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Аннотация
Введение. Хроническая воспалительная демиелинизирующая полинейропатия (ХВДП) характеризуется многолетним прогрессирующим или рецидиви-
рующим течением, развитием неврологического дефицита и инвалидизации разной степени выраженности. В настоящее время недостаточно изучен 
характер течения ХВДП в отдалённом катамнезе после проведения первичного курса патогенетической терапии и при необходимости поддерживаю-
щего лечения в течение длительного времени.
Цель исследования — оценить клинико-анамнестические характеристики течения ХВДП на отдалённых сроках болезни (больше 5 лет), сравнить 
особенности многолетнего течения ХВДП при разных клинических вариантах и типах дебюта, определить клинические факторы прогноза неблаго-
приятного течения ХВДП.
Материалы и методы. В исследование были включены 45 пациентов с длительностью ХВДП (EAN/PNS 2021) 5 лет и более. Проведён ретроспектив-
ный анализ медицинских документов, сбор клинико-анамнестических данных. С помощью общепринятых международных шкал оценивали неврологи-
ческий дефицит (NIS, MRCss) и степень инвалидизации (INCAT), а также статус активности болезни (CDAS). Для анализа факторов, влияющих на 
ХВДП, были разработаны критерии «неблагоприятного» течения.  
Результаты. Каждый третий (34%) пациент со сроком болезни ХВДП более 5 лет не имел неврологического дефицита и находился в стойкой клиниче-
ской ремиссии (CDAS 1). Подавляющее большинство больных (90%) отвечали на патогенетическую терапию первой линии в первые годы болезни, через 
5 и более лет от момента начала заболевания медикаментозное поддержание ремиссии требовалось лишь половине (53%). Согласно разработанным 
нами критериям неблагоприятное течение (недостаточный ответ на терапию глюкокортикостероидами, необходимость поддерживающих курсов 
терапии, CDAS 3–5) выявлено у 24 (53,3%) участников. Его вероятность повышалась при более позднем возрасте дебюта (47 [30; 50] лет), хроническом 
характере дебюта, задержке в начале патогенетической терапии. Наиболее значимыми факторами оказались низкий общий балл NIS в дебюте болез-
ни (< 60 баллов), а также мультифокальный вариант ХВДП.  
Заключение. Типичная форма ХВДП характеризуется относительно благоприятным течением при условиях своевременной диагностики и начала 
патогенетической терапии. Наилучший статус в отдалённом катамнезе имеют пациенты с остро-подострым дебютом ХВДП. Факторами прогноза 
неблагоприятного течения являются невыраженный неврологический дефицит в дебюте (общий балл по NIS < 60) и мультифокальный вариант ХВДП.
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ли простую для клинического применения классифика-
цию [6]. Согласно предложенной классификации CDAS 
может быть оценён как «излечение/стойкая клиническая 
ремиссия» (CDAS 1A, B), если неврологический статус 
пациента остаётся стабильным 5 и более лет от момента 
проведения патогенетической терапии; при прогрессиру-
ющем или рецидивирующем течении болезни, несмотря 
на иммунотерапию любой продолжительности, пациент 
расценивается как имеющий нестабильное активное за-
болевание (CDAS 5 A, B, C). С её помощью авторы оце-
нили 106 пациентов с ХВДП со средним сроком болезни 
6,4 года и продемонстрировали, что у 11% пациентов с ка-
тамнезом болезни более 5 лет был достигнут стабильный 
неврологический статус без поддерживающей ремиссию 
терапии, в то время как у 18% пациентов оставалось не-
стабильное активное заболевание и отсутствовал доста-
точный ответ на терапию [6]. 

Сложность патофизиологических механизмов ХВДП по-
прежнему оставляет без ответа вопрос, насколько благо-
приятным можно считать течение ХВДП при достаточном 

Введение

Хроническая воспалительная демиелинизирующая поли-
нейропатия (ХВДП) — гетерогенная группа хронических 
курабельных иммуноопосредованных полинейропатий. 
Для ХВДП характерно многолетнее прогрессирующее 
и/или рецидивирующее течение с развитием мышечной 
слабости и сенсорных нарушений разной степени выра-
женности — от лёгких, не влияющих на самообслуживание 
и двигательные возможности пациента, до тяжёлых, при-
водящих к инвалидизации. Обычно пациентам с ХВДП 
требуется долгосрочная поддерживающая патогенетиче-
ская терапия первой или второй линии, при этом до сих 
пор чётко не определены дозы, кратность и продолжитель-
ность такого лечения, не существует лабораторных марке-
ров активности болезни [1–5]. 

С учётом характера течения ХВДП, наличия неврологиче-
ского дефицита и необходимости патогенетического лече-
ния K. Gorson и соавт. ввели понятие «статус активности 
болезни» (CIDP disease activity status, CDAS) и разработа-
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Abstract
Introduction. Chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) is characterized by long-term progressive or relapsing course, neurological deficit, and 
disability of varied severity. The course of CIDP after specific therapy and, if necessary, long-term maintenance treatment are to be studied.
Objective: To evaluate CIDP clinical and history characteristics over the long-term follow-up (> 5 years), to compare long-term CIDP course in a number of clinical 
variants and onset types, and to determine clinical predictors of unfavorable CIDP course.
Materials and methods. The study included 45 patients diagnosed with CIDP based on EAN/PNS 2021 criteria lasting for 5 or more years. Retrospective collec-
tion and analysis of medical records and clinical history were performed. Internationally accepted scales were used to assess neurological deficit (NIS, MRCss), 
disability (INCAT), and disease activity status (CDAS). The criteria of unfavorable course were developed to evaluate factors affecting CIDP course. 
Results. Among the patients with CIDP history of >5 years, each third (34%) had no neurological deficit and remained in long-term clinical remission (CDAS 1). 
The vast majority (90%) responded to first-line therapy in early disease, while only 53% of patients required maintenance treatment in 5 or more years of the onset. 
With the developed criteria (poor response to glucocorticosteroids (GCS), need for maintenance therapy, and CDAS 3–5), unfavourable CIDP course was detected 
in 24 (53.3%) participants. Its probability increased in later onset (47 [30; 50] years), the chronic type of onset, and delayed specific therapy. The most significant 
predictors included low total NIS score at onset (<60 points) and multifocal CIDP. 
Conclusions. The course of typical CIDP is relatively favorable if timely diagnosed, and pathogenetic treatment initiated. Patients with acute and subacute onset 
demonstrate the best long-term status. The predictors of unfavourable disease course include mild neurological deficit at onset (NIS total score <60 points) and 
multifocal CIDP.

