессивного синдрома. За рубежом данной проблеме 
уделяют большое внимание. Уже больше 25 лет в 
США существует Ассоциация по борьбе с болезнью 
ШМТ, задачами которой является оказание больным 
ННШМТ квалифицированной и своевременной диаг-
ностической, лечебно-профилактической, реабилита-
ционной и психологической помощи [2, 10, 13, 16—
19]. В РФ зачастую диагноз ННШМТ люди восприни-
мают как приговор. Но несмотря на то что в настоя-
щее время кардинального медикаментозного и хирур-
гического лечения ННШМТ нет, замедлить прогрес-
сирование данного заболевания и улучшить качество 
жизни пациентов возможно благодаря ранней диагно-
стике и своевременно начатым лечебно-профилакти-
ческим и реабилитационным мероприятиям. Для этого 
необходимо повышать информированность врачей-
неврологов, семейных врачей, педиатров, ортопедов в 
отношении наследственных нейромышечных заболе-
ваний путем проведения обучающих семинаров и 
школ для снижения количества клинических случаев с 
поздней диагностикой ННШМТ, а также проводить 
обучающие школы для самих пациентов и их родст-
венников, в рамках которых должны рассматриваться 
вопросы рационального выбора профессии, вида 
спорта, создания и планирования семьи, а также во-
просы рационального питания [2, 10, 18, 19].  

Материал и методы 

Исследование проводилось в 2008—2010 гг. в 
рамках комплексной темы НИР № 210-16 «Эпидемио-
логические, генетические и нейрофизиологические 
аспекты заболеваний нервной системы (центральной, 
периферической, вегетативной) и превентивная меди-
цина» (номер государственной регистрации 0120.0 
807480) в условиях кафедры медицинской генетики и 
клинической нейрофизиологии Института последип-
ломного образования Красноярского государственно-
го медицинского университета (КрасГМУ) им. проф. 

В.Ф. Войно-Ясенецкого. Перед проведением иссле-
дования осуществлялся тщательный отбор, осмотр 
обследуемых нейрогенетиком для установления или 
уточнения диагноза наследственной нейропатии 
Шарко—Мари—Тута. Отбор осуществлялся путем 
стратифицированной рандомизации с использовани-
ем критериев включения и исключения, разработан-
ных в соответствии с целью и задачами настоящего 
исследования.  

Критерии включения в исследуемую группу: боль-
ные с наследственной нейропатией Шарко—Мари—
Тута (мужчины и женщины), возраст старше 18 лет, 
жители г. Красноярска и Красноярского края. Крите-
рии исключения: больные с наследственной нейропа-
тией Шарко—Мари—Тута — жители других регионов 
РФ, возраст до 18 лет, пациенты, не желающие отве-
чать на вопросы тестов и опросников, пациенты с дру-
гими наследственными полинейропатиями (в том чис-
ле с наследственной нейропатией со склонностью к 
параличам от сдавления). 

Исследуемую группу составили 28 больных с раз-
вернутой клинической картиной наследственной ней-
ропатии Шарко—Мари—Тута. В исследуемую группу 
вошли больные, находящиеся на стационарном лече-
нии в неврологическом отделении клинической боль-
ницы (КБ) № 51 (г. Железногорск), состоящие на дис-
пансерном учете по наследственной нейропатии Шар-
ко—Мари—Тута в консультативной поликлинике КБ 
№ 51, больные, проходившие стационарное лечение в 
неврологическом отделении городской больницы № 5 
г. Красноярска, а также больные, активно выявленные 
в неврологическом центре эпилептологии, нейрогене-
тики и исследования мозга университетской клиники 
КрасГМУ. Возраст больных варьировал от 18 до 81 
года, средний возраст (38,6 ± 17,4) года (95%-й дове-
рительный интервал (ДИ) 22—52 года), в том числе 16 
(57%) мужчин, средний возраст (32,1 ± 14,8) года 
(95%-й ДИ 22—44 года), 12 (43%) женщин, средний 
возраст (47,3 ± 17,5) года (95%-й ДИ 31—58 лет). Ста-
тистически значимых различий больных по полу и 
возрасту не отмечено (р = 0,4).  

