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 Синдром Льюїса—Самнера (СЛС, Lewis—Sumner 
syndrome), також відомий як мультифокальна 

набута  сенсорна та моторна полінейропатія, що де-
мієлінізує (MADSAM), —  це імуноопосередкована 
нейропатія, яка характеризується асиметричним 
ураженням дистальних м’язів кінцівок із сенсомо-
торними порушеннями [16]. Захворювання вперше 
описано L.A. Lewis та співавт. у 1982 р. [23] у п’ятьох 
пацієнтів із хронічною асиметричною сенсомо-
торною нейропатією найбільш виразною у верх-
ніх кінцівках. Автори виявили електрофізіо логічні 

ознаки стійкої мультифокальної блокади провід-
ності нервів. У трьох пацієнтів біопсія литкового 
нерва виявила переважно демієлінізуючі-ремієлі-
нізуючі зміни з різним ступенем втрати волокон. 
У двох пацієнтів також спостерігався гострий не-
врит зорового нерва. У двох пацієнтів, яким було 
призначено кортикостероїди, відбулося клінічне 
поліпшення, тоді як у решти, які не отримували ліку-
вання, зареєстровано статичний дефіцит або стійке 
прогресування симптомів. Дослідники припустили 
автоімунну природу захворювання.

Синдром Льюїса—Самнера: 
клінічний випадок

Синдром Льюїса—Самнера (СЛС), або мультифокальна набута демієлінізуюча сенсомоторна нейро-
патія (MADSAM), є рідкісною формою хронічної запальної демієлінізуючої полінейропатії, що характеризується 
асиметричним вогнищевим ураженням периферичних нервів. Це автоімунне захворювання має повільно про-
гресуючий перебіг і може суттєво впливати на працездатність, рівень функціональної активності та якість життя 
пацієнта. Клінічна картина СЛС включає поступово наростаючу асиметричну слабкість у дистальних і прокси-
мальних відділах кінцівок, сенсорні розлади у вигляді парестезій, оніміння чи болю, а також зниження або випа-
діння сухожильних рефлексів, що значно ускладнює раннє розпізнавання. Асиметричність і мультифокальний 
характер симптомів часто призводять до помилкового трактування як мононевропатії, плексопатії чи радику-
лопатії, що затримує встановлення правильного діагнозу. Важливим етапом є диференціація СЛС від мультифо-
кальної моторної нейропатії, васкулітичних нейропатій та класичної ХЗДП, оскільки підходи до лікування суттєво 
різняться. У статті наведено клінічний випадок, що демонструє типові труднощі ранньої діагностики й підкреслює 
ключову роль нейрофізіологічних методів. Електронейроміографія (ЕНМГ) є незамінним інструментом, оскільки 
дає можливість виявити блоки проведення, темпоральну дисперсію, уповільнення швидкості проведення імпуль-
су та об’єктивно підтвердити демієлінізуючий характер ураження. Саме дані ЕНМГ забезпечують правильну 
верифікацію діагнозу, уточнення локалізації, визначення тяжкості процесу та моніторинг ефективності лікування в 
динаміці. Поєднання клінічного огляду, лабораторних тестів і нейрофізіологічних досліджень забезпечує найвищу 
точність діагностики та дає змогу обґрунтовано формувати терапевтичну стратегію. Сучасні підходи до лікування 
ґрунтуються на застосуванні внутрішньовенних імуноглобулінів, кортикостероїдів, плазмаферезу та імуносупре-
сантів, що дає можливість досягати стійкого клінічного покращення та знижувати ризик інвалідизації. Метою 
публікації є підвищення обізнаності та настороженості клініцистів щодо цього рідкісного й складного для діа-
гностики захворювання, яке потребує мультидисциплінарного підходу, адже своєчасна діагностика, раннє при-
значення імунотерапії та індивідуалізована тактика ведення суттєво впливають на прогноз і якість життя пацієнтів.

Ключові слова: Синдром Льюїса—Самнера, нейропатія периферичних нервів, MADSAM, діагностика, 
електронейроміографія. 
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Поширеність СЛС становить 1—9 випадків на 
1 млн населення, частіше трапляється серед чо-
ловіків [34]. Незважаючи на відносну рідкісність 
СЛС, він є значним економічним тягарем через 
велику вартість лікування [3]. Останні досліджен-
ня продемонстрували ефективність підшкірного 
та внутрішньовенного введення імуноглобуліну як 
підтримувальної терапії, а нові імуномодулювальні 
препарати можна використовувати у рефрактер-
них випадках [29]. 

Оскільки захворювання рідкісне, а симптомати-
ка є варіабельною та неспецифічною, установити 
діагноз часто важко, що частково пояснює малу 
кількість зареєстрованих випадків [1]. У встанов-
ленні діагнозу можуть допомогти дослідження нер-
вової провідності та спеціальний режим магнітно-
резонансної томографії (МРТ) з T2 STIR [39].

Клінічний випадок 

Пацієнт Т., 46 років, направлений в Інститут 
нейрохірургії імені акад. А.П. Ромоданова НАМН 
України зі скаргами на слабкість у лівій кисті та за-
терпання 4-го та 5-го пальців лівої руки. 

Анамнез життя: страждає на гіпертонічну хворо-
бу, з приводу чого приймає лозартан у дозі 50 мг, 
бісопролол у дозі 5 мг. Туберкульоз, венеричні 
та інфекційні захворювання заперечує. Сімейний 
анамнез не обтяжений.