Keywords: chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy; predictors of unfavorable course; typical CIDP; multifocal CIDP; disease 
activity status; CDAS

Ethics approval. The study was conducted with the informed consent of the patients. The study protocol was approved by the Ethics 
Committee of the Research Center of Neurology (Protocol No. 8-4/20, 7 October 2020).
Source of funding. The study was conducted by the Research Center of Neurology on state assignment.
Conflict of interest. The authors declare no apparent or potential conflicts of interest related to the publication of this article.
For correspondence: 125367, Russia, Moscow, Volokolamskoye shosse, 80. Research Center of Neurology. E-mail: evmel88@gmail.com. 
Melnik Е.А.

For citation: Melnik Е.А., Arestova А.S., Berdalina I.A., Gnedovskaya E.V., Grishina D.A., Suponeva N.A., Piradov M.A. The long-
term course of chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy: a retrospective study. Annals of Clinical and Experimental Neurology. 
2023;17(4):5–16. (In Russ.)

DOI: https://doi.org/10.54101/ACEN.2023.4.1

Received 26.06.2023 / Accepted 19.09.2023 / Published 25.12.2023



Анналы клинической и экспериментальной неврологии. 2023. Т. 17, № 4. DOI: https://doi.org/10.54101/ACEN.2023.4.1 7

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ. Клиническая неврология
Течение хронической воспалительной демиелинизирующей полинейропатии

Все пациенты подписали информированное согласие на 
участие в исследовании и обработку персональных данных. 
Исследование одобрено Этическим комитетом ФГБНУ 
«Научный центр неврологии» (протокол ЛЭК № 8-4/20 от 
07.10.2020). 

При включении в исследование проводилось однократ-
ное обследование участников со сбором жалоб, анамнеза, 
оценкой неврологического статуса и степени инвалидиза-
ции. Для оценки неврологического статуса использовались 
общепринятые международные шкалы Neuropathy Im-
pairment Score (NIS), Medical Research Council sumscore 
(MRСss), для оценки степени инвалидизации — междуна-
родная шкала, разработанная для пациентов с полинейро-
патией: «Этиология и лечение воспалительной нейропа-
тии» (Inflammatory Neuropathy Cause and Treatment, INCAT) 
[10–15]. Дополнительно проводился ретроспективный 
анализ медицинской документации для определения ха-
рактера течения болезни и ответа на патогенетическую те-
рапию, а также для оценки неврологического статуса в де-
бюте заболевания (на основании результатов обследований 
на момент постановки диагноза ХВДП). 

На основании ретроспективных данных и осмотра на мо-
мент включения в исследование определялись характери-
стики ХВДП:
1) клинический вариант: типичный (тХВДП) или мХВДП;
2) хронический дебют (ХД) (нарастание симптомов 

> 8 нед) или ОПД (< 8 нед); 
3) наличие или отсутствие рецидивирующего течения 

(спонтанного или на фоне терапии) на протяжении все-
го времени болезни;

4) наличие или отсутствие прогрессирующего течения на 
протяжении всего времени болезни.

С учётом результатов неврологического осмотра на момент 
включения в исследование, а также сведений о длитель-
ности заболевания, продолжительности патогенетической 
терапии и ответе на неё у участников определяли статус ак-
тивности ХВДП (CDAS) [6]. 

Для анализа факторов, влияющих на прогноз ХВДП, мы 
разработали критерии неблагоприятного течения. В них 
включена оценка статуса активности ХВДП, а также ха-
рактер ответа на патогенетическую терапию. Принята во 
внимание необходимость поддерживающих курсов те-
рапии первой и/или второй линии. Отдельно учитывали 
недостаточный ответ на терапию глюкокортикостерои-
дами (ГКС), поскольку данный вид лечения проводился 
подавляющему большинству пациентов. Критерии пред-
ставлены в табл. 1. Течение ХВДП признавали неблаго-
приятным, если суммарный балл по предложенным кри-
териям был не менее 4. Иными словами — если при статусе 
CDAS, соответствующем стабильному активному заболе-
ванию (CDAS 3), присутствовал хотя бы 1 из 3 критериев 
неблагоприятного ответа на патогенетическую терапию 
или пациент имел активное заболевание без достигнутой 
стабильности (CDAS 4 или 5), независимо от наличия 
других критериев.

Статистический анализ проводили с применением про-
граммного пакета «SPSS Statistics v. 23.0» («IBM»). Во всех 
случаях использовались двусторонние варианты статисти-
ческих критериев. Нулевая гипотеза отвергалась при уров-
не значимости p < 0,05. 

ответе на патогенетическое лечение и какие факторы с 
высокой вероятностью приводят к неблагоприятному тече-
нию. В неполной мере освещены особенности многолетне-
го течения ХВДП, оценены долгосрочная эффективность и 
переносимость различных терапевтических схем, степень 
сохраняющегося неврологического дефицита и инвалиди-
зации у пациентов, получающих поддерживающее лечение 
в течение длительного времени. Исследования, направлен-
ные на выявление факторов прогноза неблагоприятного 
течения ХВДП, за последние 20 лет единичны. Отсутствие 
унифицированного подхода к отбору и анализу пациентов 
с ХВДП привели к неоднозначным выводам. S. Kuwabara и 
соавт. в результате пятилетнего наблюдения за 38 пациен-
тами установили, что пациенты с полной ремиссией (26%) 
чаще имели подострое начало (4–8 нед), симметричность 
симптомов, хороший ответ на стартовое лечение глюкорти-
костероидами и преобладание нарушений проводимости в 
дистальных отделах нервов [7]. В целом исследователи оце-
нивали долгосрочный прогноз ХВДП как благоприятный, 
хотя 39% пациентов продолжали нуждаться в патогенети-
ческой терапии, а 13% имели тяжёлую степень инвалиди-
зации [7]. E. Spina и соавт. в своём длительном наблюде-
нии за 60 пациентами с подтверждённой ХВДП пришли к 
выводу, что тяжёлый неврологический дефицит в начале 
болезни и дебют в более старшем возрасте являются небла-
гоприятными прогностическими факторами, приводящи-
ми к длительной нетрудоспособности независимо от про-
должительности болезни [8]. В исследовании A. Al-Zuhairy 
и соавт., где длительность наблюдения за 51 пациентом 
с ХВДП составила более 10 лет, сделан акцент на своевре-
менном введении патогенетического лечения, поскольку 
выявлена связь долгосрочного прогноза ХВДП со време-
нем инициации терапии [9].

