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ель исследования. Определить МРТ-паттерны жировой инфильтрации мышц тазово-

го пояса и нижних конечностей у пациентов с поясно-конечностной мышечной дис-

трофией тип R1. 

Материалы и методы. Обследовано 34 человека, включая 14 пациентов с фенотипом 

поясно-конечностной мышечной дистрофией тип R1 (ПКМДR1). Контрольную группу 

составили 20 здоровых добровольцев. Проведены: генеалогический анализ, неврологическое об-

следование и лабораторно-инструментальные методы диагностики. Молекулярно-генетическое 

исследование образцов ДНК проведено с помощью полноэкзомного секвенирования (NGS) на 

платформе IlluminaHiSeq 2000 с последующим подтверждением результатов секвенированием 

по Сэнгеру. Сканирование пациентов осуществляли на высокопольном (1,5 Тл) томографе 

(PHILIPS INGENIA) с применением поверхностной катушки. Степень жировой инфильтрации 

мышц определяли количественно на основе сравнения показателя относительной интенсивно-

сти сигнала – D (D = Т1 мышцы / Т1 подкожно-жирового слоя) и полуколичественно, используя 

шкалу E. Mercuri (2008). 

Результаты. Выявлено преобладание величин D, Т1-ВИ у пациентов с ПКМДR1 в задней 

и медиальной группах мышц бедер, caput mediale m. gastrocnemii и m. soleus среди мышц голе-

ней. В ходе полуколичественного анализа выявлен МРТ-паттерн, сходный с результатами, полу-

ченными с помощью относительных характеристик D, Т1. 

Обсуждение. Выделение «раннего», «типичного» и «позднего» МРТ-паттернов кальпаино-

патии позволяет характеризовать стадийную модификацию распределения жирового замеще-

ния мышц в ходе прогрессирования ПКМДR1. Количественный метод (D, T1) не может быть 

эффективно применен для оценки динамических изменений в мышцах на ранних и поздних 

стадиях ПКМДR1 ввиду отсутствия значимой дискриминации 0–1–2а стадий по E. Mercuri и 

корреляции с изменениями на поздних стадиях заболевания. 

Заключение. Полуколичественный анализ МР-характеристик жировой инфильтрации и 

трофических изменений мышц при кальпаинопатии позволил выделить «типичный» усреднен-

ный МРТ-паттерн преимущественного вовлечения задней и медиальной групп мышц бедер, 

caput mediale m. gastrocnemii и m. soleus среди мышц голеней, с минимальными проявлениями 

отеков в непораженных мышцах. 
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urpose. To determine the MRI patterns of fatty muscle infiltration of the pelvic girdle and 

lower limbs in patients with limb-girdle muscular dystrophy type R1. 

Materials and methods. 34 people were examined, including 14 patients with clinical man-

ifestations of limb-girdle muscular dystrophy type R1 (LGMDR1). The control group consist-

ed of 20 healthy volunteers. Clinical and genealogical analysis, neurological examination and labora-

tory-instrumental diagnostic methods were conducted. Molecular genetic studies of DNA samples 

were performed by full-exomic sequencing (NGS) on the IlluminaHiSeq 2000 platform, followed by 

confirmation of the results by Sanger sequencing. The MRI exams were performed with a high-field 

(1.5 T) tomograph (PHILIPS INGENIA) and a surface coil. The degree of muscle fatty infiltration was 

determined quantitatively based on a comparison of the relative signal intensity indicator D (D = T1 

muscle / T1 subcutaneous fat layer) and semi-quantitatively by the E. Mercuri scale (2008). 

 Results. A significant predominance of the D and T1 values were present in patients with 

LGMDR1 in the posterior and medial groups of the thigh muscles, in the medial head of the calf and 

soleus muscle of the legs. In a semi-quantitative analysis using a gradation of fatty infiltration, an 

MR pattern was revealed. It is similar to the results obtained using the relative characteristics of D, 

T1. The characteristics of the “early”, “typical”, “late” and atypical “collagen-like” MR patterns are 

formulated. 

 Discussion. Formation of "early", "typical" and "late" MRI patterns of calpainopathy allows 

characterizing the staged modification of the distribution of fatty substitution of muscles during the 

progression of LGMDR1. The quantitative method (D, T1) cannot be effectively applied to assess dy-

namic changes in muscles in the early and late stages of LGMDR1 due to the absence of significant 

discrimination of stages 0–1–2a according to E. Mercuri and correlation with changes in the later 

stages of the disease. 

 Conclusion. A semi-quantitative analysis of the MR characteristics of fatty infiltration and 

trophic muscle changes during calpainopathies allowed us to identify a typical averaged pattern of 

predominant involvement of posterior and medial groups of thigh muscles, caput mediale m. gas-

trocnemii and solei with minimal manifestations of edema in the unaffected muscles. 
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оясно-конечностная мышечная 

дистрофия R1/2А 

(ПКМДR1/ПКМД2А; OMIM# 

253600) – это наиболее распро-

страненная форма прогрессирую-

щих мышечных дистрофий (15-40% ПКМД), 

обусловленная мутациями в гене CAPN3 

(15q15.1-q21.1), кодирующем кальций-

зависимую цистеиновую протеазу – кальпа-

ин-3 [1 - 3]. Белок кальпаин-3 экспрессиру-

ется преимущественно в скелетных мышцах, 

где он локализован в ядре и/или в цитоплаз-

ме [4]. Отсутствие кальпаина-3 или его недо-

статочная активность приводят к наруше-

нию процессов селективного протеолиза 

(протеинкиназ А, С, родопсина, актина, мио-

зина, тропомиозина т.д.), что обуславливает 

недостаточное обновление и ремоделирова-

ние цитоскелета и сигнальных белков [5]. 

Ключевым аспектом патогенеза кальпаино-

патии является нарушение гомеостаза Ca2+, 

что приводит к недостаточности функцио-

нирования митохондрий, оксидативному 

стрессу, активации механизмов апоптоза 

мышечных волокон и снижению активности 

репаративных процессов [6]. 