Анамнез захворювання: вважає себе хворим з 
03.05.2024 р., коли різко виникло порушення зору 
на ліве око (випадіння бічного поля зору лівого 
ока), що тривало близько 5 хв і самостійно регресу-
вало. 05.05.2024 р. уранці повторно виник епізод 
випадіння поля зору лівого ока, що супровод-
жувався онімінням переважно 4-го і 5-го пальців 
лівої кисті. Ці порушення самостійно минули про-
тягом години. З зазначеними скаргами звернувся 
до сімейного лікаря та невролога. 06.06.2024 р. 
проведено МРТ головного мозку, за даними якої 
гострої вогнищевої патології не виявлено. Про-
тягом наступних 10 днів відзначав погіршення 
стану — наросла виразність оніміння в обох руках, 
переважно кистях, виникла слабкість у верхніх кін-
цівках, слабкість та відчуття затерпання обох стоп. 
Раніше спостерігав періодичні короткотривалі (до 
години) епізоди втрати зору на ліво око, з приводу 
чого неодноразово звертався до невролога, який 
установив діагноз повторних транзиторних ішеміч-
них атак. У жовтні 2023 р. раптово виникли розри-
ви менісків, спочатку на одній нозі, потім на другій 
без видимої причини (травм не було), з’явилася 
слабкість у лівій стопі.

З метою диференційної діагностики між пе-
риферичним і центральним парезом лівої руки 
проведено стимуляційну електронейроміографію 
(ЕНМГ) верхніх кінцівок. Виявлено значне зни-
ження швидкості проведення збудження (ШПЗ) по 
моторних волокнах лівого ліктьового нерва в ати-
повому місці (з рівня верхньої третини передпліччя 

та вище), а також значне зниження амплітуди 
М-відповіді з лівого гіпотенару при стимуляції лік-
тьового нерва в проксимальнішій точці (на 3 см 
нижче ліктя) порівняно з дистальнішою точкою 
(верхня третина передпліччя) — ознаки блоку про-
ведення 3—4 ступеня. Легке зниження амплітуди 
М-відповіді з правого гіпотенеру при стимуляції 
правого ліктьового нерву в проксимальній точці 
(на рівні 3 см нижче ліктя ) порівняно з більш дис-
тальною стимуляцією— ознаки блоку проведення 
1 ступеня (табл. 1, рис. 1, 2). 

Виявлено вірогідний блок проведення по пра-
вому серединному нерву в атиповому місці (на 
рівні передпліччя) (рис. 3), відсутній сенсорний 
потенціал з ліктьового нерва зліва. В інших дослід-
жених нервах верхніх кінцівок порушення провід-
ності не виявлено.

Для об’єктивної оцінки провідності по пірамід-
них шляхах кортико-спінальних трактів проведе-
но транскраніальну магнітну стимуляцію (ТМС), за 
даними якої порушень проведення по пірамідних 
шляхах не виявлено. Це дало підставу заперечити 
пірамідну недостатність.

За результатами аналізу нейрофізіологічних 
показників і клініко-діагностичного зіставлення 
(ЕНМГ-ознаки значного ураження лівого ліктьово-
го нерва з наявністю блоку проведення в атипо-
вому місці (на рівні верхньої третини передпліччя); 
субклінічні ознаки помірного ураження правого 
ліктьового нерва та правого серединного нерва з 
імовірними блоками проведення на рівні перед-
пліччя) установлено діагноз «Асиметрична сенсомо-
торна демієлінізуюча невропатія з наявністю блоків 
проведення, імовірно, автоімунного генезу», тобто 
СЛС (варіант хронічної запальної демієлінізуючої 
полінейропатії (Chronic Inflammatory Demyelinating 
Polyneuropathy (CIDP)). Проведено дообстеження: 
ЕНМГ і голчасту електроміографію, які не виявили 
ознак ураження нервів або м’язів нижніх кінцівок. 

Для уточнення діагнозу та визначення подаль-
шої тактики ведення пацієнта скерували на кафед-
ру неврології Національного університету охорони 
здоров’я України імені П. Л. Шупика. У неврологіч-
ному статусі зафіксовано: легку слабкість м’язів 
кистей, переважно правої, з легкою гіпотрофією. 
М’язи стоп без явних ознак гіпотрофії. На тлі по-
жвавлення сухожилкових та періостальних рефлек-
сів відзначено зниження розгинально-ліктьових та 
ахіллових рефлексів. При дослідженні поверхневої 
чутливості виявлено гіпестезію по ліктьовому краю 
лівої кисті. Знижена вібраційна чутливість на ногах. 
На підставі аналізу клініко-анамнестичних даних, 
результатів неврологічного та нейрофізіологічно-
го досліджень підтверджено діагноз асиметричної 
сенсорномоторної демієлінізуючої полінейропатії з 
блоками проведення. Рекомендовані консультація 
імунолога та імунологічне обстеження. З огляду на 
прогресивне погіршення стану пацієнта призна-
чено внутрішньовенну терапію імуноглобуліном із 
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Т а б л и ц я  1
Результати електронейроміографічного обстеження пацієнта

