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Введение. Тригеминальная невралгия – достаточно редкое заболевание, проявляющееся острой приступообразной 
болью по типу удара током в зоне иннервации одной или нескольких ветвей тройничного нерва. Обычно она пред-
ставлена спорадическими случаями, однако описаны также семейные случаи заболевания. Мы наблюдали серию 
из 4 семей, два члена которых в одном поколении страдали тригеминальной невралгией. Все пациенты проходили 
хирургическое лечение в Федеральном центре нейрохирургии (Новосибирск).
Цель исследования – анализ семейных форм тригеминальной невралгии, который может помочь в изучении эти-
ологии и патогенеза данного заболевания.
Материалы и методы. Для анализа были собраны данные о пациентах с семейной тригеминальной невралгией, 
оперированных в нашем центре в период с августа 2015 г. по октябрь 2020 г.
Результаты. В нашей серии большую часть пациентов составили женщины (средний возраст 36,5 лет) с пораже-
нием правой стороны и в большинстве случаев 2‑й ветви. Также более чем у 50 % пациентов был выявлен нейро-
васкулярный конфликт. Всем пациентам в качестве первичной операции проведена микроваскулярная декомпрес-
сия. Нейроваскулярный конфликт интраоперационно был обнаружен во  всех случаях, в  50 % отмечен полный 
регресс болевого синдрома после первого вмешательства.
Заключение. В нашем исследовании не было обнаружено каких‑либо особенностей в клинической картине или ана-
томических показателях по сравнению со спорадическими случаями тригеминальной невралгии.
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Introduction. Trigeminal neuralgia is a fairly rare disease manifested by acute paroxysmal pain of the type of electric 
shock in the innervation zone of one or more branches of the trigeminal nerve. Trigeminal neuralgia is usually sporad-
ic, but familial cases have also been described. The study of familial cases of the disease can help in understanding the 
causes and mechanisms of the development of trigeminal neuralgia. We present a series of 4 families in which 2 family 
members in one generation suffered from trigeminal neuralgia, all patients underwent surgical treatment in our center.
The study objective. The study of familial cases of the disease can help in understanding the causes and mechanisms 
of the development of trigeminal neuralgia.
Materials and methods. For the analysis, data were collected on patients with familial trigeminal neuralgia who were 
operated on in our center from August 2015 to October 2020.
Results. In our series, the majority of patients were women, the average age was 36.5 years, in all cases right side was 
involved, and, in most cases the second trigeminal division was affected. Most of the patients had neurovascular conflict. 
All patients underwent microvascular decompression as a primary operation in our center. Intraoperative neurovascular 
conflict was identified in all cases; in half of the cases, complete regression of pain syndrome was noted after first 
surgical procedure.
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Введение
Тригеминальная невралгия (ТН) – достаточно ред-

кое заболевание, проявляющееся острой приступоо-
бразной болью по типу удара током в зоне иннервации 
одной или нескольких ветвей тройничного нерва, при 
этом приступы преимущественно кратковременные, 
и в межприступном периоде отсутствуют какие‑либо 
неврологические нарушения. Такой тип называют ТН 
с  пароксизмальным компонентом [1]. Наличие этих 
клинических проявлений и  нейроваскулярного кон-
фликта (НВК), обнаруженного при МРТ или интраопе-
рационно, с морфологическими изменениями корешка 
тройничного нерва (КТН) говорит о классической ТН 
[1]. Также возможно наличие постоянной или практи-
чески постоянной боли меньшей интенсивности в ука-
занной области, что соответствует ТН с сопутствую-
щей болью постоянного характера [1].

Помимо классической, нередко встречается также 
вторичная (симптоматическая) ТН, возникающая 
вследствие воздействия объемного образования осно-
вания черепа, при рассеянном склерозе или по другим 
причинам [2]

В свете того, что ТН чаще всего имеет спорадиче-
ский характер, описанные в литературе редкие семей-
ные случаи данного заболевания, когда страдают два 
или более членов одной семьи, представляют особый 
интерес. По литературным данным частота встречае-
мости таких случаев не превышает 2 %, однако сюда 
были включены также пациенты с рассеянным скле-
розом [3]. Другие авторы подчеркивают, что  частота 
семейных форм ТН гораздо выше и достигает 11 % [4]. 
Предполагается, что  заболевание имеет аутосомно-
доминантный тип наследования [3, 5], также встреча-
ются сообщения об аутосомно-рецессивном типе пере-
дачи [6]. Однако последние генетические исследования 
позволили выявить не только большую частоту семей-
ных форм, но и определенные генетические измене-
ния, характерные для данного заболевания [4].