На момент исследования 17 (61%) человек имели 
группу инвалидности по данному заболеванию, из них 
3 (11%) — 1-ю группу, 8 (29%) — 2-ю группу,  
6 (21%) — 3-ю группу. Обследуемым предоставлялись 
для заполнения анкеты: «Европейский опросник каче-
ства жизни — пять направлений» (Walker S., Roser R., 
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1993; Kind P., De Charro F., 1998), шкала Ренкина 
(Rankin J., 1957; Wade D., 1992), содержащие тестовые 
вопросы по тем сферам жизнедеятельности (мобиль-
ность, самообслуживание, бытовая активность, боль 
либо дискомфорт, тревога или депрессия), которые 
могут значительно снижать качество жизни людей. 
Учитывая тот факт, что данная категория больных, как 
правило, некритично относится к своему физическому и 
функциональному состоянию, чтобы исследование бы-
ло максимально объективным, сравнивали ответы в ан-
кетах с данными объективного осмотра (оценка ходь-
бы по прямой, подъем по лестнице, возможность само-
стоятельного одевания и раздевания и др.).  

Обработка полученных результатов проводилась 
с использованием прикладного пакета программ Sta-
tistica 6.0 (StatSoft Inc., США). Статистическая обра-
ботка данных проводилась с использованием обще-
принятых параметрических и непараметрических 
методов сравнения. Параметрические данные пред-
ставляли в виде среднего значения и средней квад-
ратической ошибки и 95%-го доверительного интер-
вала. Различия считали статистически значимыми 
при р ≤ 0,05.  

 

Результаты  

По итогам объективного клинического осмотра у 
26 (89%) пациентов с ННШМТ выявлены нарушения 
статико-локомоторных функций различной степени 
выраженности, а по результатам анкетирования труд-
ности при передвижении отметили 24 (86%) человека 
(рис. 1,а,б). 

а 

 

Некоторые проблемы с самообслуживанием (умы-
вание, одевание) отметили 9 (32%) обследованных 
(рис. 2,а). О проблемах с выполнением повседневных 
привычных обязанностей сообщили 16 (58%) человек, 
из них 15 (54%) сталкивались лишь с некоторыми 
трудностями, 1 (4%) совершенно не мог их выполнять 
(рис. 2,б).  

Боли и (или) дискомфорт испытывали 19 (68%) 
пациентов, из них 16 (57%) испытывали умеренные 
боли либо дискомфорт, 3 (11%) испытывали чрезвы-
чайные боли либо дискомфорт (рис. 2,в). Более поло-
вины обследуемых 15 (68%) находились в тревожном 
либо депрессивном состоянии в связи с наличием и 
прогрессированием ННШМТ, из них у 11 (54%) выяв-
лена умеренная тревога либо депрессия, у 4 (14%) — 
чрезвычайно выраженная тревога (рис. 2,г). 

б 
Рис. 1. Распределение числа клинических случаев в зависимости от 
выраженности нарушения статико-локомоторных функций у паци-
ентов с наследственной нейропатией Шарко—Мари—Тута:  
а — объективное клиническое обследование: 1 — нет нарушений, 2 — 
легкие нарушения, 3 — умеренные нарушения, 4 — выраженные на-
рушения; б — тестирование по Европейскому опроснику качества 
жизни: 1 — нет проблем с передвижением, 2 — некоторые затруд- 
 нения с передвижением, 3 — передвижение в инвалидном кресле 
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Рис. 2. Распределение числа клинических случаев в зависимости от 
качественных показателей качества жизни пациентов с наследст-
венной нейропатией Шарко—Мари—Тута по Европейскому опрос-
нику качества жизни: а — самообслуживание: 1 — нет проблем с 
самообслуживанием, 2 — некоторые проблемы с умыванием либо 
одеванием; б — бытовая активность: 1 — нет проблем с выполне-
нием повседневных привычных обязанностей, 2 — некоторые про-
блемы с выполнением повседневных привычных обязанностей, 3 — 
невозможность выполнять повседневные привычные обязанности; в 
— боль (дискомфорт): 1 — нет боли и (или) дискомфорта, 2 — 
умеренные боли и (или) дискомфорт, 3 — чрезвычайные боли 
и (или) дискомфорт; г — тревога (депрессия): 1 — нет тревоги либо 
депрессии, 2 — умеренная тревога либо депрессия, 3 — чрезвычай-
ная  
 тревога либо депрессия 
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При оценке нарушений жизнедеятельности по 
шкале Ренкин 26 (93%) пациентов имели нарушения 
различной степени выраженности (рис. 3). 