Швидкість поширення збудження моторна

Проба Точка стимуляції

Л
а

те
н

тн
іс

ть
, м

с

А
м

п
лі

ту
д

а
, м

В

Тр
и

в
а

лі
ст

ь,
 м

с

П
ло

щ
а

, м
В

 · 
м

с

С
ти

м
ул

яц
ія

, м
А

С
ти

м
ул

яц
ія

, м
с

В
ід

ст
а

н
ь,

 м
м

Ч
а

с,
 м

с

Ш
в

и
д

кі
ст

ь,
 м

/с

Н
о

р
м

а
ш

в
и

д
ко

ст
і, 

м
/с

В
ід

хи
ле

н
н

я
ш

в
и

д
ко

ст
і, 

%

Ліворуч, extensor indicis, radialis, С6 C7 C8

7
Верхня третина передпліччя 2,8 8,8 6,68 38,5 57 0,3 130

Точка супинатора 5,0 8,0 7,27 34,5 70 0,5 160 2,29 69,9

Праворуч, abductor digiti minimi, ulnaris, C8 T1

4

Зап’ясток 2,1 10,4 5,4 28,6 27 0,2 50

Ліктьовий згин – 3 см 7,2 5,7 5,87 15,2 100 0,2 275 5,09 54,0 50,0 Норма

Нижня третина плеча 9,2 5,7 6,48 15,6 100 0,2 110 2,03 54,2 50,0 Норма

Ліворуч, abductor digiti minimi, ulnaris, C8 T1

3

Зап’ясток 2,1 8,8 5,21 22,7 22 0,2 60

Нижня третина передпліччя 3,6 7,3 5,65 21,9 85 0,2 100 1,56 64,1 50,0 Норма

Середня третина плеча 4,5 6,5 5,24 17,7 100 0,2 60 0,885 67,8 50,0 Норма

Ліктьовий згин – 3 см 8,4 1,0 12,0 3,5 100 0,2 110 3,9 28,2 50,0 –43,6

Нижня третина плеча 12,7 0,7 12,3 1,8 100 0,2 130 4,28 30,4 50,0 –39,2

Праворуч, abductor pollicis brevis, medianus, C8 T1

5
Зап’ясток 2,7 6,7 7,15 23,9 47 0,2 75

Ліктьовий згин 8,1 3,6 7,83 19,5 53 0,2 300 5,4 55,6 50,0 Норма

Ліворуч, abductor pollicis brevis, medianus, C8 T1

1
Зап’ясток 2,9 10,5 5,68 31,7 26 0,2 70

Ліктьовий згин 7,7 11,3 5,64 32,7 41 0,2 290 4,76 60,9 50,0 Норма

Швидкість поширення збудження сенсорна

Ліворуч, ramus superficialis n. radialis, C5 C6

10 Середня третина передпліччя 2,0 16,5 1,3 9,1 18 0,1 130 2,04 63,7 50,0 Норма

Праворуч, n. medianus

12 Зап’ясток 2,2 17,7 2,1 20,4 19 0,1 140 2,24 62,5 50,0 Норма

Ліворуч, n. medianus

8 Зап’ясток 2,7 20,1 1,7 16,6 22 0,1 155 2,68 57,8 50,0 Норма

Праворуч, n. ulnaris V dig.

11 Зап’ясток 1,9 24,1 1,7 15,4 20 0,1 115 1,94 59,4 50,0 Норма

Ліворуч, n. ulnaris V dig.

9 Зап’ясток 0 17 0,1

Параметри F-хвилі

Проба Латентність, мс
Латентність
 М-відповіді, 

мс

Мінімальна 
латентність 
F-хвилі, мс

Праворуч, abductor pollicis brevis, medianus, C8 T1

6 31,8 3,48 28,4

Ліворуч, abductor pollicis brevis, medianus, C8 T1

2 29,1 2,92 26,2
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проведенням контрольної ЕНМГ у динаміці лікуван-
ня.

За результатами імунологічного обстеження ви-
явлено імунні порушення, пов’язані з автоімунним 
процесом із гіперактивністю Т-клітинного імунітету 
(ІРІ 2,51) (табл. 2). 

У зв’язку з погіршенням стану пацієнта його 
госпіталізовано до відділення неврології Київської 
міської клінічної лікарні № 9 із діагнозом «хронічна 
асиметрична демієлінізуюча сенсорномоторна по-
лінейропатія, СЛС» для проходження курсу лікуван-
ня препаратом «Біовен».

Дані об’єктивного обстеження при госпіталіза-
ції: загальний стан середнього ступеня тяжкості, 

будова тіла нормостенічна, індекс маси тіла — 
27,7 кг/м2. Шкірні покриви звичайного кольору, 
чисті. Периферичні лімфатичні вузли незбільшені, 
безболісні. У легенях дихання везикулярне, хрипів 
немає, частота дихання — 18/хв. Тони серця 
 звучні, ритмічні, частота серцевих скорочень — 
80 уд./хв, артеріальний тиск — 130/80 мм рт. ст. 
Живіт м’який, безболісний, печінка не збільшена. 
Периферичних набряків немає.

