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Хронический болевой синдром остается одной из наиболее сложных проблем ведения пациентов с нейрофиброматозом 1-го типа

(НФМ1), значительно снижая качество их жизни. Этиология боли при НФМ1 многофакторна и до конца не ясна, что затруд-

няет выбор эффективной терапии. Имеющиеся на сегодняшний день методы лечения – фармакотерапия, хирургическое удале-

ние опухолей и нейромодуляция – не всегда обеспечивают стойкий анальгетический эффект и сопряжены с риском осложнений

или рецидива боли. В представленном клиническом случае продемонстрирована успешная терапия тяжелого фармакорези-

стентного болевого синдрома у пациентки с НФМ1 с помощью ботулинического токсина типа А (инкоботулотоксин). Приме-

нение ботулинического токсина типа А под ультразвуковым контролем позволило добиться значимого снижения интенсивности

боли, уменьшения частоты болевых пароксизмов и улучшения качества жизни пациентки при отсутствии нежелательных яв-

лений. Таким образом, нами впервые описан опыт использования инкоботулотоксина при НФМ1 с положительным клиническим

результатом.
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Chronic pain remains one of the most challenging issues in the management of patients with type 1 neurofibromatosis (NF1), significantly reduc-

ing their quality of life. The aetiology of pain in NF1 is multifactorial and not fully understood, which complicates the selection of effective treat-

ment. Current treatment methods – pharmacotherapy, surgical removal of tumours and neuromodulation – do not always provide a lasting

analgesic effect and are associated with a risk of complications or recurrence of pain. The clinical case presented demonstrates the successful

treatment of severe, drug-resistant pain syndrome in a patient with NF1 using botulinum toxin type A (incobotulinumtoxin). The use of botu-

linum toxin type A under ultrasound guidance resulted in a significant reduction in pain intensity, a decrease in the frequency of pain episodes,

and an improvement in the patient’s quality of life, with no adverse events. Thus, we report for the first time the use of incobotulinumtoxin in

NF1 with a positive clinical outcome.
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Нейрофиброматоз (НФМ) – это генетическое заболе-

вание, при котором формируются множественные опухоли

в нервной ткани, включая головной мозг, спинной мозг

и периферические нервы [1, 2]. Выделяют три основных ти-

па НФМ: НФМ 1-го типа (НФМ1), НФМ 2-го типа

(НФМ2) и шванноматоз [3]. Наиболее распространенным

является НФМ1, на долю которого приходится 96% всех

случаев заболевания; он характеризуется развитием нейро-

фибром – опухолей периферических нервов, приводящих

к деформации кожи и костей. НФМ2 и шванноматоз встре-

чаются значительно реже (3% и менее 1% случаев соответст-

венно) и представлены опухолями, происходящими из

шванновских клеток. Для НФМ2 характерны потеря слуха

и вестибулярные нарушения, тогда как шванноматоз ассо-

циирован с выраженным болевым синдромом [4].

Хронический болевой синдром является одним из

наиболее тяжелых и трудно контролируемых проявлений

НФМ, однако в настоящее время не существует специфиче-

ской терапии для его эффективного купирования [5]. Мно-

гие из доступных вариантов лечения боли в этой группе па-

циентов представляют собой традиционные обезболиваю-

щие препараты – противоэпилептические средства, антиде-

прессанты, нестероидные противовоспалительные препа-

раты и опиоиды [3]. Эти средства часто имеют множество

побочных эффектов и требуют постоянного повышения до-

зы [5]. Использование опиоидов для лечения хронической

боли связано с риском развития зависимости, передозиров-

ки и долгосрочных токсических эффектов. Несмотря на ре-

гулярный прием рецептурных обезболивающих препаратов,

большинство пациентов с НФМ и шванноматозом продол-

жают сообщать о значительной выраженности болевого

синдрома, ухудшающей качество жизни [5, 6].

