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Периодические параличи (ПП) (пароксизмальные миоплегии) – это редкие нервно-мышечные расстрой-
ства, вызванные мутациями в генах натриевых, кальциевых и калиевых каналов скелетных мышц. Общие 
черты первичных периодических параличей – аутосомно-доминантное наследование, изменение уровня калия 
в сыворотке крови в результате дефекта ионных каналов, а также дебют заболевания в первом или втором 
десятилетии жизни. Клинически ПП проявляются эпизодическими приступами мышечной слабости, возни-
кающими через нерегулярные промежутки времени, приступы часто связаны с питанием или отдыхом после 
физической нагрузки, иногда им сопутствует миотония. 

Периодические параличи редко встречаются среди населения в целом, как следствие, проспективные кли-
нические исследования лечебных вмешательств ограничены. Из-за этого варианты лечения периодических 
параличей также ограничены, в значительной степени основаны на отдельных наблюдениях. 
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Первичные периодические параличи (ПП) – 
редкие аутосомно-доминантные генетические 
нервно-мышечные заболевания, связанные с му-
тациями в натриевых, кальциевых и калиевых 
каналах скелетных мышц [1, 2, 3]. Общее для 
всех ПП – приступы мышечной слабости, кото-
рые могут длиться от нескольких минут до ча-
сов или дней, что вызывает ухудшение качества 
жизни [4, 5]. Приступы часто вызываются опре-
деленными моделями поведения или особенно-
стями рациона, которые приводят к изменению 
уровня калия в сыворотке крови. При всех фор-
мах ПП внезапный парез вызывается деполяри-
зацией сарколеммы мышц, что в свою очередь 
ведет к инактивации натриевых каналов и сни-
жению возбудимости волокон [2, 3].

Первичные периодические параличи включа-
ют гипокалиемический паралич (ГипоПП), ги-
перкалиемический паралич (ГиперПП) и синдром 
Андерсена-Тавила. Существуют также тесно свя-
занные заболевания, характеристики которых 
совпадают с гипокалиемическими и гиперкали-
емическими параличами, а именно: врожденная 
парамиотония (paramyotonia congenita) и нормо-
калиемический ПП (НормоПП). В большинстве 
случаев эти заболевания вызваны мутациями 
натриевого канала. Существует некоторое ча-
стичное клиническое совпадение заболеваний, и 
определение того, следует ли классифицировать 
расстройство как врожденную парамиотонию 
или гиперкалиемический ПП, зависит от преоб-
ладающих симптомов [6].

Предполагаемая распространенность перио-
дических параличей составляет 1 на 200 000 для 
гиперкалиемическиих ПП, 1 на 100 000 для ги-
покалиемических ПП и 1 на 100 000 – для син-
дрома Андерсена-Тавила [6].

Патогенез 
За каждую форму семейного периодическо-

го паралича отвечает свой ген и электролитный 
канал. Большинство людей с первичным ПП 

имеют наследственные аутосомно-доминантные 
расстройства; также встречаются спорадические 
случаи, хотя частота их неизвестна [7]. 

Гипокалиемический ПП связан с мутациями 
в генах кальциевых каналов (CACNA1S, около 
60%) и натриевых каналов (SCN4A; около 20%) 
[6]. Клиническая картина идентична для паци-
ентов с ГипоПП, вызванным мутациями как 
кальциевых, так и натриевых каналов. Генные 
дефекты этих каналов вызывают аномальный 
электролитный ток, который происходит в по-
тенциале покоя и создает восприимчивость к па-
радоксальной деполяризации волокна и возбуж-
дению в условиях низкого внеклеточного K+ (от 
2,5 до 3,5 мэкв/л) [2, 9].

Гиперкалиемический ПП связан с мутациями 
в гене натриевого канала ( SCN4A ) на хромосо-
ме 17q23.  Идентифицировано по крайней мере 9 
различных мутаций в этом гене, которые могут 
вызывать гиперкалиемический ПП [10]. 