Таким образом, на сегодняшний день недостаточно изуче-
ны особенности длительного течения мультифокального 
варианта ХВДП (мХВДП), охарактеризована судьба паци-
ентов с остро-подострым дебютом (ОПД). Не был система-
тизирован и опубликован российский опыт ведения паци-
ентов дольше 5 лет. Изучение многолетнего течения ХВДП 
может показать, правомерно ли относить его к курабель-
ным заболеваниям с благоприятным прогнозом, и в каких 
случаях стоит предполагать неблагоприятное течение. 

Цель исследования — оценить клинико-анамнестические 
характеристики и особенности течения ХВДП на отдалён-
ных сроках болезни (более 5 лет), сравнить особенности 
многолетнего течения ХВДП при разных клинических ва-
риантах и типах дебюта, определить клинические факторы 
прогноза «неблагоприятного» течения ХВДП.

Материалы и методы

В исследование были включены пациенты старше 18 лет 
с ХВДП, диагностированной в соответствии с критериями 
Европейской академии неврологии и Общества перифери-
ческой нервной системы (EAN/PNS 2021), а также с дли-
тельностью болезни более 5 лет. Пятилетний порог продол-
жительности болезни был выбран с учётом клинических 
рекомендаций по определению CDAS [6]. При выявлении 
патологической секреции М-градиента (электрофорез бел-
ков сыворотки крови и мочи с иммунофиксацией панелью 
антисывороток IgG/A/M/каппа/лямбда) и тяжёлой со-
матической патологии в стадии декомпенсации пациенты 
в исследование не включались. 
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[35; 94], общий балл MRCss 54 [46; 58]) и степень инвали-
дизации (общий балл INCAT 3 [2; 5]). Через 5 и более лет 
от начала болезни отмечалось улучшение этих показателей. 
На момент включения в исследование общий балл NIS со-
ставлял 21 [13; 46], общий балл MRCss — 60 [54; 60], об-
щий балл INCAT — 1 [0; 3] (уровни значимости для срав-
нения с аналогичной оценкой в дебюте: р = 0,001; р = 0,008 
и р = 0,006 соответственно). 

У 15 (33,4%) участников наблюдалась стойкая клиническая 
ремиссия от 5 лет и больше при отсутствии патогенетиче-
ской терапии (CDAS 1 А, В). Ещё 6 (13,3%) пациентов на-
ходились в ремиссии менее 5 лет при отсутствии патогене-
тической терапии (CDAS 2 А, В). У 11 (24,4%) участников 
отмечался стабильный неврологический статус от 1 года 
и более на фоне патогенетической терапии (CDAS 3B), 
ещё у 5 (11,1%) — стабильный неврологический статус от 
3 мес до 1 года на фоне патогенетической терапии (CDAS 
4B). Нестабильное активное заболевание наблюдалось 
у 8 пациентов, при этом 2 (4,4%) участника не принимали 
патогенетическую терапию (CDAS 5B), а 6 (13,3%) — при-
нимали (СDAS 5С).

Для оценки особенностей течения ХВДП были проведены 
сравнения пациентов с ОПД и ХД (табл. 2). Пациенты с 
ОПД на момент начала заболевания были моложе участни-
ков с ХД, хотя различия не достигли статистической зна-
чимости (p = 0,077). Медиана времени от первых проявле-
ний заболевания до его диагностики при ОПД составляла 
1 [1; 3] мес, а при ХД — 10 [4; 66] мес (p < 0,001), что мож-
но объяснить медленным усугублением симптомов при 
ХД. Соответственно, медиана времени от появления пер-
вых симптомов заболевания до начала патогенетической 
терапии при ОПД составляла 1 [1; 2] мес, а при ХД — 
10 [4; 70] мес (p < 0,001). Для участников с ХД было более 
характерно прогрессирующее течение болезни (75% против 
17,6% пациентов с ОПД, р < 0,001). 

На момент начала болезни пациенты с ОПД имели бо-
лее тяжёлый неврологический дефицит по шкалам NIS  
(р < 0,001) и MRCss (p < 0,001), а также более выраженную 
инвалидизацию по шкале INCAT (p < 0,001). Однако на 

Для описания количественных и порядковых переменных 
использовались медиана и квартили, для категориальных — 
частота и доля (в процентах). Сравнение двух несвязанных 
групп по количественным и порядковым переменным про-
водили с помощью теста Манна–Уитни. Для сравнения не-
связанных групп по категориальным переменным исполь-
зовали тест χ2 Пирсона, а при наличии ограничений к его 
применению — точный критерий Фишера. Сравнение двух 
связанных групп по количественным переменным прово-
дили с помощью теста Вилкоксона.

Поиск предикторов неблагоприятного течения ХВДП осу-
ществляли с помощью бинарной логистической регрессии 
с последовательным подбором предикторов по Вальду. 
В модель включались потенциальные предикторы, ото-
бранные в ходе сравнения групп с благоприятным и не-
благоприятным течением заболевания вышеописанными 
методами. Пороговые значения выявленных количествен-
ных предикторов определяли по результатам ROC-анализа 
(Receiver Operator Characteristic) с помощью расчёта индекса 
Йодена.

Результаты

Анализ характера многолетнего течения ХВДП 

В исследование были включены 45 пациентов с длитель-
ностью ХВДП не менее 5 лет, из них 24 (53,3%) женщины, 
21 (46,7%) мужчина. Медиана [Q25%; Q75%] возраста на 
момент включения составляла 50 [37; 58] лет, медиана дли-
тельности заболевания (с момента появления первых сим-
птомов) — 10 [7; 14] лет. 

У 33 (73,3%) больных был диагностирован тХВДП, 
у 12 (26,7%) — мХВДП, других клинических вариантов 
ХВДП в данной выборке не было представлено. В 28 (62,2%) 
случаях заболевание имело ХД, в 17 (37,8%) — ОПД. Про-
грессирование заболевания было характерно для 24 (53,3%) 
пациентов, рецидивы отмечались у 23 (51,1%) больных.

В дебюте болезни участники исследования имели выра-
женный неврологический дефицит (общий балл NIS 56 

Таблица 1. Критерии неблагоприятного течения ХВДП

Table 1. The criteria of unfavorable CIDP

Критерии | Criteria Значение | Value Баллы | Score

Недостаточный ответ на ГКС (отсутствие улучшения на фоне приёма ГКС)
Poor response to GCS (no improvement on GCS)

Нет | No 0

Есть | Yes 1

Есть необходимость поддерживающих курсов ВВИГ/ГКС/ плазмаферез/ГКС + ВВИГ
Need for maintenance treatment (IVIG/GCS/plasmapheresis/GCS + IVIG)

Нет | No 0
Есть | Yes 1

Есть необходимость патогенетической терапии 1-й и/или 2-й линии на момент включения
Need for the 1st and/or the 2nd line specific therapy at baseline

Нет | No 0
Есть | Yes 1

Статус активности ХВДП*
CIDP disease activity status (CDAS)*

1А, 1В 1
2А, 2В 2
3А, 3В 3
4А, 4В 4

5А, 5В, 5С 5

Примечание. ВВИГ — внутривенная высокодозная терапия иммуноглобулином человеческим. *Неблагоприятный статус CDAS при сроке катамнеза ≥ 5 лет: 3А-В, 4А-В, 5А-С.
Note. IVIG, intravenous high-dose human immunoglobulin. *Unfavourable CDAS with follow-up of ≥ 5 years: 3А-В, 4А-В, 5А-С.
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момент включения в исследование (через 5 лет и более от 
начала) участники с ОПД имели менее выраженный невро-
логический дефицит по шкалам NIS (p < 0,001) и MRCss  
(p = 0,012), а также минимальную инвалидизацию по шкале 
INCAT (p = 0,003).