Для ПКМД R1 характерен аутосомно-

рецессивный тип наследования, в тоже вре-

мя описаны более редкие случаи аутосомно-

доминантного типа наследования [7, 8]. 

Кальпаинопатии манифестируют в ши-

роком возрастном диапазоне от 2 до 50 лет и 

приводят к утрате амбулаторного статуса 

через 15-25 лет [9]. Для кальпаинопатии ха-

рактерна фенотипическая гетерогенность, 

представленная наиболее частой и более тя-

желой «тазобедренной формой» Лейдена-

Мебиуса (первичное вовлечение разгибателей 

и аддукторов бедра), менее распространен-

ной «лопаточно-плечевой» формой Эрба и 

бессимптомной гиперкреатинкиназемией [7, 

10, 11]. Кроме того, выделяют идиопатиче-

ский эозинофильный миозит, развивающий-

ся в первой декаде жизни пациентов, кото-

рый является начальным проявлением каль-

паинопатии [12, 13]. 

Паттерн распределения жировой ин-

фильтрации среди мышц бедер и голеней, 

оцениваемый посредством магнитно-

резонансной томографии (МРТ), имеет ряд 

особенностей при ПКМД R1. Наблюдается 

преимущественное поражение m. adductor 

longus, m. semimbarnosus, m. adductor 

magnus, caput longum m. biceps femoris, 

caput medialae m. gastrocnemii, m. biceps 

brachii; при относительной сохранности m. 

extensor digitorum longus, m. sartorius, m. 

gracilis. Для ПКМД R1 не характерно пора-

жение мимических, экстраокулярных мышц, 

мышц языка и шеи [14 - 16]. 

Манифестация в детском возрасте, фе-

нотипическая гетерогенность, наличие ре-

цессивных и доминантных форм наследова-

ния, постоянное дополнение имеющегося 

спектра новыми мутациями в гене CAPN3 

определяет несомненную актуальность про-

должения исследования МРТ-паттерна пора-

жения мышц при кальпаинопатии в различ-

ных популяциях. В данной статье представ-

лены МРТ-особенности жировой инфильтра-

ции мышц таза и нижних конечностей у па-

циентов в российской популяции, включаю-

щей ранее не описанные мутации. 

Цель исследования. 

Определить МРТ-паттерны жировой 

инфильтрации мышц тазового пояса и ниж-

них конечностей у пациентов с ПКМДR1 в 

российской популяции. 

Материалы и методы. 

Обследовано 34 человека, включая 14 

пациентов с клиническими проявлениями 

ПКМДR1, среди которых 2 мужчин – 14,3% 

(11; 42) и 12 женщин – 85,7% (57; 98). Воз-

раст пациентов на момент обследования со-

ставлял (Ме) 39,5 (31; 42) лет. Контрольную 

группу составили 20 здоровых добровольцев: 

11 мужчин – 55% (31; 76) и 9 женщин – 45% 

(23; 68), средний возраст которых составил 

(Ме) 31 (21; 40) год. 

Обследование пациентов включало 

клинико-генеалогический анализ, неврологи-

ческое обследование и лабораторно-

инструментальные методы диагностики 

(уровень активности сывороточной КФК, 

ЛДГ, ЭНМГ/ЭМГ, ЭКГ). Молекулярно-

генетическое исследование образцов ДНК 

проведено с помощью полноэкзомного се-

квенирования (NGS) на платформе 

IlluminaHiSeq 2000 с последующим подтвер-

ждением результатов секвенированием по 

Сэнгеру. 

Магнитно-резонансную томографию 

мышц тазового пояса и нижних конечностей 

осуществляли на высокопольном (1,5 Тл) то-

мографе (PHILIPS INGENIA) с применением 

поверхностной катушки. В протокол вошли 

Т1, Т2, STIR импульсные последовательности 

в трех стандартных взаимно перпендику-

лярных плоскостях, толщина среза – 10 мм, 

количество срезов – 30/50 (в зависимости от 

роста пациента). Сканирование выполнялось 

от передней, верхней ости подвздошной ко-

сти до нижней трети голеней. T1-

взвешенные изображения в аксиальной и 

корональной плоскостях: TR – 600 мс, ТЕ – 10 

мс. Т2-взвешенные изображения в аксиаль-

ной плоскости: TR – 500 мс, ТЕ – 80 мс. STIR 

– взвешенные изображения в аксиальной и 
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сагиттальной плоскостях: TR – 4000 мс, ТЕ – 

70 мс. Степень жировой инфильтрации 

мышц определяли количественно на основе 

сравнения показателя относительной интен-

сивности сигнала – D (D = Т1 мышцы/Т1 

подкожно-жирового слоя) и полуколиче-

ственно, используя шкалу E. Mercuri [17]. 

Сегментация мышц бедер и голеней выпол-

нялась с помощью программного обеспече-

ния ITK-SNAP 3.8.0 [18] в ручном режиме с 

двух сторон. Для каждой сегментируемой 

мышцы определялось среднее значение ин-

тенсивности МР-сигнала на Т1-ВИ и STIR, а 

также отдельно от подкожной жировой клет-

чатки. С каждой стороны сегментировали по 

10 мышц на уровне голеней и по 19 мышц на 

уровне таза и бедер. В область выделения 

входила только исследуемая мышца без фас-

ций, костей и подкожного жира. Таким об-

разом, в общей сложности было проанализи-

ровано 1972 мышцы на уровне таза бедер и 

голеней.  

Все исследования проводились после 

подписания пациентами добровольного ин-

формированного согласия. 