Синдром Андерсена-Тавила в некоторых слу-
чаях вызван мутациями гена KCNJ2, который 
кодирует калиевый канал внутреннего выпрям-
ления, Kir2.1, стабилизирующий потенциал по-
коя скелетных мышц и в сердечных миоцитах 
[11]. В отличие от ГипоПП и ГиперПП, которые 
ограничиваются мутациями в каналах, экспрес-
сируемых почти исключительно в скелетных 
мышцах, при синдроме Андерсена-Тавила му-
тации калиевых каналов затрагивают несколько 
тканей и связаны с весьма вариабельным фено-
типом, который включает периодический пара-
лич, сердечную аритмию и характерные лице-
вые и скелетные аномалии [3].

Клиническая картина
У пациентов с периодическим парали-

чом симптомы появляются обычно в первом 
или втором десятилетии жизни. Наблюда-
ются периодические приступы очаговой или 
генерализованной мышечной слабости, ча-
сто спровоцированные триггерами [12, 13].  
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У пациентов может развиться стойкая мышечная 
слабость разной степени тяжести между присту-
пами, которая у большинства в дальнейшем при-
обретает постоянный характер [6].

Клиническая картина гипокалиемического 
периодического паралича. ГипоПП характеризу-
ется внезапными очаговыми или генерализован-
ными приступами мышечной слабости, которые 
могут длиться от нескольких часов до несколь-
ких дней и связаны с сопутствующей гипокалие-
мией (<2,5 мэкв /л).

Атаки. Первый приступ обычно происходит 
в возрасте от 5 до 35 лет, но частота приступов 
наиболее высока в возрасте от 15 до 35 лет и 
впоследствии уменьшается с возрастом [2, 12]. 
Острые приступы возникают повторно с интер-
валом в день, неделю или месяц, обычно длят-
ся несколько часов, а иногда и дней. Приступы 
могут возникать как спонтанно, так и в ответ на 
триггерные факторы, такие как богатая углево-
дами пища, алкоголь, отдых после выраженной 
физической нагрузки, стресс. Пациенты с Ги-
поПП подвержены повышенному риску пре- или 
постанестетической слабости [2, 12]. 

Неврологический статус. Во время присту-
па выявляется слабость, которая обычно воз-
никает в проксимальных мышцах больше  чем 
в дистальных, чаще  в ногах, чем в руках; ти-
пична гипорефлексия или арефлексия. Между 
приступами неврологический статус обычно 
нормальный. Некоторые пациенты испытывают 
умеренную степень слабости между приступа-
ми, которая флюктуирует; возможно улучшение 
после легкой физической нагрузки. Миотония 
не характерна для ГипоПП [1].

Средняя концентрация калия в плазме во 
время приступа в одной серии исследования 
составила 2,4 мэкв/л. Уровни могут быть ниже 
1,5 мэкв/л; однако концентрация калия менее  
2 мэкв/л должна настораживать в отношении 
вторичных гипокалиемических параличей. 
Между приступами уровень калия нормализует-
ся при ГипоПП, но остается низким при вторич-
ной гипокалиемии [8].

Сердечные аритмии, такие как тахикардия, 
фибрилляция предсердий, пароксизмальная над-
желудочковая тахикардия или фибрилляция же-
лудочков, встречаются нечасто. Во время присту-
пов на электрокардиограмме (ЭКГ) выявляется 
депрессия сегмента ST, уменьшение амплитуды 
зубца Т и увеличение амплитуды зубца U [1, 8].

Миопатия. Прогрессирующая проксималь-
ная миопатия в конечном счете развивается у 
большинства пациентов с ГипоПП. Клинически 
это проявляется чаще после 50 лет, когда при-
ступы внезапной слабости проходят. Клиниче-
ски миопатия наиболее выражена в мышцах та-
зового пояса, а также в проксимальных отделах 
верхних и нижних конечностей. Тяжесть миопа-
тии варьирует от легкого поражения до тяжелой 
инвалидности [11].

Клиническая картина гиперкалиемического 
периодического паралича

Характерные особенности ГиперПП: при-
ступы слабости в конечностях и повышение уров-

ня калия в сыворотке крови во время приступа, 
но у некоторых пациентов уровень калия в сыво-
ротке крови во время приступов нормальный [6]. 
Введение калия может спровоцировать приступ 
или усугубить продолжающийся эпизод.

