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Представлен обзор литературы по проблеме лечения детей с  нарушением соотношений в  тазобедренных 
суставах при моторно-сенсорной невропатии Шарко–Мари–Тута. Рассмотрены особенности диагностики 
заболевания и подхода в лечении больных. 
Болезнь Шарко–Мари–Тута (БШМТ) — наследственное нейромышечное заболевание, характеризующееся 
прогрессирующей атрофией дистальной группы мышц нижних конечностей. По данным зарубежных ав-
торов, частота поражения тазобедренных суставов при БШМТ составляет не менее 10 %, занимая второе 
место после деформации стоп. В отечественной же литературе проблема не получила должного освещения. 
Нарушения соотношений в  тазобедренных суставах при БШМТ с  возрастом ребенка характеризуются 
прогрессированием, однако ранняя диагностика часто затруднена из-за противоречивых клинических 
признаков и  незначительной выраженности симптомов заболевания до подросткового возраста или вто-
рого-третьего десятилетия жизни. Хирургические реконструктивные вмешательства на тазобедренном 
суставе часто выполняются запоздало и сопровождаются большей частотой неврологических осложнений. 
Осведомленность практических врачей, ранняя диагностика децентрации и  подвывиха бедра, комплекс-
ное ортопедоневрологическое обследование детей с  болезнью Шарко–Мари–Тута позволят рассчитывать 
на получение лучших результатов лечения.
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Основной причиной нарушения соотношений 
в  тазобедренных суставах у  детей является дис-
плазия тазобедренных суставов и  ее последствия. 
Анализируя опыт лечения больных на базе специ-
ализированного отделения патологии тазобедрен-
ных суставов ФГБУ НИДОИ им. Г. И. Турнера, 
было установлено, что в ряде случаев, в частности 
при впервые выявленном подвывихе бедра у  де-
тей школьного возраста и  подростков, заболева-
ние протекало на фоне невральной амиотрофии 
Шарко–Мари–Тута.

Болезнь Шарко–Мари–Тута (Charcot-Marie-
Tooth) — наследственная моторно-сенсорная не-
вропатия —  неврологическое заболевание, назван-
ное так по именам трех врачей, впервые описавших 
его в 1886  году: Jean-Martin Charcot и  Pierre Marie 
из Франции и  Howard Henry Tooth из Великобри-
тании. В  основе заболевания лежит первичный 
дефект в  структуре периферических нервов —  по-
ражение миелина мотосенсорных волокон, что 
проявляется слабостью и  атрофией дистальной 
группы мышц нижних конечностей [1–11].

БШМТ — одно из наиболее распространенных 
наследственных нейромышечных заболеваний, 
которое встречается у 36  человек из 100 000  и ха-
рактеризуется клинической и  генетической гете-
рогенностью. Болезнь может наследоваться тремя 
разными путями — х-сцепленному, аутосомно-до-
минантному, аутосомно-рецессивному. В  настоя-
щее время известно уже более 60  генов, мутации 
в  которых вызывают это заболевание [12–14]. 
Наиболее часто встречается форма 1А заболева-
ния (до 80 % случаев) с  аутосомно-доминантным 
типом наследования, в  основе которой лежит ду-
пликация в  локусе 17р11.2, в  то время как точеч-
ные мутации при заболевании регистрируются во 
многих генах, но, как правило, их частота невысо-
ка и  нередко они уникальны [15, 16]. Около 20 % 
случаев БШМТ 1-го типа с  аутосомно-доминант-
ным типом наследования обусловлены мутациями 
de novo, при этом 89 % имеют отцовское проис-
хождение, 11 % — материнское [17, 18].

Ранняя диагностика затруднена из-за проти-
воречивых клинических признаков и  незначи-
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тельной выраженности симптомов заболевания. 
У 10 % больных клинические проявления забо-
левания минимальны и  установление диагноза 
возможно только при тщательном клиническом 
и  электромиографическом исследовании [19]. 
Характерным электронейромиографическим при-
знаком заболевания является снижение скоростей 
проведения импульса по периферическим нервам 
ниже 38  м/с. Так, по срединному нерву этот по-
казатель составляет от 25 до 35 м/с. Учитывая вы-
раженную генетическую гетерогенность наслед-
ственных демиелинизирующих полинейропатий, 
ведущее значение в  диагностике отдельных гене-
тических вариантов принадлежит ДНК-анализу.

В настоящее время заболевание является не-
излечимым, однако течение процесса в  большин-
стве случаев является медленно прогрессирующим 
и не приводит к тяжелой инвалидизации пациента. 
При БШМТ 1-го типа менее 5 % людей вынуждены 
пользоваться инвалидной коляской; продолжитель-
ность жизни не сокращается [1, 2, 5, 20].

