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Понятие о паллиативной помощи

Согласно определению ВОЗ 2002 г. под паллиатив-

ной помощью подразумевается «подход, позволяющий 

улучшить качество жизни пациентов и членов их се-

мей, столкнувшихся с проблемой смертельного забо-

левания, путем предотвращения и облегчения страда-

ний благодаря раннему выявлению и точной оценке 

возникающих проблем и проведению адекватных ле-

чебных вмешательств (при болевом синдроме и других 

расстройствах жизнедеятельности), а также оказанию 

психосоциальной и моральной поддержки» [1]. Таким 

образом, несправедливо считать, что паллиативная 

помощь предназначена только для пациентов, кото-

рым радикальное лечение уже не показано. Паллиа-

тивная помощь является активным направлением 

медицинской и социальной деятельности, которую 

следует начинать в момент диагностирования заболе-

вания и продолжать независимо от того, получает ли 

пациент радикальное лечение, направленное против 

болезни, или нет [2]. Паллиативная помощь включает 

симптоматическую терапию, в первую очередь эффек-

тивное обезболивание, психологическую и духовную 

помощь, решение социальных, юридических, этиче-

ских вопросов.

Паллиативная помощь имеет большое значение 

при неблагоприятном течении фатального заболева-

ния и занимает основную позицию при переходе бо-

лезни в терминальную стадию. Именно к таким забо-

леваниям можно отнести боковой амиотрофический 

склероз (БАС) – хроническое нервно-мышечное забо-

левание, связанное с прогрессирующей гибелью дви-

гательных нейронов, развитием атрофических парали-

чей, дыхательных расстройств и нарушения глотания.

Основной целью паллиативной помощи является 

улучшение качества жизни пациента, что достигается 

оказанием помощи семье больного в период его болез-

ни и после ухода из жизни, смягчением всех беспоко-

ящих симптомов болезни, обеспечением больного 

средствами, позволяющими длительно поддерживать 

его социальную и физическую активность [3].

Рекомендации по оказанию паллиативной помощи при боковом 

амиотрофическом склерозе

М.Н. Захарова, И.А. Авдюнина, Е.В. Лысогорская, А.А. Воробьева, 
М.В. Иванова, А.В. Червяков, А.В. Васильев

ФГБНУ «Научный центр неврологии»; Россия, 125367 Москва, Волоколамское шоссе, 80

Контакты: Лысогорская Елена Владимировна  kutakovaev@gmail.com

В настоящей статье представлен критический взгляд на проблему оказания паллиативной помощи пациентам с боковым амио-

трофическим склерозом (БАС) в России. Авторы обобщили основные Европейские рекомендации, проанализировали нормативные 

документы, регламентирующие оказание паллиативной помощи, представили свой опыт работы с больными БАС, основанный 

на деятельности мультидисциплинарной службы помощи больным БАС в рамках проекта Православной службы «Милосердие». 

Также описаны основные подходы к коррекции симптомов БАС, включая нарушения глотания, одышку, боль, сложности в ком-

муникации.

Ключевые слова: боковой амиотрофический склероз, болезнь мотонейрона, паллиативная помощь, дыхательная недостаточность, 

неинвазивная вентиляция легких, дисфагия, чрескожная эндоскопическая гастростомия, слюнотечение, мультидисциплинарный 

подход, хоспис, средства коммуникации, качество жизни

Palliative health care for amyotrophic lateral sclerosis patients

M.N. Zakharova, I.A. Avdunina, E.V. Lysogorskaia, A.A. Vorobyeva, 
M.V. Ivanova, A.V. Chervyakov, A.V. Vasiliev

Research center of neurology Russian Academy of Medical Sciences, 125367 Moscow, Volokolamskoe shosse, 80.

This article is a critical review of palliative care for ALS patients in Russia. The authors summarize the principal European guidelines, ana-

lyze local practice guidelines regarding palliative care, present their experience in  ALS patients care in a multidisciplinary team (project 

of the Orthodox service "Miloserdie"). Аuthors describe the main approaches for ALS symptom management available in Russia (including 

swallowing difficulties, breathlessness, pain, difficulties in communication).

Key words: amyotrophic lateral sclerosis, motor neuron disease, palliative care, respiratory insufficiency, non-invasive ventilation, dyspha-

gia, percutaneous endoscopic gastrostomy, salivation, multidisciplinary approach, hospice, communication, quality of life
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Особенности оказания паллиативной помощи при БАС

Методы и принципы паллиативной помощи могут 

и должны быть реализованы как в больницах и хоспи-

сах, так и в амбулаторных условиях и на дому больно-

го. В РФ хосписная помощь доступна в основном па-

циентам с онкологическими заболеваниями, 

в то время как во всем мире в хосписах находятся па-

циенты, страдающие любыми смертельными недуга-

ми, в том числе БАС. Крайне низкая доступность в РФ 

хосписной помощи больным БАС – одна из значи-

тельных проблем, с которой сталкиваются и пациенты, 

и их родственники, и специалисты, работающие 

с больными БАС. Этот вопрос особенно актуален, если 

учитывать, что паллиативная помощь согласно ст. 80 

ФЗ № 323 входит в программу государственных гаран-

тий бесплатного оказания гражданам медицинской 

помощи [4].

Организация паллиативной помощи больным БАС 

имеет свои особенности, что отражено в международ-

ных рекомендациях. Так, в настоящее время оптималь-

ным решением для оказания помощи пациентам 

с БАС считается создание мультидисциплинарной 

команды, так называемой ALS team (Amyotrophic lat-

eral sclerosis team), включающей различных медицин-

ских специалистов, в том числе врача паллиативной 

помощи и специалистов смежных областей (психоло-

гов, социальных работников и др.) [5]. Эта рекоменда-

ция подтверждается результатами проспективного 

исследования, показавшего значительное улучшение 

качества жизни больных БАС, наблюдавшихся муль-

тидисциплинарной командой врачей, по сравнению 

с больными, получавшими стандартную помощь 

от участковых специалистов [6].

Оказание помощи больному БАС не должно ущем-

лять его чувство собственного достоинства, оно долж-

но быть основано на представлении об автономности 

пациента как личности, что очень важно для повыше-

ния качества жизни пациента. Это значит, что на всех 

этапах болезни, включая терминальную стадию, клю-

чевым моментом является отношение больного к те-

чению своей болезни. Все вопросы по контролю 

симптомов БАС, а также социально-бытовые пробле-

мы должны разрешаться с учетом мнения пациента. 

Данная рекомендация не противоречит утверждению 

ВОЗ о значительных различиях в том, «насколько 

охотно пациенты готовы обсуждать свое заболевание 

или его прогноз, насколько они в состоянии осозна-

вать и высказывать свои потребности, какой уровень 

контроля симптоматики и проведение каких медицин-

ских вмешательств они считают допустимым, а также 

кого они хотели бы видеть в качестве лиц, осуществ-

ляющих уход» [3].

БАС – неуклонно прогрессирующее заболевание; 

на определенном этапе его развития необратимо стра-

дает не только двигательная функция, но и речь, 

что значительно осложняет коммуникацию с больным. 

В связи с этим для обеспечения качественной паллиа-

тивной помощи необходимо раннее информирование 

пациента о природе болезни, особенностях ее течения 

и прогнозе. Только в случае раннего информирования 

пациент сможет своевременно высказать свое мнение 

относительно объема и качества оказываемой ему и его 

семье помощи. Следует помнить о том, что в соответ-

ствии с мировыми рекомендациями и законами РФ 

информирование должно быть осуществлено только 

при согласии пациента и может быть проведено вопре-

ки нежеланию родственников больного [7, 8].

Таким образом, важнейшими принципами оказа-

ния паллиативной помощи при БАС являются незави-

симость пациента, имеющая первостепенную значи-

мость, и его информированность.

В мире не существует единой модели организации 

помощи пациентам с БАС. Однако можно отметить, 

что основной объем помощи приходится на амбула-

торное звено, включающее работу участковых врачей, 

специалистов из «ALS team» или мультидисципли-

нарных центров помощи пациентам с БАС, врачей 

паллиативной помощи, респираторные центры и хо-

списы [9].

Во многих странах алгоритм диагностики, объем 

и последовательность оказываемой при БАС помощи 

закреплены в опубликованных протоколах и руко-

водствах [10–13]. В РФ в 2014 г. вышло «Националь-

ное руководство для врачей», в котором отражены 

ключевые рекомендации по диагностике и лечению 

БАС [14].

Клинические рекомендации по оказанию паллиативной 

помощи при БАС

Основными целями клинициста при оказании 

помощи больному БАС должны быть эффективный 

контроль за выраженностью отдельных симптомов 

болезни и улучшение качества жизни пациента.

БАС сопровождается разнообразными, порой му-

чительными симптомами. К числу таковых относятся 

фасцикуляции и крампи, спастичность, болевой син-

дром, депрессия и эмоциональная лабильность, парезы 

(в том числе перонеальные парезы и эквиноварусная 

деформация стоп, а также парез разгибателей шеи), 

нарушение ходьбы, слюнотечение, мокрота, дисфагия, 

дыхательные нарушения (одышка, синдром обструк-

тивного апноэ во сне), сложности в коммуникации [15].

Эпидемиологические исследования показали, 

что многие из этих симптомов развиваются и на тер-

минальной стадии других заболеваний [16]. Большин-

ство исследований, описывающих способы коррекции 

данных симптомов, касаются больных со злокачест-

венными новообразованиями. Крупных исследований 

по симптоматической терапии БАС до настоящего 

времени практически не проводилось, поэтому кли-

нические рекомендации преимущественно основаны 

на мнениях экспертов и доказательствах эффективно-
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сти / безопасности тех или иных подходов, описанных 

при других заболеваниях (табл. 1).

Поиски эффективной нейропротективной терапии 

при БАС продолжаются, они основаны на представле-

ниях о ее возможной эффективности на латентной 

и ранней стадиях заболевания [32].

Нутриционная поддержка

Для начала нутриционной поддержки у пациента 

с БАС существует 2 основных показания:

– снижение массы тела на 10 %;

– появление аспирации, которая развивается в ре-

зультате дисфагии.

Для подтверждения аспирации используют кон-

трастную видеорентгеноскопию, либо гибкую носовую 

ларингоскопию. Однако при недоступности специфи-

ческих методов дополнительной диагностики наруше-

ний глотания в случае указаний даже на редкое попер-

хивание целесообразно принять меры по коррекции 

нарушения глотания, так как у такого больного 

не исключена «немая аспирация» [7].

Для оценки нутриционного статуса пациента мож-

но использовать дневник питания, определение ин-

декса массы тела и антропометрические измерения 

(кожная складка плеча, средняя окружность плеча). 

Также могут быть исследованы уровень глюкозы, хо-

лестерола, альбумина. Объем нутриционной поддер-

жки рекомендуется проводить из расчета потребляе-

мой энергии в покое у здорового человека на единицу 

массы тела: для мужчин – 25 ккал / кг, для женщин – 

20 ккал / кг. Жидкость следует употреблять в объеме 

30 мл / кг массы тела. Рекомендуется следующее коли-

Таблица 1. Симптоматическая терапия при БАС с позиции доказательной медицины

Симптом / показание Методы коррекции

Фасцикуляции, крампи

Карбамазепин, 100 мг 2 раза в день [17]

Баклофен, 10–20 мг / сут [18]

Леветирацетам, 1000–3000 мг / сут в 2 приема [19]

Физиотерапия (массаж, магнитотерапия, водолечение) [7] 

Спастичность

Баклофен, 10–80 мг / сут в 2–4 приема [20]

Тизанидин, до 24 мг / сут [21]

Диазепам, 2,5–5 мг 3 раза в день [20]

Габапентин, 900–2400 мг / сут (в 3 приема) [7]

Мемантин, 10–60 мг / сут [22]

Физиотерапия (массаж, магнитотерапия, лечебная физкультура, водолечение, криолечение) [23]

Расслабляющие лонгеты [17] 

Болевой синдром

Парацетамол, по 1 г 4 раза в день [24]

Трамадол, 50 мг (не более 400 мг / сут) [24]

Морфин, в начальной дозе 2,5 мг, перорально, каждые 4–6 ч [25, 26] 

Депрессия, эмоциональная ла-

бильность

Амитриптилин, до 100 мг / сут на ночь [27]

Эсциталопрам, до 20 мг утром и другие СИОЗС [7]

Миртазапин, 15–45 мг / сут [7] 

Перонеальные парезы, эквинова-

русная деформация стоп
Ортопедическая обувь

Парез разгибателей шеи Полужесткий или жесткий головодержатель

Нарушения ходьбы Трости, ходунки, коляски

Слюнотечение

Механическая или медикаментозная санация полости рта (частые полоскания антисептическими 

растворами, чистить зубы 3 раза в день)

Амитриптилин, имипрамин, до 100 мг / сут на ночь [7]

Атропин 0,1 %, 1 мл по 2 капли в каждый угол рта за 10–20 мин до еды и на ночь [7]

NB! Системное применение атропина чревато побочными эффектами (тахикардия, запор)

Скоподерм ТТС [28]

Портативные отсосы

Мокрота

Бронхолитики и муколитики (ацетилцистеин, до 600 мг внутрь в день) – только при удовлетвори-

тельном кашлевом толчке [29]

Антагонисты бета-адренергических рецепторов (метопролол, пропранолол) [29]

Антихолинергические средства (ипратропий) [7]

Механические откашливатели [30]

Портативные отсосы

Дисфагия См. «Нутриционная поддержка»

Дыхательные нарушения См. «Коррекция симптомов дыхательной недостаточности»

Одышка

Лоразепам, 1 мг, сублингвально (до 10 мг / сут) [18]

Морфин, 2,5 мг, 4–6 раз в сутки, перорально или подкожно либо внутривенные инфузии со скоро-

стью 0,5 мг / ч [18, 31] 

Затруднение в коммуникации См. «Способы социальной адаптации и коммуникации пациентов с БАС»
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чественное соотношение субстратов, обеспечиваю-

щих эту энергию: белки 15–20 %, но не более 

2–2,5 г / кг / сут; жиры – 30–35 %, но не более 

2 г / кг / сут; углеводы – 45–55 % [7].

Среди методов, используемых для коррекции на-

рушения глотания у пациентов с БАС, можно выделить 

диетический, компенсаторный и заместительный. По-

следний включает зондовое питание и установку чрес-

кожной гастростомы.

Диетический метод заключается в изменении со-

става и консистенции пищи. Рекомендуется избегать 

сухих, волокнистых, твердых продуктов; продуктов, 

меняющих консистенцию во время глотания (все ва-

рианты желе, мед); растительных продуктов, у которых 

есть пленчатые или твердые части (кукуруза, клубни-

ка, семечки и др.). Оптимальная консистенция – пю-

ре, получаемое путем измельчения, температурной 

обработки (варка, приготовление на пару). В случае 

затруднения при глотании жидкости можно рекомен-

довать жидкости в виде киселей, но лучше использо-

вать специальные загустители.

Компенсаторный метод заключается в коррекции 

положения головы и индивидуализации объема, темпа 

и способа приема пищи и жидкости. Для пациентов 

с дисфагией во время приема пищи крайне нежела-

тельны положение лежа на спине и переразгибание 

шеи. Если пациент не может находиться в вертикаль-

ном положении, его следует положить на бок. Эффек-

тивны также маневры наклона головы с приведением 

подбородка к груди или поворот головы во время 

глотания. Прием пищи может быть изнурительным 

для пациента, в связи с чем рекомендуется дробный 

прием пищи маленькими порциями 5–6 и более раз 

в день. Пациентам с высоким рвотным рефлексом 

состояние может облегчить охлаждение мягкого неба 

прохладным напитком перед и во время еды.