Атаки. Приступы мышечной слабости начи-
наются в первом десятилетии жизни примерно у 
50% пациентов, и только 25% сообщают о своем 
первом приступе в возрасте ≥10 лет. Приступы 
могут быть спровоцированы пищей, богатой ка-
лием, отдыхом после физической нагрузки, го-
лоданием, переохлаждением, эмоциональным 
стрессом, беременностью, анестезией. Приступы 
часто начинаются утром и длятся до 2 часов [2, 
12]. Слабость при приступе гиперкалиемиче-
ского ПП может быть очаговой, поражая только 
одну конечность, но общая слабость с гипотони-
ей встречается чаще. У некоторых пациентов на-
блюдаются миалгии во время приступов. Атаки 
при ГиперПП, как правило, более частые, менее 
тяжелые и короче по продолжительности, чем 
атаки при ГипоПП [13].

Уровень калия нормальный или умеренно по-
вышенный во время приступов. В одной серии 
средний уровень калия, зарегистрированный во 
время приступа, составлял 5,3 мэкв/л [10].

Межприступные симптомы. Между присту-
пами примерно половина пациентов с ГиперПП 
испытывают миотонии, которые не препятству-
ют произвольным движениям. Более 80% паци-
ентов старше 40 лет с ГиперПП испытывают по-
стоянную мышечную слабость [13].

Миопатия. Пароксизмы миоплегий наиболее 
часты в подростковом и раннем взрослом воз-
расте. Позже, в четвертом-шестом десятилетии 
жизни приступы мышечной слабости утихают. 
По мере того как частота этих приступов умень-
шается, у большинства пациентов развивается 
миопатическая слабость, которая может быть 
легкой или приводящей к инвалидности. В ос-
новном поражаются мышцы тазового пояса и 
нижних конечностей. Прогрессирующая дегене-
ративная миопатия встречается при гиперкали-
емическом ПП с такой же частотой, что и при 
гипокалиемическом ПП [10].

Клиническая картина синдрома Андерсен-Та-
вила. Синдром Андерсена-Тавила характеризу-
ется триадой [1]:

1) эпизодическая мышечная слабость;
2) нарушения сердечного ритма (желудочко-

вые аритмии, удлиненный интервал QT и выра-
женные зубцы U);

3) отличительные особенности скелета (низ-
ко посаженные уши, глазной гипертелоризм, ма-
ленькая нижняя челюсть, клинодактилия пятого 
пальца, синдактилия, низкий рост, сколиоз и ши-
рокий лоб). 

Такая характерная триада присутствует у 58-
78% пациентов с мутациями KCNJ2. Дебют за-
болевания обычно происходит в первом-втором 
десятилетии либо кардиологическими симпто-
мами (учащенное сердцебиение и/или обморо-
ки), либо слабостью, которая возникает спонтан-
но после длительного отдыха или отдыха после 
длительной физической нагрузки. Приступы 
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мышечной слабости могут быть связаны с высо-
ким, низким или нормальным уровнем калия в 
сыворотке крови [6].

Диагностика
Диагноз ПП может быть подтвержден генети-

ческим тестированием, которое рекомендуется в 
качестве первого диагностического шага при на-
личии промежуточного или высокого клиниче-
ского подозрения. Все ПП наследуются по ауто-
сомно-доминантному типу. Генетическое тести-
рование выявляет гетерозиготную патогенную 
мутацию у 60-70% пациентов, соответствующих 
клиническим критериям [6]. При отсутствии 
идентифицированной генетической мутации 
примерно у 30% пациентов подтипы периодиче-
ских параличей можно различить на основе кли-
нических проявлений, уровня калия в сыворотке 
крови во время приступа и отклонений при тесте 
с длительной физической нагрузкой [7].

Диагностика гипокалиемического ПП. 
Первоначальная лабораторная оценка: во время 
острого приступа требуется измерение сыворо-
точного калия как для диагностики, так и для 
определения тактики лечения. Необходимо вы-
полнить дополнительные исследования, чтобы 
исключить альтернативные диагнозы:

• следует исключить гипертиреоз: определить 
уровни Т3, Т4 и тиреотропного гормона (ТТГ);

• электрокардиограмма (ЭКГ) должна быть 
выполнена для исключения удлиненного ин-
тервала QT или QU, указывающего на синдром 
Андерсена. Во время приступа гипокалиемиче-
ского ПП на ЭКГ могут быть другие признаки, 
соответствующие гипокалиемии, включая де-
прессию сегмента ST, уменьшение амплитуды 
зубца Т и увеличение амплитуды зубца U; 

• во время острого приступа следует изме-
рить газы артериальной крови, азот, мочевину 
крови, креатинин и электролиты (фосфат, каль-
ций и магний);

• нормальный уровень калия в плазме между 
приступами помогает отличить первичный ги-
покалиемический ПП от других вторичных при-
чин гипокалиемического паралича [8].