Для оценки особенностей течения ХВДП с учётом клини-
ческого варианта были проведены сравнения пациентов 
с тХВДП и мХВДП (табл. 3). Пациенты с мХВДП на мо-
мент дебюта болезни были старше участников с тХВДП, 
хотя различия не достигли статистической значимости 
(p = 0,083). Медиана времени нарастания симптомов при 
тХВДП составляла 3 [1; 6] мес, тогда как при мХВДП 
симптомы нарастали в течение 66 [7; 132] мес (p = 0,003). 
Это влияло на скорость диагностики заболевания и нача-
ло патогенетической терапии: при тХВДП медиана време-
ни от первых появлений симптомов до начала патогене-
тической терапии составляла 3 [2; 9] мес, а при мХВДП — 
66 [8; 108] мес (p = 0,011). 

Таблица 2. Клинико-анамнестические характеристики пациентов с учётом особенностей дебюта ХВДП

Table 2. Clinical and history characteristics of CIDP patients with various onset types

Характеристика | Characteristics
ОПД (< 8 нед)

ASAO (< 8 weeks)
ХД (> 8 нед)

ChO (> 8 weeks)
p

Число участников, n
Number of participants, n

17 28

Пол, n (%): | Sex, n (%):

мужской | male 9 (52,9%) 12 (42,9%)
0,552

женский | female 8 (47,1%) 16 (57,1%)

Возраст в дебюте заболевания, лет; Me [Q25%; Q75%]
Age at onset, years; Me [Q25%; Q75%]

26 [18; 43] 42 [29; 50] 0,077

Длительность заболевания, лет; Me [Q25%; Q75%]
Disease duration, years; Me [Q25%; Q75%]

10 [8; 13] 10 [7; 15] 0,823

Время от дебюта до начала патогенетической терапии, мес; Me [Q25%; Q75%]
Onset-to-therapy time, months; Me [Q25%; Q75%]

1 [1; 2] 10 [4; 70] < 0,001

Вариант ХВДП, n (%): | CIDP variant, n (%):
тХВДП | typical 15 (88,2%) 18 (64,3%)

0,096
мХВДП | multifocal 2 (11,8%) 10 (35,7%)

Прогрессирующее течение, n (%)
Progressive course, n (%)

3 (17,6%) 21 (75,0%)
< 0.001

Непрогрессирующее течение, n (%)
Non-progressive course, n (%)

14 (82,4%) 7 (25,0%)

Рецидивирующее течение, n (%)
Relapsing course, n (%)

9 (52,9%) 14 (50,0%)
1,000

Отсутствие рецидивов, n (%)
Non-relapsing course, n (%)

8 (47,1%) 14 (50,0%)

NIS, общий балл, Me [Q25%; Q75%]
NIS, total score, Me [Q25%; Q75%]

в дебюте | at onset 94 [76; 97] 41 [24; 55] < 0.001

на момент включения | at baseline 14 [6; 20] 30,5 [20; 66] < 0.001
INCAT, общий балл, Me [Q25%; Q75%]
INCAT, total score, Me [Q25%; Q75%]

в дебюте | at onset 5 [3; 5] 2 [2; 3] < 0.001

на момент включения | at baseline 0 [0; 1] 2 [0; 4] 0,003

Для тХВДП в дебюте заболевания были характерны сим-
метричные симптомы, для мХВДП — асимметричные 
(p = 0,002). В начале болезни у пациентов с тХВДП зна-
чимо чаще отмечалось поражение нижних конечно-
стей: как мышечная слабость (87,9% против 33,3% при 
мХВДП; p = 0,001), так и чувствительные нарушения 
(72,7% против 33,3%; р = 0,034). В дебюте заболевания 
результаты оценки по шкалам NIS, MRcss и INCAT у па-
циентов с тХВДП также свидетельствовали о более тяжё-
лых нарушениях, чем у пациентов с мХВДП (р < 0,001; 
р = 0,002; р = 0,001 соответственно). 

На момент включения в исследование у 15 (45,5%) пациентов 
с тХВДП мышечная слабость отсутствовала. В то же время у 
11 (91,7%) больных мХВДП сохранялись парезы. Пациен-
ты с тХВДП по-прежнему чаще имели симметричные про-
явления заболевания, а больные мХВДП — асимметричные 
(р < 0,001). На момент включения в исследование у пациен-
тов с мХВДП значимо чаще отмечалось поражение верхних 
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Таблица 3. Клинико-анамнестические характеристики пациентов с учётом варианта ХВДП
Table 3. Clinical and history characteristics of patients with CIDP variants

Характеристика | Characteristics
тХВДП

Typical CIDP
мХВДП

Multifocal CIDP
p

Число участников, n | Number of participants, n 33 12

Пол, n (%): | Sex, n (%):

мужской | male 14 (42,4%) 7 (58,3%)
0,501

женский | female; n (%) 19 (57,6%) 5 (41,7%)

Возраст в дебюте заболевания, лет; Me [Q25%; Q75%]
Age at onset, years; Me [Q25%; Q75%]

30 [18; 50] 43 [40; 49] 0,083

Длительность заболевания, лет; Me [Q25%; Q75%]
Disease duration, years; Me [Q25%; Q75%]

10 [7; 15] 8 [6; 11] 0,151

Длительность нарастания симптомов, мес; Me [Q25%; Q75%]
Duration of symptoms worsening, months; Me [Q25%; Q75%]

3 [1; 6] 66 [7; 132] 0,003

Время от дебюта до начала патогенетической терапии, мес; Me [Q25%; Q75%]
Onset-to-therapy time, months; Me [Q25%; Q75%]

3 [1; 6] 70 [12; 132] 0,011

Характер дебюта, n (%): | Onset type, n (%):