 
Рис. 3. Распределение числа клинических случаев в зависимости от 
нарушения жизнедеятельности у пациентов с наследственной ней-
ропатией Шарко—Мари—Тута по шкале Ренкин: 1 — отсутствие 
существенных нарушений жизнедеятельности, несмотря на наличие 
некоторых симптомов болезни, способен выполнять все обычные 
повседневные обязанности, 2 — легкое нарушение жизнедеятельно-
сти, не способен выполнять некоторые прежние обязанности, но 
справляется с собственными делами без посторонней помощи, 3 — 
умеренное нарушение жизнедеятельности, потребность в некоторой 
помощи, но ходит без посторонней помощи, 4 — выраженное на-
рушение жизнедеятельности, неспособен ходить без посторонней 
помощи, 5 — грубое нарушение жизнедеятельности, прикован  
к постели 

Обсуждение 

Проведенное исследование наглядно демонстри-
рует социально и клинически значимое снижение ка-
чества жизни больных ННШМТ. В возрасте 30—40 
лет многие из них вынуждены передвигаться с посто-
ронней помощью или использовать вспомогательные 
средства (трость, ортезы, инвалидное кресло) либо 
вовсе отказаться от самостоятельных прогулок. Высо-
кая частота встречаемости тревожного и (или) депрес-
сивного состояния у больных ННШМТ обусловлена 
возникающими проблемами с самообслуживанием, 
выполнением повседневных привычных обязанностей 
как на работе, так и в быту, постоянным ощущением 
дискомфорта и боли в мышцах, подвергающихся вто-
ричному повреждению с последующим жировым пе-
рерождением и атрофией. По мере прогрессирования 
заболевания снижается качество жизни.  

Уменьшить трудовые потери путем снижения ин-
валидизации людей молодого трудоспособного воз-

раста возможно только при уделении данной пробле-
ме должного внимания со стороны врачей-нейрогене-
тиков, нейрореабилитологов, психологов, социальных 
работников. Повышение информированности врачей в 
отношении наследственных нейромышечных заболе-
ваний позволит уменьшить количество поздно диаг-
ностируемых клинических случаев. Проведение обу-
чающих школ для пациентов с предоставлением им 
доступной информации о клинических проявлениях, 
диагностике, лечении и профилактике осложнений 
ННШМТ, а также о выборе профессии и вида спорта 
поможет им не оказаться заложниками этого наслед-
ственно обусловленного заболевания. Такая плано-
мерная работа проводится далеко не во всех регионах 
РФ. В рамках корригирующих мероприятий авторами 
подготовлены и тиражированы методические реко-
мендации для пациентов «Что такое борлезнь Шар-
ко—Мари—Тута?», учебное пособие для последип-
ломного образования врачей «Наследственная нейро-
патия Шарко—Мари—Тута», алгоритмы диагностики 
наследственной нейропатии Шарко—Мари—Тута, 
ведется дистанционное консультирование пациентов с 
ННШМТ на медицинском сайте, проводятся мастер-
классы для врачей, школы для пациентов и их родст-
венников. 

Заключение 

Оценка качества жизни и уровня нарушения жиз-
недеятельности у больных ННШМТ с помощью «Ев-
ропейского опросника качества жизни — пять направ-
лений» и шкалы Ренкина является субъективным ме-
тодом и может лишь дополнять или подтверждать 
данные, полученные при клиническом осмотре боль-
ного ННШМТ. 

Для заполнения опросников не требуется много 
времени (2—3 мин), поэтому они могут быть исполь-
зованы в клинической практике как вспомогательный, 
нетрудоемкий метод оценки качества жизни больных 
ННШМТ. 

Настоящее исследование доказывает необходи-
мость проведения пациентам с ННШМТ мероприятий 
по медико-социальной и психологической риабилита-
ции с целью улучшения качества жизни. 
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