Хирургическое лечение, традиционно предлагаемое

этой группе пациентов, также имеет существенные ограни-

чения: оно сопряжено с высоким риском повреждения

нервных волокон и потенциальным усилением боли, что

нередко требует последующего

применения неинвазивных ме-

тодов [5]. В последние годы для

купирования болевого синдрома

все чаще применяются методы

функциональной нейрохирур-

гии, в частности нейромодуля-

ция [7], однако их эффектив-

ность при НФМ изучена недос-

таточно, а в ряде случаев, как бу-

дет показано в нашем наблюде-

нии, может отсутствовать.

В настоящее время для па-

циентов с невропатической бо-

лью различного происхождения

в качестве терапии используется

ботулинический токсин типа А

(БТА) [8]. БТА воздействует на

периферическую нервную сис-

тему, не оказывая прямого влияния на центральную нерв-

ную систему (ЦНС), и нацелен на ноцицепторы, экспрес-

сирующие TRPV1, что приводит к нарушению передачи бо-

левых сигналов. Применение БТА не вызывает системных

побочных эффектов, характерных для традиционных аналь-

гетиков. Однако опыт его применения при НФМ в доступ-

ной литературе отсутствует.

Приводим клинический случай терапии хронического

болевого синдрома c применением БТА у пациентки

с НФМ1 с фармакорезистентным болевым синдромом.

К л и н и ч е с к о е  н а б л ю д е н и е
Пациентка Н., 33 лет, в октябре 2025 г. обратилась

с жалобами на постоянные боли умеренной и высокой интен-

сивности в правой верхней конечности жгучего, сжимающего

характера (фоновые), а также простреливающего характе-

ра, по типу «удара молнии», иррадиирующие в грудную клетку

и под правую лопатку. Боли усиливаются при физической на-

грузке, к вечеру и на фоне эмоционального стресса. Также па-

циентка отмечала наличие множественных болезненных опу-

холевидных образований в мягких тканях правой руки.

Манифестация заболевания в 2010 г. (в возрасте 18 лет)

с постепенного появления нескольких новообразований на пра-

вой руке. В 2017 г. (25 лет) было проведено первое хирургиче-

ское удаление части образований. Гистологическое исследова-

ние операционного материала верифицировало диагноз «нейро-

фиброма». В последующие годы отмечалось постоянное появ-

ление новых опухолевых узлов разного размера (рис. 1).

Молекулярно-генетическое подтверждение типа НФМ

у пациентки получено не было, в связи с чем на основании име-

ющихся клинических данных был установлен диагноз НФМ1.

Проводилось высокопроизводительное секвенирование генов

LZRT1, SMRCB1, Nf1, Nf2 и исследование нарушения копийно-

сти в данных генах – патогенный вариант не был найден.

При этом фенотип пациентки с развитием плексиформных

опухолей может соответствовать как шванноматозу (плек-

сиформные шванномы), так

и НФМ1 (плексиформные нейро-

фибромы). Проведение исследова-

ния аллельного дисбаланса оказа-

лось невозможным в данном слу-

чае. Высокопроизводительное сек-

венирование в блоке опухоли так-

же не позволило выявить возмож-

ный вариант, что может свиде-

тельствовать о варианте с нару-

шением копийности.

В 2019 г. появился болевой

синдром. Первоначально отме-

чался положительный эффект

от терапии габапентином в дозе

900 мг/сут, однако в дальнейшем

потребовалось наращивание дозы

и добавление других анальгетиче-

ских препаратов.
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Рис. 1. УЗ-картина множественных нейрофибром 

правой верхней конечности

Fig. 1. Ultrasound image of multiple neurofibromas 

in the right upper limb



В апреле 2023 г. по данным магнитно-резонансной томо-

графии (МРТ) отмечен рост опухолевых узлов в подключичной

области и на уровне плеча справа.

В июне 2023 г. в НМИЦ нейрохирургии им. акад.