ОПД (< 8 нед) | acute-subacute (< 8 weeks) 15 (45,5%) 2 (16,7%)
0,096

ХД (> 8 нед) | chronic (> 8 weeks) 18 (54,5%) 10 (83,3%)

Прогрессирующее течение, n (%) | Progressive course, n (%) 15 (45,5%) 9 (75,0%)
0,101

Непрогрессирующее течение, n (%) | Non-progressive course, n (%) 18 (54,5%) 3 (25,0%)

Рецидивирующее течение, n (%) | Relapsing course, n (%) 18 (54,5%) 5 (41,7%)
0,514

Отсутствие рецидивов, n (%) | Non-relapsing course, n (%) 15 (45,5%) 7 (58,3%)

NIS, общий балл; Me [Q25%; Q75%] | NIS, total score; Me [Q25%; Q75%]

в дебюте | at onset 76 [43; 96] 22 [12; 53]  < 0,001

в катамнезе | at follow-up 20 [10; 28] 63 [20; 81] 0,008

INCAT, общий балл; Me [Q25%; Q75%] | INCAT, total score; Me [Q25%; Q75%]

в дебюте | at onset 3 [2; 5] 2 [1; 2] 0,001

в катамнезе | at follow-up 0 [0; 2] 4 [2; 5] 0,001

Симптомы в дебюте, n (%): | Symptoms at onset, n (%):

двигательные (ВК) | motor (UL) 22 (66,7%) 8 (66,7%) 1,000

двигательные (НК) | motor (LL) 29 (87,9%) 4 (33,3%) 0,001

чувствительные (ВК) | sensory (UL) 20 (60,6%) 8 (66,7%) 1,000

чувствительные (НК) | sensory (LL) 24 (72,7%) 4 (33,3%) 0,034

симметричные | symmetric 28 (84,8%) 4 (33,3%)
0,002

асимметричные | asymmetric 5 (15,2%) 8 (66,7%)

Симптомы в катамнезе, n (%): | Symptoms in the follow-up period, n (%):

двигательные (ВК) | motor (UL) 13 (39,4%) 11 (91,7%) 0,002

двигательные (НК) | motor (LL) 18 (54,5%) 10 (83,3%) 0,096

чувствительные (ВК) | sensory (UL)) 14 (42,4%) 10 (83,3%) 0,020

чувствительные (НК) | sensory (LL) 22 (66,7%) 8 (66,7%) 1,000

симметричные | symmetric 23 (92,0%) 3 (25,0%)
< 0,001

асимметричные | asymmetric 2 (8,0%) 9 (75,0%)

Примечание. ВК — верхние конечности; НК — нижние конечности.
Note. UL, upper limbs; LL, lower limbs.
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конечностей: как мышечная слабость (91,7% против 39,4% 
при тХВДП; p = 0,002), так и чувствительные нарушения 
(83,3% против 42,4% при тХВДП; р = 0,020). Несмотря на 
более тяжёлый дебют заболевания при тХВДП, на момент 
включения в исследование результаты оценки по шкалам 
NIS, MRСss и INCAT у этих участников свидетельствова-
ли о более лёгких нарушениях, чем у пациентов с мХВДП  
(р = 0,008; р = 0,004; р = 0,001 соответственно), что указывает 
на то, что тХВДП лучше поддаётся лечению. 

Анализ патогенетической терапии у пациентов с разными ва-
риантами ХВДП представлен в табл. 4. Примечательно, что 
в отдалённом катамнезе больные мХВДП достоверно чаще, 
чем пациенты с тХВДП, нуждались в патогенетической тера-
пии для поддержания ремиссии (83,3% против 42,4% случаев;  
p = 0,020), а среди участников с ОПД поддерживающая тера-

пия была необходима только 4 (23,5%) больным, в то время 
как среди участников с ХД — 20 (71,4%) человек (р = 0,002). 
Каждый третий пациент, которого лечили ГКС, нуждался в 
терапии препаратами этой группы для поддержания ремис-
сии (38,7% больных тХВДП и 33,3% больных мХВДП), паци-
енты с ОПД получали поддерживающую терапию ГКС толь-
ко в 2 (13,3%) случаях. 

ВВИГ использовали в качестве первичной патогенетиче-
ской терапии, часто при недостаточном эффекте и наличии 
побочных эффектов ГКС. Проведение поддерживающей 
ВВИГ после первичного курса требовалось всем пациен-
там с мХВДП и 9 (52,9%) пациентам с тХВДП. В поддер-
живающей комбинированной терапии ГКС и ВВИГ нуж-
дались 6 (37,5%) участников с тХВДП и 1 (14,3%) участник 
с мХВДП. 

Таблица 4. Анализ патогенетической терапии с учётом клинического варианта ХВДП

Table 4. Evaluation of specific therapy based on CIDP variants

Вариант терапии | Therapeutic options
тХВДП

Typical CIDP
мХВДП

Multifocal CIDP
p

Проводилась патогенетическая терапия, n (%) | Specific therapy, n (%) 32 (97,0%) 9 (75,0%) 0,052

Улучшение в ответ на терапию в целом, n (% от пациентов, которым её проводили)
Overall response to therapy, n (% of the patients received)

31 (96,9%) 7 (77,8%) 0,044

Необходимость поддерживающей терапии на момент включения в исследование, n (%)
Need for follow-up maintenance treatment at baseline, n (%)

14 (42,4%) 10 (83,3%) 0,020

Проведение терапии ГКС; n (%) | GCS therapy; n (%) 31 (93,9%) 9 (75,0%) 0,109

Улучшение в ответ на терапию ГКС, n (% от пациентов, которым её проводили)
Response to GCS, n (% of the patients received)

23 (74,2%) 2 (22,2%) 0,010

Необходимость поддерживающей терапии ГКС, n (% от пациентов, которым её проводили)
Need for follow-up GCS maintenance treatment, n (% of the patients received)

12 (38,7%) 3 (33,3%) 1,000

Проведение плазмафереза; n (%) | Carrying out plasmapheresis; n (%) 23 (69,7%) 5 (41,7%) 0,163

Улучшение в ответ на плазмаферез, n (% от пациентов, которым его проводили)
Response to plasmapheresis, n (% of the patients received)

16 (69,6%) 3 (60,0%) 0,586

Проведение ВВИГ, n (%) | IVIG therapy, n (%) 17 (51,5%) 7 (58,3%) 0,746

Улучшение в ответ на ВВИГ, n (% от пациентов, которым её проводили)
Response to IVIG, n (% of the patients received)

14 (82,4%) 6 (85,7%) 1,000

Необходимость поддерживающей ВВИГ, n (% от пациентов, которым её проводили)
Need for follow-up IVIG maintenance treatment, n (% of the patients received)