Количественные результаты исследова-

ния представлены в виде среднего значения 

(M) или медианы (Me) с 95% доверительным 

интервалом (рассчитанный метод бутстрэпа 

или Клоппера-Пирсона) в соответствии с 

нормальностью распределения. Статистиче-

ская значимость различий оценивалась с по-

мощью знаково-рангового критерия Манна-

Уитни. Характер поражения мышц справа и 

слева статистически значимо не отличался, 

поэтому сравнение с контрольной группой 

проводились при объединении показателей 

от мышц обеих сторон. 

Результаты. 

Особенностью выборки является преоб-

ладание женщин – 12/14 пациентов 85,7% 

(57; 98). Возраст дебюта ПКМДR1 приходил-

ся на подростковый период и составил 14,8 

(13; 16) лет. В период, предшествующий раз-

витию клинически очевидной мышечной 

слабости, для большинства пациентов были 

характерны затруднения при беге, прыжках 

и не возможность подтягиваться на перекла-

дине. Для большинства пациентов заболева-

ние манифестировало с первичного вовлече-

ния мышц тазового пояса и бедер в виде 

слабости при подъеме по лестнице и встава-

нии из положения сидя, что характерно для 

«тазобедренного фенотипа» Лейдена-

Мебиуса. В 6/14 случаев 43% (18; 71) парал-

лельно или с незначительным опережением 

развивались симметричные контрактуры 

ахилловых сухожилий, за исключением одно-

го случая с асимметричным вовлечением. 

Наличие гипертрофии m. gastrocnemii, пре-

имущественно за счет caput laterale m. 

gastrocnemii, было выявлено в 10/14 случаев 

– 71% (41; 92), при этом следует отметить, 

что грубые контрактуры (до 12-15°) с невоз-

можностью полной постановки стопы на 

пятку не сопровождались гипертрофией m. 

gastrocnemii. В 6/14 случаев (43%) в течение 

2-5 лет у пациентов отмечалось вовлечение 

пояса верхних конечностей, сопровождаю-

щееся формированием «крыловидных лопа-

ток». «Лопаточно-плечевой фенотип» среди 

обследуемых пациентов не выявлен. На мо-

мент обследования пациентов длительность 

заболевания составила (Ме) 22 (19; 25) года. 

Функциональный статус пациентов соответ-

ствовал при этом 3 классу по шкале Виньоса 

(от 1 до 8 класса). Четверо пациентов – 28,6%  

(8; 54)  – использовали с 35-40 лет инвалид-

ные кресла. Для большинства больных ха-

рактерен проксимальный периферический 

парез, более выраженный в мышцах тазово-

го пояса и нижних конечностей. 

Молекулярно-генетическое исследова-

ние.  

У всех исследуемых пациентов выявле-

ны мутации в гене CAPN3 в гомозиготном и 

компаунд-гетерозиготном состоянии (табл. 

№1). Большинство из пациентов были спора-

дическими. У исследуемых пациентов преоб-

ладали аллели, содержащие null-мутации – 

57,1% (37,2; 75,5). Наиболее часто выявляе-

мой мутацией в гене CAPN3 была c.550del; 

(p.Th184ArgfsTer36) в 4 экзоне в гомозигот-

ном состоянии, являющаяся мажорной для 

РФ. 

Количественная оценка жировой ин-

фильтрации мышц таза и нижних конечно-

стей. В ходе сравнения выраженности жиро-

вой инфильтрация мышц пациентов с 

ПКМДR1 и контрольной группой выявлено 

статистически значимое преобладание вели-

чин D, Т1-ВИ у пациентов с ПКМДR1 в 

большинстве мышц таза и бедер за исключе-

нием m. vastus medialis, m. vastus lateralis, 

m. vastus intermedius, m. rectus femoris, 

сaput breve musculi bicepitis femoris и m. 

sаrtorius. Наибольшая степень жировой ин-

фильтрации выявлена в caput longum m. 

bicipitis femoris, m. semimembranosus, m. 

semitendinosus и m. adductor longus. 

Величины D, Т1-ВИ статистически зна-

чимо не различались между контрольной 

группой и пациентами с ПКМД R1 среди 

мышц задней глубокой группы голени (m. 

flexor digitorum longus, m. flexor halluces 

longus, m. popliteus, m. tibialis posterior). 

Наиболее выраженное жировое замещение 

было  характерно  для   медиальных   отделов  
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поверхностной задней группы мышц голени 

(caput mediale m. gastrocnemii и m. soleus), 

чуть в меньшей степени для caput laterale m. 

gastrocnemii и m. peroneus longus (рис. 1. а, 

б). 

Полуколичественная оценка выражен-

ности жировой инфильтрации мышц. В ходе 

полуколичественного анализа с использова-

нием градации жировой инфильтрации по Е. 

Mercuri (2008) выявлен МРТ-паттерн пора-

жения мышц бедер, сходный с результатами, 

полученными с помощью относительных ха-

рактеристик D, Т1. По степени выраженно-

сти жировой инфильтрации выделены мыш-

цы с «выраженным поражением» (Me 3–4 ст., 

на рис. 2 а), включающие m. glutei за исклю-

чением m. gluteus maximus, медиальную и 

заднюю группу мышц бедра за исключением 

сaput breve musculi bicipitis femoris. «Уме-

ренное поражение» (Me 2а – 2б ст.), харак-

терное для всех оставшихся мышц бедра, 

также включая m. gluteus maximus, при этом 

«легкому поражению» соответствовал только 

m.  rectus  femoris  (Me  1  ст.).  Минимальной  

Таблица №1.     Выявленные мутации в гене кальпаина (CAPN3). 

Количество  

пациентов, n = 14 
Выявленные мутации в гене CAPN3 

6 c.550del; (p.Th184ArgfsTer36) c.550del; (p.Th184ArgfsTer36) 

1 c.550del; (p.Th184ArgfsTer36) c.717dupT; (p/Glu240fs) 

1 c.2134C>T; (p.Leu712Phe) c.2134C>T; (p.Leu712Phe) 

2 c.550del; (p.Th184ArgfsTer36) с.801+1G>A 

1 с.550delA; (p.T184RfsX36) c.1250C>T; (p.Tr417Met) 

1 с.649G>A; (p.Glu217Lys) c.1746-20C>G 

2 с.632+1G>А с.2177С>Т; (р.Ala726Val) 
 

   
 

 

Рис. 1 а (Fig. 1 а) 

 

Рис. 1 б (Fig. 1 b) 

Рис. 1.   Диаграммы.  

