
Нижняя спастическая параплегия (болезнь Штрюм-

пеля) – это генетически детерминированное заболевание,

патофизиологическим субстратом которого является пора-

жение пирамидных путей, клинически проявляющееся

прогрессирующим повышением мышечного тонуса, ожив-

лением сухожильных рефлексов, слабостью, преимущест-

венно в нижних конечностях, патологическими симптома-

ми в отсутствие нарушений чувствительности. В 20% случа-

ев выявляются клинические признаки амиотрофии, фасци-

куляции, атаксии, экстрапирамидных симптомов, атрофии

зрительного нерва и когнитивных нарушений [1]. Сущест-

вует более 80 различных фенотипов нижней спастической

параплегии (СП). Расположение локусов генов наследст-

венной спастической параплегии обозначается как spastic

paraplegia loci (SPG) и пронумеровано в порядке их обнару-

жения. Несмотря на открытие более 60 генов, ответствен-

ных за развитие различных типов заболевания, многие па-

циенты с фенотипом данной патологии не имеют иденти-

фицированной мутации гена [2]. Как известно, нижняя СП

не имеет характерных проявлений на магнитно-резонанс-

ной томографии (МРТ) головного и спинного мозга. Если

изменения выявляются по данным нейровизуализации, они

зачастую неспецифичны и зависят от генетического подти-

па. Особенности могут включать: атрофию мозолистого те-
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Представлено собственное клиническое наблюдение редкого сочетания двух патологий нервной системы – нижней спастической

параплегии (болезни Штрюмпеля) и образования полости в центральном канале спинного мозга (гидромиелии). Развитие у паци-

ентки медленно прогрессирующей мышечной слабости и спастичности в ногах было ассоциировано с наличием выявленной при ней-

ровизуализации полости в спинном мозге, что дало повод к ошибочной интерпретации патологии как сирингомиелии. Впоследст-

вии верификация МРТ- и клинических данных позволила трактовать образование полости в спинном мозге как гидромиелию – со-

стояние «доброкачественного», в отличие от сирингомиелии, расширения центрального канала спинного мозга без признаков нев-

рологических проявлений и прогрессирования по данным МРТ. Пересмотр диагноза и клинико-генетический анализ позволили диаг-

ностировать гередитарную нижнюю спастическую параплегию (болезнь Штрюмпеля). Обсуждаются возможные общие патоге-

нетические механизмы гидромиелии и спастической параплегии, а также современные данные о течении, клинических и МРТ-осо-

бенностях гидромиелии и ее разграничении с сирингомиелией.
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The article presents our own clinical observation of a rare combination of two neurological conditions – lower spastic paraplegia (Strumpell

disease) and the formation of a cavity in the central canal of the spinal cord (hydromyelia). The development of slowly progressive muscle weak-

ness and spasticity in the patient's legs was associated with the presence of a cavity in the spinal cord detected on neuroimaging, leading to a

misdiagnosis of syringomyelia. Subsequent review of the MRI and clinical data allowed us to interpret the formation of a cavity in the spinal
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ла; увеличение интенсивности сигнала в заднем отделе вну-

тренней капсулы в режиме T2; атрофию спинного мозга;

увеличение интенсивности сигнала в области передних ро-

гов боковых желудочков в режимах T2 и FLAIR; атрофию

мозжечка [3]; гидроцефалию [4].

Описаны клинические наблюдения сочетания гереди-

тарной СП с другими патологиями нервной системы. Среди

них комбинация с медленно прогрессирующим боковым

амиотрофическим склерозом, при котором у пациентов

с мутациями в гене SPG11, характерными для гередитарной

СП, наблюдались признаки моторного нейронного пораже-

ния, сходные с боковым амиотрофическим склерозом [5].

В работе J. Finsterer и J. Burgunder [6] обсуждается ассоциа-

ция гередитарной нижней СП с нарушениями митохондри-

ального метаболизма, что может приводить к сочетанию

с митохондриальными заболеваниями, такими как оптиче-

ская невропатия Лебера или митохондриальная миопатия.

В наблюдениях, описывающих комбинацию дистонии-пар-

кинсонизма с нижней СП, авторы сообщают о возможном

наличии общих патогенетических механизмов, ассоцииро-

ванных с генетическими мутациями [7]. В статье

C. Blackstone [8] обсуждается ассоциация болезни Штрюм-

пеля с эпилепсией и интеллектуальной недостаточностью,

особенно при мутациях в определенных генах, таких как

SPG11 и SPG15. Особое место в диагностике СП занимают

случаи сочетания неврологических симптомов с наличием

образования полостей в спинном мозге, что требует безус-

ловного обсуждения роли выявляемых при МРТ спиналь-

ных изменений в генезе болезни Штрюмпеля. Подобная ас-

социация патологий является редкой (описаны отдельные

наблюдения), а предполагаемые механизмы мало изучены,

что делает описание каждого клинического случая уникаль-

ным [9–11].