Целью данного исследования стал анализ случаев 
семейной ТН, который может помочь в изучении эти-
ологии и патогенеза данного заболевания.

Методы
В исследовании ретроспективно проанализирова-

ны случаи семейной ТН. Для изучения особенностей 
семейных случаев ТН собраны данные пациентов, опе-
рированных в ФЦН (Новосибирск) в период с августа 
2015  г. по  октябрь 2020  г. и  имевших в  анамнезе 

указания на семейный анамнез заболевания. В каче-
стве первичной операции была проведена микроваску-
лярная декомпрессия (МВД) КТН из ретросигмовид-
ного доступа.

Данные были получены из  историй болезни, 
при посещении пациентами центра с целью консуль-
тации, а также при помощи опроса по телефону.

В  статье указаны демографические данные, ин-
формация о  степени родства, возрасте начала забо
левания, симптомах при  дебюте заболевания и  его 
дальнейшем развитии, данные неврологического об-
следования, нейровизуализации, интраоперационные 
данные, информация о проводимом лечении и исходах 
заболевания. По  данным нейровизуализации (МРТ 
головного мозга, серия T2‑взвешенных томограмм 
в режиме CISS) оценивали наличие НВК c тройнич-
ным нервом, тип компримирующего сосуда и анато-
мические особенности задней черепной ямки.

Результаты
В  ФЦН наблюдались 4 семьи, в  которых 2–3 ее 

члена страдали ТН. В одной из семей у матери, сына 
и дочери помимо ТН наблюдался также синдром Рус-
си-Леви (демиелинизирующий тип (1В) невральной 
амиотрофии Шарко-Мари-Тута), в связи с  чем, они 
не  были включены в  данный анализ. Этот клиниче-
ский случай описан ранее [7]. В табл. 1 представлены 
данные трех семей.

В нашей серии ТН наблюдалась преимущественно 
у женщин (соотношение 5:1), средний возраст начала 
заболевания составил 36,5 лет. В первых 2 семьях ТН 
страдали 2 сестры, а  в  3‑й  – брат и  сестра. В  одной 
семье возраст начала заболевания отличался не так зна
чительно, как между семьями. Чаще всего была пора-
жена 2‑я ветвь тройничного нерва, самое частое соче-
тание (в 50 % случаев) – 2‑я и 3‑я ветви. Почти всегда 
была вовлечена правая сторона, в 1 случае заболевание 
было двусторонним. Во  всех случаях, кроме одного 
(3а), имели место триггерные зоны. У всех пациентов 
заболевание дебютировало с простреливающей боли, 
кроме случая 2а, когда первичная симптоматика забо-
левания была представлена прострелами на левой сто-
роне лица и жгучей, ноющей болью справа.

В табл. 2 приведены данные нейровизуализации, 
интраоперационные данные, виды оперативных вме-
шательств и исходы хирургического лечения.

По данным МРТ НВК КТН с верхней мозжечко-
вой артерией (ВМоА) на стороне боли был обнаружен 

Conclusion. In our study, no clinical or anatomical factors were found in comparison to sporadic cases of trigeminal 
neuralgia.
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во всех случаях, кроме 3б. При оценке анатомических 
особенностей у пациентов в клинических случаях 1а 
и  1б препонтинная цистерна имела асимметричную 
форму, однако в случае 1а узкая часть была выявлена 
на  стороне поражения, тогда как  в  случае 1б  – 
на  контрлатеральной стороне. У  сестер в  случаях 2а 
и 2б препонтинная цистерна была симметрично узкой 
(3,4 и 2,9 мм соответственно), а в случае 3а имела сред-
ний размер для пациентов, страдающих ТН (4,2 мм).