У загальних аналізах крові та сечі значущих 
відхилень не виявлено. Аналіз крові на ревмопро-
би: ревматоїдний фактор — 61,5 Од/мл (норма 
14 Од/мл), антистрептолізин О < 100 Од/мл (нор-
ма < 200 Од/мл), С-реактивний білок — 0,3 мг/л 

22 мА, 0,2 мс, 1 Гц зап’ястя

85 мА, 0,2 мс, 1 Гц н/з передпліччя

100 мА, 0,2 мс, 1 Гц середня третина плеча

100 мА, 0,2 мс, 1 Гц ліктьовий згин — 3 см

100 мА, 0,2 мс, 1 Гц нижня третина плеча

Рис. 1. ШПЗ моторна по лівому ліктьовому нерву, М-відповідь m. abductor digiti minimі sin, ulnaris, C8 T1: треки 1, 
2, 3 — показники амплітуди М-відповіді в межах норми, треки 4, 5 — значно знижені, ознаки блоку проведення 
3—4 ступеня

Рис. 2. ШПЗ моторна по правому ліктьовому нерву, М-відповідь m. abductor digiti minimi dex, ulnaris, C8 T1. 
Легке зниження амплітуди М-відповіді з правого гіпотенеру при стимуляції на рівні 3 см нижче ліктя — ознаки 
блоку проведення 1 ступеня 

Рис. 3. ШПЗ моторна по правому серединному нерву, m. abductor pollicis brevis dex, medianus, C8 T1

27 мA, 0,2 мс, 1 Гц зап’ястя

100 мА, 0,2 мс, 1 Гц ліктьовий згин — З см

100 мА, 0,2 мс, 1 Гц нижня третина плеча

47 мА, 0,2 мс, 1 Гц зап’ястя

15 мс    10 мВ

53 мА, 0,2 мс, 1 Гц ліктьовий згин

7,5 мс  7,5 мВ

2,5 мс  2,5 мВ
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(норма < 10 мг/л), ревматоїдний фактор 58,5 Од/л 
(норма < 14 Од/мл). За даними біохімічного ана-
лізу крові: загальний білірубін — 7,2 мкмоль/л, 
аланінамінотрансфереза — 38,7 МО/л, аспартат-
амінотрансфераза — 29,8 МО/л, загальний бі-
лок — 72 г/л, сечовина — 6,9 ммоль/л. Рівень 
креатиніну — 83 мкмоль/л, що відповідало швид-
кості клубочкової фільтрації 102 мл/хв/1,73 м2 за 
формулою ЕРІ. Аналіз крові на антиген HLA-B27 
негативний. Антитіла до збудника бореліозу IgM та 
IgG не виявлені. Аналізи крові на HIV1/2, HBsAg, 
HBsAB, RW — негативні.

На електрокардіограмі ритм синусовий, пра-
вильний, нормальне положення електричної осі 
серця, помірні дифузні зміни в міокарді.

За даними МРТ головного мозку достовірних 
даних щодо наявності змін супратенторіальних 
структур не виявлено.

За даними МРТ шийного, грудного та попере-
кового відділів хребта виявлено ознаки дегенера-
тивно-дистрофічних змін у всіх відділах, протрузії 
міжхребцевих дисків у сегментах С6-С7, Th3-Th4, 
Th5-Th6, Th7-Th8, L3-L4, L4-L5, екструзії міжхреб-
цевих дисків у сегментах L3-L4, L4-L5. Дегене-
ративні зміни дуговідросткових суглобів шийного 

відділу, деформувальний спондилоартроз грудного 
та поперекового відділів.

З огляду на скарги на зниження зору та дво-
їння в очах пацієнта оглянув офтальмолог. Під 
час обстеження очі спокійні, рухи очних яблук 
у повному обсязі, повіки та сльозові органи не 
змінені, OD = 1,0, OS = 0,8. Оптичні середовища 
прозорі. Диски зорових нервів блідо-рожеві, межі 
чіткі. Артерії сітківки звужені, вени розширені, по-
внокровні, симптом Салюса—Гунна ІІІ. Поля зору 
концентрично звужені праворуч на 15—20°, ліво-
руч — на 25—30°.

Проведено курс лікування препаратом «Біовен» 
10 %, курсова доза — 2000 мг/кг маси тіла — 
200 000 мг (40 флаконів). Після курсу лікування 
стан пацієнта поліпшився: зменшилася виразність 
заніміння та слабкості в нижніх кінцівках. 

Надано рекомендації щодо продовження ліку-
вання у відділенні нейрореабілітації з подальшим 
диспансерним спостереженням у невролога, про-
ведення контрольної ЕНМГ та комплексного іму-
нологічного обстеження через 1 міс. За активації 
автоімунного процесу та прогресуванні хвороби 
рекомендовано повторний курс імуносупресивної 
терапії внутрішньовенним імуноглобуліном.

Т а б л и ц я  2
Результати імунологічного обстеження пацієнта

Назва дослідження Результат Референтні значення

Комплекс № 236 «Імунологічне обстеження розширене (з DHR-тестом)»