9 (52,9%) 7 (100%) 0,054

Необходимость поддерживающей комбинированной терапии ВВИГ и ГКС, 
n (% от пациентов, которым её проводили)
Need for follow-up IVIG + GCS maintenance treatment, n (% of the patients received)

6 (37,5%) 1 (14,3%) 0,366

Проведение терапии иммуносупрессантами, n (%)
Immunosuppression, n (% of the patients received)

8 (24,2%) 3 (25,0%) 1,000

Вариант терапии иммуносупрессантами, n (% от пациентов, которым её проводили):
Immunosuppression options n (% of the patients received):

0,133
азатиоприн | azathioprine 5 (62,5%) 1(33,3%)

циклофосфамид | cyclophosphamide 1 (12,5%) 0 (0%)

ритуксимаб + циклофосфамид | rituximab + cyclophosphamide 2 (25,0%) 0 (0%)

ритуксимаб + азатиоприн | rituximab + azathioprine 0 (0%) 2 (66,7%)

Улучшение в ответ на терапию иммуносупрессантами, 
n (% от пациентов, которым её проводили)
Response to immunosuppression, n (% of the patients received)

2 (25,0%) 0 (0%) 0,206
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Иммуносупрессанты вводили при недостаточном эффек-
те терапии первой линии 8 (24,2%) пациентам с тХВДП 
и 3 (25,0%) пациентам с мХВДП. Проведение иммуносу-
прессивной терапии улучшило состояние у 2 (25,0%) боль-
ных с тХВДП, тогда как при мХВДП улучшения с помощью 
иммуносупрессантов достичь не удалось.

Клинические факторы прогноза 
неблагоприятного течения ХВДП

В соответствии с разработанными нами критериями на мо-
мент включения в исследование неблагоприятное течение 
ХВДП наблюдалось у 24 (52,3%) участников, благоприят-
ное — у 21 (46,7%). Клинико-анамнестические характери-
стики пациентов с различным течением заболевания пред-
ставлены в табл. 5.

У участников с неблагоприятным течением заболевание 
манифестировало в более позднем возрасте — в 47 [30; 
50] лет против 30 [19; 40] лет при благоприятном течении 
(р = 0,049). Также для неблагоприятного течения были 
более характерны ХД (83,3% против 38,1%; р = 0,002) 
и мХВДП (41,7% против 9,5%; р = 0,020).

Пациенты с неблагоприятным течением ХВДП имели 
менее выраженный неврологический дефицит в дебюте 
заболевания. Так, медиана общего балла NIS у них со-
ставляла 44 [24; 71], тогда как у участников с благопри-
ятным течением — 78 [50; 96] (р = 0,006). Однако на 
момент включения в катамнестическое исследование 
неврологический дефицит у пациентов с неблагоприят-
ным течением становился более выраженным. Медиа-
на общего балла NIS у них составляла 52 [24; 74], тогда 
как у участников с благоприятным течением — 12 [8; 21] 
(p < 0,001). 

У участников с неблагоприятным течением проходило 
больше времени от дебюта заболевания до начала пато-
генетической терапии (12 [2; 120] мес против 2 [1; 3] мес; 
р = 0,002). 

По результатам сравнения групп неблагоприятного и бла-
гоприятного течения ХВДП были отобраны следующие 
потенциальные предикторы: возраст в дебюте, характер 
дебюта, продолжительность от дебюта до начала патоге-
нетической терапии, NIS в дебюте, клинический вариант 
ХВДП. 

Таблица 5. Клинико-анамнестические данные участников с различным характером течения ХВДП

Table 5. Clinical and history characteristics of patients with favorable or unfavorable CIDP course

Характеристика | Characteristics
Неблагоприятное 

течение
Unfavourable course

Благоприятное 
течение

Favourable course
p

Число участников, n
Number of participants, n

24 21

Пол, n (%) | Sex, n (%):

мужской | male 11 (45,8%) 10 (47,6%)
1,000

женский | female 13 (54,2%) 11 (52,4%)

Возраст в дебюте заболевания, лет; Me [Q25%; Q75%]
Age at disease onset, years; Me [Q25%; Q75%]

47 [30; 50] 30 [19; 40] 0,049

Время от дебюта до введения патогенетической терапии, мес; Me [Q25%; Q75%]
Period from onset to initiation of therapy, months; Me [Q25%; Q75%]

12 [2; 120] 2 [1; 3] 0,002

Вариант ХВДП, n (%) | CIDP variant, n (%):

тХВДП | typical 14 (58,3%) 19 (90,5%)
0,020

мХВДП | multifocal 10 (41,7%) 2 (9,5%)

Характер дебюта, n (%): | Type of disease onset, n (%):

ОПД (< 8 нед) | acute-subacute (< 8 weeks) 4 (16,7%) 13 (61,9%) 0,002

ХД (> 8 нед) | chronic 20 (83,3%) 8 (38,1%)

NIS в дебюте, общий балл, Me [Q25%; Q75%]
NIS in onset, total score, Me [Q25%; Q75%] 

44 [24; 71] 78 [50; 96] 0,006

Проведение терапии ГКС, n (%)
Carrying out GCS treatment, n (%)

23 (95,8%) 17 (81,0%) 0,169

Проведение плазмафереза, n (%)
Carrying out plasmapheresis, n (%)

17 (70,8%) 11 (52,4%) 0,233

Проведение ВВИГ, n (%)
Carrying out IVIg, n (%)

19 (79,2%) 5 (23,8%) < 0,001

Проведение терапии иммуносупрессантами, n (%)
Carrying out immunosuppressant therapy, n (%)

8 (33,3%) 3 (14,3%) 0,177



Анналы клинической и экспериментальной неврологии. 2023. Т. 17, № 4. DOI: https://doi.org/10.54101/ACEN.2023.4.1 13

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ. Клиническая неврология
Течение хронической воспалительной демиелинизирующей полинейропатии

ном катамнезе ХВДП можно добиться стабильного невро-
логического статуса и отмены поддерживающего лечения. 
Тем не менее у 13,3% участников сохранялось нестабиль-
ное активное течение болезни с недостаточным ответом 
на терапию. 

Уникальностью нашей выборки было наличие больных с 
разными характерами дебюта (ОПД и ХД) и клиническими 
вариантами ХВДП (типичным и мультифокальным), что 
позволило проводить анализ с учётом этих факторов. 