Паттерн распределения жировой инфильтрации мышц тазового пояса, бедер (а) и голеней (б) у пациен-

тов с ПКМДR1/2А. Черным цветом отмечены D, Т1-ВИ мышц пациентов с ПКМДR1/2А; серым – кон-

трольной группы; полая окружность – статистически не значимые различия. 

Fig. 1.   Diagrams.  

The pattern of distribution of fatty infiltration of the muscles of the pelvic girdle hips (a) and lower legs (b) in 

patients with LGMDR1 / 2A. D, T1-VI of muscles of patients with LGMDR1 / 2A are marked in black; gray – 

control group; a hollow circle is a statistically non-significant difference. 
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жировой инфильтрацией характеризовалась 

m. sartorius, но данная мышца имела доста-

точно выраженную вариабельность вовлече-

ния в зависимости от продолжительности 

заболевания (от 0–4 ст.). 

Мышцы голеней, характеризующиеся 

«выраженным поражением», включали (Me 3–

4 ст., на рис. 2 б) m. soleus и caput mediale 

m. gasctrocnemii; «умеренное поражение» (Me 

2а–2б ст.) – caput laterale m. gasctrocnemii, m. 

peroneus longus, m. extensor digitorum 

longus; «легкое поражение» (Me 1 ст.) – 

оставшиеся мышцы задней группы голени и 

m. tibialis anterior. 

При сопоставлении величин D, Т1 и 

степени жировой инфильтрации по E. 

Mercuri выявлена статистически значимая 

дискриминация между стадиями 2а–2б, 2б–3 

и 3–4 ст. (критерий Манна-Уитни с поправ-

кой Бонферрони, p <0,05). Тогда как между 

ранними стадиями жировой инфильтрации 

(0–1–2а) не выявлено статистически значи-

мых различий (рис. 3). Таким образом, «вы-

раженному поражению» (Me 3–4 ст.) соответ-

ствуют величины D, T1 – 0,73 (0,72; 0,75), 

«умеренному поражению» (Me 2а–2б ст.) со-

ответствуют – 0,49 (0,46; 0,54), «легкому по-

 

Рис. 2 а (Fig. 2 а) 

 

Рис. 2 б (Fig. 2 b) 

Рис. 2.   Диаграммы.  

Степень жировой инфильтрации в мышцах бедер и голеней у пациентов с ПКМДR1/2A (а – мышцы 

бедра; б – мышцы голени). Выраженность жировой инфильтрации характеризуется с помощью моди-

фицированной шкалы E. Mercuri, представленной в виде диаграммы «бокс плот», где центральная линия 

– Ме, а границы полос соответствуют максимальных и минимальным значениям стадий жировой ин-

фильтрации. 

Fig. 2.   Diagrams.  

The degree of fatty infiltration in the muscles of the thighs and lower leg in patients with LGMDR1 / 2A (a – 

thigh muscles; b – lower leg muscles). The severity of fatty infiltration is characterized by a modified E. Mer-

curi scale, presented in the form of a “box-plot” diagram (the center line – Me, the strip borders correspond to 

the maximum and minimum values of the stages of fatty infiltration). 

 

Рис. 3 (Fig. 3) 

Рис. 3.    Диаграмма. 

Сопоставление стадий жировой инфильтрации (по 

Е. Mercuri) и величин D, T1. 

Fig. 3.    Diagram. 

Comparison of the stages of fatty infiltration (according 

to E. Mercuri) and the values of D, T1. 
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ражению» (Me 1 ст.) – 0,34 (0,32; 0,35). 

При сопоставлении значений D, T1 и 

характеристик жировой инфильтрации по Е. 

Mercuri выявлена корреляционная взаимо-

связь высокой силы для большинства мышц 

передней и медиальной групп бедра (0,9–0,7), 

тогда как для мышц задней группы не выяв-

лено статистически значимых корреляций. 

Среди мышц голеней корреляционная связь 

высокой силы между D, Т1-ВИ и стадией по 

E. Mercuri выявлена для большинства мышц 

передней группы голени, а также для caput 

laterale m. gastrocnemii. Для мышц задней 

группы голени статистически значимых кор-

реляционных взаимосвязей не выявлено.  

Симметричность вовлечения мышц у 

пациентов с ПКМДR1.  

Значимой асимметрии при сравнении 

мышц тазового пояса и нижних конечностей 

при оценке по величине D, T1 не выявлено 

(парный критерий Манна-Уитни, р > 0,05). 

Незначимая асимметрия с разницей в одну 

степень (по Е. Mercuri) была выявлена в пра-

вых конечностях в m. tibialis anterior, m. 

extensor digitorum longus, m. peroneus 

longus, m. gastrocnemius (caput laterale) у 

1/14 пациента (7%), у 2/14 пациентов 

(14,3%) также была выявлена сходная асим-

метрия в m. gastrocnemius (caput laterale). 

Несмотря на то, что ПКМДR1 морфоло-

гически зачастую ошибочно трактуется как 

воспалительная миопатия при сравнении ве-

 

Рис. 4 а (Fig. 4 а) 

 

Рис. 4 б (Fig. 4 b) 

Рис. 4 а. «Ранний» МРТ-паттерн ПКМДR1, T1-

ВИ.  

Пациент Б., 11 лет, на субклинической стадии. 

Участки жировой инфильтрации в m. 

semimembranosus, caput longum m. bicipitis 

femoris, m. semitendinosus и m. vastus lateralis – 1 

ст. (стрелками указаны участки жировой инфиль-

трации).  