Н.Н. Бурденко выполнено хирургическое удаление новообразо-

ваний срединного, локтевого и лучевого нервов на уровне право-

го плеча и предплечья. Гистологически также была подтвер-

ждена нейрофиброма.

В период с 2023 по 2025 г. для купирования болевого син-

дрома пациентке 5 раз проводилась пункционная нуклеопла-

стика с радиочастотной деструкцией узлов с частичным вре-

менным улучшением.

К 2025 г. схема обезболивающей терапии включала:

габапентин 600 мг 5 раз в сутки, прегабалин 150 мг 3 раза

в сутки, тапентадол 100 мг 4 раза в сутки, венлафаксин

150 мг/сут, постоянное использование трансдермального пла-

стыря с лидокаином. Несмотря на комплексную терапию, бо-

левой синдром сохранялся, что было расценено как фармакоре-

зистентность.

В сентябре 2025 г. в НМИЦ нейрохирургии им. акад.

Н.Н. Бурденко проведена имплантация электрода для тес-

товой нейростимуляции спинного мозга на уровне CV–VII.

На фоне тестовой стимуляции значимого снижения болевого

синдрома не отмечено, в связи с чем в октябре 2025 г. элект-

род был удален.

Наличие семейного анамнеза: у двоюродной сестры диаг-

ностирован туберозный склероз. Других хронических заболева-

ний пациентка не отмечает.

Объективный и неврологический статус (октябрь

2025 г.): состояние удовлетворительное. В мягких тканях

правой верхней конечности и плечевого пояса визуально

и пальпаторно определяются множественные округлые об-

разования эластичной консистенции диаметром от 0,7 до

10–12 см, болезненные при пальпации (до резкой болезненно-

сти). Выявляются зоны невропатической боли по «лампас-

ному» типу на задней и внутренней поверхностях плеча,

внутренней поверхности предплечья, а также в верхней

и нижней трети передней поверхности предплечья. Опреде-

ляются активные триггерные точки в мышцах правой руки

и плечевого пояса, что свидетельствует о вторичном мио-

фасциальном синдроме. Отмечаются гипертрофия и напря-

жение жевательных и височных мышц (гиперактивность на

фоне болевого синдрома). Парезов, нарушений координации

или другой очаговой неврологической симптоматики не вы-

явлено.

По шкале диагностического опросника невропатической

боли (Douleur Neuropathique en 4 Questions, DN4) – 4–5 баллов,

что свидетельствует о высокой вероятности невропатиче-

ского характера болевого синдрома и согласуется с клиниче-

ской картиной поражения периферических нервов при НФМ1.

УЗИ мягких тканей (июнь 2023 г.): признаки диффузного

НФМ срединного, лучевого и локтевого нервов справа на всем

протяжении.

МРТ грудного отдела позвоночника (2024): отмечается

небольшое увеличение опухолевого образования средостения

в сравнении с данными 2022 г.

МРТ головного мозга, шейного и пояснично-крестцового

отделов позвоночника (2022–2024): значимой патологии не

выявлено, за исключением признаков подкожных шванном на

МРТ шейного отдела (2024).

МРТ предплечья справа (2025): выявлен конгломерат

опухолей (плексиформная нейрофиброма?).

В связи с сохраняющимся тяжелым фармакорезистент-

ным болевым синдромом было инициировано лечение БТА (ин-

коботулотоксин, препарат Ксеомин) под ультразвуковым

(УЗ) контролем (рис. 2, см. таблицу).