В качестве материалов при проведении анализа

литературы были использованы интернет-платформы

UpToDate, PubMed и Medscape, изучены российские и зару-

бежные источники. Глубина поиска составила свыше 7 лет.

Приводим собственное клиническое наблюдение па-

циентки с сочетанием нижней СП и образования полости

в области центрального канала спинного мозга (гидромие-

лии), выявленного при МРТ. Наличие спинального полост-

ного сигнала при нейровизуализации на протяжении дли-

тельного времени приводило к ошибочному диагнозу. 

К л и н и ч е с к о е  н а б л ю д е н и е
Пациентка К., 61 года, считает себя больной с октября

2012 г., когда появилось ощущение напряженности в правой

нижней конечности, появление ощущения стягивания в ней.

В июне 2016 г. появились аналогичные симптомы в левой ниж-

ней конечности. Обращалась за медицинской помощью амбу-

латорно, получала курсы неспецифической терапии (витами-

ны группы В, ноотропные препараты) с отсутствием клини-

ческого эффекта. Клинические симптомы медленно прогрес-

сировали. В марте 2017 г. появились изменения походки, ощу-

щение слабости и нарушение мелкой моторики в руках. С де-

кабря 2020 г. увеличилась слабость в ногах, стало тяжело

вставать со стула, усилились ощущения стягивания в нижних

конечностях. В 2021 г. обратилась к неврологу, проведена

МРТ головного мозга, шейного отдела позвоночника. По дан-

ным МРТ головного мозга обнаружены единичные изменения

вещества головного мозга сосудистого дисциркуляторного ха-

рактера. Отсутствие костно-невральных аномалий на уров-

не краниовертебрального перехода. По данным МРТ шейного

отдела позвоночника (рис. 1) выявлено расширение централь-

ного канала спинного мозга на уровне позвонков СV и СVI диа-

метром до 2 мм, протяженностью до 35 мм; признаки дегене-

ративно-дистрофических изменений шейного отдела позво-

ночника в виде остеохондроза, спондилоартрита, спондилеза,

протрузии межпозвоночных дисков СV–VI, СVI–VII без признаков

компрессии корешков. По данным медицинской документа-

ции, в неврологическом статусе были обнаружены следующие

изменения: снижение мышечной силы в руках – 4–4,5 балла

в дистальной и проксимальной группах мышц, оживление реф-

лексов, отсутствие изменений мышечного тонуса; снижение

мышечной силы в ногах (проксимально – 4 балла, дистально

справа – 2 балла, слева – 3 балла); повышение мышечного то-

нуса по спастическому типу в нижних конечностях с двух

сторон; высокие сухожильные рефлексы с расширением зон,

клонусы стоп; положительный симптом Бабинского с двух

сторон; отсутствие нарушений поверхностной и глубокой

чувствительности; удовлетворительное выполнение коорди-

наторных проб в руках и невозможность выполнения пяточ-

но-коленной пробы в обеих ногах ввиду грубого пареза; тазо-

вых нарушений нет.

Учитывая наличие клинических признаков поражения

спинного мозга в сочетании с МРТ-признаками образования

полости в шейном отделе спинного мозга, был поставлен диаг-

ноз «сирингомиелия в форме тетрапареза, легкого в руках,

умеренного в ногах». Пациентка была направлена к нейрохи-

рургу для решения вопроса о возможности проведения опера-

тивного лечения в связи с сирингомиелической полостью.

На основании показателей МРТ: небольшого диаметра полос-

ти, отсутствия костно-невральной патологии на уровне кра-

ниовертебрального перехода – нейрохирургическое вмеша-

тельство не было рекомендовано. Больная продолжала наблю-

даться с диагнозом «сирингомиелия» и получала симптомати-

ческое лечение. В 2023 г. в связи с ухудшением состояния (на-

растанием ощущения скованности и слабости в нижних ко-

нечностях, необходимостью использования дополнительных

средств для передвижения) пациентка была направлена на по-

вторное МРТ-исследование головного мозга и шейного отдела

спинного мозга с последующей консультацией невролога.