Fig. 4 а. The “Early” MRI pattern of LGMDR1, T1-

WI. 

Patient B., 11 years old, at the subclinical stage. Fat-

ty infiltration sites in m. semimembranosus, caput 

longum m. bicipitis femoris, m. semitendinosus and 

m. vastus lateralis – 1 stage (arrows indicate areas of 

fatty infiltration). 

Рис. 4 б.  «Ранний» МРТ-паттерн ПКМДR1, STIR. 

Пациент Б., 11 лет, на субклинической стадии. 

Умеренные отечные изменения в caput longum m. 

bicipitis femoris, m. semimembranosus, m. 

semitendinosus (слева), m. adductor magnus и m. 

vastus lateralis, m. extensor digitorum longus (спра-

ва; стрелками указаны участки отека).  

Fig. 4 b.   The “Early” MRI pattern of LGMDR1, STIR. 

Patient B., 11 years old, at the subclinical stage. 

Moderate edematous changes in caput longum m. 

bicipitis femoris, m. semimembranosus, m. semiten-

dinosus (left), m. adductor magnus and m. vastus 

lateralis, m. extensor digitorum longus (right) (arrows 

indicate areas of edema). 
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личин D, STIR мышц тазового пояса и бедер 

у пациентов с ПКМДR1 c контрольной груп-

пой выявлены статистически значимые раз-

личия только в m. semitendinosus и m. rectus 

femoris. В тоже время величины D, STIR от 

всех мышц голеней у пациентов с ПКМДR1 

были статистически значимо ниже кон-

трольных мышечных групп. Асимметрии по 

интенсивности относительного STIR сигнала  

между правой и левой конечностями не вы-

явлено. 

Для пациентов с ПКМДR1 характерны 

трофические изменения мышц тазового поя-

са и бедер при сравнении с контрольной 

группой, в частности выявлена статистиче-

ски значимая гипотрофия m. semitendinosus, 

caput longum m. bicepitis femoris, m. adductor 

magnus, m. vastus intermedius, m. rectus 

femoris, при этом наиболее выраженные 

атрофии характерны для m. 

semimebranosus, m. adductor magnus. В тоже 

время отмечается компенсаторная гипер-

трофия отдельных мышц: m. sartorius и m. 

obturatorius externus. 

МРТ-паттерны поражения тазового по-

яса и нижних конечностей на различных 

стадиях мышечно-дистрофического процесса 

у пациентов с ПКМДR1. В ходе исследования 

с целью повышения эффективности диагно-

стики ПКМДR1 с использованием МРТ нами 

выделены «ранний», «типичный» (завершен-

ный) и «поздний» МРТ-паттерны поражения 

мышц. «Ранний» МРТ-паттерн характеризу-

ется первоначально вовлекающимися мыш-

цами в миодистрофический процесс (рис. 4 

а, б). При этом не наблюдается вовлечения 

полного комплекса ключевых мышц, харак-

терного для клинически развернутых стадий 

кальпаинопатии. На раннем этапе МР-

диагностика ПКМДR1 наиболее затрудни-

тельна.    Ранний МР-паттерн выявлен в 10% 

случаев, при этом средний возраст пациен-

тов составил  23 [11; 23] лет. «Типичный» 

МРТ-паттерн рационально выделять на осно-

ве определения наиболее часто вовлекаемых 

мышц, жировая инфильтрация в которых 

присутствует большую часть клинически ма-

нифестировавшего заболевания (рис. 5 а, б). 

Данный МР-паттерн является наиболее рас-

познаваемым. «Завершённый/типичный» 

МР-паттерн выявлен в 60% случаев, при 

этом средний возраст пациентов составлял  

37 [31; 42] лет. «Поздний» МРТ-паттерн сле-

дует характеризовать по наиболее длительно 

сохраняющимся мышцам в условиях прак-

тический полного жирового замещения 

большинства ключевых мышц для кальпаи-

нопатии (рис. 6 а, б). Необходимость выделе-

ния «позднего» МР-паттерна обоснована 

сложностью дифференциальной диагностики 

ПКМД ввиду конвергенции большинства 

клинических и МР-признаков. «Поздний» МР-

паттерн выявлен у 30% пациентов, средний 

возраст которых составлял  28 [27; 33] лет. 

Также следует выделить атипичный МРТ-

паттерн – «коллагеноподобный», который 

имеет существенное сходство с МРТ-

характеристиками мышц у пациентов с 

врожденными миопатиями, ассоциирован-

ными с мутациями в генах коллагена VI типа 

(рис. 7 а, б, в). «Коллагеноподобный» МР-

паттерн или так называемый «tiger-like» фе-

номен был отчётливо выявлен в 3/14 случаях 

21,4% [4,7; 50,1]. 

«Ранний» паттерн ПКМДR1 характери-

зовался незначительным повышением ин-

тенсивности МР-сигнала на Т1-ВИ в m. 

semimembranosus, caput longum m. bicipitis 

femoris, m. semitendinosus и m. vastus 

lateralis – 1 ст. (за счет участков жировой 

инфильтрации). Повышение интенсивности 

МР-сигнала на STIR от caput longum m. 

bicipitis femoris, m. semimembranosus, m. 

semitendinosus, m. adductor magnus и m. 

vastus lateralis за счет умеренных отечных 

изменений.  

«Типичный или завершенный» МРТ-

паттерн характеризовался более выраженной 

жировой инфильтрацией с вовлечением 30-

60% различных мышечных групп. Для раз-

вернутого фенотипа ПКМДR1 характерно 

выраженное поражение ягодичных мышц, а 

также m. obturatorius externus et internus (3-

4 ст.). Среди мышц бедер наблюдается прак-

тически полная жировая инфильтрация зад-

ней и медиальной групп мышц (caput longum 

m. bicepitis femoris, m. semimembranosus, m. 

semitendinosus, m.m. adductor magnus et 

longus (3-4 ст.) с менее выраженным пора-

жением caput breve m. bicipitis femoris и m. 

gracilis (2b ст.) и минимальным вовлечением 

передних групп мышц бедер (1-2а ст.). На 

уровне голеней наблюдается полное жировое 

замещение m. soleus, caput mediale m. 

gastrocnemii, частичное или полное пораже-

ние caput laterale m. gastrocnemii и m. 

peroneus longus (3 ст.). 