После проведения трех инъекций БТА пациентка отме-

тила положительную динамику в виде снижения интенсив-

ности болевого синдрома по визуальной аналоговой шкале:

фоновые боли уменьшились с 4 до 1 балла, эпизодические про-

стреливающие боли – с 6 до 3 баллов, частота пароксизмов

снизилась с 30 и более до 15 в сутки. Максимальный эффект,

нараставший от первой к последующим инъекциям, сохра-

нялся в течение 2 мес, после чего отмечено его постепенное

угасание. По состоянию на март 2026 г. пациентка продол-

жала прием комбинированной терапии в суточных дозах: га-

бапентин 600 мг, прегабалин 300 мг, трамадол 400 мг, венла-

факсин 225 мг.

Пациентка планирует продолжать ботулинотерапию.

Нежелательных явлений или побочных эффектов на фо-

не введения БТA зарегистрировано не было, слабость мышц по-

сле инъекций не развивалась.
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Схема лечения инкоботулотоксином и динамика болевого синдрома у пациентки с НФМ

Incobotul inumtoxinA treatment  regimen and pain dynamics  in  a  pat ient  wi th  neurof ibromatos is

№ 
Дата Точки инъекции

Общая Динамика болевого синдрома 
инъекции доза, ЕД после процедуры (со слов пациентки)

1 30.10.2025 Область наиболее болезненных нейрофибром 75 Отмечен положительный 

(инъекции вокруг трех нейрофибром эффект, но недостаточный 

под УЗ-контролем в дозах 15, 30 и 30 ЕД) для удовлетворительного контроля боли

2 11.12.2025 Инъекции вокруг двух болезненных 100 Значимое улучшение. Интенсивность 

нейрофибром под УЗ-контролем в дозе 20 ЕД болевого синдрома снизилась на 50–60%. 

на каждую, а также внутримышечно в зоны Боли перестали быть постоянными, 

наибольшей болезненности по 3–5 ЕД в точку прострелы стали единичными в течение дня

3 14.01.2026 Аналогичная методика с дополнительным 300 Внутрикожное введение четкого эффекта не дало. 

внутрикожным введением Отмечается облегчение фоновых болей и прострелов 

в зоны невропатической боли (уменьшение интенсивности и частоты) в зоне 

(внутрикожно 1–2 ЕД в точку) внутримышечных инъекций и введения 

в области нейрофибром 
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Клинический диагноз: нейрофиброматоз 1-го типа. Мно-

жественные плексиформные нейрофибромы правого плечевого

сплетения и верхней конечности. Хронический тяжелый фар-

макорезистентный болевой синдром (невропатическая и мио-

фасциальная боль). Состояние после неэффективной пробной

нейростимуляции спинного мозга (сентябрь–октябрь 2025 г.).

О б с у ж д е н и е  
Хронический болевой синдром является одним из

наиболее тяжелых проявлений НФМ1, значительно ухуд-

шающим качество жизни пациентов. Частота болевого син-

дрома при НФМ1 варьирует от 29 до 70%, при этом пациен-

ты постоянно отмечают боль и ее негативное влияние при

всех типах НФМ. Механизмы развития боли при НФМ1

многообразны: она часто носит характер периферической

невропатии, обусловленной сдавлением или инфильтраци-

ей нервных структур нейрофибромами, а также сопутствую-

щим воспалением, влияющим на пути восприятия боли.

Пациенты описывают боль как жжение, колющие ощуще-

ния или удары электрическим током, что может дополни-

тельно усугубляться деформациями скелета и опухолями

позвоночника [5].

Стратегии лечения боли при НФМ1 в настоящее вре-

мя разнообразны, однако их эффективность остается огра-

ниченной. Традиционные обезболивающие препараты –

противоэпилептические средства, антидепрессанты, несте-

роидные противовоспалительные препараты и опиоиды –

часто требуют постоянного повышения дозы и обладают

множеством побочных эффектов [3, 5]. Хирургическое уда-

ление опухолей сопряжено с риском повреждения нервных

волокон, усиления боли и рецидива симптоматики вследст-

вие роста новых образований [5]. Методы функциональной

нейрохирургии, включая нейромодуляцию, также не всегда

обеспечивают желаемый эффект, как и в описанном нами

клиническом случае.