При нарастании дисфагии для обеспечения посту-

пления достаточного количества питания и жидкости 

необходима установка назогастрального зонда или га-

стростомы, т. е. применение заместительного метода.

Выбор искусственного доступа для нутриционной 

поддержки следует делать самому пациенту, так как ре-

ализация заместительного подхода может выраженно 

улучшить качество его жизни. Для этого он должен быть 

своевременно информирован о способах и основаниях 

необходимости коррекции питания. При информиро-

вании пациента важно подчеркнуть, что применение 

заместительного метода коррекции нарушений глота-

ния не ограничивает пациента в возможностях, а скорее 

напротив, дает некоторую степень свободы, избавляет 

от неприятных эмоций, связанных с приемом пищи 

и не исключает приема безопасных для глотания про-

дуктов и жидкостей через рот. Следует предупредить 

пациента и о рисках наложения чрескожной гастросто-

мы на продвинутых стадиях болезни при жизненной 

емкости легких (ЖЕЛ) < 50 %.

Назогастральный зонд устанавливается врачом 

по обычной методике. Имеется опыт использования 

назогастрального зонда у больных БАС в течение не-

скольких лет: больные находились под наблюдением 

врачей, зонд периодически удалялся на ночь, чередова-

лась его установка через разные половины носа [33, 36]. 

Смена положения зонда должна проводиться медицин-

ским работником, а кормить через зонд может родст-

венник или ухаживающий. Для профилактики аспира-

ции желудочного содержимого очень важно перед 

каждым кормлением проверять остаточный объем, 

чтобы не пропустить застой пищи в желудке. Установка 

назогастрального зонда возможна даже при наличии 

выраженных дыхательных нарушений. Недостатками 

зондового питания являются увеличение ротоглоточной 

секреции в ответ на механическое раздражение слизи-

стой, появление болевых ощущений в носоглотке, си-

нуситы, формирование язв и пролежней.

Показаниями к установке чрескожной эндоскопи-

ческой гастростомы при БАС (Percutaneous endoscopic 

gastrostomy, PEG) служат дисфагия и потеря массы тела 

> 10 %. Противопоказания для установки чрескожной 

эндоскопической гастростомы при БАС следующие:

– ЖЕЛ < 50 %;

– обострение хронического заболевания;

– острое инфекционное заболевание [33].

В случаях, когда гастростомия невозможна, приме-

няется зондовое кормление. Преимуществами исполь-

зования чрескожной эндоскопической гастростомы 

являются возможность комбинировать методы питания 

(через гастростому и обычным путем) и отсутствие 

недостатков, связанных с зондовым кормлением. Воз-

можные осложнения включают преходящий ларинго-

спазм (7,2 %), инфицирование в области гастростомы 

(6,6 %), желудочное кровотечение (1–4 %), техниче-

ские сложности проведения процедуры (1–9 %) [9].

Питание через зонд или гастростому осуществля-

ется специальными смесями (Нутризон, Фрезубин, 

Ресурс Оптимум, Нутрикомп и др.). В случае недоступ-

ности специальных смесей возможно приготовление 

смесей в домашних условиях, однако вероятность об-

турации зонда фрагментами пищи в этом случае повы-

шается. Питание через зонд целесообразно проводить 

гравитационным методом или медленно болюсно 

со скоростью не более 30 мл / мин или периодически 

в течение нескольких часов с помощью специальной 

гравитационной системы / насоса, что позволяет избе-

жать чувства переполнения желудка и тошноты. Зонд 

должен промываться небольшим количеством воды 

до и после введения смеси.

После установки зонда или гастростомы у пациен-

та сохраняется возможность глотать самостоятельно, 

если это безопасно и не приводит к аспирации. Пре-

кращение самостоятельного питания не отменяет не-

обходимость проведения гигиенической обработки 

полости рта.
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Коррекция симптомов дыхательной 

недостаточности

БАС приводит к развитию слабости всех мышц, 

участвующих в акте дыхания: диафрагмы, мышц верх-

них дыхательных путей, межреберных мышц, мышц 

передней брюшной стенки, вспомогательной дыха-

тельной мускулатуры. В результате у пациента посте-

пенно нарастает дыхательная недостаточность, кото-

рая проявляется одышкой, утомляемостью, ортопноэ, 

нарушениями сна, дневной сонливостью, головной 

болью. Данные симптомы можно эффективно контро-

лировать, используя медикаментозные и немедика-

ментозные методы. Согласно рекомендациям Евро-

пейской федерации неврологических обществ (EFNS) 

при появлении первых признаков дыхательной недо-

статочности следует обсудить с пациентом возможные 

варианты медицинской помощи (неинвазивная вен-

тиляция легких – НИВЛ, инвазивная вентиляция 

легких – ИВЛ, медикаментозная терапия одышки), 

которые будут использованы как при начальных при-

знаках дыхательной недостаточности, так и на терми-

нальной стадии болезни [7]. Объем проводимой симп-

томатической терапии при диспноэ определяется 

характером и длительностью эпизодов дыхательных 

нарушений.

Для коррекции симптомов дыхательной недоста-

точности у пациентов с БАС может использоваться 

НИВЛ, которая также позволяет улучшить качество 

и увеличить продолжительность жизни больного [34]. 

Достаточным основанием для начала НИВЛ является 

наличие хотя бы одного клинического признака в со-

четании с одним из лабораторных [7]. К клиническим 

признакам относятся:

– жалобы на диспноэ, ортопноэ, тахипноэ;

– нарушения сна вследствие появления ночной 

одышки;

– утренние головные боли;

– участие в акте дыхания вспомогательной дыха-

тельной мускулатуры в покое;

– наличие парадоксального дыхания;

– появление дневной утомляемости и сонливости 

(по шкале ESS > 9 баллов).

Лабораторные признаки включают:

– форсированная ЖЕЛ < 80 % от должного объема;

– SNP (Sniff nasal pressure) < 40 cм водного столба;

– рО
2
 < 60 мм водного столба;

– выраженная ночная десатурация, выявленная 

при ночной оксиметрии, в том числе продолжительная 

пиковая десатурация < 88 % в течение 5 мин; – более 5 

в течение часа ночных эпизодов десатурации по данным 

ночной пульсоксиметрии (индекс десатурации > 5 / ч);

– pCO
2
 > 45 мм рт.ст.

К настоящему времени еще не разработан универ-

сальный алгоритм определения времени начала НИВЛ 

у пациентов с БАС. Представленные критерии отражают 

собственный опыт [34] и опыт зарубежных европейских 

исследователей и считаются нами наиболее демонстра-

тивными. Несмотря на проведение НИВЛ, заболевание 

будет неуклонно прогрессировать, но своевременное ее 

начало позволяет увеличить продолжительность жизни 

пациентов от 6 до 12 мес, улучшает качество жизни па-

циентов и является наиболее предпочтительным мето-

дом терапии для уменьшения степени выраженности 

симптомов дыхательной недостаточности, в первую 

очередь одышки и нарушений сна [34].

Противопоказания к НИВЛ: тяжелая дыхательная 

недостаточность без самостоятельного дыхания, жизне-

опасная рефрактерная гипоксемия (PaO
2
 < 60 мм рт.ст. 

при FiO
2
 = 1), угрожающие жизни нарушения ритма 

сердца, коматозное состояние пациента, невозмож-

ность установки носовой или носоротовой маски 

из-за повреждений лица, отказ или неспособность 

пациента понимать команды медперсонала, острый 

синусит или отит, избыточная продукция мокроты 

(относительное противопоказание).

При увеличении длительности НИВЛ могут раз-

виваться такие осложнения, как пролежни от маски, 

конъюнктивит и ринит. Критериями для прекращения 

НИВЛ являются увеличение длительности вентиля-

ции до 18–20 ч в сутки, развитие некупируемых 

осложнений, причиняющих страдание больному, 

а также усугубление бульбарных нарушений, не по-

зволяющих продолжать проведение НИВЛ, и переход 

на ИВЛ.

Таким образом, метод НИВЛ может быть рекомен-

дован как в качестве способа купирования симптомов 

одышки, так и в качестве подхода, улучшающего исход 

заболевания, но при этом целесообразно своевремен-

но информировать пациента о возможных осложне-

ниях, противопоказаниях и последствиях применения 

НИВЛ, в том числе о потенциально возможном увели-

чении необходимого времени вентиляции и сложно-

стях в случаях необходимости отказа от проведения 

НИВЛ, например, вследствие развития осложнений. 

Важную роль в этих случаях играет доступность меди-

каментозных способов коррекции дыхательных нару-

шений (см. ниже).

Следующий шаг к контролю за развитием дыха-

тельной недостаточности у больного БАС на терми-

нальной стадии заболевания – переход на ИВЛ. ИВЛ 

при БАС проводят только по желанию пациента 

и при согласии родственников в связи со значитель-

ными расходами по уходу. Несмотря на бесспорное 

увеличение продолжительности жизни [35–37], ИВЛ 

имеет недостатки и побочные эффекты, которые могут 

ухудшить качество жизни больного:

– увеличение слюноотделения;

– повышенный риск аспирации;

– развитие инфекций в нижних отделах дыха-

тельных путей;

– формирование трахеоэзофагогастральной фи-

стулы;
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– стеноз трахеи или трахеомаляция;

– высокая стоимость;

– необходимость круглосуточного дежурства 

медицинского персонала.

Альтернативой механическим методам контроля 

дыхательных нарушений при БАС является медикамен-

тозная поддержка, позволяющая в ряде случаев эффек-

тивно контролировать одышку [18]. Согласно между-

народным рекомендациям при периодически 

возникающих диспноэ с длительностью < 30 с реко-

мендуется применение лоразепама сублингвально 

(с титрованием дозы от 0,25 мг до 2,5 мг за прием 

в зависимости от чувствительности пациента и степени 

выраженности приступа одышки), при длительности 

> 30 с показано применение морфина. При постоянном 

диспноэ используется морфин (2,5 мг, 4–6 раз в сутки 

перорально или подкожно), также допустимы внутри-

венные инфузии препарата со скоростью 0,5 мг / ч [31]. 

Назначение медикаментозных препаратов для коррек-

ции симптомов одышки редко проводится российски-

ми неврологами в силу ряда сложностей:

– несоответствие русскоязычной и иностранной 

аннотаций к препаратам лоразепама – отсутствие ука-

заний на ограничение в применении препарата 

при дыхательной недостаточности только при внутри-

венном и внутримышечном введении;

– юридические правила назначения сильнодейст-

вующих и наркотических препаратов;

– низкая информированность участковых врачей 

о необходимости, показаниях и эффективности назна-

чения лоразепама и морфина для контроля одышки 

у пациентов с БАС;

– сложившийся в медицинском сообществе стерео-

тип об исключительном назначении сильнодействую-

щих и наркотических препаратов только для купирова-

ния болевого синдрома у онкологических пациентов.

В настоящее время механизм назначения подоб-

ных препаратов для всех категорий пациентов, нужда-

ющихся в них, законодательно упрощен [8].

Способы социальной адаптации и коммуникации 

пациентов с БАС

Важным аспектом эффективности паллиативной 

помощи при БАС является максимально длительное 

поддержание способности пациента к коммуникации. 

Именно снижение социальной активности и неспо-

собность общаться – самая частая причина снижения 

качества жизни больных [38, 39].

Социально дезадаптирующие симптомы при БАС 

включают:

– нарушение функции нижних конечностей при со-

храненности речи и функции верхних конечностей;

– нарушение функции верхних конечностей;

– нарушение речи;

– одновременное нарушение функций верхних, 

нижних конечностей и речи.

Современные компьютерные технологии связи 

(Интернет, телефон) и инженерные решения (видеока-

меры, беспроводные устройства, сенсорные клавиату-

ры) позволяют пациентам с БАС максимально про-

длить социальную и профессиональную активность на 

фоне прогрессирования моторных симптомов.

В случае нарушения функции нижних конечностей 

при сохраненности речи и функции верхних конечно-

стей основная проблема для больного заключается 

в невозможности свободного передвижения из-за сла-

бости в ногах. Данная проблема может быть решена 

применением широкого спектра специальных средств 

передвижения (тростей, колясок) и пандусов, необхо-

димых для их использования.

При преимущественном поражении верхних конеч-

ностей все необходимые команды могут быть отданы 

компьютеру с помощью голоса. Для этого разработаны 

специальные программы, способные распознавать рус-

скую речь (например, «Горыныч» и Typle).

При выраженной дизартрии или анартрии функ-

цию речи могут взять на себя руки. Самый простой 

способ – разучивание языка жестов, который доступен 

на русском языке (см. рисунок).

Другим подходом является использование синте-

заторов голоса или речи – специальных программ, 

позволяющих переводить загружаемый текст в чело-

веческую речь. Известны следующие голосовые про-

граммы для воспроизведения русской речи: Realspeak, 

Digalo и Sakrament, Acapela и Sakrament. Современные 

синтезаторы речи могут быть использованы и для об-

щения пациентов с нарушениями речи по телефону.

Язык жестов

Таблица 2. Таблица потребностей пациента

№ 1 2 3

1 «Все хорошо» «Хочу пить» «Хочу есть»

2
«Неудобно ле-

жать»
«Затекли ноги» «Боль»

3 «Туалет»
«Включить теле-

визор»

«Включить му-

зыку»
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По мере прогрессирования БАС возникает сла-

бость во всех группах мышц, при этом чаще всего 

не затрагиваются мышцы глазных яблок, что позволя-

ет использовать движения глаз для связи с внешним 

миром. Самым простым способом является примене-

ние русского алфавита, систематизированного в виде 

таблицы. В некоторых случаях удобно использование 

таблиц, отражающих конкретные потребности боль-

ного (табл. 2).

Существуют также специальные, полностью авто-

матизированные устройства, управляющие компьюте-

ром за счет движения глаз, – Eye Tracker. Большинство 

таких приспособлений основано на слежении специ-

альной камерой за зрачком и реакцией на моргание. 

При этом программа переводит движение зрачка 

в движение курсора на экране компьютера, а моргание 

приводит к имитации нажатия на кнопку мыши и со-

ответственно к запуску определенных программ 

на компьютере.

Заключение

К настоящему времени наряду с обострением ряда 

проблем в организации медицинской помощи пациен-

там с БАС имеются и определенные успехи. В первую 

очередь положительную динамику можно отметить 

в информированности врачей и пациентов об этом 

заболевании и появлении возможности для ряда боль-

ных получить мультидисциплинарную помощь. Муль-

тидисциплинарный подход оказания помощи больным 

БАС в течение последних 3 лет успешно реализует ме-

дицинский центр «Милосердие», где организована 

служба «Помощи людям с болезнью двигательного 

нейрона и боковым амиотрофическим склерозом» [40]. 

В работе этой службы последовательно воплощаются 

ключевые принципы паллиативной помощи при БАС: 

плановое наблюдение; участие хорошо информирован-

ного больного в принятии решений на всех этапах бо-

лезни; медицинское, психологическое и духовное со-

провождение по мере прогрессирования заболевания; 

комплексный подход к компенсации всех проявлений 

заболевания, включая витальные нарушения дыхания, 

глотания, питания. Благодаря работе данной службы 

удалось выявить ключевые проблемы в организации 

качественной паллиативной помощи больным БАС 

в РФ – это несвоевременная диагностика заболевания, 

трудности в обеспечении пациентов аппаратами 

НИВЛ, сложность адекватной коррекции дисфагии 

и ее осложнений, невозможность эффективного обез-

боливания в условиях действующих юридических пра-

вил и сложившихся стереотипов.