Длина корешка интрацистернальной части трой-
ничного нерва на стороне поражения была незначи-
тельно меньше у  50  % пациентов (в  среднем 
на 0,36 мм) и существенно отличалась лишь в случае 
2б, где была короче на 1,3 мм. В случае 3а длина ко-
решка правого тройничного нерва была даже больше, 
чем с интактной стороны на 1,1 мм.

По интраоперационным данным во всех случаях 
компримирующим сосудом была ВМоА. В случаях 1а 
и 2а к КТН помимо артерии прилежали также веноз-
ные структуры, которые не оказывали компримирую-
щего воздействия. В случаях 1а и 2б наблюдалась экс-
кавация в  месте компрессии ВМоА, в  случае 1б 
корешок был компримирован и частично разволокнен.

У  3 (случаи 1а, 3а и  3б) из  6 пациентов полный 
регресс достигнут после первичного вмешательства. 
У пациента в случае 1б ревизионная операция после 
первичного вмешательства оказалась успешной. 
У  больного в  случае 2а боль рецидивировала через 

некоторое время после первичной операции и повтор-
ных ревизионных вмешательств, регресс болевого син-
дрома достигнут лишь после проведения баллон-ком-
прессии Гассерова узла. В случае 2б в раннем периоде 
после обеих операций у пациента отмечалось улучше-
ние, однако затем боль рецидивировала, и от повтор-
ных хирургических вмешательств решено было отка-
заться в пользу медикаментозного лечения.

Обсуждение
В нашей серии пациентов семейная форма выяв-

лена преимущественно у женщин, что соответствует 
данным других исследований и предполагает аутосом-
но-доминантный тип наследования [8]. Средний воз-
раст наших пациентов при дебюте невралгии был зна-
чительно меньше возраста, описанного для больших 
когорт пациентов с ТН (36,5 года). Пик заболеваемо-
сти ТН в общей популяции составляет 65 лет, нередко 
дебют заболевания приходится на 70–80 лет [9]. Кроме 
того, было необычным наличие у  1 из  6 пациентов 
двусторонней ТН, что в  популяции пациентов с ТН 
наблюдается крайне редко. Эти особенности также 
отметили R. A. Denu и соавт., проанализировав данные 
164 случаев ТН с семейной историей [10].

При анализе анатомических факторов, таких как 
длина КТН и  размеры препонтинной цистерны, 
по сравнению с данными, полученными нами ранее 
у пациентов со спорадическими случаями заболевания, 

Таблица 1. Характеристики клинических случаев

Table 1. Patient characteristics

Пациент 
Patient

Пол 
Gender

Возраст 
начала за-
болевания, 

лет 
Age at onset

Сторона 
Side 

affected

Ветвь 
Branch

Первичная симптома-
тика (дебют) 

Primary symptoms (onset) 

Курковые зоны 
Trigger zones

Характер боли при поступле-
нии 

Type of pain upon admission

1а (сестра 1б) 
1а (sister of 1b)

Жен 
Female

38 Правая 
Right

V2 Пароксизмы 
Paroxysms

Есть 
Yes

Пароксизмальная боль, 
жжение между приступами

между приступами  
Paroxysmal pain, burning 
sensation between seizures

1б (сестра 1а) 
1b (sister of 1а)

Жен 
Female

40 Правая 
Right

V3 Пароксизмы 
Paroxysms

Есть 
Yes

Пароксизмы 
Paroxysms

2а (сестра 2б) 
2а (sister of 2b)

Жен 
Female

44
Двусто-
ронняя 
Bilateral

V2-3

Пароксизмы слева, 
справа ноющие-

жгучие боли 
Left side: paroxysms Right 
side: aching burning pain

Слева есть
Справа нет 
Left side – yes  
Right side – no

Пароксизмы и постоянная 
жгучая боль 

Paroxysms and constant burning 
pain

2б (сестра 2а) 
2b (sister of 2а)

Жен 
Female

41 Правая 
Right

V2-3 Пароксизмы 
Paroxysms

Есть 
Yes

Пароксизмы и постоянная 
жгучая боль 

Paroxysms and constant  
burning pain

3а (брат 3б) 
3а (brother  
of 3b)