В настоящее время БТА продемонстрировал тера-

певтическую эффективность у пациентов с различными

формами периферической невропатической боли. Име-

ются данные о снижении интенсивности боли при диа-

бетической невропатии [9], постгерпетической неврал-

гии [10], карпальном туннельном синдроме [11] и нев-

ралгии тройничного нерва [12]. При периферическом

введении БТА также снижает интенсивность боли при

повреждениях ЦНС, таких как травмы спинного мозга

[13].

Периферическое введение БТА сопровождается по-

глощением препарата нервными окончаниями и снижени-

ем высвобождения глутамата, кальцитонин-связанного

пептида и субстанции P, что уменьшает периферическое

неврогенное воспаление. БТА способен ретроградно

транспортироваться в чувствительные ганглии и централь-

ные терминали, снижая экспрессию проноцицептивных

генов и высвобождение нейромедиаторов из первичных

афферентных центральных терминалей, что, вероятно, ве-

дет к уменьшению центральной сенсибилизации в дор-

сальном роге спинного мозга [14]. Важно отметить, что бо-

тулиническая аналгезия исчезает после капсаицин-ассо-

циированной денервации афферентных волокон, экспрес-

сирующих ванилоидные рецепторы 1-го типа (TRPV1), что

подтверждает ключевую роль этих структур в реализации

эффекта.

Несмотря на гетерогенность этиологии и патогенеза

периферических невропатий, воздействие на перифериче-

скую нервную систему с помощью БТА может быть эффек-

тивным у пациентов, у которых хроническая боль поддер-

живается периферическими механизмами через сенсибили-

зированные ноцицепторы.

В нашем наблюдении представлен случай пациентки

с НФМ1 и тяжелым фармакорезистентным болевым син-

дромом, у которой предшествующее лечение, включавшее

многокомпонентную фармакотерапию, хирургическое уда-

ление нейрофибром и нейромодуляцию, оказалось неэффе-

ктивным. Нами впервые был применен ботулинический то-

ксин типа А (инкоботулотоксин, препарат Ксеомин) у па-

циентки с НФМ1. При составлении плана лечения и подхо-

дов мы использовали опыт А.В. Есипова и соавт. (2023) по

лечению травматических невром и болевого синдрома при

ампутации (введение БТА вокруг фибромы, а также внутри-

мышечное и подкожное введение в области болевого син-

дрома) [15].

После первой инъекции был отмечен частичный

эффект, а после второй и третьей процедур – значимое

снижение интенсивности боли на 50–60%, уменьшение

частоты прострелов и переход боли из постоянной в эпи-

зодическую. Нежелательных явлений зарегистрировано

не было.

Полученный положительный эффект позволяет пред-

положить, что БТА может быть эффективным и безопасным

методом терапии хронического болевого синдрома при

НФМ1, особенно в случаях резистентности к другим видам

лечения. Примечательно, что отсутствие эффекта от нейро-

модуляции и хирургического лечения (удаление узлов дава-

ло частичный эффект) в данном случае подчеркивает: боль

у пациентки, вероятно, поддерживалась преимущественно

периферическими механизмами, что и обусловило успех ло-

кальной ботулинотерапии.
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Рис. 2. Разметка перед второй инъекцией: зоны боли 

и проекция болезненных нейрофибром

Fig. 2. Marking before the second injection: areas of pain 

and the projection of painful neurofibromas



З а к л ю ч е н и е
Таким образом, представленный случай демонстри-

рует потенциальную эффективность ботулинотерапии при

НФМ1 и открывает перспективы для дальнейших исследо-

ваний в этом направлении. Для лучшего понимания ней-

робиологических механизмов БТА-ассоциированной

аналгезии при НФМ и расширения показаний к примене-

нию ботулинического токсина при этом заболевании не-

обходимы дальнейшие клинические и фармакологические

исследования.
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