Клиническая картина

Гипотрофия и  снижение силы мышц пероне-
альной группы и  стоп обусловливают основные 
жалобы пациентов —  повышенную утомляемость 
при длительной ходьбе, неустойчивость, частые 
спотыкания, затруднение подъема и  спуска по 
лестнице, прыжков. Начальными клиническими 
симптомами заболевания являются трудности при 
тыльном сгибании стопы и  нарушение чувстви-
тельности в  дистальных отделах конечности по 
типу «носков», а  также снижение вибрационной 
чувствительности, преимущественно в  нижних 
конечностях, что отмечается в 70–80  % случаев. 
Нарушение чувствительности, однако, редко от-
мечается пациентами. Вовлечение в  патологи-
ческий процесс верхних конечностей возникает 
спустя несколько лет после дебюта заболевания 
[1–3, 6, 7, 19, 21]. У 60–70  % пациентов наблю-
дается снижение сухожильных рефлексов в  дис-
тальных отделах конечностей, которые по мере 
прогрессирования заболевания угасают [4, 5, 19]. 
Прогрессирующая гипотрофия мышц в последую-
щем приводит к деформации стоп (высокий свод, 
когтеобразные пальцы), а  походка приобретает 
характер cтеппажа [1, 2, 5].

Деформации стоп расцениваются большин-
ством исследователей как облигатный признак 
БШМТ 1-го типа и достаточно подробно описаны 
[22, 23].  Напротив, в  отечественной литературе 
нам не встречались публикации о  поражении та-
зобедренных суставов при болезни Шарко–Мари–
Тута у детей. 

По данным зарубежной литературы, сочета-
ние нарушения соотношений в  тазобедренном 
суставе с  наследственной полинейропатией было 
первоначально описано S. J. Kumar  с соавторами 
в 1985  году [24]. Авторы сообщили о  пяти на-
блюдениях за детьми в  возрасте от 8  до 15  лет 
с  децентрацией и  подвывихом бедра, что потре-
бовало хирургического лечения. Отмечено, что во 
всех случаях на момент обследования заболевание 
протекало бессимптомно или с  минимальными 
клиническими проявлениями.

В публикациях последующих лет авторы ука-
зывают, что частота таких нарушений в  тазо-
бедренном суставе у  данной категории больных 
составляет не менее 10 %, занимая при этом вто-
рое место после деформации стоп [25–29]. Ряд 
исследователей предполагают даже бόльшую рас-
пространенность патологии в  силу значительного 
количества стертых форм и  редкостью выявле-
ния патологии до подросткового возраста [20, 28, 
30–32]. 

T. Ushiyama с  соавторами (2003), наблюдая 
трех пациентов из одной семьи с  наследственной 
мотосенсорной нейропатией I-го  типа и  тяжелы-
ми двусторонними подвывихами бедра, приходят 
к  выводу о  необходимости целенаправленного 
обследования тазобедренных суставов в  таких 
 семьях с  целью ранней диагностики их пораже-
ния [31].

Дискутабельным вопросом остается установ-
ление первопричины нарушения соотношений 
в  тазобедренных суставах при БШМТ —  являет-
ся ли это следствием врожденной дисплазии или 
особенностью неврологического статуса пациента. 
По данному вопросу не существует единой точки 
зрения [24, 25, 31, 33, 34].

Естественно, нельзя исключить, что в  ряде 
случаев возможно сочетание истинной врожден-
ной дисплазии тазобедренных суставов у  боль-
ного с  БШМТ. Однако нарушения стабильности 
тазобедренных суставов диспластического генеза 
(подвывих бедра) диагностируются, как прави-
ло, на первом году жизни ребенка. К  моменту 
начала клинических проявлений при дисплазии 
должны присутствовать прежде всего харак-
терные изменения вертлужной впадины —  ско-
шенность свода, уменьшение ее протяженности 
и  емкости, утолщение дна [35]. По данным лите-
ратуры, при БШМТ более выраженные изменения 
выявляются со стороны бедренной кости и  на-
рушение соотношений в  тазобедренном суста-
ве в  большей степени обусловлено подвывихом 
бедра за счет вальгусной и  торсионной дефор-
мации шейки, вальгусного положения эпифиза 
головки [36, 37].
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Патогенез поражения тазобедренных суста-
вов при БШМТ остается до конца не изученным. 
Высказываются предположения, что прогресси-
рующие нервно-мышечные нарушения приводят 
к  слабости мышц области тазобедренного суста-
ва, в частности приводящих и разгибателей бедра. 
C. J. Newman с  соавторами (2007), изучая особен-
ности походки таких пациентов, отмечали ходь-
бу с  широко расставленными ногами и  наружной 
ротацией бедер [38]. 

R. H. Van Erve, A. P. Driessen  (1999), G. Chan 
с  соавторами (2006) и T. D. Bird (2008) пришли 
к выводу, что при рождении у таких больных ста-
бильность тазобедренных суставов не нарушена, 
а подвывих бедра и деформация вертлужной впа-
дины развиваются вторично с ростом ребенка [20, 
26, 32]. Нарушения соотношений в тазобедренных 
суставах при БШМТ с  возрастом ребенка харак-
теризуются прогрессированием, что клинически 
проявляется нарушением походки и  возникнове-
нием болевого синдрома [25, 26, 38]. 