Активність комплементу (СН50), ЛО 78  56 — 91

Вміст сироваткового імуноглобуліну A, г/л 2,06 0,7 — 4

Вміст сироваткового імуноглобуліну M, г/л 0,90 0,46 — 3,04

Вміст сироваткового імуноглобуліну G, г/л 9,6 6,5 — 16

Вміст загального імуноглобуліну E, Од/мл 199,1* 1,5 — 158

Базові субпопуляції. Первинна проба: венозна кров

T-лімфоцити (CD3+), % 80,8*  60 — 80

T-лімфоцити (CD3+), 109/л 1,16* 0,8 — 2,2

T-хелпери (CD3+CD4+), % 56,1*  33 — 52

T-хелпери (CD3+CD4+), 109/л 0,77 0,5 — 1,4

T-цитотоксичні лімфоцити (CD3+CD8+) , % 22,4 19 — 35

T-цитотоксичні лімфоцити (CD3+CD8+), 109/л 0,31 0,3 — 0,9

Співвідношення CD3+CD4+/CD3+CD8+ 2,51* 1,0 — 2,5

CD3+CD4+CD8+, %  1,4 < 3,0

CD3+CD4–CD8–, % 3,2 < 7

B-лімфоцити (CD19+), %  5,4*  7 — 19

B-лімфоцити (CD19+), 109/л 0,080*  0,1 — 0,4

NK-клітини (CD3–СD16/56+), %  12,1 6 — 20

NK-клітини (CD3–СD16/56+), 109/л 0,181 0,1 — 0,4

Примітка. * Показники, що виходять за межі нормативних значень
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Для оцінки динаміки після лікування проведено 
ЕНМГ верхніх і нижніх кінцівок. Порівняно з даними 
попередніх обстежень відзначено позитивну дина-
міку деяких показників: відновлення провідності 
по правому серединному нерву (відсутній блок про-
ведення на рівні передпліччя), але зберігалося ло-
кальне порушення провідності по ліктьових нервах 
з обох боків в атипових місцях (блок проведення 
2 ступеня справа, зліва — 3—4 ступеня). Провід-
ність по нервах нижніх кінцівок — без порушень. 
За даними голчастої ЕМГ, гострих і хронічних нейро-
генних змін у дистальних та проксимальних м’язах 
рук не виявлено. Таким чином, зберігалися ЕНМГ-
ознаки сенсомоторної демієлінізуючої полінейро-
патії з блоками проведення в атипових місцях.

У подальшому відзначено рецидиви скарг паці-
єнта на порушення зору та оніміння пальців лівої 
руки з деяким прогресуванням. Проведено повтор-
ні курси лікування імуноглобулінами (препаратом 
 «Біовен»), але вдалося досягти лише часткового й 
тимчасового поліпшення клінічного стану (ремісія? 
зупинка прогресування хвороби?). Через 2—3 міс 
після лікування симптоматика поверталася, особли-
во в холодну пору року, взимку пацієнт відчував суттє-
ве погіршення загального стану, появу різкого болю 
в кінцівках (не міг вийти на вулицю без рукавичок).

З урахуванням клінічної динаміки та результатів 
ЕНМГ можна дійти висновку, що на тлі терапії пре-
паратом «Біовен» вдалося лише частково досягти 
стабілізації перебігу захворювання та сповільнити 
його прогресування. Незважаючи на наявність 
суб’єктивних скарг, об’єктивних ЕНМГ-ознак па-
тологічних змін у нервах нижніх кінцівок не було, 
що свідчить про відсутність поширення патологіч-
ного процесу. Ще однією важливою позитивною 

особливістю була відсутність ознак аксонопатії за 
даними голчастої ЕМГ, незважаючи на тривалий 
клінічний перебіг і наявність виразної демієлініза-
ції окремих нервів. 

Обговорення

Синдром Льюїса—Самнера є найпоширені-
шою формою «атипового» підтипу хронічної за-
пальної демієлінізуючої полінейропатії (Chronic 
inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP)). 
Для «типового» підтипу CIDP характерна симетрич-
на полінейропатія з однаковим ураженням прокси-
мальних і дистальних м’язів кінцівок [21]. На рис. 4 
наведено клінічні та електрофізіологічні ознаки 
підтипів CІDP.

Класичний варіант CІDP часто представлений 
проксимальним і дистальним сенсомоторним дефі-
цитом. За критеріями eFNS/PNS [41], демієлініза-
ція має бути наявна обов’язково. Набута дистальна 
демієлінізуюча симетрична нейропатія (DADS) ха-
рактеризується типовою дистальною симетричною 
сенсорною або сенсомоторною симптоматикою та 
часто пов’язана з аномально збільшеною дисталь-
ною моторною латенцією (dmL). У пацієнтів із варі-
антом LSS мають місце мультифокальні сенсорні та 
моторні симптоми, а дослідження нервової провід-
ності часто виявляє блоки провідності. Наведений 
клінічний випадок ми відносимо до цього варіанта 
СЛС. «Чистий» сенсорний і моторний підтипи CІDP 
характеризуються лише сенсорним або моторним 
дефіцитом при збереженій нервовій провідності. 

Хронічна імунна сенсорна полірадикулопатія 
(CІSP) обмежена лише сенсорними нервовими ко-
рінцями. CANOMAD — хронічна атактична нейро-
патія, пов’язана з окоруховими (офтальмоплегія) 

Рис. 4. Клінічні та електрофізіологічні ознаки підтипів CІDP [21] (пояснення в тексті). Рухові дефіцити позначені 
червоним кольором, сенсорні — зеленим, сенсомоторні — коричневим.
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та/або бульбарними симптомами, супроводжуєть-
ся наявністю парапротеїну, холодових аглютинінів 
та антитіл до гангліозиду.