Центральное место в обеспечении качественной 

медицинской помощи больным БАС должно занимать 

информирование врачей различных специальностей 

об особенностях развития данного заболевания.
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Ацетил-L-карнитин при дистимических расстройствах в пожилом 

возрасте: двойное слепое, мультицентровое, контролируемое 

рандомизированное исследование в сравнении с флуоксетином ⃰ 

Giuseppe Bersania1, Giuseppe Meco2, Alessandro Denaro3, Damien Liberati1, 
Chiara Colletti1, Raffaella Nicolai4, Francesco Saverio Bersania2, Aleardo Koverech5
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Введение. Показано, что ацетил-L-карнитин (АЦ-L-К), ацетиловый эфир карнитина, в норме присутствующий в центральной 

нервной системе и участвующий в метаболических процессах нервной ткани, обладает активностью в различных эксперимен-

тальных моделях животных, напоминающих депрессию у человека. Цель исследования – подтвердить антидепрессивное дейст-

вие АЦ-L-К у пожилых пациентов с дистимическими расстройствами по сравнению с традиционным антидепрессантом флу-

оксетином. 

Материалы и методы. В мультицентровое двойное слепое плацебоконтролируемое рандомизированное исследование продолжи-

тельностью 7 нед были включены 80 пациентов с диагнозом дистимического расстройства по DSM-IV. Пациенты были разде-

лены на 2 группы: в группе А получали АЦ-L-К и плацебо; в группе Б получали флуоксетин по 20 мг 2 раза в день и плацебо. Кли-

ническая оценка эффекта проводилась 6 раз по нескольким  психометрическим шкалам.

Результаты. В группе А отмечено статистически достоверное улучшение по следующим шкалам: HAM-D, HAM-A, BDI и тесту 

Тулуза–Пьерона. Сопоставление групп А и Б выявило практически одинаковую клиническую динамику. 

Обсуждение. Получены одинаковые результаты по эффективности приема АЦ-L-К и флуоксетина. В связи с пожилым возрастом 

пациентов предполагается, что положительное влияние АЦ-L-К на настроение может быть связано с улучшением когнитивных 

симптомов. Различие во времени наступления клинического эффекта (через 1 нед после начала приема АЦ-L-К и через 2 нед 

от начала приема флуоксетина) предполагает наличие разных механизмов действия, возможно связанных с быстрой активаци-

ей метаболических процессов в нервной ткани.

Ключевые слова: ацетил-L-карнитин, депрессия, флуоксетин, дистимическое расстройство, психометрические шкалы, когни-

тивные симптомы, гиппокамп, антидепрессанты, нейротрофические факторы, деменция, стресс, нейрогенез

L-Acetylcarnitine in dysthymic disorder in elderly patients: a double-blind, multicenter, 
controlled randomized study vs. fluoxetine

Giuseppe Bersania1, Giuseppe Meco2, Alessandro Denaro3, Damien Liberati1, 
Chiara Colletti1, Raffaella Nicolai4, Francesco Saverio Bersania2, Aleardo Koverech5

1Department of Medical-Surgical Sciences and Biotechnologies, Sapienza University of Rome, Italy;
2Department of Neurology and Psychiatry, Sapienza University of Rome, Italy;

3Department of Neuromotor Rehabilitation, Istituto Chirurgico Ortopedico Traumatologico (ICOT), Latina, Italy;
4Corporate R&D Sigma-Tau S.p.A., Pomezia, Italy;

5Carnitine Development Dept., Sigma-Tau S.p.A., Pomezia, Italy

Introduction. L-Acetylcarnitine (LAC), the acetyl ester of carnitine naturally present in the central nervous system and involved in several 

neural pathways, has been demonstrated to be active in various animal experimental models resembling some features of human depression. 

The aim of the study is to verify whether LAC can have an antidepressant action in a population of elderly patients with dysthymic disorder 

in comparison with a traditional antidepressant such as fluoxetine.

Methods. Multicentric, double-blind, double-dummy, controlled, randomized study based on a observation period of 7 weeks. 80 patients 

with DSM-IV diagnosis of dysthymic disorder were enrolled in the study and subdivided into 2 groups. Group A patients received LAC plus 

placebo; group B patients received fluoxetine 20 mg/die plus placebo. Clinical assessment was performed through several psychometric 

scales at 6 different moments.

Results. Group A patients showed a statistically significant improvement in the following scales: HAM-D, HAM-A, BDI and Touluse–Pier-

on Test. Comparison between the two groups, A and B, generally showed very similar clinical progression.

* European Neuropsychopharmacology 2013;23:1219–25.
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Введение

Ацетил-L-карнитин (АЦ-L-К) – ацетиловый эфир 

карнитина, в норме присутствующий в центральной 

нервной системе и участвующий в различных нейро-

нальных процессах: энергообмене мозговой ткани, 

метаболизме фосфолипидов, активности нейротрофи-

ческих факторов и нейрогормонов, морфологии си-

напсов и работе многих нейротрансмиттеров (Rosca 

et al., 2009; Jones et al., 2010). АЦ-L-К участвует в аце-

тилировании структурных белков цитоплазмы и транс-

крипционных факторов (Pisano et al., 2003; Chiechio 

et al., 2006; Chiechio et al., 2010), а также в ацетилиро-

вании ядерных гистонов, задействованных в модули-

ровании генной экспрессии (Madiraju et al., 2009).

В эксперименте на животных показано, что 

АЦ-L-К обладает положительным действием при мо-

делировании состояний, сходных с депрессиями у че-

ловека (Pulvirenti et al., 1990; Tolu et al., 2002; Masi et al., 

2003; Hoefer et al., 2006; Tempesta et al., 1985; Harsing 

et al., 1992; Bahring et al., 1994).

Тяжелые стрессы ассоциируются с существенным 

повышением риска развития депрессии у предраспо-

ложенных индивидуумов и активацией гипоталамо-

питуитарно-адреналовой оси (ГПА), что свидетельст-

вует о роли перечисленных обстоятельств в запуске 

патологического процесса. Эти наблюдения заслужи-

вают рассмотрения в соответствии с современными 

представлениями о патофизиологии депрессии 

и в связи со значительным процентом пациентов с де-

прессией, у которых имеются признаки активации 

ГПА, которая, в свою очередь, ассоциируется с умень-

шением объема гиппокампа. На самом деле стресс 

и глюкокортикоиды непосредственно вызывают ней-

рональную атрофию, а также снижают устойчивость 

клеток к воздействию вредных факторов, что приводит 

к снижению порога процесса гибель / атрофия в ответ 

на разные физиологические (например, возраст) и па-

тологические изменения.

По данным литературы, АЦ-L-К может предотвра-

щать развитие некоторых нейрохимических эффектов 

в ответ на стресс. Показано, что регулярный прием 

АЦ-L-К уменьшает стрессообусловленное снижение 

связывания фактора роста нервов в мозге крысы (Ta-

glialatela et al., 1994) и улучшает при стрессе контроль 

ответа ГПА по принципу обратной связи, по крайней 

мере у пожилых крыс (Angelucci and Ramacci, 1989) 

Discussion. The results obtained with LAC and fluoxetine were equivalent. As the subjects in this study were of senile age, it is possible to 

hypothesize that the LAC positive effect on mood could be associated with improvement in subjective cognitive symptomatology. The differ-

ence in the latency time of clinical response (1 week of LAC treatment, compared with the 2 weeks' latency time with fluoxetine) suggests the 

existence of different mechanisms of action possibly in relation to the activation of rapid support processes of neuronal activity.

Key words: L-Acetylcarnitine, depression, fluoxetine, dysthymic disorder, psychometric scales,cognitive symptomatology, hippocampus, an-

tidepressants, neurotrophic factors, dementia, stress, neurogenesis

путем восстановления основного уровня кортикосте-

рона при стрессе.

Механизм действия АЦ-L-К при депрессии также 

может быть связан с влиянием на процесс метаболиз-

ма жиров и клеточные мембраны (Pettegrew et al., 

2000). АЦ-L-К обладает способностью поддержания 

групп ацетилирования, необходимых для синтеза жир-

ных кислот, включая омега-3 жирных кислот, которые 

необходимы для сохранения целостности мембраны 

(Ricciolini et al., 1998).

Положительный клинический эффект АЦ-L-К 

связан со снижением содержания в префронтальной 

коре фосфомоноэстеров [PME (s-tau (c)], являющихся 

предшественниками мембранных фосфолипидов. Ле-

чение АЦ-L-К также приводит к увеличению уровня 

префронтального фосфокреатина (Pcr), который кор-

релирует с изменениями показателей шкалы Гамиль-

тона для оценки депрессии (Hamilton Psychiatric Rating 

Scale for Depression, HDRS) (Pettegrew et al., 2002).

Эффекту АЦ-L-К при депрессии посвящено не-

сколько параллельных двойных слепых плацебокон-

тролируемых исследований (Tempesta et al., 1987; Bella 

et al., 1990; Garzya et al., 1990). Несмотря на то, 

что в ходе этих исследований использовались различ-

ные методологические подходы, включая отбор в ис-

следование пациентов разных групп (например, 

с большой депрессией, дистимическими расстройст-

вами), полученные результаты предполагают, что 

АЦ-L-К обладает определенным антидепрессивным 

действием при широком спектре депрессивных рас-

стройств. Роль АЦ-L-К при депрессиях подтверждает-

ся при сравнении АЦ-L-К с другими препаратами, 

такими как амисульпирид (Zanardi and Smeraldi, 2006). 

Симптомы поведенческих проявлений тревоги также 

значительно уменьшаются при приеме АЦ-L-К в срав-

нении с плацебо (Bella et al., 1990; Fulgente et al., 1990).

Недавние исследования показали, что АЦ-L-К 

обладает явной зависимой от концентрации нейроген-

ной активностью в гиппокампе, вызывая дозозависи-

мый эффект дифференцировки стволовых клеток / кле-

ток-предшественников гиппокампа до уровня зрелых 

нейронов (Valente et al., 2011). Подавление нейрогене-

за, а именно пролиферации и дифференцировки ней-

рональных клеток-предшественников, особенно 

на уровне зубчатой извилины гиппокампа, в последнее 

время рассматривается как центральный элемент пато-

генетического процесса при депрессии. Процесс по-
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давления нейрогенеза является обратимым под дейст-

вием антидепрессантов, в основном в результате 

увеличения функции такого нейротрофического фак-

тора, как нейротропный фактор мозга (brain-derived 

neurotrophic factor, BDNF). Нейродегенеративные 

процессы, ассоциированные с депрессией, коррели-

руют с продолжительностью периода без лечения, 

а также очевидны при хронических формах болезни 

и особенно ярко выражены у пациентов с сенильными 

признаками, что связано с физиологическими процес-

сами старения мозга.

На основании вышеизложенных фактов можно 

построить гипотезу, согласно которой АЦ-L-К обла-

дает непосредственным антидепрессивным эффектом 

или способностью усиливать ответ на терапию анти-

депрессантами. Подобный эффект может быть более 

очевидным у пожилых пациентов, страдающих хрони-

ческими формами депрессии, так как процессы подав-

ления нейрогенеза в гиппокампе у них выражены 

в большей степени, а в клинической картине манифе-

стации депрессии более выражены признаки когни-

тивного дефицита.

Цель настоящего исследования – определить, обла-

дает ли АЦ-L-К антидепрессивным эффектом при на-

значении пожилым пациентам, страдающим дистими-

ческими расстройствами и без выраженных 

когнитивных нарушений, которые могут рассматри-

ваться как деменция. Не исключено, что действие 

препарата будет более очевидным у пациентов, имею-

щих хроническое дистимическое расстройство и де-

прессию меньшей выраженности по сравнению 

с большой депрессией.

Основная гипотеза состоит в том, что терапия 

АЦ-L-К, эффект которого продемонстрирован в экс-

периментальной модели депрессии у животных 

и в предварительных плацебоконтролируемых иссле-

дованиях у людей, окажется эффективной в контроли-

руемом сопоставлении эффективности относительно 

такого хорошо известного антидепрессанта, каким 

является флуоксетин.

Экспериментальный протокол

Дизайн исследования
Исследование является мультицентровым, двой-

ным слепым, с двойной маскировкой, контролируе-

мым и рандомизированным.

Цель исследования – оценить у пожилых пациен-

тов с дистимическими расстройствами без выраженных 

клинических когнитивных нарушений антидепрессив-

ный эффект АЦ-L-К в дозе 1 г 3 раза в день в сравне-

нии с флуоксетином, известным антидепрессантом, 

в дозе 20 мг 2 раза в день, при пероральном назначении 

препаратов. Использование флуоксетина в минималь-

ных терапевтических дозах продиктовано возрастом 

пациентов и малой тяжестью клинического состояния 

(т. е. пациенты не имели большой депрессии).

Группа получавших только плацебо не рассматри-

валась, так как в предыдущих исследованиях 

(Tempesta et al., 1987; Bella et al., 1990; Garzya et al., 

1990) уже был продемонстрирован эффект АЦ-L-

К. Более того, если пациенты страдают хроническим 

расстройством, этический комитет нашего отделения 

не позволяет использовать плацебо у пожилых паци-

ентов.

Продолжительность исследования составила 7 нед, 

включая 1-ю неделю «входа в исследование» (время 

оценки B1 и B2) и 6 нед двойного слепого приема пре-

паратов с осмотром на 7, 14 и 28-й день после начала 

лечения (время оценки S1, S2, S4 и S6).

Основная оценка эффекта терапии состояла 

в определении снижения признаков депрессии 

по шкале Гамильтона для оценки депрессии (Hamilton 

Psychiatric Rating Scale for Depression, HDD) и шкале 

депрессии Бека (Beck Depression Inventory, BDI).

Пациенты
В исследование включались пациенты с дистими-

ческим расстройством, диагностированным по крите-

риям по DSM–IV.

Критерии включения: 1) возраст > 65 лет; 2) пока-

затели по шкале Гамильтона для оценки депрессии 

в период 18–45 дней; 3) отсутствие клинически значи-

мых когнитивных нарушений, значение по шкале 

оценки психического статуса (Mini Mental State Ex-

amination, MMSE) > 24; 4) образование пациента 

не ниже общеобразовательной школы.

Пациенты исключались из исследования, если 

имелось хоть одно из следующих состояний: шизоф-

рения или иное психиатрическое заболевание, диагноз 

органического ментального синдрома, высказывание 

суицидальных мыслей; наличие панического рас-

стройства, обсессивно-компульсивное или диссоциа-

тивное расстройство.

Кроме того, из исследования исключались паци-

енты, страдающие такими соматическими заболева-

ниями, как патология эндокринной системы, почеч-

ная и сердечная недостаточность, другие значимые 

болезни сердца, нарушение функции печени, диабет, 

лекарственная зависимость, а также все состояния, 

влияющие на всасывание, метаболизм и выведение 

лекарственных препаратов.

Клиническая популяция (табл. 1) состояла из 80 

больных из 3 центров, 59 женщин и 21 мужчины. Все 

пациенты дали информированное согласие на участие 

в исследовании. Рандомизация пациентов проводи-

лась с помощью специальной таблицы, генерируемой 

компьютером в соответствии с критериями исследо-

вания: группа А – получающие АЦ-L-К (n = 41), 32 

женщины и 9 мужчин; группа Б – получающие флуок-

сетин (n = 39), 27 женщин и 12 мужчин.