Отечные изменения выявляются в ме-

нее пораженных мышцах голеней. 

В структуре особенностей поражения 

мышц при кальпаинопатии следует отдельно 

выделить МРТ-паттерн, характеризирую-

щийся периферическим и центробежным 

поражением мышц бедер и голеней, являю-

щийся специфичным для врожденных мы-

шечных дистрофий, ассоциированных с му-

тациями в генах коллагена VI типа [19]. 

«Коллагеноподобный»  МРТ-паттерн или  
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Рис. 5 а (Fig. 5 а) 

 

Рис. 5 б (Fig. 5 b) 

Рис. 5 а. «Типичный» МРТ-паттерн поражения 

мышц при ПКМДR1, T1-ВИ.  

Пациент М., 37 лет, с длительностью заболевания 24 

года. Жировая инфильтрация в m. gluteus maximus, 

m. obturatorius externus и m. obturatorius internus – 

3, 4 ст. (отмечено стрелками). Преимущественное 

поражение задних и медиальных групп мышц бедер 

(m. semimembranosus, m. semitendinosus, caput 

longum m. bicipitis femoris, mm. adductores) – 3-4 ст. 

(отмечено стрелками). Преимущественное пораже-

ние задней и медиальной групп мышц голеней 

(caput mediale et laterale m. gastrocnemii, m. soleus, 

m. peroneus longus) – 3 ст. (отмечено стрелками).    

Fig. 5 а. "Typical" MRI pattern of muscle damage 

in LGMDR1, Т1-WI.  

Patient M., 37 years old with disease duration of 24 

years. Fatty infiltration in the  m. gluteus maximus, 

m. obturatorius externus and m. obturatorius inter-

nus – 3, 4 stage (marked with arrows). The predomi-

nant lesion of the posterior and medial groups of the 

thigh muscles (m. semimembranosus, m. semitendi-

nosus m. biceps femoris cap. longum, mm. adduc-

tores) – 3-4 stage (marked with arrows). The predomi-

nant lesion of the posterior and medial groups of the 

leg muscles (m. gastrocnemii cap. mediale et laterale, 

m. soleus, m. peroneus longus) – 3 stage (marked with 

arrows).   

Рис. 5 б.  «Типичный» МРТ-паттерн пораже-

ния мышц при ПКМДR1, STIR. 

Пациент М., 37 лет, с длительностью заболева-

ния 24 года. Незначительный отек передних 

мышц бедер. Умеренные отечные изменения в 

передней и латеральной группах мышц голеней 

и caput laterale m. gastrocnemii слева (отмечено 

стрелками).  

Fig. 5 b.   “Typical” MRI pattern of muscle le-

sions in LGMDR1, STIR.  

Patients M., 37-year-old with a disease duration of 

24 years. Slight edema of the anterior muscles of 

the thighs. Moderate edematous changes in the 

anterior and lateral muscle groups of the legs and 

caput laterale m. gastrocnemii on the left (indicat-

ed by arrows). 
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Рис. 6 а (Fig. 6 а) 

 

Рис. 6 б (Fig. 6 b) 

Рис. 6 а.  Конечный этап дистрофических из-

менений («поздний» МРТ-паттерн), Т1-ВИ. 

Пациента С., 28 лет, с длительностью заболевания 

14 лет. Жировая инфильтрация всех мышц таза 4 

ст. Жировая инфильтрация мышц бедер – 4 ст. (не-

многочисленные мышечные волокна в m. gracilis, m. 

sartorius и m. quadriceps femoris) (отмечено стрел-

ками). Жировая инфильтрация мышц голеней – 3-4 

ст., m. popliteus и m. tibialis posterior, m. flexor 

hаllucis longus и m. flexor digitorum longus относи-

тельно сохранены (отмечено стрелками).  

Fig. 6 а.  The final stage of dystrophic changes 

(“late” MRI pattern), T1-WI. 

Patient C. with calpainopathy, 28 years old, with a 

duration of the disease in amount of 14 years. Fatty 

infiltration of all muscles of the pelvis 4 stage. Fatty 

hip muscle infiltration – 4 stage (few muscle fibers in 

m. gracilis, m. sartorius and m. quadriceps femoris) 

(marked with arrows). Fatty infiltration of the muscles 

of the legs – 3–4 stage, m. popliteus and m. tibialis 

posterior, m. flexor hallucis longus and m. flexor digi-

torum long are relatively preserved (marked with ar-

rows).   

Рис. 6 б.   Конечный этап дистрофических 

изменений («поздний» МРТ-паттерн), STIR. 

Пациент С., 28 лет, с длительностью заболева-

ния 14 лет.  Незначительные отечные изменения 

в передней группе мышц бедер (отмечено 

стрелками). 

Fig. 6 b.    The final stage of dystrophic chang-

es («late» MRI pattern), STIR. 

Patient C. 28 years old, with disease duration of 

14 years. Minor edematous changes in the anteri-

or thigh muscle group (marked with arrows). 
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Рис. 7 а (Fig. 7 а) 

 

Рис. 7 б (Fig. 7 b) 

Рис. 7 а.  «Коллагеноподобный или тигровый 

(«tiger-like»)» МРТ-паттерн ПКМДR1, Т1-ВИ. 

Пациентка М., 29 лет, с длительностью заболевания 

13 лет. Диффузный характер поражения ягодичных 

мышц; периферическое поражение m. vastus 

lateralis (отмечено черными стрелками); центробеж-

ное поражение m. rectus femoris (отмечено красны-

ми стрелками); центробежное поражение m. 

peroneus longus и m. tibialis anterior (отмечено 

красными стрелками).  