Муж 
Male

31 Правая 
Right

V2-3 Пароксизмы 
Paroxysms

Нет 
No

Пароксизмальные боли 
Paroxysmal pain

3б (сестра 3а) 
3b (sister of 3а)

Жен 
Female

25 Правая 
Right

V1-3 Пароксизмы 
Paroxysms

Есть 
Yes

Пароксизмы 
Paroxysms
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Таблица 2. Данные МРТ, интраоперационные данные, тип вмешательства, исход хирургического лечения

Table 2. MRI findings, intraoperative data, type of intervention, surgical outcome

Случай 
Patient

Данные МРТ 
MRI findings

Компримирую-
щий сосуд

(интраоперацион-
ные данные) 

Compressing vessel 
(intraoperative data) 

Степень НВК 
NVC grade

Вмешательство 
Intervention

Исход 
Outcome

1а

Конфликт ВМоА и КТН; длина 
корешка D – 6,0, S – 6,6; 

асимметрия предмостовой части 
мосто-мозжечковой цистерны: 

D – 8,0, S – 9,3 
Conflict between SCA and TNR; 

root length D – 6.0, S – 6.6; asymmetric 
prepontine portion of the pontocerebellar 

cistern: D – 8.0, S – 9.3

Петля ВМоА, 
вена, ветвь 

ПНМА 
SCA loop, vein, 

AICA branch

Экскавация 
в месте ком-

прессии ВМоА, 
остальные 

сосуды приле-
жат 

Excavation at the 
site of SCA 

compression; the 
rest of the vessels 

are adjacent

МВД 
MVD

Регресс болей 
Regression of pain

1б

Конфликт ВМоА и КТН; 
длина корешка D – 6,0, S – 6,3;
ПЦ широкая асимметричная: 

D – 8,2, S – 7,5 
Conflict between SCA and TNR; 

root length D – 6.0, S – 6.3;  
wide asymmetric PPC: D – 8.2, S – 7.5

Петля ВМоА 
SCA loop

Компрессия 
и частичное 

разволокнение 
нерва 

Compression and 
partial dissociation 

of the nerve

МВД, 
ревизия 2020 г. 

MVD, revision surgery 
in 2020

Регресс болей 
после 

ревизионного 
вмешательства 
Regression of pain  

after revision surgery

2а

Конфликт ВМоА и КТН; длина 
корешка D – 6,4, S – 6,6;

ПЦ узкая – 3,4 мм 
Conflict between SCA and TNR; 

root length D – 6.4, S – 6.6;  
narrow PPC – 3.4 mm

Петля ВМоА 
и клубок вен 
SCA loop and a 
tangle of veins

Компрессия 
ВМоА, клубок 
вен прилежит 

SCA compression; 
tangle of veins is 

adjacent

МВД слева,
ревизия 2018 г.

Ревизия и удаление 
гранулемы, баллон-

компрессия 
Гассерова узла 

2019 г. 
MVD, revision 
surgery in 2018. 

Revision in removal  
of granuloma;  

trigeminal ganglion 
balloon compression in 

2019

Регресс болей слева 
после баллон-

компрессии 
Гассерова узла 
Regression of pain  

after trigeminal  
ganglion balloon 

compression

2б

Конфликт ВМоА и КТН; длина 
корешка D – 6,5, S – 7,8;

ПЦ узкая – 2,9 мм 
Conflict between SCA and TNR; 

root length D – 6.5, S – 7.8;  
narrow PPC – 2.9 mm

Петля ВМоА 
SCA loop

Экскавация 
в месте 

компрессии 
Excavation at the 

site of compression

МВД, 
ревизия 2015 г. 