Обе группы были сопоставимы по исходным 

данным по каждому из параметров (возрасту, полу, 

шкале MMSE). За 3 нед до начала исследования все 
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пациенты прекратили принимать какие-либо анти-

депрессанты.

Терапия в исследовании и сопутствующее лечение
На первой неделе «входа в исследование» все па-

циенты получали плацебо для того, чтобы выявить 

пациентов-респондеров, отвечающих на прием пла-

цебо (что означало улучшение состояния минимум 

на 20 % в первые 7 дней от начала исследования). 

Начиная с 8-го дня пациенты в группе А получали АЦ-

L-К (саше по 1,0 г) перорально 3 раза в день плюс 1 

капсулу плацебо; пациенты в группе Б получали 1 

капсулу флуоксетина 20 мг 1 раз в день перорально 

плюс саше с плацебо 3 раза в день.

Все пациенты продолжали принимать назначен-

ные им ранее по другим показаниям лекарства, 

за исключением противотревожных и снотворных 

препаратов при условии их приема не менее 1 мес 

до начала исследования. Во всех остальных случаях 

антипсихотические препараты и стабилизаторы на-

строения, холинергические и антихолинергические 

препараты отменялись. Разрешался прием бензодиа-

зепинов с коротким временем полувыведения при бес-

соннице на все время исследования в неизменной 

дозе. Разрешалось продолжать принимать противотре-

вожные ГАМК-А-агонисты, если до включения в ис-

следование пациент принимал их регулярно не менее 

1 мес.

Оценка эффективности и безопасности
Для оценки состояния в точке В1 все пациенты 

получали опросник ММSE для оценки когнитивного 

статуса. Для оценки эффективности лечения при ка-

ждом визите в соответствии с протоколом исследова-

ния каждый пациент посещал одного и того же врача. 

При этом состояние оценивалось по следующим 

шкалам: шкале Гамильтона для оценки депрессии 

(HAM–D), шкале Гамильтона для оценки тревоги 

(HAM-A), оценке общего клинического «впечатления» 

(Clinical Global Impression, CGI). Пациенты самосто-

ятельно заполняли опросник депрессии Бека (Beck 

Depression Inventory, BDI). Тест Тулуза–Пьерона про-

водился для оценки концентрации внимания. Также 

каждый пациент самостоятельно заполнял опросник 

оценки сна (выяснялись продолжительность и эффек-

тивность сна, а также любые субъективные изменения 

качества сна).

Для выявления и оценки любых побочных явле-

ний, связанных с получаемым лечением, использова-

ли стандартизированную шкалу учета побочных эф-

фектов DOTES.

Оценка по данной шкале проводилась в баллах 

по следующим показателям: тяжесть побочных явле-

ний 0–4 (0 – не оценивалась, 1 – отсутствуют, 2 – не-

значительные, 3 – средней выраженности, 4 – очень 

тяжелые); возможная связь с получаемым лечением 

5–9 (5 – нет связи, 6 – отдаленная связь, 7 – вероятная 

связь, 8 – возможная связь, 9 – однозначная связь); 

предпринимаемые действия 0–5 (0 – нет; 1 – повы-

шенная настороженность и наблюдение, 2 – назначе-

ние дополнительных препаратов, 3 – доза изменена, 

4 – временная отмена лечения, 5 – прекращение ле-

чения) (табл. 2).

Статистический анализ
Для выявления различий между анализируемыми 

в исследовании группами, получавшими АЦ-L-К 

и флуоксетин, использовали t-тест и тест χ2 при рас-

смотрении возраста, пола и данных шкалы MMSE 

соответственно. Методы непараметрической статисти-

ки: t-тест для парных выборок, критерий знаковых 

рангов Вилкоксона (тест Вилкоксона) и критерий 

Фридмана ANOVA, – использовались для определения 

направления и выраженности антидепрессивного эф-

фекта АЦ-L-К и флуоксетина в каждой группе отдель-

но. Первые 2 теста применялись для сравнения уровня 

депрессии (по шкалам HAM–D 21, HAM-A и BDI), 

концентрации внимания (по тесту Тулуза–Пьерона) 

Таблица 1. Клинические характеристики

Выборка (n = 80)
Группа А 
(n = 41)

Группа В 
(n = 39)

Возраст

среднее 72,23 71,22

стандартное отклонение 9,33 7,83

min 65 65

max 89 93

Пол

мужчины 9 12

женщины 32 27

Краткая шкала психического статуса

среднее 26,95 26,77

стандартное отклонение 1,88 2,24

min 24 24

max 30 30

Таблица 2. Оценка эффективности и безопасности

Время оценки

Шкала B1 B2 S1 S2 S4 S6

MMSЕ х

HAM-D 21 х х х х х х

HAM-A х х х х х х

BDI х х х х х х

CGI х х х х х х

DOTES х х х х х

Тест Тулуза–Пьерона х х х х

Опросник сна х х х х х х
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и часов сна в выбранных моментах исследования (B1, 

B2, S1, S2 и S6).

Критерий Фридмана ANOVA использовался 

для оценки клинических изменений спустя 7 нед ле-

чения обоими препаратами (АЦ-L-К и флуоксетина) 

в целом. Тест Манна–Уитни применяли для сравнения 

шкалы депрессии в группе пациентов, получавших 

АЦ-L-К, в каждой точке оценки по сравнению с па-

циентами, принимавших флуоксетин. Порог достовер-

ности соответствовал p  0,05.

Использование нескольких статистических тестов 

может давать статистическую ошибку 2-го рода; одна-

ко малые размеры выборки и поисковая задача иссле-

дования не требует проведения коррекции, предусмо-

тренной для коррекции множественных тестов.

Результаты

Анализ эффективности
Шкала Гамильтона для оценки депрессии (HAMD 21)
В группе пациентов, получавших терапию АЦ-L-К, 

использованный t-тест для парных данных, не выявил 

достоверных клинических различий между двумя ис-

ходными точками анализа (В1 и В2). При этом было 

выявлено достоверное различие (p < 0,001) между ис-

ходными результатами 2-й исходной точки (В2) и оцен-

кой состояния в 1-ю неделю (S1) исследования. На са-

мом деле статистически достоверное общее улучшение 

состояния было показано в течение всего исследования 

по всем рассматриваемым клиническим параметрам 

(p < 0,001). Аналогичные результаты показаны при ис-

пользовании проверочных тестов: по тесту Вилкоксона 

(p < 0,001) и тесту Фридмана ANOVA (p < 0,001).

Независимо от того, что клиническое улучшение 

было отмечено у всех пациентов, включенных в ис-

следование, результаты лечения у пациентов, прини-

мавших флуоксетин, отличались по мере лечения. 

По данным парного t-теста, первые статистически 

достоверные различия отмечены на 2-й неделе (B2-S2, 

p = 0,003 и B2-S4, S6, p < 0,001), в то время как срав-

нение исходных данных с показателями на первой 

неделе исследования не достигали достоверного раз-

личия (B2-S1, p = 0,217). По тесту Манна–Уитни 

статистически достоверных различий между группами 

А и Б на разных временных сроках анализа не выяв-

лено, но при этом отмечено одинаковое снижение 

показателей для обеих рассматриваемых групп тера-

пии по использованным шкалам (рис. 1).

Шкала Гамильтона для оценки тревоги (HАМ-А)
Результаты, полученные при использовании шка-

лы Гамильтона для оценки тревоги (HАМ-А), оказа-

лись сходными для обеих рассматриваемых групп па-

циентов. Уже на первой неделе лечения отмечен 

очевидный противотревожный эффект АЦ-L-К 

(B2-S1, p = 0,018), который нарастал и достигал стати-

стической достоверности в последующие недели на-

блюдения (В2-S1, S2, S4, S6, p < 0,001).

В группе Б достоверные статистические различия 

показателей были отмечены со 2-й недели. Сопостав-

ление двух групп обнаружило одинаковое нарастание 

клинического улучшения во времени (рис. 2).

Шкала депрессии Бека (BDI)
При проведении статистического анализа с ис-

пользованием t-теста для парных выборок в группе 

пациентов, получавших АЦ-L-К, не было выявлено 

достоверных различий относительно исходных пока-

зателей. При этом достоверное улучшение было отме-

чено при сравнении B2-S1 (р = 0,004). Факт наблюда-

емого улучшения подтверждался на протяжении всего 

исследования. В группе пациентов, получавших флу-

оксетин, отмечен аналогичный прогресс улучшения, 

выявленный при использовании шкалы оценки де-

прессии Гамильтона (HDRS), что подтверждалось 

различием в клиническом эффекте во времени 

по сравнению с пациентами, принимавшими АЦ-L-

К. При использовании теста Манна–Уитни не было 

выявлено статистически достоверных различий между 

группами на всех временных этапах анализа, а также 

не было показано появления более раннего клиниче-

ского эффекта при приеме АЦ-L-К относительно 

флуоксетина (рис. 3).

Рис. 1. Результаты оценки состояния по шкале Гамильтона для оцен-

ки депрессии HAMD-21 (M±SD). Пунктирная линия – флуоксетин; 

сплошная линия – АЦ-L-К; (**р <0,001, *** р < 0,001, парный t-тест 

в сравнении с В2).
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Рис. 2. Результаты оценки состояния по шкале Гамильтона для оцен-

ки тревоги HAMD-А (M±SD). Пунктирная линия – флуоксетин; 

сплошная линия – АЦ-L-К; (* р <0,05, ** р < 0,01, *** р < 0,001 парный 

t-тест в сравнении с В2).
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Шкала общего клинического впечатления (CGI)
Две отдельные оценки были проведены в соответ-

ствии с тяжестью расстройства и степенью улучшения 

состояния.

В группе А (принимавших АЦ-L-К) в начале ис-

следования большинство пациентов (66 %) считали 

себя «болеющими / серьезно болеющими». В конце 

исследования сходную характеристику уже дали 42,1 % 

обследованных, в то время как 13,2 % охарактеризова-

ли себя как «поправившиеся», 44,7 % считали себя 

«практически здоровыми / не совсем здоровыми».

В группе Б (принимавших флуоксетин) 66,7 % 

пациентов при исходном опросе расценили свое со-

стояние как «болеющие / серьезно болеющие». В конце 

исследования аналогично оценили состояние 44,5 %, 

в то время как 11,1 % считали себя «поправившимися» 

и 36 % – «практически здоровыми / не совсем здоро-

выми».

В группе А в соответствии со степенью улучшения 

в точке S6 50 % пациентов отметили «значительное 

улучшение» и 21,1 % – «незначительное улучшение». 

В группе Б 41,6 % пациентов в точке S6 отметили «зна-

чительное улучшение» и 16,7 % –«незначительное 

улучшение».

Тест Тулуза–Пьерона
Тест предъявлялся пациентам исходно до начала 

лечения (В1) и в конце исследования (S6) и в основ-

ном использовался для выявления изменения внима-

ния. Были получены данные только для 22 пациентов 

в группе А (получавших АЦ-L-К) и 22 больных в груп-

пе Б (получавших флуоксетин). При сопоставлении 

результатов в точке В1 и S6 статистические различия 

отмечены только в группе А (р = 0,036); в группе Б до-

стоверных различий не выявлено (р = 0,126).

Опросник сна
Рассматривался только один параметр, а именно 

продолжительность сна. Увеличение продолжительно-

сти сна, выявленное только в группе принимавших 

АЦ-L-К и отмеченное со 2-й недели лечения, ассоци-

ировалось со снижением симптомов депрессии.

Это было показано с помощью парного t-теста 

для средних по двум выборкам, который выявил пер-

вые статистически значимые изменения относительно 

исходного состояния уже со 2-й недели лечения 

(В2-S2, p < 0,0001); положительная направленность 

изменений оставалась неизменной за все время иссле-

дования (В2-S4 / S6, p < 0,0001). Эффект флуоксетина 

на продолжительность сна не отличался от действия 

АЦ-L-К и также отмечался со 2-й недели лечения. 

Статистических различий между группами А и Б 

не выявлено.

Анализ безопасности

Анализ побочных явлений и их природы, тяжести 

и связи с терапией и предпринимаемых мер при нали-

чии побочных явлений проводились с использованием 

шкалы DOTES. В группе получавших АЦ-L-К (n = 41) 

только 6 пациентов отметили хоть сколько-нибудь зна-

чимые побочные эффекты. Выраженность побочных 

эффектов, как правило, была незначительной и в основ-

ном они описывались как «отдаленные», что свидетель-

ствует о хорошей переносимости препарата.

В противоположность этому в группе получавших 

флуоксетин у 18 из 39 пациентов были отмечены по-

бочные эффекты, чаще всего бессонница, двигатель-

ные нарушения, тошнота и рвота, которые расценива-

лись как результат лечения. Три пациента этой группы 

прекратили лечение и покинули исследование в связи 

с побочными эффектами средней степени тяжести 

или тяжелыми (табл. 3).

Обсуждение

Полученные в настоящем исследовании резуль-

таты позволяют сделать несколько интересных вы-

водов. Первое: АЦ-L-К обладает очевидным антиде-

прессивным эффектом, сходным с результатом 

приема флуоксетина (даже с учетом небольшой вы-

борки, для того чтобы утверждать об эквивалентной 

эффективности двух рассматриваемых препаратов). 

Относительно механизма действия АЦ-L-К можно 

предположить, что основным является повышение 

доступности серотонина, как это показано для флу-

оксетина, а также участие АЦ-L-К в процессах ней-

рогенеза.
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Рис. 3. Результаты оценки состояния по шкале BDI (M±SD). Пун-

ктирная линия – флуоксетин; сплошная линия – АЦ-L-К; (* р <0,05, 
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Рис. 4. Тест Тулуза–Пьерона, M ± SD в секундах
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Безусловно, следует учитывать, что в исследование 

были включены пациенты с дистимическим расстрой-

ством, которое относится к хроническим расстройст-

вам настроения и которое по тяжести не достигает 

уровня большой депрессии. Реальный антидепрессив-

ный эффект препарата необходимо документально 

подтвердить в расширенном клиническом исследова-

нии у пациентов с дистимическими расстройствами. 

Однако предварительные результаты настоящего ис-

следования с учетом этических аспектов оправдывают 

выбор модели дистимического расстройства. Получен-

ные результаты в любом случае представляют интерес.

Также следует подчеркнуть, что взятые в исследо-

вание пациенты имели преклонный возраст, что опре-

деляет их большую чувствительность к депрессивным 

факторам, а также то, что имеющиеся у них хрониче-

ские состояния могут накладываться на возрастное 

снижение когнитивных функций, даже если это не бы-

ло основным нарушением, анализируемым в исследо-

вании. Это может обусловливать повышение среднего 

субъективного уровня тяжести аффективных проявле-

ний. Можно предположить, что положительное влия-

Таблица 3. Пациенты с побочными эффектами

Побочные эффекты АЦ-L-К Флуоксетин

Тремор 4 8

Тошнота/рвота 4 7

Увеличение моторной актив-

ности 
2 7

Анорексия/снижение аппетита 1 6

Головная боль 3 4

Диарея 2 4

Головокружение 3 4

Бессонница 2 3

Перевозбуждение / ажитация 2

Потливость 2

Расплывчатость зрения 2

Гипотензия 1

Запоры 3 1

Сухость во рту 1 1

Тахикардия 1

Акатизия 1

Заложенность носа 2 1

Депрессия 2

Сонливость 2 1

Снижение моторной актив-

ности
1 1

Гипертензия 1

Кожные изменения 1

Всего побочных эффектов 34 60

Всего пациентов 7 18

ние терапии АЦ-L-К на настроение, возможно, ча-

стично связано с улучшением со стороны когнитивной 

сферы. Различия в латентности клинического ответа 

симптомов депрессии и тревоги также являются важ-

ным показателем при вынесении суждения об эффек-

тивности препаратов. Статистическое снижение изме-

нений анализируемых показателей, наблюдаемое уже 

через 1 нед от начала терапии АЦ-L-К по сравнению 

с началом эффекта флуоксетина через 2 нед также 

в этом случае предполагает наличие разных механиз-

мов действия.