Fig. 7 а.  “Collagen-like” or ”tiger-like” MRI pat-

tern with LGMDR1, T1-WI. 

Patient M. with disease duration of 13 years. The dif-

fuse nature of the defeat of the gluteal muscles; pe-

ripheral lesion m. vastus lateralis (marked with black 

arrows); centrifugal lesion m. rectus femoris (marked 

with red arrows); centrifugal lesion m. peroneus lon-

gus and m. tibialis anterior (marked with red arrows). 

Рис. 7 б.   «Коллагеноподобный или тигровый 

(«tiger-like»)» МРТ-паттерн ПКМДR1, STIR.  

Пациентка М., 29 лет, с длительностью заболева-

ния 13 лет. Отечные изменения соответствуют 

участкам сохраненной мышечной ткани в перед-

них группах мышц бедер (отмечено стрелками). 

Fig. 7 b.    “Collagen-like” or ”tiger-like” MRI 

pattern in LGMDR1, STIR.  

Patient M., 29 y.o., with disease duration of 13 

years. Edematous changes correspond to areas of 

preserved muscle tissue in the anterior thigh mus-

cle groups (marked with arrows). 
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так называемый «tiger-like» феномен был от-

четливо выявлен в 3/14 случаев (21,4% [4,7; 

50,1]). Периферический тип поражения 

наиболее выражен в m. vastus lateralis и m. 

vastus intermedius. Центробежный характер 

поражения наблюдался в m. rectus femoris, 

m. peroneus longus и m. tibialis anterior. 

Диффузный характер поражения выявлен в 

mm. glutei, m. vastus lateralis, m. sartorius, 

m. gracilis, m. adductor magnus, а также в 

задних группах мышц бедер (m. biceps 

femoris caput brevis et longus, m. 

semimembranosus, m. semitendinosus). 

Наиболее выраженные дистрофические из-

менения представлены в задних группах 

мышц голеней: m. soleus, m. gastrocnemius 

caput laterale et mediale (4 ст.). Наименее по-

раженными являются m. popliteus и m. 

tibialis posterior (1 ст.) 

Кроме «коллагенопободного» МРТ-

паттерна, являющегося не столь редким, вы-

деляют более неспецифические варианты 

вовлечения мышц при ПКМДR1, в частности 

наблюдаются случаи выраженной компенса-

торной гипертрофии и изменения характера 

жировой инфильтрации отдельных мышц,  

 

существенно затрудняющих первичную диа-

гностику по данным МРТ. 

Несмотря на наличие атипичных вари-

антов МРТ-паттерна кальпаинопатии и су-

щественных различий выраженности пора-

жения мышц на раннем и позднем этапе за-

болевания нами сформирован схематически 

усредненный наиболее типичный МРТ-

паттерн на основе оценок по шкале E. 

Mercuri (рис. 8). 

Обсуждение.  

Исследуемая российская когорта имела 

ряд особенностей, в частности существенное 

преобладание женщин – 85,7%. Принадлеж-

ность к женскому полу может оказывать 

влияние на экспрессию белка кальпаина и 

определяет выраженность проявлений фено-

типа [20]. В тоже время выборка имеет ряд 

преимуществ в отношении поставленной за-

дачи исследования, в частности однород-

ность по фенотипу (тазобедренному) и воз-

растной категории, соответствующей раз-

вернутой клинической картине кальпаино-

патии (39,5 лет). Одним из недостатков ис-

следуемой когорты является ее небольшой 

объем. 

 

Рис. 7 в (Fig. 7 с) 

Рис. 7 в. Варианты «коллагеноподобного» паттерна с длительностью заболевания 13; 15, 14 

лет. 

Сформировавшийся МР-паттерн распределения жировой инфильтрации в мышцах бедер и голени явля-

ется устойчивым и сохраняется до поздних стадий заболевания.  

Fig. 7 с.    Variants of a “collagen-like pattern” with disease duration of 13, 15, 14 years.   

The formed MR-pattern of the distribution of fatty infiltration in the muscles of the thighs and lower legs is 

stable and persists until the late stages of the disease. 
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При количественной оценке (D, Т1) раз-

личий степени жировой инфильтрации у па-

циентов с ПКМДR1 и контрольной группой 

выявлено отсутствие различий в мышцах пе-

редней группы бедер, а также в m. gracilis, 

m. sartorius, caput breve m. bicipitis femoris. 

Тогда как среди мышц голеней от нормы не 

отличались мышцы задней глубокой группы. 

Полученные сведения соответствовали ре-

зультатам полуколичественного анализа (ста-

дии по E. Mercuri) с помощью которого, были 

выделены мышцы с «выраженным» (3-4 ст.), 

«умеренным» (2а-2б ст.) и «легким» (1 ст.) по-

ражением. При сопоставлении методов вы-

явлено, что «выраженному» поражению (Me 

3-4 ст.) соответствуют величины D, T1 – 0,73 

[0,72; 0,75], «умеренному» поражению (Me 2а-

2б ст.) соответствуют – 0,49 [0,46; 0,54], а 

«легкому» поражению (Me 1 ст.) – 0,34 [0,32; 

0,35]. При этом, между ранними стадиями 

жировой инфильтрации, соответствующими 

0-1-2а ст. (по E. Mercuri) не выявлено разли-

чий по соответствующим им величинам D 

(T1). Кроме того, не выявлено корреляцион-

ных взаимосвязей между показателями D, Т1 

и стадиями жировой инфильтрации по E. 

Mercuri в задней группе мышц бедра и голе-

ни, наиболее вовлекаемых в патологический 

процесс. Таким образом, недостатки данного 

количественного метода не позволяют анали-

зировать динамику жировой инфильтрации 

на самых ранних и поздних стадиях 

ПКМДR1. 