По данным МРТ головного мозга от 2023 г. – изменения веще-

ства головного мозга дисциркуляторного характера в виде

мультифокальных супратенториальных очагов глиоза. По дан-

ным МРТ шейного отдела спинного мозга от 2023 г. (рис. 2) ди-

намики размеров и положения полости не наблюдалось (в обла-

сти центрального канала, диаметром до 2 мм, протяженно-

стью до 35 мм). Также выявлены дегенеративно-дистрофиче-

ские изменения шейного отдела позвоночника, без признаков

компрессии мозга. 

Анамнез жизни: родилась вторым по счету ребенком

в полной семье. Росла и развивалась нормально. Физиологиче-

ское развитие, по данным медицинской документации, соот-

ветствовало возрасту. У матери пациентки с сорокалетнего

возраста появились слабость и скованность в нижних конеч-

ностях, приведшие к постепенному ограничению передвиже-

ния: передвигалась сначала с использованием трости, позже

ходунков. Сведений о диагнозе не имелось. Соматически значи-

мых патологических изменений не наблюдается.

При обследовании пациентки выявлено следующее.

Сознание ясное, поведение адекватное. Когнитивные функции



не нарушены. Патологии черепных нервов не обнаружено. Мы-

шечная сила в руках – 4 балла в дистальной и проксимальной

группах мышц, рефлексы оживлены. Мышечная сила в ногах:

проксимально – 3 балла, дистально справа – 1 балл, слева –

2 балла. Рефлексы оживлены, вызываются с расширенных зон,

имеются клонусы стоп. Тонус повышен по спастическому ти-

пу в верхних и нижних конечностях с двух сторон. Симптом

Бабинского положителен с двух сторон. Поверхностная и глу-

бокая чувствительность не нарушена. Координаторные пробы:

пальценосовую пробу выполняет удовлетворительно, пяточно-

коленную пробу не выполняет с двух сторон ввиду грубого па-

реза. Тазовых нарушений нет.

В общих клинических анализах крови, мочи, биохимиче-

ских анализах крови, коагулограмме патологических измене-

ний не обнаружено. По данным электронейромиографии:

скорость проведения импульсов по моторным волокнам пери-

ферических нервных стволов на дистальных участках –

в норме; М-ответы – в пределах варианта нормы. При про-

ведении игольчатой электромиографии в исследованных

мышцах не выявлено значимых изменений структуры потен-

циалов двигательных единиц, спонтанная активность не об-

наружена. 

Учитывая прогрессирующую слабость и высокую сте-

пень спастичности в конечностях, медленно прогрессирую-

щее течение заболевания, наличие отягощенного семейного

анамнеза с аналогичной клинической картиной, признаки во-

влечения центрального мотонейрона в патологический про-

цесс по данным объективного осмотра, было принято реше-

ние о пересмотре диагноза и дальнейшего диагностического

поиска. После анализа имеющихся данных был предположен

наследственный характер заболевания с вовлечением цент-

рального двигательного нейрона. Пациентка была направле-

на на генетическую консультацию с подозрением на наличие

геридитарной СП. Заключение генетика: наследственная СП

(болезнь Штрюмпеля), аутосомно-доминантный тип насле-

дования. 

Таким образом, совокупность клинических признаков,

включающих в себя прогрессирующую слабость и спастич-

ность в конечностях, медленно прогрессирующее течение забо-

левания, наличие отягощенного семейного анамнеза с анало-

гичной клинической картиной, признаки вовлечения централь-

ного мотонейрона в патологический процесс по данным объек-

тивного осмотра, выходящей за пределы иннервации СV–VI, за-

ключение генетика позволяют диагностировать у пациентки

нижнюю СП с сопутствующей гидромиелией – без клиниче-

ских проявлений.

О б с у ж д е н и е
В приведенном наблюдении отмечалась клиническая

картина медленно прогрессирующей патологии в виде на-

растающей мышечной слабости и спастичности в верхних

и нижних конечностях, приведших к ограничению само-

стоятельного передвижения и инвалидизации. Интерпре-
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Рис. 1. МРТ-изображения шейного отдела позвоночника 

в сагиттальной (a) и аксиальной (б) плоскости от 2021 г.:

расширение центрального канала спинного мозга на уровне 

позвонков СV и СVI диаметром до 2 мм, протяженностью 

до 35 мм, признаки дегенеративно-дистрофических изменений

шейного отдела позвоночника в виде остеохондроза, 

спондилоартрита, спондилеза, протрузии межпозвоночных

дисков СV–VI, СVI–VII, гипертрофии желтой связки

Fig. 1. Magnetic resonance imaging of the cervical spine 

(year 2021) in the sagittal plane (a) and axial plane (б): widening

of the central canal of the spinal cord at the level of the СV and СVI

vertebrae with a diameter of up to 2 mm and a length of up 

to 35 mm, signs of degenerative-dystrophic changes in the cervical

spine in the form of osteochondrosis, spondyloarthrosis, 

spondylosis, disc protrusion between СV–VI and СVI–VII

and hypertrophy of the ligamentum flavum

Рис. 2. МРТ-изображения шейного отдела позвоночника 

в сагиттальной (a) и аксиальной (б) плоскости от 2023 г.:

расширение центрального канала спинного мозга на уровне 

позвонков СV и СVI диаметром до 2 мм, протяженностью 

до 35 мм, признаки дегенеративно-дистрофических изменений

шейного отдела позвоночника в виде остеохондроза, 

спондилоартрита, спондилеза, протрузии межпозвоночных

дисков СV–VI, СVI–VII без признаков компрессии корешков, 

гипертрофии желтой связки. По сравнению с исследованием

от 2021 г. – без отрицательной динамики

Fig. 2 Magnetic resonance imaging of the cervical spine 

(year 2023) in the sagittal plane (a) and axial plane (б): widening

of the central canal of the spinal cord at the level of vertebrae СV

and СVI with a diameter of up to 2 mm and a length of up 

to 35 mm, signs of degenerative-dystrophic changes in the cervical

spine in the form of osteochondrosis, spondyloarthrosis, spondylo-

sis, protrusion of intervertebral discs СV–VI, СVI–VII without signs 

of root compression, and hypertrophy of the ligamentum flavum.

Compared to the MRI from 2021 – no negative dynamics

а

а

б

б
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тации этого состояния как сирингомиелии способствовало

выявление полости в спинном мозге. В настоящее время

сирингомиелия рассматривается как вторичное образова-

ние полости, связанное с множеством этиологических фа-

кторов. Наиболее распространенным из них является нали-

чие мальформации Киари 1-го типа, вызывающей наруше-

ние ликвородинамики на уровне краниовертебрального

перехода и, как результат, формирование полости в спин-

ном мозге. Типичной локализацией полости при сиринго-

миелии, связанной с мальформацией Киари 1-го типа, яв-

ляется шейно-грудной уровень. Обнаружение на МРТ

мальформации Киари 1-го типа и других аномалий кранио-

вертебрального перехода является дополнительным аргу-

ментом в пользу диагностики сирингомиелии. Типичной

же неврологической картиной является наличие пареза

(чаще периферического или смешанного), прежде всего

в руках, с последующим, но не обязательным, вовлечением

ног [12]. Среди видов образования полостей выделяют ис-

тинные сирингомиелии, обусловленные нарушением дви-

жения цереброспинальной жидкости и в подавляющем

большинстве случаев имеющие прогрессирующее развитие

с увеличением размера. Другие кистозные образования

спинного мозга (посттравматические, постишемические,

постгеморрагические, атрофические, неопластические по-

лости, расширение центрального канала), при которых не

установлена патология ликвородинамики, характеризуют-

ся отсутствием прогрессирования по данным нейровизуа-

лизации [13]. Таким образом, не все полости, обнаружива-

емые в спинном мозге при нейровизуализации, можно счи-

тать сирингомиелическими. Поэтому одним из важных во-

просов является обсуждение результатов МРТ-исследова-

ния пациентки и их роли в формировании имеющихся кли-

нических проявлений. 

Сложность диагностики в описанном клиническом

наблюдении обусловлена наличием нехарактерного для

СП расширения центрального канала спинного мозга на

шейном уровне по данным МРТ, которое было ошибочно

расценено как сирингомиелическая полость и интерпре-

тировано как причина развития спастичности и слабости.

В этом смысле важной является дифференциальная диаг-

ностика сирингомиелической полости – преимуществен-

но прогрессирующей МРТ-клинической патологии –

и гидромиелии – состояния «доброкачественного» расши-

рения центрального канала спинного мозга без признаков

неврологических проявлений и МРТ-прогрессирования.

Учитывая нейровизуальные показатели полости в приве-

денном наблюдении, такие как центральноканальное рас-

положение МР-сигнала, диаметр полости до 2 мм, отсутст-

вие факторов блокады тока цереброспинальной жидкости

на спинальном уровне, а также на краниальном уровне (та-

ких как мальформация Киари), отсутствие МРТ-прогрес-

сирования, ее следует расценить как гидромиелию. Иссле-

дования Е.Г. Менделевич и Ч.С. Нуруллиной [14] свиде-

тельствуют о том, что наличие на аксиальном срезе подоб-

ной центрально расположенной округлой полости малого

диаметра, не увеличивающейся в размерах, не сопровож-

дается неврологическими расстройствами с двигательны-

ми нарушениями. Анализируя роль гидромиелии в разви-

тии неврологической симптоматики, следует отметить, что

гидромиелия не может обусловить столь выраженную

и прогрессирующую симптоматику в виде тетрапареза, па-

тологических симптомов. Помимо этого, имеющееся у па-

циентки расширение центрального канала спинного мозга

должно быть четко охарактеризовано как имеющее про-

гностически благоприятное течение, в отличие от другого

варианта образования полости – сирингомиелии. Как из-

вестно, нижняя СП не имеет характерных проявлений при

МРТ-исследовании головного и спинного мозга. Если из-

менения выявляются по данным нейровизуализации, они

зачастую неспецифичны и зависят от генетического под-

типа [3].