В случае АЦ-L-К это в первую очередь касается 

активации процессов нейрональной активности. Даже 

если процессы нейрогенеза требуют более продолжи-

тельного периода для проявления реального клиниче-

ского эффекта, сам факт повышения нейрогенеза 

может играть роль в уменьшении времени ответа 

на лечение. Полученный результат с позиции клиники 

оказался неожиданным и, по нашему мнению, до кон-

ца не объяснимым и требующим анализа в дальнейших 

исследованиях.

Различия во влиянии двух рассматриваемых пре-

паратов на концентрацию внимания представляют 

особый интерес, особенно с учетом того, что положи-

тельное действие оказалось статистически достовер-

ным в конце исследования и только у пациентов, 

принимавших АЦ-L-К. Как уже отмечено выше, эф-

фект на когнитивный компонент депрессии, более 

выраженный в клинической картине у пациентов с се-

нильными признаками, предполагает большую роль 

АЦ-L-К как средства, непосредственно стимулирую-

щего нейрогенез. Возможно, именно это обусловлива-

ет преимущество относительно непрямого эффекта 

обычных антидепрессантов. Концентрация внимания 

является важным клиническим параметром, ее осла-

бление – одна из основных причин необходимости 

назначения антидепрессантов. Иначе говоря, резиду-

альная резистентность когнитивного дефицита, уста-

навливающаяся в результате как хронического, так 

и низкопорогового аффективного расстройства, при-

водит к повышенному риску повторных обострений 

заболевания.

Результаты исследования, несмотря на всю 

предварительность полученных данных, являются 

обнадеживающими и стимулируют проведение 

дальнейших исследований терапевтического потен-

циала АЦ-L-К при депрессивных расстройствах. 

Однако дизайн исследования (особенно отсутствие 

группы плацебо) не позволяет оценить конкретный 

уровень активности АЦ-L-К в качестве антидепрес-

санта. Безусловно, полученные предварительные 

результаты у пациентов с дистимическими рас-

стройствами не могут быть основанием для реко-

мендации расширения использования АЦ-L-К у па-

циентов с более тяжелыми нарушениями, например 

при большой депрессии. Однако быстрота развития 
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клинического эффекта и его влияние на когнитив-

ный компонент предполагает терапевтический по-

тенциал препарата, отличающийся от общеизвест-

ных антидепрессантов. Возможно, пациенты 

с сенильными признаками с депрессией, как и те, 

которые были взяты в исследование, могут дать 

более полный ответ на терапию АЦ-L-К, особенно 

с учетом положительного эффекта на связанные 

с возрастом нарушенные когнитивные функции. 

Совместное использование АЦ-L-К и антидепрес-

сантов может способствовать повышению клиниче-

ского эффекта лечения, что необходимо подтвер-

дить данными клинических исследований.
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Роль электронейромиографии в оценке прогноза восстановления

у детей с акушерским повреждением плечевого сплетения

в практике специализированного центра

М. Л. Новиков1, Д. С. Дружинин2, В. А. Буланова2, Т. Э. Торно1

1 ЗАО «Международный институт функциональной и реконструктивной микрохирургии»;

Россия, 150023 Ярославль, Тутаевское шоссе, 90;
2 кафедра нервных болезней ГОУ ВПО «Ярославская государственная медицинская академия» Росздрава;

Россия, 150006 Ярославль, ул. Революционная, 6

Контакты: Дмитрий Сергеевич Дружинин ddc19yar@ya.ru

Задача настоящей публикации – познакомить практических неврологов и нейрофизиологов с нашим опытом применения элек-

тронейромиографии (ЭНМГ) в оценке прогноза у детей с акушерским повреждением плечевого сплетения. Анализ отечественной 

и зарубежной литературы показал, что единого подхода к электрофизиологической диагностике акушерского повреждения пле-

чевого сплетения не разработано. Цель исследования – ретроспективная оценка динамики электрофизиологических и соногра-

фических показателей у детей с акушерским повреждением плечевого сплетения, определение наиболее информативных пара-

метров. Всего за период с 2007 по 2014 г. нами осмотрено 218 детей, из них прооперировано 74. С учетом технических трудностей 

проведения электрофизиологического исследования у детей раннего возраста нами предложен следующий алгоритм: 1) оценка 

состояния ключевых мышц, ответственных за восстановление основных движений в верхней конечности: игольчатая ЭНМГ 

надостной и подостной мышц (с целью оценки состояния мышц, отвечающих за наружную ротацию плеча), накожная ЭНМГ 

двуглавой мышцы (сгибание руки в локтевом суставе); 2) топическая диагностика (исключение паралича и оценка электрофи-

зиологических критериев отрыва корешка). При ретроспективной оценке электрофизиологических параметров у детей с разной 

степенью восстановления функции наиболее важным является оценка параметров длительности потенциалов двигательных 

единиц (ПДЕ) в динамике. Прогностически неблагоприятным электрофизиологическим признаком при акушерском повреждении, 

по нашему мнению, служит отсутствие регистрации ПДЕ при игольчатом отведении в надостной мышце и отсутствие ин-

терференционной кривой («биоэлектрическое молчание») с двуглавой мышцы плеча до 6 мес. После 6 мес целесообразно исследо-

вание длительности ПДЕ в подостной мышце в динамике, исследование коконтракции мышц агонистов и антагонистов. Реше-

ние о проведении реконструктивных операции хирургом принимается на основании совокупности клинико-инструментальных 

данных. Интересным представляется возможность использования ультразвукового исследования периферических нервов (оцен-

ка спинномозговых нервов на уровне выхода из межпозвонковых отверстий, величина невромы, сопутствующие повреждения 

окружающих тканей), однако эти данные требуют дальнейшего изучения.

Ключевые слова: плечевое сплетение, акушерское повреждение плечевого сплетения, паралич Дюшенна – Эрба, паралич плече-

вого сплетения, электронейромиография, электромиография, ультразвуковое исследование периферических нервов, реконструк-

тивная микрохирургия, тест Mallet, КТ-миелография

Role of еlectromyography in assessing prognosis for children with obstetric brachial plexus injury in practice 
of a specialized center

M. L. Novikov1, D. S. Druzhinin2, V. A. Bulanova2, T. E. Torno1

1 International Institute for Functional and Reconstructive Microsurgery; 90, Tutaevskoe Shosse, Yaroslavl 150023, Russia;
2YaroslavlStateMedicalAcademy6, Revolution St., Yaroslavl 150006, Russia

The aim of current publication – to present our own experience in use of electromyographic examination in prognosis for children with ob-

stetric brachial plexus injury to practical neurologists and neurophysiologists. Review of literature shows that common approaches to elec-

trotrophysiological diagnosis of obstetric brachial plexus injury do not exist. The aim of this study– to evaluate  retrospectively electrophysi-

ological and sonographic parameters of obstetric brachial plexus injury in children, determining the most informative variables. Since 2007 

to 2014 we examined 218 children, 74 of them were operated. Electrophysiological investigation in young children have difficulties in per-

formance. We present our algorithm of diagnostic of obstetric brachial plexus injury: 1) testing main muscles, which perform basic move-

ments in upper limb (needle EMG of supra- and infraspinatus muscles and cutaneous EMG of biceps muscles); 2) localization of injury 

(paralysis or Duchenne – Erb palsy and electrophysiological criteria of spinal cord root avulsion). We found out that the most crucial role in 

assessing prognosis plays an examination of motor unit potentials (MUPs) duration. Absence of MUPs within needle EMG from supraspina-

tus muscle and absence of interference curve from biceps muscle during first 6 months have poor prognosis. After 6 months careful, dynamic 

study of MUPs duration in  infraspinatus muscle and co-contraction of agonist and antagonist muscles is needed. To decide whether recon-

structive surgery in a patient with obstetric brachial plexus injury is necessary, surgeon must analyze clinical and instrumental data. The 

possibility of usage of the ultrasonogrophy in brachial plexus injury requires further investigation.
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Первые упоминания об акушерском повреждении 

плечевого сплетения (АППС) датированы 1746 г., ког-

да W. Stelly описал картину двусторонней обратимой 

слабости руки у новорожденного ребенка. В 1870-х 

годах исследователями G. B.A. Duchenne и W. H. Erb 

подробно описана клиническая картина повреждения 

верхнего ствола плечевого сплетения (ПС) и механизм 

тракционного повреждения во время родов [1]. 

В 1885 г. A. Klumpke описала клиническую картину 

изолированного повреждения корешков С8-Th1, по-

зже названного ее именем.

По данным мировой литературы, вероятность по-

лучения травмы ПС во время родов составляет 0,3–3,9 

случая на 1000 новорожденных [2–21]. Как показыва-

ют исследования последних десятилетий с учетом 

данных крупных акушерских центров Европы и Север-

ной Америки, частота развития АППС, составляет 1–2 

на 1000 новорожденных [22–26]. В большинстве опу-

бликованных сообщений причинами повреждения 

называют патологическое положение плода или труд-

ности при родовспоможении. Отдельные авторы пи-

шут о снижении частоты АППС при использовании 

улучшенных акушерских приемов и кесарева сечения 

в сложных случаях [14, 20], однако другими исследо-

вателями это не подтверждается [9, 27, 28]. Основными 

факторами риска АППС являются масса плода свыше 

4000 г, сахарный диабет у матери, увеличение длитель-

ности 2-го периода родов, поздний возраст матери, 

а также комбинация этих факторов [4, 8, 13, 14, 16–19, 

22, 23, 27]. В случае наложения щипцов возможно 

непосредственное повреждение сплетения в результа-

те сдавления [18, 20]. В редких случаях АППС сочета-

ется с повреждением лицевого нерва, кривошеей, пе-

реломами ключицы и плечевой кости [7, 12, 13, 18, 20]. 

Двустороннее АППС, по разным данным, встречается 

с частотой от 8,3 до 23 % случаев [3, 10, 12, 21]. Спон-

танное повреждение ПС вследствие атипичного поло-

жения плода внутри матки очень сомнительно. Повре-

ждение ПС возможно при спонтанных родах 

при нормальном предлежании плода из-за несоответ-

ствия размеров плечевого пояса плода и ширины таза 

роженицы. Кесарево сечение снижает риск развития 

АППС, но не полностью исключает возможность его 

развития [9, 14].

Экспериментальные исследования мертворожден-

ных детей были проведены независимо друг от друга 

A. Gilbert [29] и J. H. Metaizeau [30]. Они показали, 

что вытягивание головы плода при «застревании» пле-

чевого пояса приводит прежде всего к растяжению 

спинальных нервов С5 и С6. Дальнейшее растяжение 

вызывает разрыв соответствующих нервных пучков 

и оказывает влияние на корешок С7. Хотя целостность 

пучков при этом нарушается, эпиневрий остается со-

храненным. Описанные выше явления возникают 

при воздействии силы натяжения в 35–40 кг. При бо-

лее значительной нагрузке возможен полный разрыв 

с вовлечением эпиневрия. Целостность пучка С7 

при этом также может нарушаться либо вследствие его 

отрыва от спинного мозга, либо в месте выхода из меж-

позвонкового отверстия. Если С7 оказывается повре-

жден, в процесс вовлекаются также и оба каудальных 

корешка С8 и Th1. Для их повреждения достаточно 

силы натяжения в 20–25 кг, при этом в большинстве 

случаев происходит их отрыв от спинного мозга. 

Как показали экспериментальные исследования, по-

вреждение шейных корешков сразу после рождения 

инициирует процесс дегенерации мотонейронов 

в спинном мозге [31, 32].

Несмотря на неоднозначные высказывания экс-

пертов о месте электрофизиологического исследова-

ния в оценке состояния ПС при акушерском повре-

ждении, для нас очевидна важность комплексного 

электрофизиологического обследования [33–36]. 

Проведение электронейромиографического исследо-

вания (ЭНМГ) у детей грудного возраста технически 

затруднительно в связи с невозможностью получения 

изолированного моторного ответа отдельных мышц, 

отсутствием возможности регистрации F-волн, боль-

шим разбросом величины амплитуды моторного от-

вета при стимуляции нервов верхних конечностей 

у новорожденных детей в норме, ранним исчезнове-

нием спонтанной активности и сложностью ее оценки 

у новорожденных [37]. В данной статье представлен 

собственный опыт использования комплексных элек-

трофизиологических и ультразвуковых (УЗ) диагно-

стических методов исследования у детей с родовым 

повреждением ПС.

Прием детей проводился квалифицированным 

реконструктивным микрохирургом совместно с дет-

ским неврологом и специалистом-нейрофизиологом, 

имеющим соответствующую подготовку при проведе-

нии ЭНМГ. После клинической оценки проводился 

необходимый минимум нейрофизиологического об-

следования, включавший игольчатую и накожную 

ЭНМГ ключевых мышц. Совместная многолетняя 

работа нейрофизиолога и реконструктивного микро-

хирурга позволила лучше понимать возможности 

и ограничения, цели и задачи ЭНМГ у детей с акушер-

ским повреждением ПС, выработать клинико-элек-

трофизиологический алгоритм диагностики.

Key words: brachial plexus, obstetric brachial plexus injury, Duchenne–Erb palsy, upper limb paralysis, electromyography, nerve ultraso-

nography, reconstructive microsurgery, Mallet test, CT-myelogram
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Цель исследования – ретроспективная оценка ди-

намики электрофизиологических и УЗ-показателей 

у детей с АППС, определение наиболее информатив-

ных параметров, уточнение целей и задач электрофи-

зиологического исследования.

Материалы и методы

Всего за период с 2007 по 2014 г. осмотрено 218 

детей, из них прооперировано 74. Всем пациентам 

проводили клиническое обследование, динамическую 

ЭНМГ с использованием накожных и игольчатых 

электродов, в отдельных случаях ультразвуковое ис-

следование (УЗИ) ПС и спинномозговых нервов 

на уровне выхода из межпозвонковых отверстий С4–

Th1. Перед проведением всех исследований законные 

представители ребенка подписывали информирован-

ное согласие на выполнение процедуры.

ЭНМГ проводилась на аппарате «Нейро-МВП» 

(«Нейрософт», Россия). В связи с техническим огра-

ничением проведения ЭНМГ у детей в возрасте 

до 1 года нами был выбран ограниченный алгоритм 

исследования, включавший исследование надостной 

и подостной мышц с использованием игольчатых 

электродов, исследование параметров потенциалов 

двигательных единиц (ПДЕ) (средняя длительность, 

средняя амплитуда) и оценку амплитудно-частотных 

характеристик интерференционной кривой с двугла-

вой мышцы плеча. Из-за плохой субъективной пере-

носимости игольчатой миографии у детей для иссле-

дования были выбраны надостная и подостная 

мышцы. Выбор указанных мышц обусловлен, во-пер-

вых, тем, что надлопаточный нерв, иннервирующий 

надостную и подостную мышцы, отходит от верхнего 

ствола ПС, который в большей степени подвержен 

тракционному повреждению при АППС; во-вторых, 

указанные мышцы участвуют в наружной ротации 

плеча, которая является приоритетной функцией 

в реконструкции движения при АППС. В качестве 

нормальных значений средней длительности ПДЕ 

для подостной мышцы приняты следующие: в возра-

сте до 6 мес – 8,5 мс, от 6 до 12 мес – 9,5 мс, амплиту-

да ПДЕ в диапазоне от 300 до 600 мкВ [38]. Технически 

сложным было оценить спонтанную активность 

у грудных детей в связи с их беспокойным поведением 

из-за болевых ощущений при введении игольчатого 

электрода.