По нашим данным, ОПД ХВДП был характерен для более 
молодых пациентов, по сравнению с ХД, что согласуется с 
результатами G. Liberatore и соавт. [16]. Участники с ОПД 
имели более выраженный неврологический дефицит (NIS 
94 [76; 97]) и степень инвалидизации (INCAT 5 [3; 5]) на 
момент манифестации ХВДП. За счёт этого большинство 
больных с ОПД, несмотря на предполагаемый ложный диа-
гноз ОВДП, в течение месяца от начала заболевания полу-
чали патогенетическую терапию. В то же время при ХД ме-
диана времени от манифестации заболевания до получения 
терапии достигала 10 [4; 70] мес, т.е. задержка в назначении 
патогенетической терапии была существенной. Возмож-
но, это было одной из причин, по которой через 5 и более 
лет от начала заболевания участники с ОПД имели менее 
выраженный неврологический дефицит (NIS 14 [6; 20]) и 
минимальную инвалидизацию (INCAT 0 [0; 1]). Результаты 
S. Kuwabara и соавт. согласуются с нашими данными, однако 
в исследовании G. Liberatore и соавт. у пациентов с ОПД от-
мечалось менее благоприятное течение заболевания [7, 16]. 
Такое несоответствие может объясняться случаями позд-
него распознавания острой ХВДП и длительным ведени-
ем таких пациентов в рамках синдрома Гийена–Барре (без 
назначения терапии ГКС). 

В нашей работе 73% участника имели тХВДП, а 27% — 
мХВДП, что соответствует данным M. Mahdi-Rogers и со-
авт. [17]. В то же время в исследовании P. Doneddu и соавт. 
мХВДП встречалась всего у 4% больных [4]. Следует от-
метить, что в рамках нашей работы отсутствовала возмож-
ность выявления пациентов с аутоиммунными нодопати-
ями с IgG4-антителами (нейрофасцин 155, контактин 1, 
контактин-ассоциированный протеин, изоформы нейро-
фасцина 140/186), которые в соответствии с критериями 
EAN/PNS2021 не относятся к ХВДП из-за особенностей 
клинического фенотипа, течения болезни и резистент-
ности к терапии первой линии [3, 18, 19]. Тем не менее в 
нашем исследовании большинство участников с ОПД 
успешно отвечали на терапию ГКС и имели минимальный 
неврологический дефицит в отдалённом катамнезе, что не 
характеризует пациентов с аутоиммунными нодопатиями, 
в связи с этим мы считаем, что в нашей выборке таких па-
циентов не было. 

В нашем исследовании ОПД чаще наблюдался при тХВДП. 
Однако он отмечался и у 17% больных с мХВДП, для ко-
торого обычно характерно медленно-прогрессирующее 
течение [20]. У большинства участников с тХВДП продол-
жительность нарастания симптомов не превышала 6 мес, и 
в подавляющем большинстве случаев (88%) для установле-
ния диагноза требовалось менее года. В дебюте заболевания 
пациенты с тХВДП имели более выраженные неврологиче-
ский дефицит (NIS 76 [43; 96]) и степень инвалидизации 
(INCAT 3 [2; 5]) по сравнению с мХВДП. Для большинства 
пациентов с тХВДП были характерны симметричные дви-

Анализ модели с включением вышеперечисленных пока-
зателей определил в качестве предикторов течения ХВДП 
общий балл NIS в дебюте и клинический вариант заболе-
вания. В соответствии с результатами анализа вероятность 
неблагоприятного течения повышается при мХВДП, а так-
же, против ожидаемого, при более низком значении обще-
го балла NIS (т.е. при более лёгком неврологическом дефи-
ците) в дебюте заболевания.

Возможности расчёта уровня значимости и отношения 
шансов для выявленных предикторов ограничивались ма-
лым объёмом выборки (малое число случаев в одной из 
категорий предиктора «Клинический вариант ХВДП»). 
Однако качество предиктивной модели оказалось хоро-
шим (уровень значимости для модели р < 0,001; псевдо-R2 
Найджелкерка = 0,456; уровень значимости для критерия 
Хосмера–Лемешева р = 0,945).

Для отобранного количественного предиктора «общий 
балл NIS в дебюте заболевания» с помощью ROC-анализа 
было определено пороговое значение (рисунок). Площадь 
под кривой [95% доверительный интервал] для данного 
показателя составила 0,739 [0,593; 0,885]. Оптимальное по-
роговое значение по индексу Йодена было определено на 
уровне 60 баллов (вероятность неблагоприятного течения 
ХВДП повышается при общем балле NIS в дебюте заболе-
вания менее 60). Чувствительность и специфичность для 
этой точки составили 71,4 и 70,8% соответственно.

Обсуждение

В нашем исследовании был проведён ретроспективный 
анализ клинико-анамнестических данных достаточно 
большой выборки пациентов с длительностью ХВДП боль-
ше 5 лет. У 33,4% участников CDAS соответствовал клини-
ческой ремиссии без патогенетической терапии в течение 
5 и более лет (CDAS 1А, 1В). Это показывает, что в отдалён-
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вовлечение верхних конечностей. Таким образом, при 
длительном течении болезни не отмечалось трансформа-
ции клинических проявлений в характерный для тХВДП 
симметричный паттерн, что, вероятно, связано с разными 
патофизиологическими механизмами для каждой из форм 
[18, 22]. При этом участники с мХВДП на момент катам-
нестического исследования (на сроках ≥ 5 лет от начала 
болезни) имели статистически значимо более выраженный 
неврологический дефицит (NIS 63 [20; 81]) и степень инва-
лидизации (INCAT 4 [2; 5]) по сравнению с дебютом. CDAS 
у 50% больных с мХВДП соответствовал нестабильному 
активному заболеванию (CDAS 5). Можно предположить, 
что у большинства пациентов с мХВДП возможности па-
тогенетической терапии ограничиваются стабилизацией 
течения болезни. Таким образом, мы получили подробные 
сведения о том, как протекает мХВДП в течение многих 
лет, и смогли представить достаточно аргументов в пользу 
того, что мХВДП не стоит относить к весьма благоприят-
ным, особенно с учётом того, что неврологический дефи-
цит и степень инвалидизации больных с течением времени 
прогрессируют, несмотря на проводимую патогенетиче-
скую терапию.

Результаты нашего исследования согласуются с данными 
G. Fargeot и соавт., которые обращают внимание на важ-
ность дифференцировки мХВДП от других вариантов, 
чтобы прогнозировать терапевтический ответ, который 
обычно хуже, чем при тХВДП. Они также указывают на от-
меченные и нами особенности мХВДП: недостаточную эф-
фективность ГКС и плазмафереза, зависимость от ВВИГ и 
менее благоприятный прогноз при многолетнем течении 
болезни [20]. 