Типовий перебіг CЛС характеризується прихо-
ваним початком і повільним прогресуванням упро-
довж багатьох тижнів або років [24]. Зазвичай ура-
ження розпочинається з периферичних нервів рук, 
поширюючись згодом на дистальні відділи нижніх 
кінцівок [19, 20]. Спочатку в патологічний процес 
залучаються окремі периферичні нерви, пізніше 
нейропатія може прогресувати до симетричного 
ураження. У близько половини пацієнтів із СЛС 
може розвинутися  генералізований CIDP [2].

Етіологія СЛС невідома. Вважають, що основ-
ним патофізіологічним механізмом цього синдро-
му є автоімунний процес, що призводить до деміє-
лінізації нервових волокон, індукованої макрофа-
гами [8, 31].

Із СЛС можуть асоціюватися багато захворю-
вань: цукровий діабет, моноклональна гаммапатія 
IgG або IgA невизначеної етіології, моноклональна 
гаммапатія IgM без антитіл до мієлін-асоційова-
ного глікопротеїну, інфекція, спричинена вірусом 
імунодефіциту людини, хронічний активний гепатит, 
системний червоний вовчак та інші захворювання 
сполучної тканини, саркоїдоз, патологія щитопо-
дібної залози, запальні захворювання кишечника, 
мембранозний гломерулонефрит, а також транс-
плантація кісткового мозку чи солідних органів [6, 
30, 46]. Відсутні переконливі докази того, що ці 
асоційовані форми СЛС відрізняються від ідіопа-
тичних випадків захворювання [41].

У більшості пацієнтів із СЛС спостерігаються 
змішані сенсорні та моторні симптоми (> 50 %),  
іноді можуть переважати моторні (18 %) або сен-
сорні (32 %) порушення [10, 21]. Часто спостері-
гаються біль і парестезії. У 48 % хворих на СЛС 
у патологічний процес залучені черепні нерви, у 
80 % випадків з одного боку [7, 43] — неврит зо-
рового нерва, окорухового, трійчастого, лицевого 
[36]. Сухожилкові рефлекси знижені або відсутні, 
з прогресуванням до арефлексії на пізніх стадіях 
захворювання. 

У 82% пацієнтів із СЛС  відзначено підвищений 
рівень білка в лікворі [22]. 

Згідно з консенсусною експертною думкою, CЛС 
слід розглядати як можливий діагноз у будь-якого 
пацієнта із симетричною або асиметричною по-
лірадикулоневропатією, що прогресує та має реци-
дивуючо-ремітуючий перебіг або безперервне про-
гресування понад 2 міс [18]. Особливу увагу слід 
звернути на наявність позитивної сенсорної симп-
томатики, проксимальної м’язової слабкості, ареф-
лексії за збереженої чутливості або переважної 
втрати вібраційного відчуття та пропріоцепції [41].

Обов’язковим при підозрі на СЛС є проведення 
нейрофізіологічного дослідження. Основні елект-
родіагностичні критерії для встановлення діагнозу 
наведено в табл. 3.

При СЛС типовими змінами нейрофізіологічних 
показників є блок провідності, часова дисперсія, 
тривалі дистальні затримки, повільні швидкості 
провідності та затримка або відсутність F-хвиль в 
одному або кількох рухових нервах [32, 33]. 

Т а б л и ц я  3
Електродіагностичні критерії діагнозу хронічної запальної демієлінізуючої полінейропатії (eFNS/PNS [21])

1 Діагноз вірогідний: за наявності щонайменше одного з таких критеріїв:

a) подовження моторної дистальної латентності  50 % вище ВМН у двох нервах (за винятком медіанної невропатії 
на зап’ясті від синдрому зап’ястного каналу), АБО

б) зниження швидкості моторного проведення на  30 % нижче НМН у двох нервах, АБО
в) подовження латентності F-хвилі на  30 % вище ВМН у двох нервах, або  50 %, якщо амплітуда дистального 

негативного піка СMAP < 80 % від НМН),
г) відсутність F-хвиль у двох нервах, якщо в цих нервах амплітуда дистального негативного піка CMAP  20 % 

від НМН + наявність  1 іншого параметра, що демієлінізує, у  1 іншому нерві, АБО
д) часткова блокада моторного проведення: зменшення амплітуди проксимального негативного піка CMAP  50 % 

порівняно з дистальним, якщо дистальна амплітуда  20 % від НМН, у двох нервах або в одному нерві +  1 інший 
параметр, що демієлінізує, у  1 іншому нерві, АБО

е) аномальна тимчасова дисперсія (> 30 % подовження тривалості між проксимальним і дистальним негативними 
піками CMAP) у двох нервах або більше, АБО

ж) подовження тривалості дистального CMAP (інтервал між початком першого негативного піка та поверненням 
останнього до базової лінії) в  1 нерві — медіанний  6,6 мс, ульнарний  6,7 мс, малогомілковий  7,6 мс, 
великогомілковий  8,8 мс +  1 інший параметр, що демієлінізує, у  1 іншому нерві

2 Діагноз імовірний:

зниження амплітуди проксимального негативного піка СMAP  30 % порівняно з дистальним, крім заднього 
великогомілкового нерва, якщо дистальна амплітуда  20 % від НМН, у двох нервах, або в одному нерві + 1 інший 
параметр, що демієлінізує, у  1 іншому нерві

3 Діагноз можливий:

Якщо критерій, як у пункті 1, але лише в одному нерві

Примітка. НМН — нижня межа норми; ВМН — верхня межа норми; CMAP — сompound muscle action potential.
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У нашого пацієнта ЕНМГ показники збігалися з 
критеріями 1 а, б, в, е, ж.