Тест на коконтракцию мышц агонистов и антаго-

нистов в восстановительный период проводился с ис-

пользованием накожных электродов и одновременной 

регистрацией интерференционной кривой при двука-

нальном отведении электромиограммы (ЭМГ) с дву-

главой и трехглавой мышц плеча, по показаниям так-

же проводилась оценка с других мышц. Полученные 

значения амплитуды и частоты интерференционной 

кривой сравнивались с контралатеральной (здоровой) 

конечностью.

УЗ-сканирование ПС проводилось на УЗ-сканере 

«Sonoscape» (Китай) с использованием линейного 

датчика 8–14 мГц. Визуализировались стволы ПС 

в поперечном доступе в виде гипоэхогенных однород-

ных округлых образований, расположенных по одной 

линии перпендикулярно тени I ребра (рис. 1). Спин-

номозговые нервы визуализировались на уровне С5–

Th1 рядом с тенью от поперечных отростков позвон-

ков в виде гипоэхогенных однородных тяжей 

с характерным дугообразным ходом (рис. 2). В качест-

ве нормативного значения для спинномозгового нерва 

на уровне С4–С5–С6 принята толщина 2,5 мм и менее 

[39]. При визуализации невромы проводилось описа-

ние размера, формы и уровня локализации, УЗИ 

мышц.

Клинический осмотр проводился специалистом 

по реконструктивной микрохирургии с использова-

нием шкалы Mallet [40], а также других специализи-

рованных тестов (рис. 3). Использование тестов по-

Рис. 1. Поперечное сканирование стволов плечевого сплетения на уров-

не I ребра в норме у ребенка в возрасте 2 мес

Рис. 2. Продольное сканирование спинномозговых нервов на уровне 

выхода из межпозвонковых отверстий у ребенка в возрасте 3,5 года 

в норме
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зволяет классифицировать мышечную активность 

в конечности по 5 естественным движениям: актив-

ное отведение, наружная ротация, заведение руки 

за голову, заведение руки за спину, приведение руки 

к губам. Тест Mallet отражает преимущественно дви-

жения в плечевом и локтевом суставах, поэтому ис-

пользуется при повреждениях верхнего ствола ПС. 

Этот тест является простым, общепринятым среди 

врачей-хирургов способом оценки двигательного 

дефицита в до- и послеоперационном периоде, 

но не признается основным в клинической практике 

[30, 36, 40–43].

В качестве референтных методов для подтвержде-

ния отрыва корешков от спинного мозга использова-

лись рентгено-контрастная миелография (КТ-миело-

графия), магнитно-резонансная томография (МРТ) 

шейного отдела позвоночника, интраоперационная 

стимуляция корешков и нервов.

Результаты и обсуждение

Нами определены этапы диагностического поиска, 

стоящие перед врачами (клиницистами и нейрофизи-

ологами) при проведении исследования.

1.  Определение уровня повреждения ПС (клиника 

+ ЭНМГ).

2.  Диагностика преганглионарного повреждения 

ПС (клиника +ЭНМГ +КТ-миелография +УЗИ).

3.  Характер повреждения ПС (невропраксия, ак-

сонотмезис, невротмезис: ЭНМГ + клиника). 

4.  Оценка коконтракции мышц агонистов и анта-

гонистов в восстановительном периоде (двуканальная 

ЭМГ).

5.  Дифференциальный диагноз для исключения 

других повреждений.

6.  Динамическое наблюдение после реконструк-

тивных операций.

Выделяют 3 уровня повреждения ПС: верхний 

ствол ПС (С5, С6 ± С7 – паралич Дюшенна – Эрба), 

нижний ствол ПС (С8, Th1) и тотальное повреждение 

сплетения (С5–Th1). В наших наблюдениях 94 % со-

ставили повреждения верхнего ствола ПС и 6 % – то-

тальные поражения сплетения (рис. 4). За все время 

не было выявлено ни одного случая изолированного 

повреждения нижнего ствола ПС. Таким образом, 

необходимо дифференцировать паралич Дюшенна–

Эрба и тотальное повреждение ПС. В подавляющем 

большинстве случаев для определения уровня повре-

ждения достаточно клинического осмотра, ЭНМГ 

требуется только для объективизации и подтверждения 

вовлечения нижнего ствола. Достаточно использовать 

накожное отведение с передней и задней групп мышц 

предплечья для оценки произвольной мышечной ак-

тивности этих мышц.

Одна из основных задач нейрофизиолога при 

АППС заключается в определении электрофизиоло-

гических критериев отрыва корешка от спинного 

мозга. Преганглионарное повреждение свидетельст-

вует о невозможности спонтанного восстановления 

и служит показанием для реконструктивной микро-

хирургии на ПС. Клиническими признаками отрыва 

корешков С4–С6 (С7) являются синдром Горнера 

и вовлечение диафрагмального нерва, однако отсут-

ствие этих признаков не может достоверно свиде-

Рис. 3. Тест Mallet [41] для оценки двигательного дефицита

Рис. 4. Акушерский паралич справа
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тельствовать об отсутствии преганглионарного 

повреждения. Электрофизиологические критерии 

отрыва корешка от спинного мозга следующие: ре-

гистрация потенциала действия сенсорного нерва 

на дистальном отрезке при анестезии в зоне его ин-

нервации, отсутствие соматосенсорных вызванных 

потенциалов, наличие признаков денервации (по-

тенциалы фибрилляций и положительные острые 

волны) в параспинальных мышцах [44]. При выпол-

нении электрофизиологического исследования у де-

тей до 1 года технически трудно провести игольчатую 

ЭМГ параспинальных мышц, невозможно оценить 

нарушение чувствительности, данные ЭНМГ неспе-

цифичны при сочетанном пре- и постганглионарном 

повреждении, а также трудно интерпретировать уро-

вень поражения корешка при сегментарном пере-

крытии зон чувствительной иннервации. Ввиду этих 

сложностей рядом исследователей ЭНМГ была 

исключена из протокола обследования детей с АППС 

[45], но мы считаем, что при определенном опыте 

работы специалиста данные ЭНМГ могут быть важ-

ным дополнением к клинической картине и являют-

ся обоснованием для проведения референтных мето-

дов (КТ-миелография). Диагностическая ценность 

ЭНМГ в отношении преганглионарного поврежде-

ния была подробно исследована в работе J. K. Terzis 

и М. Л. Новикова [44]. Путем сопоставления полу-

ченных электрофизиологических, радиологических 

показателей с данными интраоперационной диагно-

стики был высчитан процент совпадений между 

данными инструментальных методов и интраопера-

ционных находок (табл. 1).

Таким образом, по приведенным данным, ЭНМГ 

в диагностике преганглионарного повреждения обла-

дает достоверно меньшей чувствительностью в срав-

нении с миелографией и КТ-миелографией, наиболь-

шая чувствительность ЭНМГ отмечается при отрыве 

моторных и сенсорных корешков С8–Th1 и С5, С6, 

меньшая – при отрыве С7. У детей старше 6 лет чувст-

вительность электрофизиологического метода значи-

тельно возрастает в сравнении с детьми младшего 

возраста.

В качестве дополнительного метода диагностики 

отрыва нами использовалась УЗ-сканирование спин-

номозговых нервов на уровне выхода из межпозвонко-

вых отверстий. УЗИ-признаки отрыва – значительное 

утолщение тени от спинномозгового нерва в межпоз-

вонковом промежутке в сравнении с выше- и нижеле-

жащими нервами (рис. 5). Полученные данные явля-

ются ориентировочными и дополняют данные ЭНМГ. 

Выполнение УЗИ спинномозговых нервов в продоль-

ном и поперечном сечении затруднительно у новоро-

жденных детей в связи с несоответствием размеров 

линейного датчика УЗ-сканера и шеи ребенка. Наибо-

лее информативно УЗИ, по нашему мнению, у детей 

старше 3 лет. Вопрос об информативности УЗИ в обсу-

ждаемой ситуации требует дальнейшего изучения, со-

поставлений с референтными методами исследования.

Большую сложность представляет использование 

ЭНМГ в оценке степени повреждения. Функция пе-

Таблица 1. Характеристика электрофизиологических и радиологических методов диагностики преганглионарного повреждения (J. K. Terzis, 

М. Л. Новиков [44])

Признак
Электрофизиологические методы 

диагностики,  %
КТ-миелография,  % Миелография,  %

Специфичность 95,1 92,1 90,1

Чувствительность 47,4 (p < 0,05) 93,2 76,2

Точность 78,4 90,8 87,4

Уровень С5, С6 70,3 92,4 87,2

Уровень С7 61,3 92,6 86,3

Уровень С8, Th1 75,4 77,6 68,1

Возраст: до 6 мес 58,2 76,1 63,2

1–6 лет 60,4 75,2 68,4

после 6 лет 88,9 94,2 90,3

Рис. 5. Отрыв моторного и сенсорного корешка нерва С5. Утолщение 

спинномозгового нерва С5
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риферического нерва нарушается вследствие потери 

его аксонами способности к проведению возбуждения. 

Эта утрата в зависимости от степени повреждения 

различных структур нерва может достигать 3 степеней 

тяжести по H. J. Seddonetal: невропраксия, аксонотме-

зис, невротмезис [46]. S. Sunderlandetal описывает 

нейропраксию как повреждение I степени тяжести, 

аксонотмезис – II степени, а невротмезис подразделя-

ет на III и IV степени в зависимости от вовлечения 

в патологический процесс эндоневрия, периневрия 

или эпиневрия [47]. В ходе наших наблюдений за деть-

ми с АППС, в отличие от взрослых, даже при грубом 

тотальном повреждении ПС наблюдается минималь-

ная спонтанная положительная динамика, что связа-

но, по нашему мнению, с большой пластичностью 

нервной системы у детей. Для определения наиболее 

информативных показателей, ретроспективно нами 

выделены 3 группы детей с АППС, которым проводи-

лась ЭНМГ в динамике и которые по разным причи-

нам не были прооперированы на первом году жизни. 

В соответствии с целями и задачами выделено 14 детей 

(6 мальчиков и 8 девочек), которые находились под на-

шим наблюдением в возрасте с 3–4 мес в течение более 

1 года, не имели выраженных сопутствующих сомати-

ческих и неврологических нарушений. Интервал меж-

ду посещениями составил 3 мес, при каждом визите 

проводили клиническую оценку по шкале Mallet, 

игольчатую миографию надостной и подостной мышц, 

накожную ЭМГ двуглавой мышцы и УЗИ ПС. При по-

дозрении на отрыв моторного корешка от спинного 

мозга проводили КТ-миелографии или МРТ (n = 3). 

Разделение на группы осуществляли в зависимости 

от степени повреждения ПС и динамики восстановле-

ния функции: 1-я группа (n = 7) – пациенты с хоро-

шим спонтанным восстановлением функции (соответ-

ствует нейропраксии), 2-я группа (n = 4) – пациенты 

с неполным восстановлением функции без признаков 

отрыва корешка от спинного мозга (аксонотмезис), 

3-я группа (n = 3) – пациенты с неполным восстанов-

лением функции с признаками отрыва корешков 

от спинного мозга (соответствует невротмезису). Свод-

ные результаты наблюдения приведены в табл. 2.

Таким образом, в 3-й группе отмечены 2 случая, ког-

да не удалось зарегистрировать пригодные для статисти-

ческого анализа ПДЕ, при этом регистрировались «отда-

ленные» низкоамплитудные ПДЕ. При УЗИ-контроле 

визуализировалось значительное уменьшение объема 

подостной мышцы (1,5–2 мм в поперечном измерении 

по результатам УЗИ). Отсутствие рекрутирования ПДЕ 

может быть связано с неполным контактом игольчатого 

электрода с истонченной мышцей, а «отдаленные» ПДЕ 

могли быть получены с сохраненной трапециевидной 

мышцы. Средняя длительность ПДЕ была несколько 

больше у пациентов 2-й группы без статистически досто-

верной разницы. По нашим данным, низкоамплитудные 

полифазные ПДЕ, свидетельствующие об активном кол-

латеральном спрутинге, регистрируются чаще в ранние 

сроки после реконструктивных операций и редко у нео-

перированных детей. Появление таких ПДЕ, наряду 

с нормальными, является благоприятным признаком 

улучшения функции мышцы. Амплитудно-частотные 

характеристики двуглавой мышцы были значительно 

ниже у пациентов 3-й группы, однако данные поверх-

ностной миографии у детей в возрасте до 1 года относи-

Таблица 2. Результаты ЭНМГ и УЗИ у детей с АППС в возрасте до 6 мес

Признак 1-я группа (n = 7) 2-я группа (n = 4) 3-я группа (n = 3) 

Данные ЭНМГ

Средняя длительность ПДЕ (m. infraspinatus) 10,5 ± 3,2 12,2 ± 2,9

Отклонение средней длительности ПДЕ от среднего значения 

(m. infraspinatus), %
33,1 ± 6,1 42,1 ± 11,5 86

Средняя амплитуда ПДЕ (m. infraspinatus), мкВ 1997 ± 865 1857 ± 913 2508 ± 1032

Отсутствие рекрутирования ПДЕ (m. infraspinatus), %  – 75 (n = 3) 66 (n = 2) 

Низкоамплитудные полифазные ПДЕ  – + / – +

Средняя амплитуда интерференционной кривой (m. biceps-
brachii 802 ± 140), мкВ

515 ± 139  – 

Средняя частота интерференционной кривой (m. biceps-
brachii), Гц

53 41,7  – 

Данные УЗИ

Толщина верхнего ствола плечевого сплетения в межлестнич-

ном промежутке (С4, С5), мм
2,5–2,9 2,7–3,2 3,3–3,8

Утолщение спинномозгового нерва (УЗИ признак отрыва 

моторного и сенсорного корешка) 
 –  – ++ –
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тельны и могут быть обманчивы в связи с низкой специ-

фичностью. Накожную ЭМГ с двуглавой мышцы 

целесообразно использовать для ре гистрации появления 

минимальной мышечной активности у детей с тотальным 

АППС без учета количественных параметров. По данным 

УЗИ мы отметили тенденцию к увеличению толщины 

верхнего ствола ПС ˃  3 мм при более тяжелом поврежде-

нии. У детей 3-й группы в 2 случаях выявлено увеличение 

толщины спинномозгового нерва С5, С6 на уровне выхо-

да из межпозвонковых отверстий (в дальнейшем у этих 

пациентов по данным КТ-миелографии выявлены при-

знаки отрыва моторного и сенсорного корешка).

На рис. 6 представлен наиболее типичный пример 

ретроспективного клинико-электрофизиологического 

наблюдения за ребенком с АППС с хорошим восста-

новлением функции руки к концу года наблюдения. 

Вместе с улучшением клинических данных регистри-

руется уменьшение средней длительности ПДЕ. К пер-

вому году наблюдения у ребенка регистрировались 

отдельные полифазные ПДЕ (полифазия 40–60 %), 

распределение ПДЕ по длительности приближалось 

к нормальному. С двуглавой мышцы плеча регистри-

ровалась интерференционная кривая в течение всего 

периода наблюдения.