Получив столь подробные сведения об особенностях тече-
ния разных вариантов ХВДП, мы предприняли усилия для 
изучения предикторов неблагоприятного течения данного 
заболевания. В качестве критериев неблагоприятного те-
чения на основании своего опыта и проведённых сравне-
ний мы приняли: недостаточный ответ на терапию ГКС; 
необходимость поддерживающих курсов терапии; CDAS, 
равный 3–5 в отдалённом катамнезе. Согласно получен-
ным нами результатам, вероятность неблагоприятного те-
чения при ХВДП повышается при достаточно лёгком не-
врологическом дефиците в дебюте (общий балл NIS < 60), 
серьёзным неблагоприятным фактором также является 
наличие мХВДП. В литературе среди предикторов небла-
гоприятного течения упоминаются поздний дебют, мед-
ленно-прогрессирующее течение, асимметричность сим-
птомов и отсроченная инициация терапии. И, напротив, 
раннее начало и ОПД, симметричность симптомов, тяжё-
лый неврологический дефицит в дебюте, рецидивирую-
щее течение болезни, своевременная инициация патоге-
нетической терапии и достаточный ответ на её введение 
рассматриваются в качестве благоприятных прогности-
ческих факторов [7–9, 16, 23]. Наши данные согласуют-
ся с ранее описанными предикторами течения ХВДП — 
для мХВДП как раз характерны поздний возраст дебюта, 
медленно-прогрессирующее течение, асимметричность 
симптомов и длительный период времени от дебюта до 
начала патогенетической терапии. Факт ассоциации низ-
кого балла по NIS в дебюте с неблагоприятным прогнозом 
может быть обусловлен тем, что треть пациентов выборки 
были с мХВДП, для которых характерен невыраженный 
неврологический дефицит в дебюте, чаще с рук, и мед-
ленно-прогрессирующее течение, также мы не включали 

гательные и чувствительные нарушения в верхних и ниж-
них конечностях с преимущественным вовлечением ног, 
что соответствует клиническим представлениям о данном 
заболевании и полностью укладывается в его клинические 
критерии. 

После установления диагноза почти всем (97%) участникам 
нашего исследования с тХВДП назначалась патогенетиче-
ская терапия. Предпочтение отдавалось ГКС. ВВИГ прово-
дилась половине больных с тХВДП, нередко в комбинации 
с ГКС. Четверти пациентов при недостаточной эффектив-
ности терапии первой линии назначались цитостатики. До 
97% участников с тХВДП отвечали на патогенетическую 
терапию улучшением, в отдалённом катамнезе в терапии 
для поддержания ремиссии нуждались меньше половины 
(42%) таких больных.

Анализ особенностей течения тХВДП показал, что в отда-
лённом катамнезе сохраняются симметричность симпто-
мов и преимущественное вовлечение нижних конечностей. 
В дальнейшем у данных пациентов отмечаются меньшая 
выраженность неврологического дефицита (NIS 20 [10; 28]) 
и степень инвалидизации (INCAT 0 [0; 2]) по сравнению 
с мХВДП. Более того, состояние пациентов с тХВДП че-
рез 5 и более лет после начала было значимо лучше, чем в 
дебюте (менее выраженный неврологический дефицит и 
степень инвалидизации). Это указывает на возможность 
восстановления двигательных функций и увеличения 
функциональной активности пациентов на фоне своевре-
менно назначенной патогенетической терапии, и в целом 
подкрепляет суждение о том, что ХВДП можно отнести к 
курабельным заболеваниям с благоприятным течением. 

Для пациентов с мХВДП в нашем исследовании были ха-
рактерны более поздний возраст дебюта, довольно негру-
бый неврологический дефицит (общий балл NIS 22 [12; 
53]) и лёгкая степень инвалидизации (INCAT 2 [1; 2]) на 
момент начала. Заболевание у них зачастую (66,7%) начи-
налось асимметрично, проявляясь мышечной слабостью и 
чувствительными нарушениями преимущественно в верх-
них конечностях, что является известной особенностью 
мХВДП, но не тХВДП [21]. Отмечалось медленное про-
грессирование симптомов (медиана 66 [7; 132] мес), что 
увеличивало время от дебюта до установления диагноза и, 
соответственно, старта патогенетической терапии. В 57% 
случаях мХВДП была диагностирована не раньше, чем че-
рез 3 года от начала заболевания (66 [8; 108] мес в сравнении 
с 3 [2; 9) мес при тХВДП; р = 0,011). 

Патогенетическая терапия проводилась 75% участникам 
нашего исследования, страдающим мХВДП, остальные 
(25%), с менее грубым неврологическим дефицитом, ожи-
дали получение ВВИГ. Только 22% пациентов с мХВДП от-
вечали улучшением в ответ на терапию ГКС. В 58% случаев 
была назначена ВВИГ, при этом улучшение было достигну-
то у 86% больных, что подкрепляет данные о лучшем ответе 
на ВВИГ, чем ГКС при мХВДП [20]. В отдалённом катам-
незе в терапии для поддержания ремиссии нуждались 83% 
участников с мХВДП, т.е. в 2 раза чаще, чем при тХВДП 
(42,4%; р = 0,02). Таким образом, мы прослеживаем под-
тверждение того, что мХВДП является более сложным и 
трудоёмким для курации по сравнению с тХВДП. 

В отдалённом катамнезе у пациентов с мХВДП сохраня-
лись асимметричность симптомов и преимущественное 
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5 лет только 53% пациентов нуждаются в медикаментозном 
поддержании ремиссии. Вероятность неблагоприятного те-
чения ХВДП повышается при нетяжёлом неврологическом 
дефиците в дебюте (по шкале NIS < 60 баллов) и мХВДП, что 
зачастую сопряжено с отсроченными постановкой диагно-
за и инициацией патогенетической терапии. При мХВДП 
с течением времени сохраняются асимметрия симптомов и 
большая вовлечённость верхних конечностей, а также на-
блюдается прогрессирование с формированием более грубо-
го неврологического и функционального дефицита. ХВДП 
с ОПД зачастую имеет благоприятное течение с менее вы-
раженным неврологическим дефицитом и необходимостью 
поддерживающей терапии лишь в 23,5% случаев в отдалён-
ном катамнезе [24]. 

в исследование пациентов с сенсорным вариантом ХВДП, 
для которых характерны негрубый дефицит и более благо-
приятное течение.

Заключение

тХВДП характеризуется благоприятным профилем течения: 
90% пациентов отвечают на патогенетическую терапию 1-й 
линии в дебюте, 34% пациентов не имеют неврологическо-
го дефицита и находятся в стойкой клинической ремиссии 
спустя 5 и более лет от начала заболевания. При длительном 
течении болезни (более 5 лет) пациенты с тХВДП имеют 
меньшую выраженность неврологического дефицита и сте-
пень инвалидизации, чем в первые годы болезни, а спустя 
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