Чутливість нейрофізіологічних критеріїв уражен-
ня рухових нервів можна поліпшити шляхом дослід-
ження більше ніж чотирьох нервів, зокрема за допо-
могою проксимальної стимуляції у верхніх кінцівках 
[32, 33] та сенсорних нервів [5, 44]. Соматосенсорні 
викликані потенціали можуть бути корисними для 
діагностики аномальної проксимальної сенсорної 
провідності, особливо при сенсорному варіанті CIDP 
[39]. У випадках, коли нейродіагностичні критерії 
для встановлення діагнозу не виявлено, слід вико-
нати повторне дослідження через певний час. 

Додаткові методи обстеження, такі як аналіз 
спинномозкової рідини, МРТ спинномозкових корін-
ців, плечового або поперекового сплетення, а та  кож 
пробна імунотерапія з об’єктивною оцінкою клініч-
ної відповіді [4, 12], можуть допомогти в діагностиці. 

Біопсія нерва, хоч і не має абсолютної діа-
гностичної специфічності (негативні результати не 
заперечують діагноз), може бути цінним діагнос-
тичним інструментом для підтвердження клінічних 
та електрофізіологічних даних при встановленні 
діагнозу СЛС, особливо в складних випадках [38]. 
При СЛС у біоптатах нервів виявляють характерні 
вогнищеві ділянки демієлінізації з втратою воло-
кон або без неї, асоційовані з активністю макро-
фагів. Також можуть визначатися ознаки ремієлі-
нізації — «цибулини», ендоневральний набряк та 
інфільтрація мононуклеарними клітинами [45]. Слід 
розглянути питання про проведення додаткових 

обстежень для виявлення можливих супутніх за-
хворювань (табл. 4) [41].

Великі рандомізовані контрольовані досліджен-
ня ефективності певних препаратів у лікуванні 
СЛС не проводили, але є дані щодо ефективності 
внутрішньовенного імуноглобуліну (IVIg) при СЛС. 
Метааналіз чотирьох подвійних сліпих досліджень 
із залученням 235 пацієнтів показав, що IVIg у дозі 
2,0 г/кг сприяє значному поліпшенню симптомів 
протягом 2—6 тиж [9, 15, 26, 42]. Оскільки по-
зитивний ефект від IVIg короткочасний, лікування 
слід повторювати з індивідуальним підбором інтер-
валів і доз [27].

Обсерваційні дослідження підтверджують пози-
тивну відповідь на терапію кортикостероїдами (КС) 
у пацієнтів із СЛС, за винятком випадків моторного 
варіанта CIPD, коли застосування стероїдів може 
бути потенційно шкідливим [28, 35]. Таким чином, 
пробна терапія КС може бути розглянута в пацієн-
тів із виразною клінічною інвалідизацією. Відсутні 
чіткі докази або консенсус щодо вибору оптималь-
ного режиму: щоденне застосування або через 
день, перорально чи внутрішньовенно, а також 
щодо ефективності інтермітуючих високодозових 
курсів [37]. Оскільки тривала терапія КС асоціюєть-
ся з багатьма ризиками, обговорення цих ризиків 
із пацієнтом, а також створення плану моніторингу 
та співпраці з лікарем первинної медичної допомо-
ги є невід’ємною частиною плану лікування.

Два невеликих подвійних сліпих рандомізо-
ваних контрольованих дослідження (загалом 

Т а б л и ц я  4
Рекомендовані обстеження  при підозрі на CIPD (eFNS/PNS [41])

Мета обстеження Методи / параметри

Діагностика ХЗДП

ЕНМГ: сенсорна і моторна провідність з обох боків із проксимальною стимуляцією
Аналіз спинномозкової рідини: клітини, білок
МРТ корінців спинного мозку, плечового та попереково-крижового сплетень
Біопсія нерва

Виявлення супутніх захворювань

а) Рекомендовані обстеження:
 · Імунофіксація сироватки та сечі (виявлення парапротеїнів)
 · Глюкоза натще
 · Загальний аналіз крові
 · Функція нирок
 · Функція печінки
 · Антинуклеарні антитіла 
 · Функція щитоподібної залози

б) За клінічними показаннями:
 · Рентгенографія скелета
 · Глюкозотолерантний тест
 · Серологія на Borrelia burgdorferi
 · С-реактивний білок 
 · Антитіла до екстрагованих ядерних антигенів 
 · Рентгенографія грудної клітки
 · Ангіотензинперетворювальний фермент 
 · Антитіла до ВІЛ

Виявлення спадкової нейропатії
Огляд батьків і сибсів
Генетичне тестування (PMP22, connexin 32)
Біопсія нерва
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47 учасників) продемонстрували, що плазмаферез 
(ПФ) забезпечує значне короткострокове поліп-
шення у близько двох третин пацієнтів із CIPD. У 
частини хворих спостерігали швидке погіршення 
стану після завершення терапії [15, 25]. З огляду 
на це ПФ можна розглядати як ефективний варіант 
початкового лікування для швидкого зменшення 
неврологічної симптоматики, але для досягнення 
стабільної ремісії його слід поєднувати з іншими 
методами терапії.