Важной особенностью заболевания является 
то, что до подросткового возраста или второго-
третьего десятилетия жизни оно часто протекает 
бессимптомно и  клинические признаки децен-
трации или подвывиха бедра у  детей с  БШМТ 
могут являться первым проявлением неблагопо-
лучия [24, 29, 39]. В  этой связи M. J. Hadianfard 
и  A. Ashraf (2012) считают, что вопреки сложив-
шимся представлениям невропатия не всегда 
должна трактоваться как процесс, поражающий 
исключительно дистальные отделы конечностей 
[31, 40].

Принципы хирургической коррекции наруше-
ния соотношений в  тазобедренном суставе у  де-
тей при БШМТ в  целом сходны с  таковыми при 
лечении врожденной дисплазии суставов. В  зави-
симости от возраста пациента в  мировой практи-
ке применяются центрирующие корригирующие 
остеотомии бедренной кости и транспозиции верт-
лужной впадины после операции Salter, тройной 
остеотомии таза или бернской периацетабуляр-
ной остеотомии [26, 41]. Выполнение остеотомии 
таза по Salter для коррекции пространственного 
положения вертлужной впадины и  дефицита по-
крытия головки бедра возможно у  пациентов до 
7–8  лет. У  детей старшего возраста и  подростков 
возникает необходимость применения более объ-
емных хирургических вмешательств [42].

По данным литературы, существенной осо-
бенностью при хирургическом лечении больных 
с  нестабильностью тазобедренных суставов на 
фоне БШМТ является большая вероятность воз-
никновения неврологических осложнений [43]. 
С  учетом достаточно высокой травматичности 

вмешательств, проводимых на неблагоприятном 
неврологическом фоне, неоднократно сообщалось 
о  невропатии малоберцового нерва у  таких паци-
ентов, в особенности после тройных и периацета-
булярных остеотомий таза, когда вмешательство 
производится в  непосредственной близости от 
n. ischiadicus [32, 41].

Закономерно предположить, что и при выпол-
нении эндопротезирования тазобедренного суста-
ва у взрослых пациентов с БШМТ в случаях выра-
женных нарушений стабильности тазобедренного 
сустава вероятность возникновения тракционной 
нейропатии седалищного нерва также значитель-
но возрастает в  связи с  необходимостью низведе-
ния бедра.

Заключение

Анализ публикаций по данной проблеме по-
зволяет говорить о  ее актуальности. При выяв-
лении нарушения соотношений в  тазобедренных 
суставах у  детей старше 7–8  лет мы считаем не-
обходимым проведение комплексного ортопедо-
неврологического обследования (включая ЭМГ, 
ЭНМГ) для исключения нейромышечных заболе-
ваний, в  частности периферической невропатии. 
Ранняя диагностика децентрации и  подвывиха 
бедра у  детей с  болезнью Шарко–Мари–Тута 
позволит применить реконструктивное хи-
рургическое вмешательство меньшего объема 
и  травматич ности до развития выраженных вто-
ричных деформаций компонентов сустава, тем 
самым отдалить сроки эндопротезирования. Тща-
тельное обследование, индивидуальный подход 
и  комплексная терапия таких пациентов будут 
способствовать сокращению количества осложне-
ний и  позволят рассчитывать на получение луч-
ших результатов лечения.

Дальнейшего изучения требуют вопросы ме-
дикаментозной пред- и  послеоперационной те-
рапии таких пациентов, восстановительного ле-
чения и  оценки особенностей формирования 
тазобедренных суставов в  отдаленном периоде 
наблюдения.
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DYSFUNCTION IN THE HIP JOINTS IN CHILDREN 
WITH CHARCOT-MARIE-TOOTH SYNDROME (LITERATURE REVIEW)

Pozdnikin I.Y.
Th e Turner Institute for Children’s Orthopedics, Saint-Petersburg, Russian Federation

A review of the literature on the treatment of 
children with dysfunction in the hip joints in motor-
sensory neuropathy Charcot-Marie-Tooth is presented. 
Peculiarities of disease diagnosis and the approach 
used in the treatment of patients are described.

The Charcot-Marie-Tooth syndrome is a 
hereditary neuromuscular disease characterized by 
progressive atrophy of the distal muscle group of the 
lower limbs. According to international authors, the 
incidence of hip joint dysfunction in this condition is 
at least 10%, ranking second only to foot deformities. 
In the Russian literature, the problem has not been 
adequately interpreted.

Early diagnosis of dysfunction in the hip joints 
during Charcot-Marie-Tooth syndrome is complicated 
by the child's age and is characterized by progression. 

Conflicting clinical signs and trivial symptoms of 
the disease also confuse diagnosis, until it becomes 
clearer in adolescence or the second or third decade 
of life. Surgical reconstructive operations on the hip 
joint oft en occur too late, and they are accompanied 
by a greater frequency of neurological complications.

Practitioner awareness coupled with an early diagnosis 
of hip subluxation and decentration and complex 
orthopedic and neurological examinations of children 
with the disease of Charcot-Marie-Tooth should result 
in more favorable outcomes.

Keywords: Charcot-Marie-Tooth disease, hip instabi-
lity subluxation, hereditary motor and sensory 
neuropathy, CMTHD, hip dysplasia. 
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