Провокационные тесты могут использовать-
ся, когда генетическое тестирование не позволя-
ет выявить основную мутацию. При всех формах 
провокационных тестов рекомендуется тщатель-
ное наблюдение, обычно в условиях стационара:

• провокация гипокалиемического ПП перо-
ральной нагрузкой глюкозой (2 г/кг) и/или вве-
дением инсулина (10 единиц подкожно);

• упражнения, такие как 30 минут бега на бе-
говой дорожке, могут стать более безопасной 
альтернативой введению глюкозы или инсули-
на. Положительным ответом является слабость 
с сопутствующей гипокалиемией [8].

Электромиография – во время приступа ЭМГ 
может показать снижение амплитуды M-ответа с 
замедлением восстановления двигательной еди-
ницы. Может быть использован тест с длитель-
ной физической нагрузкой «long exercise test» 
[8]. При этом биопсия мышц в диагностике ПП 
не используется. 

Диагностика гиперкалиемического пара-
лича. Во время острого приступа  повышен-
ная концентрация калия в сыворотке крови во 
время приступа может навести врача на мысль 
о диагнозе гиперкалиемического ПП. Однако 
уровень может быть нормальным или недоста-
точно аномальным. Всем пациентам с ПП следу-
ет проводить ЭКГ, чтобы исключить удлинение 
интервала QT или QU, указывающее на синдром 
Андерсена [1, 10].

Между атаками ГиперПП трудно диагности-
ровать, так как мышечная сила не изменена и ка-
лий в сыворотке крови в норме [10]. 

ЭМГ, вероятно, наиболее полезный тест при 
межприступном обследовании пациентов. ЭМГ 
может также выявить субклиническую миото-
нию, наблюдаемую у 50-75% пациентов с гипер-
калиемическим ПП, что отличает это заболева-
ние от гипокалиемического ПП [7, 10]. 

Провокационные пробы:
• С пероральной нагрузкой калием (1-2 мг-

экв/кг) может быть проведена, но это требует 
кардиологического мониторинга в стационар-
ных условиях.

• Упражнения, такие как 30 минут бега на 
беговой дорожке, могут стать более безопас-
ной альтернативой введению калия. Слабость 
и уменьшение амплитуды M-ответа на ЭМГ, 
обычно происходящие в течение одного часа, 
подтверждают диагноз гиперкалиемического 
ПП, но отрицательные результаты не исключа-
ют это состояние [10].

Синдром Андерсена-Тавила
Синдром Андерсена-Тавила встречается с 

высокой степенью фенотипической изменчиво-
сти, что затрудняет диагностику. Мутации в гене 
KCNJ2 выявляются примерно у 60% всех людей 
с данным заболеванием; генетическая мутация в 
оставшихся 40% случаев не выявляется. У паци-
ентов с мутациями KCNJ2 гиперкалиемические 
эпизоды возникают примерно у 15%, нормока-
лиемические – у 20% пациентов, у остальных 
наблюдаются гипокалиемические эпизоды пара-
лича, подобные тем, которые наблюдаются при 
ГиоПП [11].

Наличие характерных физических особенно-
стей и/или аномалий электрокардиографии (ЭКГ) 
согласуется с диагнозом синдрома Андерсена-Та-
вила [13]. Типичные отклонения ЭКГ в состоянии 
покоя включают удлиненный интервал QT или 
интервал QU при отсутствии гипокалиемии. При 
подозрении на диагноз синдрома Андерсена-Та-
вила электрофизиологические исследования, 
включая тест с длительной физической нагруз-
кой, могут помочь подтвердить диагноз [6].

Лечение периодических параличей
Общие рекомендации по лечению. Следует 

начинать с просвещения пациентов о необхо-
димости изменения образа жизни, чтобы ми-
нимизировать триггеры ПП, а затем проводить 
терапию калием (добавление или исключение) 
с последующим использованием ингибиторов 
карбоангидразы. В качестве начального шага 
обсуждение провоцирующих факторов, особен-
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но диеты, может помочь уменьшить количество 
приступов. Если уровень калия во время присту-
па неизвестен, следует использовать поведенче-
ские стратегии для острых приступов (например 
легкие упражнения в начале приступа) [12, 14].