На рис. 7 представлены данные ребенка со слабым 

восстановлением функции к концу года наблюдения, 

без признаков отрыва корешка от спинного мозга. За пер-

вые 3 мес наблюдения не были зарегистрированы ПДЕ 

с надостной и подостной мышц, с 4,5 мес появилось 

минимальное отведение и приведение плеча. Электрофи-

зиологически регистрировались ПДЕ низкоамплитудные 

и полифазные, вместе с единичными ПДЕ нормальной 

длительности и формы, при последующем наблюдении 

количество полифазных, низкоамплитудных ПДЕ значи-

тельно уменьшилось. Полученная картина указывает 

на активный коллатеральный спрутинг, который у детей 

протекает за сравнительно небольшой временной проме-

жуток. Над двуглавой мышцей регистрировалась устой-

чивая интерференционная кривая с 4,5 мес. Вероятность 

спонтанного восстановления во 2-м примере сохраняет-

ся, но в отличие от первого наблюдения оно неполное.

Рис. 8 иллюстрирует клинический пример тотально-

го повреждения ПС с признаками отрыва корешка 

от спинного мозга. В первые 4,5 мес клинически не бы-

ло зарегистрировано движения в конечности, что кор-

релировало с электрофизиологическими параметрами – 

ПДЕ не рекрутировались в надостной и подостной 

мышцах. При наблюдении в возрасте 7 мес удалось за-

Рис. 6. Наблюдение за ребенком с нейропраксией: 1 – шкала Mallet; II – распределение средней длительности исследуемых ПДЕ; III – интерфе-

ренционная кривая с двуглавой мышцы плеча (комментарий в тексте)

Возраст 3 мес Возраст 4 мес Возраст 6 мес Возраст1 год

I

I I I

II
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Рис. 7. Наблюдение за ребенком с аксонотмезисом (I – шкала Mallet, II –распределение средней длительности исследуемых ПДЕ, III – интер-

ференционная кривая с двуглавой мышцы плеча (комментарий в тексте)

Возраст 2 мес Возраст 3 мес Возраст 4,5 мес Возраст 1 год 2 месВозраст 7 мес

II

III

I

Рис. 8. Наблюдение за ребенком с отрывом корешка от спинного мозга (I- шкала Mallet; II – распределение средней длительности исследуемых 

ПДЕ; III – интерференционная кривая с двуглавой мышцы плеча)

II

I

III

Возраст 3 мес Возраст 4,5 мес Возраст 7 мес Возраст 1 год 1 мес
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регистрировать единичные, выраженно полифазные, 

низкоамплитудные ПДЕ со значительно увеличенной 

длительностью. В дальнейшем количество рекрутиро-

ванных ПДЕ увеличилось (рис. 9).

Таким образом, представленные наблюдения указы-

вают на необходимость динамического электрофизио-

логического исследования у детей с АППС с целью ре-

гистрации признаков реиннервации – низкоамплитудных 

полифазных ПДЕ. Рекрутирование ПДЕ в надостной 

и подостной мышцах в ранний период (3–5 мес) с боль-

шой долей вероятности будет свидетельствовать о спон-

танном восстановлении функции в будущем. Отсутствие 

ПДЕ в указанных мышцах (допускается регистрация 

отдаленных низкоамплитудных ПДЕ с трапециевидной 

мышцы) после 3 мес является косвенным свидетельст-

вом неполного восстановлении, после 7 мес вероятность 

неполного восстановления значительно выше. Решение 

о проведении реконструктивных операций принимается 

хирургом на основании совокупности клинико-инстру-

ментальных данных, включающих прежде всего клини-

ческие признаки. В ряде случаев при проведении иголь-

чатой ЭМГ надостной и подостной мышц целесообразно 

использовать УЗИ-контроль.

Дополнительную информацию может предоста-

вить УЗИ невромы – измерение ее величины. Вопрос 

о корреляции этого параметра с клинической карти-

ной и данными ЭНМГ требует дополнительного углу-

бленного изучения (рис. 10).

Клинический эффект успешной регенерации мо-

жет снижаться за счет патологической иннервации 

(избыточная иннервация – over innervation). Регенери-

рующие аксоны могут прорастать в неверном направ-

лении и достигают не соответствующей им зоны ин-

нервации в органе-мишени, что приводит в наиболее 

выраженных случаях к симультанной (одновременной) 

иннервации агонистов и антагонистов, обусловливая 

феномен коконтракции. Опасность патологической 

иннервации особенно велика в тех случаях, когда 

при хирургическом лечении после полного разрыва 

нерва не удается соединить соответствующие друг 

другу участки нервного пучка.

Феномен коконтракции – широко распространен-

ное явление в восстановительном периоде травмы. 

Для измерения степени выраженности коконтракции 

мы используем усредненную амплитуду интерферен-

ционной кривой, записанной при двуканальном отве-

+ 1,5 мес

+ 1,5 мес

+ 2 мес

Рис. 9. Динамика изменения паттерна рекрутирования ПДЕ в подостной мышце до и после невротизации
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дении с мышц агонистов и антагонистов в сравнении 

с противоположной конечностью. Для исследования 

коконтракции при сгибании в локте наиболее целесо-

образно использовать двуканальное накожное отведе-

ние от двуглавой и трехглавой мышц спины (рис. 10); 

при наружной ротации руки – монополярное иголь-

чатое отведение от надостной или подостной мышцы 

и широчайшей мышцы спины.

В норме средняя амплитуда интерференционной 

кривой мышцы-антагониста, по нашим данным, со-

ставляет до 5 % от амплитуды мышцы-синергиста. 

Для удобства мы выделили 3 степени коконтракции 

мышц в зависимости от величины указанного параме-

тра: легкая степень – до 30 % средней амплитуды, 

умеренная – 30–50 %, выраженная – более 50 %. Хо-

роший положительный клинический эффект при вы-

раженной коконтракции достигается инъекцией бо-

тулотоксина с целью временной частичной денервации 

мышцы-антагониста.

При динамическом наблюдении за детьми после 

проведенной операции невротизации проводится 

оценка частоты рекрутирования ПДЕ, количества 

низкоамплитудных полифазных ПДЕ, наличия спон-

танной активности, а также средней длительности 20 

ПДЕ в разных точках мышцы. Мы оценили среднюю 

длительность ПДЕ у детей с АППС. Нами выделены 2 

группы: в 1-й группе функция наружной ротации пле-

ча по шкале Mallet составляла 4 балла (n=8), во 2-й 

группе – менее IV баллов (n=12). Средняя длитель-

ность ПДЕ, полученных в подостной мышце, в 1-й 

группе составила 10,2±2,3 мс, во 2-й – 14,2±19 мс, 

различий в значении средней амплитуды не выявлено.

На основании накопленного опыта нами разработан 

клинико-электрофизиологический алгоритм обследо-

вания детей с АППС (рис. 11). В случае обнаружения 

нейрофизиологических признаков отрыва моторного 

и сенсорного корешков спинного мозга при первом 

ЭНМГ-исследовании, необходимо дополнительно под-

твердить данный факт референтными методами (КТ-

миелография) (рис. 12). Выявление отрыва корешка 

от спинного мозга свидетельствует о плохом прогнозе 

восстановления функции и является показанием для ре-

конструктивной микрохирургии. В случае отсутствия 

клинических и электрофизиологических признаков 

Рис. 11. Коконтракция трехглавой мышцы плеча при активном сгибании в локтевом суставе 75% (1-я кривая – двуглавая мышца плеча, 2-я 

кривая – трехглавая мышца плеча)

Здоровая конечность Коконтракция

Сгибание в локте

Разгибание в локтеII

I

Рис. 10. Ультразвуковое (а) и МР-исследование (б) невромы у новоро-

жденного ребенка

а б
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отрыва при первом ЭНМГ- исследовании проводится 

ЭНМГ игольчатыми электродами надостной и подост-

ной мышц. Отсутствие рекрутирования ПДЕ в подост-

ной мышце у детей в возрасте до 6 мес является небла-

гоприятным признаком достаточного спонтанного 

восстановления функции руки и требует после клини-

ческой оценки по шкале Mallet проведения реконструк-

тивной микрохирургии. Указанные мышцы осуществ-

ляют наружную ротацию плеча, восстановление которой 

является приоритетным. Вторым по значимости следует 

сгибание в локтевом суставе, для оценки которого про-

водится анализ интерференционной кривой с двуглавой 

мышцы плеча. В случае сохраненного рекрутирования 

ПДЕ в надостной и подостной мышцах требуется дина-

мическое наблюдение через 3 мес.

Выводы

Подробный клинический осмотр специалистом, 

имеющим соответствующую подготовку, лежит в ос-

нове комплексной диагностики повреждения ПС 

у детей. Решение вопроса об оперативном лечении 

(невролиз и невротизация) детей с АППС принимает-

ся хирургом на основании только клинической карти-

ны: степени и скорости восстановления наружной 

ротации плеча и сгибания в локтевом суставе. Данные 

ЭМГ, отражающие степень денервационных измене-

ний (выраженность спонтанной активности, отсутст-

вие рекрутирования ПДЕ при игольчатой ЭМГ, «био-

электрическое молчание» при накожном отведении) 

ключевых мышц, будут важным дополнением к кли-

нической картине, но не являются основополагающи-

ми в принятии решения об оперативном лечении. 

Электрофизиологические критерии отрыва корешка 

от спинного мозга имеют меньшую чувствительность 

в сравнении с референтными методами (КТ-миелогра-

фия). Динамическое наблюдение за пациентами 

с АППС после проведения реконструктивных опера-

ций позволяет объективизировать восстановление 

функций отдельных мышц, регистрировать процессы 

коллатерального спрутинга (полифазные, низкоам-

плитудные ПДЕ). В восстановительном периоде ЭМГ 

при многоканальном отведении позволяет определить 

степень выраженности патологической реиннервации 

(коконтракции мышц агонистов и антагонистов) 

для последующей коррекции движения в исследуемых 

мышцах.

Рис. 12. Схема клинико-электрофизиологического подхода к АППС при оценке восстановления наружной ротации плеча у детей с АППС. 

ПФ – потенциалы фибрилляций; ПОВ – положительные острые волны

1. Игольчатая миография над- и подостной мышц (регистрация ПДЕ). 2. Накожная миография m.biceps Brachii (регистрация 
интерференционной кривой). 3. Электрофизиологические признаки отрыва корешка от спинного мозга. 4. Оценка сопутствующей 

патологии (ДЦП, переломы ключицы и пр.)

Отрыв корешка

КТ-миелография

Реконструктивная 
микрохирургия

Реабилитационные 
мероприятия. 

Оценка коконтракции 
мышц агонистов 
и антагонистов

Оценка динамики 
изменения ПДЕ, 

амплитудно-частотные 
характеристики 

с основных мышц

Положительная 
динамика (+)

Нет отрыва

ПДЕ в над- и подостной мышцах 
не регистрируются, спонтанная 

активность (ПФ и ПОВ) 
в двуглавой мышце

ПДЕ в над- и подостной мышцах 
зарегистрированы

Клиническая оценка 
шкала Mallet

Повторная регистрация 
ПДЕ в над- и подостной 

мышцах + m.biceps brachii, 
оценка динамики

Клиническая оценка шкала Mallet

Наружная ротация 
плеча (–) Наружная ротация 

плеча (+)

Клиническая оценка шкала 
Mallet

ПДЕ в над- и подостной 
мышцах 

не регистрируются

Регистрация ПДЕ в над- 
и подостной мышцах + 

m.biceps brachii

+2–3 мес

+2–3 мес
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Введение

Болезнь Шарко – Мари – Тута (БШМТ) относит-

ся к генетически ге терогенной группе моногенных 

заболеваний с преимущественным поражением пери-

ферической нервной системы, связанным с дегенера-

цией миелиновой оболочки и / или аксона двигатель-

ных и чувствительных нервов и спинномозговых 

корешков, сопровож дающихся двигательными нару-

шениями и специфическим болевым синдромом [1]. 

БШМТ является наиболее распространенной клини-

ческой формой наследственных полинейропатий [2].

В 1886 г. во Франции проф. Жан Мартен Шарко 

(1825–1893) и его ученик Пьер Мари (1853–1940) опу-

бликовали первое описание дистальной мышечной 

слабости и атрофии с началом в ногах, назвав заболе-

вание перонеальной (малоберцовой) мышечной атро-

фией. Говард Генри Тут (1856–1926) описал эту же 

болезнь в своей Кембриджской диссертации в 1886 г., 

дав ей название прогрессирующей перонеальной мы-

шечной атрофии. Он был первым, кто правильно 

объяснил развитие симптомов заболевания за счет 

нейропатии, а не миелопатии, как считалось до него. 

В 1912 г. Хоффман описал случай малоберцовой мы-

шечной атрофии с утолщенными нервами. Это забо-

левание в зарубежной литературе известно как болезнь 

Хоффмана или болезнь Шарко–Мари–Тута–Хофф-

мана. В 1968 г. БШМТ была разделена на 2 типа 

(БШМТ 1-го и 2-го типа) на основе патологических 

и физиологических критериев. В последующие годы 

на основе достижений бурно развивающейся меди-

цинской генетики и внедрения в клиническую практи-

ку генетического тестирования причинных мутаций 

Лечебная физкультура как компонент физической абилитации  

при болезни Шарко–Мари–Тута

Н.А. Шнайдер, С.И. Гончарова, Д.П. Дзюба
Университетская клиника ГБОУ ВПО «Красноярский государственный медицинский университет 

им. проф. В.Ф. Войно-Ясенецкого» Минздрава России; 660022, Красноярск, ул. Партизана Железняка, 1

Контакты: Наталья Алексеевна Шнайдер NASchnaider@yandex.ru

Лечебная физическая культура (ЛФК) является неотъемлемой частью программ абилитации и реабилитации при многих забо-

леваниях, в том числе и при заболеваниях центральной и периферической нервной системы. Болезнь Шарко–Мари–Тута 

(БШМТ) – наследственное дегенеративное заболевание периферической нервной системы, сопровождающееся развитием про-

грессирующей мышечной слабости и стойких двигательных нарушений. В настоящее время использование специализированных 

комплексов ЛФК помогает поддерживать функциональное состояние мышц и опорно-двигательного аппарата пациентов 

с БШМТ, а также улучшить силовую выносливость и повысить ежедневную физическую активность больных.

В данной статье представлены авторские подходы к организации занятий ЛФК, рекомендации по тренировочному режиму, 

приведены основные виды упражнений, применяющиеся при данном заболевании на базе Университетской клиники. 

Ключевые слова: болезнь Шарко–Мари–Тута, наследственная моторно-сенсорная нейропатия, атрофия мышц, контрактура, 

абилитация, лечебная физкультура, специализированные комплексы, стрейч-терапия, функциональное состояние мышц, физи-

ческая активность больных, тренировочный режим

Therapeutic exercises as a component of physical habilitation of Charcot–Marie–Tooth disease

N.A. Shnayder, S.I. Goncharova, D.P. Dzyuba
Prof. V.F. Voyno-Yasenetsky Krasnoyarsk State Medical University of the Ministry of Healthcare, University Clinic; 

1, Partisan Zheleznyak St., Krasnoyarsk 660022

Therapeutic physical culture (physical therapy) is an integral part of the programs of habilitation and rehabilitation in many diseases, in-

cluding diseases of central and peripheral nervous system. Charcot-Marie-Tooth disease (CМТ) is a hereditary degenerative disease pe-

ripheral nervous system accompanied by the development of progressive muscle weakness and persistent movement disorders. Currently, the 

use of specialized complexes physical therapy helps to maintain the functional state of the muscles and musculoskeletal status of patients 

with CMT, and improve strength endurance and increase daily physical activity of the patients.