Імуносупресивну терапію можна застосовувати 
в поєднанні з КС для зниження потреби в IVIg або 
ПФ, а також у випадках, коли пацієнт не відповідає 
на терапію першої лінії (IVIg, КС, ПФ) [40, 41]. Існу-
ють дані, що азатіоприн, циклофосфамід, циклоспо-
рин, інтерферон-, інтерферон-, мофетил мікофе-
нолату та метотрексат є корисними для пацієнтів із 
CIDP [13, 14, 17]. Однак через відсутність перекон-
ливих результатів у контрольованих дослідженнях, 
які дали б змогу надати чіткі рекомендації щодо 
використання зазначених засобів, їх можна розгля-
дати опціонально лише в пацієнтів із недостатньою 
клінічною відповіддю на терапію першого ряду [11].

Висновки

Синдром Льюїса—Самнера — автоімунне за-
хворювання периферичної нервової системи з 
мультифокальним ураженням периферичних нер-
вів, що потенційно інвалідизує та характеризується 
прихованим початком і хронічним або рецидивним 
перебігом. В основі патогенезу лежить імуноопо-
середковане ураження мієлінової оболонки нер-
вових волокон, що призводить до поступового на-
ростання м’язової слабкості, сенсорних порушень 
і зниження функціонального стану пацієнта. З 

ог ляду на рідкісність цього захворювання та недо-
статню обізнаність про нього клініцистів можлива 
хибна інтерпретація симптомів і, як наслідок, пізнє 
встановлення правильного діагнозу. Важливим ас-
пектом діагностики СЛС є заперечення інших па-
тологій із подібними клінічними виявами (синдром 
Гієна—Барре, спадкові нейропатії, паранеоплас-
тичні синдроми та метаболічні полінейропатії), що 
часто потребує використання додаткових методів 
обстеження (МРТ, аналіз спинномозкової рідини, 
соматосенсорні викликані потенціали, біопсія нер-
ва) і консультацій суміжних фахівців.

Для СЛС типовими є арефлексія, підвищений 
рівень білка в лікворі та нейрофізіологічні ознаки 
демієлінізації (блок провідності, часова диспер-
сія, подовжені дистальні латентності, зниження 
швидкості проведення, затримка чи відсутність 
F-хвиль). Своєчасне проведення ЕНМГ відіграє 
ключову роль у ранній діагностиці синдрому, даю-
чи змогу вчасно призначити імуномодулювальну 
терапію та запобігти подальшому прогресуванню 
неврологічного дефіциту. Таким чином, ЕНМГ є не-
замінним інструментом не лише для встановлення 
діагнозу СЛС, а й для динамічного спостереження 
за пацієнтами та оцінки ефективності лікування, 
що дає змогу оптимізувати тактику ведення таких 
пацієнтів і суттєво поліпшити клінічний прогноз.

Лікування СЛС ґрунтується на імунотерапії пер-
шої лінії (IVIg, кортикостероїди, плазмаферез), тоді 
як імуносупресанти розглядають у резистентних 
випадках. Незважаючи на відсутність великих ран-
домізованих досліджень, сучасні дані підтверджу-
ють ефективність імуномодулювальної терапії, яка 
дає змогу досягти клінічного поліпшення та знизи-
ти ступінь інвалідизації у більшості пацієнтів.
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Lewis—Sumner syndrome: a case report

Lewis—Sumner syndrome (LSS), also known as multifocal acquired demyelinating sensory and motor 
neuropathy (MADSAM), is a rare variant of chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) characterized 
by asymmetric, focal involvement of peripheral nerves. This immune-mediated disorder typically follows a slowly 
progressive course and may significantly impair patients’ working capacity, functional activity, and quality of life. The 
clinical presentation of LSS includes gradually increasing asymmetric weakness in both distal and proximal segments 
of the limbs, sensory disturbances such as paresthesias, numbness, or pain, and reduction or loss of tendon reflexes, 
which complicates early recognition of the condition. The multifocal and asymmetric pattern of symptoms often 
leads to misdiagnosis as mononeuropathy, plexopathy, or radiculopathy, delaying the establishment of the correct 
diagnosis. A crucial step is the differentiation of LSS from multifocal motor neuropathy, vasculitic neuropathies, and 
classical CIDP, as treatment strategies differ substantially. This article presents a clinical case that illustrates the typical 
diagnostic challenges and emphasizes the pivotal role of neurophysiological testing. Electroneuromyography 
(ENMG) is indispensable, as it enables the detection of conduction blocks, temporal dispersion, slowed conduction 
velocities, and provides objective confirmation of the demyelinating nature of nerve involvement. ENMG findings 
ensure accurate diagnostic verification, localization, assessment of disease severity, and facilitate dynamic monitoring 
of treatment response. The integration of clinical examination, laboratory testing, and neurophysiological studies 
ensures the highest diagnostic accuracy and facilitates the development of an evidence-based treatment strategy. 
Current treatment strategies include the use of intravenous immunoglobulins, corticosteroids, plasma exchange, 
and immunosuppressants, which can achieve sustained clinical improvement and reduce the risk of disability. The 
aim of this publication is to increase awareness and vigilance among clinicians regarding this rare and diagnostically 
challenging disease, which requires a multidisciplinary approach. Timely diagnosis, early initiation of immunotherapy, 
and individualized management significantly influence prognosis and improve patients’ quality of life.

Keywords: Lewis—Sumner syndrome, peripheral neuropathy, MADSAM, diagnostics, electroneuromyography.
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