Существенных отличий от нормы вели-

чин D, STIR в большинстве мышц бедер не 

выявлено, при наличии существенных раз-

личий во всех мышцах голеней. Подобные 

изменения свидетельствуют об отсутствии 

выраженных отечных изменений даже в 

наименее пораженных мышцах бедер при 

ПКМДR1, тогда как изменения D, STIR в 

мышцах голеней, вероятно, носят неспеци-

фический характер ввиду вазогенного отека 

дистальных отделов конечностей. 

В ходе анализа трофических изменений 

мышц при ПКМДR1 впервые выделены до-

полнительные признаки, повышающие эф-

фективность диагностики данной нозологии. 

В частности, показана гипертрофия m. 

sartorius и m. obturatorius externus среди 

мышц бедер, а также m. externus digitorum 

longus среди мышц голеней. Следует отме-

тить, что ранее была описана компенсатор-

ная гипертрофия икроножных мышц на 

ранних стадиях заболевания. 

Для практических целей повышения 

эффективности диагностики кальпаинопа-

тии представлен усредненный «типичный» 

МРТ-паттерн, характеризующийся преиму-

щественным поражением мышц бедра: при-

водящие (m. adductor magnus), задняя груп-

па мышц бедра (m. semimembranosus, m. 

semitendinosus, caput longum m. bicipitis 

femoris). Как было показано ранее, к наиме-

нее пораженным мышцами относятся: m. 

rectus femoris, m. sartorius, caput breve m. 

 

Рис. 8 а (Fig. 8 а) 

 

Рис. 8 б (Fig. 8 b) 

Рис. 8.   Схема усредненного МРТ-паттерна распределения различной степени жировой ин-

фильтрации мышц при кальпаинопатии. 

а – Мышцы средней трети бедра, б – мышцы средней трети голени. 

Fig. 8.    Scheme of the averaged MRI pattern of the distribution of varying stages of the fatty muscle 

infiltration in calpainopathies. 

a – muscles of the middle third of the thigh, b – muscles of the middle third of the leg. 

http://www.rejr.ru/


 

 

   RUSSIAN ELECTRONIC JOURNAL OF RADIOLOGY 

| www.rejr.ru | REJR. 2021; 11 (4):60-74       DOI: 10.21569/2222-7415-2021-11-4-60-74                     73 
 

 

bicipitis femoris [9, 15, 16, 21]. В большинстве 

исследований было показано, что m. gracilis 

при ПКМДR1 характеризуется минимальным 

поражением, тогда как в нашей исследуемой 

группе данная мышца подвергалась жировой 

инфильтрации практически в равной степе-

ни с m. vastus lateralis et medialis. Среди 

мышц голени наиболее раннему вовлечению 

подвержены caput mediale m. gastrocnemii 

при длительном сохранении интактной caput 

laterale m. gastrocnemii, которая в большин-

стве представленных нами случаев имела 

признаки компенсаторной гипертрофии [16, 

22]. Ранее было показано, что наименее во-

влеченной мышцей голени является m. 

extensor digitorum longus, тогда как в нашем 

исследовании токовыми являются m. tibialis 

anterior et posterior и m. popliteus [23]. 

В связи с существенным снижением 

специфичности и чувствительности критери-

ев типичного паттерна для пациентов с 

начальными признаками заболевания в дан-

ной работе представлен также «ранний» и 

«поздний» паттерны, описание которых поз-

воляет увеличить эффективность МРТ в диа-

гностике кальпаинопатии [23]. 

Среди атипичных вариантов ПКМДR1 

наиболее часто встречающимся является 

«коллагеноподобный» МРТ-паттерн, выявлен-

ный в исследуемой выборке в 3/14 случаях 

21,4% [4,7; 50,1], имеющих длительность за-

болевания более 10 лет и высокий класс по 

шкале Виньос, и, соответственно, менее бла-

гоприятный прогноз. Наличие подобных 

клинико-визуализационных корреляций для 

мышц бедра, а также более выраженное по-

ражение разгибателей спины было описано 

ранее в европейской когорте в 50,1% [37;64] 

случаев [16, 20]. Высокая встречаемость 

данного паттерна наиболее вероятно связана 

с большей распространенностью в европей-

ской популяции null-мутации c.550del; 

(p.Th184ArgftsTer36) в гомозиготном состоя-

нии по сравнению с отечественной выборкой 

[24]. В представленном нами исследовании 

«коллагеноподобный» МРТ-паттерн дополнен 

специфическими изменениями мышц голе-

ней (периферическое поражение m. soleus; 

центральное поражение мышц передне-

латеральной групп голени или поражение по 

типу «центральной тени»). Кроме того, рас-

ширено представление об атипичном МРТ-

паттерне кальпаинопатии за счет ранее 

неописанных случаев компенсаторных ги-

пертрофий отдельных мышц в частности m. 

rectus femoris и m. sartorius. 

Заключение.  

Полуколичественный анализ МРТ-

характеристик жировой инфильтрации и 

трофических изменений мышц при кальпаи-

нопатии позволил выделить типичный 

усредненный паттерн преимущественного 

вовлечения задней и медиальной групп 

мышц бедер, caput mediale m. gastrocnemii и 

m. soleus среди мышц голеней, с минималь-

ными проявлениями отеков в не поражен-

ных мышцах. Выделение «раннего», «типич-

ного» и «позднего» МРТ-паттернов позволяет 

повысить информированность рентгенологов 

о вариантах поражения мышц на различных 

стадиях заболевания  и, возможно, увеличит 

распознаваемость поясно-конечностной мы-

шечной дистрофии тип R1. Применение ко-

личественного метода оценки относительной 

интенсивности сигнала D, T1 не эффективно 

для динамической оценки изменений мы-

шечно-дистрофического процесса на ранних 

и поздних стадиях кальпаинопатии. 

Источник финансирования и кон-

фликт интересов. 

Авторы данной статьи подтвердили от-

сутствие финансовой поддержки исследова-

ния и конфликта интересов, о которых необ-

ходимо сообщить. 
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