MVD, revision surgery 
in 2015

Рецидив болей 
после ревизионного 

вмешательства 
Disease recurrence  

after revision surgery

3а

Конфликт ВМоА и КТН с обеих 
сторон; длина корешка D – 8,2, 

S – 7,1; ПЦ – 4,2 мм 
Bilateral conflict between SCA and TNR; 

root length D – 8.2, S – 7.1;  
PPC – 4.2 mm

Петля ВМоА 
SCA loop

Прилежит 
ВМоА 

Adjacent to SCA

МВД 
MVD

Регресс болей 
Regression of pain

3б

НВК с обеих сторон не выявлен;
длина КТН 

D – 6,0, S – 5,9; S-5,9;
ПЦ узкая, асимметричная: 

D – 2,0, S – 2,5 
No NVC at both sides; 

TNR length D – 6.0, S – 5.9;  
asymmetric, narrow  

PPC: D – 2.0, S – 2.5

Петля ВМоА 
SCA loop

Компрессия 
ВМоА 

SCA compression

МВД 
MVD

Регресс болей 
Regression of pain

Примечание. ПЦ – препонтинная цистерна; ПНМА – передняя нижняя мозжечковая артерия; D – справа, S – слева; 
ВМоА – верхняя мозжечковая артерия; НВК – нейроваскулярный конфликт; МВД – микроваскулярная декомпрессия. 
Note. PPC – prepontine cistern; AICA – anterior inferior cerebellar artery; D – right side; S – left side; SCA – superior cerebellar artery; NVC – 
neurovascular conflict; MVD – microvascular decompression; TNR – trigeminal nerve root.
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не  было обнаружено значимых различий [11]. Дли-
на пораженного КТН была меньше, чем интактного 
у 4 больных, кроме 1 семьи (3а и 3б), и в среднем со-
ставила 6,3 мм. Размер препонтинной цистерны также 
значимо не  отличался от  данных, представленных 
в исследованиях [11]. Однако малое число пациентов 
в нашей серии является ограничением данного иссле-
дования.

В  течение длительного времени сосудистая ком-
прессия КТН рассматривается как причина развития 
ТН [12], однако у этого утверждения существует ряд 
контраргументов:

• отсутствие НВК (интраоперационно) у ряда паци-
ентов, страдающих ТН;

• сохранение боли у пациентов, которым была про-
ведена МВД и, соответственно, НВК устранен;

• наличие НВК по данным МРТ или данным пато-
логоанатомических исследований у пациентов, ни
когда не страдавших ТН.
Эти особенности ТН ставят задачи для поиска допол-

нительных значимых факторов развития заболевания.
Разные исследователи предполагали различные 

биологические механизмы развития семейной формы 
ТН: генетически обусловленные аномалии строения 
черепа, сосудистые мальформации и  дисплазия, се-
мейные формы артериальной гипертензии и др. [5, 13]. 
В настоящее время благодаря генетическим исследо-
ваниям выделен ряд факторов, которые предположи-
тельно связаны с развитием ТН. Например, такие как 
однонуклеотидный полиморфизм в гене транспортера 
серотонина (5‑HTT) SLC6A4 [14] и  мутация de novo 

в генах SCN8A и SCN10A, кодирующих потенциалза-
висимые натриевые каналы [15]. Данная мутация приво-
дит к повышенной возбудимости нейронов и вызывает 
их повторяющуюся активность, что может способство-
вать развитию болевого синдрома в виде ТН. С этим 
предположением согласуется тот факт, что карбама
зепин и окскарбазепин, эффективные при данном за-
болевании, являются неселективными блокаторами 
потенциалзависимых натриевых каналов. В  обзоре 
C. A. Smith и соавт. обобщены данные различных иссле
дований молекулярных механизмов развития ТН, при 
этом авторы подчеркивают, что в настоящее время нет 
какого‑либо четкого генетического предиктора [16].

Генетические исследования играют большую роль 
в изучении этиологии и патогенеза семейной формы 
ТН. Вероятно, полноэкзомное секвенирование у па-
циентов с семейной формой может дать представление 
о причинах и механизмах развития этого заболевания, 
что в свою очередь может оказать влияние на выбор 
тактики лечения (в  том числе хирургической) таких 
пациентов.

Заключение
Семейные формы ТН встречаются в общей попу-

ляции не так часто, что, однако, может быть связано 
с недостаточными эпидемиологическими исследова-
ниями этого заболевания. В  нашем исследовании 
не было обнаружено каких‑либо особенностей в кли-
нической картине или  анатомических показателях, 
которые могли бы быть общими для наших пациентов 
с семейным характером ТН.
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