Сочетание СП (болезни Штрюмпеля) и расширения

центрального канала спинного мозга (гидромиелии) опи-

сывается в мировой литературе как редкое явление. В случа-

ях, когда эти два состояния встречаются вместе, предпола-

гается, что могут существовать общие патогенетические ме-

ханизмы, такие как нарушения в развитии нервной системы

или генетические аномалии, которые приводят к изменени-

ям в структуре и функции спинного мозга. 

Возможные общие патогенетические механизмы для

гередитарной СП и гидромиелии могут включать наруше-

ния в развитии нервной системы, которые приводят к ано-

малиям в структуре и функции спинного мозга. Например,

мутации в генах, отвечающих за развитие и поддержание

целостности нервной ткани, могут одновременно способст-

вовать развитию спастичности и изменениям в анатомии

спинного мозга, включая расширение центрального канала.

По имеющимся в литературе данным, описаны еди-

ничные случаи сочетания вышеописанных патологий.

В работе М. Masciullo и соавт. [9] авторы предположили,

что наличие гидромиелии не является простой комбинаци-

ей заболеваний, а может быть частью фенотипа пациента.

Было установлено, что экспрессия гена CYP2U1 играет ре-

шающую роль в развитии нервной системы. Мутация в ге-

не CYP2U1, которая возникает при гередитарной СП, вызы-

вает нарушение митохондриального функционирования

и косвенно может оказывать влияние на закладку цент-

ральной нервной системы в онтогенезе, приводя к возник-

новению гидромиелии [9]. В подтверждение данной гипо-

тезы описаны случаи сочетания гидромиелии у пациентов

с наследственной сенсомоторной полиневропатией (бо-

лезнь Шарко–Мари–Тута) типа 2а с мутацией в гене MFN2,

который аналогично кодирует белок, регулирующий энер-

гетический метаболизм и митохондриальное функциони-

рование, и может оказывать влияние на закладку централь-

ной нервной системы [15].

В клиническом наблюдении сочетания нижней спа-

стической параплегии, обусловленной мутацией в гене

ATL1, и гидромиелии у 4-летней девочки, описанном уче-

ными из Индии [10], исследователи предполагают, что гид-

ромиелия все же является случайной диагностической на-

ходкой и не объясняет весь спектр клинических симптомов

у пациента. 

Таким образом, механизм формирования центрально-

канального образования полости у таких пациентов на дан-

ный момент не ясен, однако можно выдвинуть гипотезу, что

нейродегенеративные изменения в нервной ткани могут

способствовать нарушению циркуляции цереброспиналь-

ной жидкости в области спинного мозга. Подобное предпо-

ложение становится более логичным в свете недавнего нев-

ропатологического исследования, в котором проводилась

аутопсия головного и спинного мозга у пациентов с гереди-



тарной СП 11-го типа. Исследование подтвердило корти-

кальную атрофию и демиелинизацию пирамидных путей,

а также потерю моторных нейронов в продолговатом мозге

и передних рогах спинного мозга, что напоминает патомор-

фологическую картину при боковом амиотрофическом

склерозе [16]. В целом, существует вероятность того, что

гидромиелия может быть частью фенотипа при наследст-

венной СП 11-го типа [11].

З а к л ю ч е н и е
На текущий момент данные о возможных общих пато-

генетических механизмах гидромиелии и гередитарной

нижней СП остаются предметом научных дискуссий и тре-

буют дополнительных исследований. Существующие ис-

следования подчеркивают сложность и многофакторность

патогенеза обоих состояний, а также важность генетическо-

го компонента в их развитии. 

Однако, несмотря на потенциальную связь между эти-

ми двумя состояниями, доказательства общих патогенети-

ческих механизмов остаются ограниченными [17]. Необхо-

димы дальнейшие исследования для выявления точных мо-

лекулярных и клеточных механизмов, которые могут при-

водить к развитию гидромиелии у пациентов с гередитар-

ной СП.
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