Фармакологические вмешательства включа-
ют терапию для купирования острых приступов 
и профилактическую терапию для уменьшения 
частоты приступов. Варианты лечения периоди-
ческих параличей ограничены и в значительной 

ГиперПП ГипоПП Синдром Андерсена-Тавила

Острый приступ

Немедикаментозное
лечение

 Легкие упражнения, 
 углеводы

Легкие упражнения в начале присту-
па,  добавки калия

Легкие  упражнения, углеводы (если 
приступы связаны с гиперкалиемией)

Калий* Не применяется
K+ 1 мг-экв/кг до 200 мг-экв/ 

24 ч** (избегать препаратов с замед-
ленным высвобождением)

Если приступы, связанные с низким  
К +, то К + перорально 1 мг - экв/кг до 
200 мг - экв/12 ч для нормализации

Бета-2 агонист 
сальбутамол 2 вдоха 0,1 мг Не применяется Не применяется

Профилактика

Немедикаментозная

 Частые высокоуглеводные 
приемы пищи. Избегать:
голодания; физических 

нагрузок; воздействия холода; 
продуктов, богатых К

Низкое содержание натрия и 
углеводов; добавки калия; избегать 

гиперосмолярных состояний  
(обезвоживание, гипергликемия)

Ацетазоламид Взрослые: 125-1000 мг в день.
Дети: 5-10 мг/кг/день

Взрослые: 125-1000 мг в день.
Дети: 5-10 мг/кг/день

Взрослые: 125-1000 мг в день.
Дети: 5-10 мг/кг/день

Дихлорфенамид 50-200 мг в день 50-200 мг в день 50-200 мг в день

Калий*   Не применяется
K+ 30-60 мэкв/день внутрь;

состав с замедленным высвобожде-
нием может быть предпочтительным

Не применяется

К + - сберегающие
диуретики

Не применяется Триамтерен 50-150 мг/день 
Спиронолактон 25-100 мг/день

Эплеренон 50-100 мг/день

Не применяется ***

Гидрохлортиазид 25-75 мг в день Не применяется Не применяется

Таблица – Общий подход к лечению первичных периодических параличей
Table – General aproach to treatment for primary periodic paralyses

Примечание: * общий калий в организме не истощается в ГипоПП, соблюдать осторожность при остром введении K+, чтобы избежать 
чрезмерного поступления; ** следить за ЭКГ и уровнем калия; ***использование K-сберегающих диуретиков следует подбирать индиви-
дуально в зависимости от потребностей пациента [6].

степени основаны на отдельных наблюдениях 
(табл.) [6].

Выводы
Таким образом, периодические параличи 

редко встречаются среди населения в целом, как 
следствие, проспективные клинические исследо-
вания лечебных вмешательств ограничены. Из-
за этого варианты лечения периодических пара-
личей также ограничены, в значительной степе-
ни основаны лишь на отдельных наблюдениях. 
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PERIODIC PARALYSIS
Е. V. Onegin1, O. V. Mantsevich2 

1Grodno State Medical University, Grodno, Belarus 
2Grodno Regional Children's Clinical Hospital, Grodno, Belarus

Periodic paralysis (paroxysmal myoplegia) is a rare neuromuscular disorder caused by mutations in the sodium, 
calcium, and potassium channel genes of skeletal muscle. Common features of primary periodic paralysis are autosomal 
dominant inheritance, changes in serum potassium levels as a result of a defect in ion channels, and the onset of the 
disease in the first or second decade of life. Clinically, PP is manifested by episodic attacks of muscle weakness that 
occur at irregular intervals, attacks are often associated with food or rest after exercise, sometimes accompanied by 
myotonia.

Periodic paralysis is rare in the general population and, as a result, prospective clinical trials of treatment 
interventions are limited. Due to the low prevalence of primary PCBs and limited treatment options, few prospective 
studies are available to develop treatment recommendations based on anecdotal evidence and patient case reports. 
Treatment options include provocation prevention, potassium and carbonic anhydrase inhibitors.
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