This article describes the modern approaches to organization of physical therapy sessions, recommendations on the training regime, the 

main types of exercises used in this disease in University Clinic.

Key words: Charcot–Marie–Tooth disease, hereditary motor sensory neuropathy, muscle atrophy, contracture, habiltation, therapeutic 

exercises culture, specialized sets, stretch therapy, muscle functional state, patients’ physical activity, training conditions
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предложены новые классификации БШМТ. Таким 

образом, БШМТ – гетерогенная группа генетически 

различных расстройств с аналогичной клинической 

картиной. Возраст дебюта зависит от типа заболе-

вания.

В целом средняя частота БШМТ в популяции 

составляет 1 на 3000 на селения. Распространенность 

БШМТ в Российской Федерации варьирует от 7,14 

до 13,3 на 100 тыс. населения в разных регионах и со-

ставляет около 80 % всех наследст венных нейропа-

тий [3].

Обычно первые симптомы БШМТ возникают 

в первые 2 декады жизни пациента. Первоначальными 

жалобами могут быть трудности при ходьбе и частое 

подворачивание стопы, дистальная слабость ног. Ха-

рактерны частые растяжения голеностопного сустава 

и падения. При нарастании мышечной слабости 

и атрофии развивается перонеальная походка (степ-

паж) или деформация стопы по типу полой (pes cavus). 

Симптомы, связанные с деформацией стоп, включают 

мозоли, язвы, целлюлит или лимфангит. По мере про-

грессирования заболевания развиваются мышечная 

слабость, атрофия мышц и деформация кистей. 

При вовлечении в патологический процесс аксиаль-

ной и дыхательной мускулатуры развивается наруше-

ние осанки или сколиоз (в 37–50 % случаев БШМТ 

1-го типа), одышка. Пациентов беспокоят мышечно-

скелетные и нейропатические боли, крампи. Харак-

терно нарушение равновесия по типу сенситивной 

атаксии. Тремор присутствует у 30–50 % пациентов 

с БШМТ.

В настоящее время, несмотря на значительные 

успехи в выяс нении молекулярно-генетических меха-

низмов возникновения данного заболева ния, эффек-

тивное лечение не найдено [4]. В связи с наследствен-

ным характером заболевания, его неуклонным 

прогрессиро ванием, невозможностью полного изле-

чения и восстановления утраченных функций целью 

терапии БШМТ является замедление прогрессирова-

ния и адаптация пациентов к повседневной жизни. 

В этом контексте абилитация рассматривается как все-

объемлющий подход (поведенческий, немедикамен-

тозный, медикаментозный) к уходу за пациентами 

с БШМТ [5]. Начало процесса физической абилита-

ции больных БШМТ зависит от формы заболевания. 

Она должна начинаться с момента возникновения 

ранних клинических прояв лений, а в тех случаях, ког-

да это возможно (при отсутствии симптомов заболе-

вания), – c момента генетически подтвержденного 

диагноза [5–8]. Основная часть физической абилита-

ции – ЛФК как терапия движением – должна приме-

няться уже на доклинической стадии развития БШМТ 

с целью снижения темпов прогрессирования заболе-

вания [5, 8, 9]. Важно, что про цесс абилитации паци-

ентов с БШМТ должен продолжаться на протяжении 

всей их жизни [9, 10, 11].

ЛФК при БШМТ

ЛФК широко используется в абилитации больных 

с БШМТ американскими физиоте рапевтами и други-

ми зарубежными коллегами [9,11,12]. Хотя нет научно 

обоснован ных данных о ее эффективности, практика 

показывает, что регулярные заня тия ЛФК (в интерпре-

тации американских ученых – «физиотерапией») по-

зволяют сохра нить и увеличить силу мышц и повсед-

невную двигательную активность пациен тов с БШМТ 

[12,13].

Цели ЛФК – сохранение и увеличение мышечной 

силы для нормализации функции ходьбы, сохранение 

и поддержка работоспособности мышц, минимизация 

травматизма и улучшение стабильности, растяжение 

напряженных и спазмированных мышц, под держка 

и улучшение функционального состояния сердечно-

сосудистой системы [14–16].

К задачам ЛФК при БШМТ относятся задержка 

развития вторичной атрофии мышц, предупреж дение 

и коррекция деформаций опорно-двигательного ап-

парата, развитие основных двигательных навыков 

и навыков самообслуживания, улучшение вегетатив-

ного статуса пациента, повышение функционального 

состояния кардиореспираторной системы. Специаль-

ные задачи ЛФК определяются клинической формой 

заболевания и невроло гическим статусом пациента, 

степенью двигательных нарушений [5, 6, 8–10, 16, 17].

В зависимости от степени тяжести предложено 

разделить больных БШМТ на сле дующие группы: 

1) с незначительными поражениями и атрофиями, 

самостоя тельно пе редвигающихся и себя обслужива-

ющих; 2) спо собных передвигаться (с тру дом), себя 

обслуживающих; 3) с трудом передвигающихся, само-

стоятельно сидящих и полностью себя не об-

служивающих; 4) «постельных» больных (с выражен-

ными атро фиями, кон трактурами), за которыми 

требуется постоянный уход [18].

Основная особенность дозирования физических 

упражнений при БШМТ заключается в проведениие 

тренировок на уровне субмаксимальной нагрузки [9, 

10,12, 13, 17]. Соответст вующий комплекс упражне-

ний должен составляться, исходя из индивидуаль-

ного со стояния мышц. Ввиду этого каждый пациент 

должен пройти полное обследование у невролога, 

ортопеда, реабилитолога, чтобы определить уровень 

нагрузки для каждой мышечной группы, которая 

будет способствовать укреплению мышцы и в то же 

время не приве дет к ее травме, с постепенным уве-

личением количества повторов [10, 12, 17]. 

Дегенера ция и распад мышечных волокон происхо-

дит в тех случаях, когда: 1) выражена мышеч ная 

слабость или присутствует быстро прогрессирующая 

форма заболевания; 2) осуще ствляется нагрузка 

высокой интенсивности. Следует избегать любой 

программы уп ражнений, вызывающих мышечную 

слабость в течение 30 мин после тренировки 
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или при водящих к болезненным мышечным спаз-

мам (крампи) [13, 17].

Целью ЛФК при БШМТ ставится не увеличение 

силы паретичной группы мышц до уровня сохранных 

мышечных групп, а использование тех возможностей 

здоровых мышц, ко торые соответствуют недостаточ-

ным возможностям паретичных мышц. Таким обра-

зом, происходит уравнивание функциональных воз-

можностей всех мышечных групп за счет снижения 

эффективности тренировки, что, однако, позволяет 

избежать порочного дис баланса и создать условия 

для восстановления паретичных мышц [15].

Программа физической тренировки при БШМТ 

должна начинаться с наиболее проксимальных отделов 

(шея, мышцы спины, ягодиц, брюшного пресса, 

проксималь ных отделов верхних и нижних конечно-

стей) с последующим переходом на дистальные отделы 

конечностей [18]. ЛФК дозируется в зависимости 

от выраженности парезов тех или иных мышц по шка-

ле Ловетта [16]. Если сила мышц соответствует 0–1 

баллу, больному показано ис пользо вание упражнений, 

основанных на действии инерции, гравитации пассив-

ной коор динации. При силе мышц 1–3 балла эффек-

тивны упражнения с разгрузкой, ос нован ные на шага-

тельных автоматизмах, рефлексах равновесия 

или реакции опоры [16]. При удовлетворительной 

функции мышц в 4–5 баллов применяются упражне-

ния с сопро тивлением, отягощением (сначала в усту-

пающем, изометрическом и в конце в пре одолевающем 

режиме), применяются упражнения с выключением 

зрительного кон троля, утяжелителями [16–19].

В соответствии с рекомендациями зарубежных 

исследователей, применяются сле дую щие силовые 

нагрузки: с начальным весом 10 % от максимально 

возможного для рук, а также 30 % от максимально 

возможного для ног. Цикл состоит из 3 подходов (се-

тов) с 4 повторениями для каждой группы паретичных 

мышц. В течение 12-недельного пе риода осуществля-

ется увеличение веса для рук до 20 % и для ног – 

до 40 % (до 8 повто рений за подход). Количество по-

второв можно увеличивать с 10 раз до 3 подходов из 10 

раз (максимум). Когда пациент готов увеличить вес 

утяжелителей, необходимо уменьшить количество 

повторов и постепенно увеличивать вес отягощения, 

чтобы из бежать травмы пораженных мышц [6, 8, 10, 

12, 13, 17, 19, 20].

Специальные индивидуальные зада ния содержат 

упражнения для пораженных мышц в облегчающих 

ис ходных положениях, упражнения для улучшения 

биомеханики ходьбы. Кроме того, пациентам 1-й груп-

пы рекомендуют общеукрепляющие упражнения 

из разных исходных положений, упражнения с пред-

метами (мячи, палки, обручи), упраж нения на блоках 

для укрепления ослабленных мышц, упражнения 

в бассейне с исполь зованием специальных приспосо-

блений (гамачки, подставки), свободное плавание [17]. 

Рекомен дуется включать дозированные по расстоянию 

прогулки, подвижные игры и элементы спортивных 

игр в ортезах и спортивной обуви. Рекомендуется про-

водить врачебный контроль за занимающимися 1-й 

группы 1 раз в 3–4 мес [16, 17,20].

Больным 2-й группы назначают физические 

упражнения в более легких условиях: сидя, стоя (если 

нужно – с фиксацией) и лежа (лучше в во дной среде). 

Используются уп ражнения с предметами: мячами, 

палка ми, медицинболами (до 1 кг), блоками, упраж-

нения с дозированным сопротивлением, а также в бас-

сейне [17].

С больными 1-й и 2-й групп про водятся индиви-

дуальные и групповые занятия (4–6 че ловек) длитель-

ностью от 30 до 45 мин. В организации занятий при-

меняется ме тод рассеянных нагрузок, постепенность 

и последовательность в переходе от более прос тых 

к более сложным упражнениям с охватом большинст-

ва мышц, с акцентом на пора женные мышцы [17].

Предполагается, что при тренировке поврежден-

ных мышц нижних и верхних конечно стей количество 

нагрузок и повторов, которые являются травмоопас-

ными, бу дет со кращено. Несмотря на то, что укрепля-

ющие упражнения не могут привести к ка ким-то осо-

бенным, опасным последствиям у пациентов с БШМТ, 

тренировка с отягоще ниями должны выполняться 

с осторожностью, чтобы избежать пагубных ре-

зультатов чрезмерной тренировки, так как травмати-

зация уже ослабленной мышцы может поставить 

под вопрос ее дальнейшую работоспособность. Даже 

небольшое уве личение силы повреж денных мышц 

может привести к значительным улучшениям в ее 

функционировании [10, 12, 15–17, 19, 20].

С больными 3-й группы проводят только индиви-

дуальные занятия, длительностью до 20 мин, повторя-

емые 2–3 раза в течение дня [17] в условиях стациона-

ра, 30 мин ежедневно в амбулаторно-поликлинических 

условиях и 2–3 раза в день в домашних ус ловиях. 

Обязательно включение в комплекс ЛФК при БШМТ 

комплекса дыхатель ных упражнений, направленных 

на увеличение силы экспираторных мышц грудной 

клетки [15, 17, 20].

Общеразвивающие упражнения – несложные 

в техническом отношении движения телом и его ча-

стями, выполняемые с целью оздоровления, воспита-

ния физи ческих качеств (упражнения на координа-

цию, упражнения с элементами спортивных игр, 

упражнения для различных частей тела без отягоще-

ний или отягощениями) при меняются с минималь ной 

дозировкой. В на чале курса ЛФК повторение каждого 

уп ражнения составляет 2–4 раза, во второй по ловине 

основной части курса лечения – 4–6 раз, при заверше-

нии курса ЛФК дози ровка уменьшается до 2–4. 

Упражнения подбираются с предметами и без предме-

тов [17]. При выполнении ЛФК вначале также вклю-

чают упражнения для плечевого пояса, плеча и только 
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Примерный комплекс упражнений для пациентов с БШМТ с двигательными нарушениями 3–4 балла по шкале Ловетта (методика С. И. Гон-

чаровой и соавт., 2013) для выполнения в домашних условиях

№ 
п / п

Исходное положе ние Основная часть Время (количе ство повторов) Примечания

1

Пациент сидит на велотрена-

жере.

Стопы пациента фиксирова-

ны на педалях велотренажера.

Пациент крутит педали 

велотрена жера, максимально 

сгибая и разгибая стопу в го-

леностопном суставе (рис. 1) 

5–15 мин
Обязательна фиксация стоп 

на педалях «стременами».

2

Пациент стоит на наклон-

ной плоскости (например, 

на платформе) спиной к сте-

не. Ноги – на ши рине плеч

Ноги пациента упираются 

в наклонную плос кость, а ко-

лени и плечи расположены 

параллельно стене (рис. 2).

10–15 мин

Наклонная плоскость на-

правлена к стене более низ-

кой частью

3

Пациент стоит боком у стены. 

Носок (носки) стопы (стоп) 

расположены на ступени ле-

стницы или на импровизиро-

ванной (например, с помо-

щью платформы) ступени 

высотой 20–40 см

Пациенту надо тянуться 

пяткой до нижней ступени 

лестницы или пола до тех 

пор, пока у него не поя вится 

ощущение растяжения свода 

стопы (рис. 3). Удерживать 

данное положение в течение 

1 мин

Повторить 10 раз для каждой 

ноги

Рекомендуется выполнять 2 

раза в день

4

Пациент сидит на стуле 

(диване, кушетке). Ноги 

опущены, стопы не касаются 

пола. Носок стопы обернут 

утяжелите лем

Пациенту необходимо 

поднять стопу на себя. Затем 

плавно вер нуться в исходное 

положение (рис. 4) 

Повторить 10 раз для каждой 

ноги по 2 подхода

Рекомендуется выполнять 2 

раза в день

5

Пациент лежит на диване 

(кушетке) на боку. Носок 

стопы обернут утя желителем. 

Нога фиксирована на го-

ризонтальной плос кости в об-

ласти ко ленного и чуть выше 

голеностоп ного сустава

Пациенту надо припод-

нять на ружную часть стопы 

в латераль ном (наруж-

ном) направлении, слегка 

разворачи вая носок внутрь 

и вниз. Затем – плавно опус-

тить стопу (рис. 5, а, б, в). 

Повторить 10 раз для каждой 

ноги по 2 подхода.

Рекомендуется выполнять 2 

раза в день.

6 Повторить упраж нения 2, 3

7

Пациент лежит на полу. Одна 

нога пациента пяткой упира-

ется в стену, другая располо-

жена в проеме двери

Пациент продви гает ягодицы 

по направлению к стене, пока 

не по чувствует растя жение 

мышц от задней поверхно сти 

бедра до пятки. Зафиксиро-

вать по ложение (рис. 6) 

10 мин для каждой ноги

С осторожно стью применять 

при межпозвон ковых грыжах 

поясничного отдела позво-

ночника

Упражнения для рук

8

Пациент стоит на полу. 

Ноги – на ши рине плеч, руки 

опущены вдоль тела, пальцы 

кистей не плотно сжаты 

в кулак

Пациенту надо максимально 

бы стро распрямить пальцы 

кистей, затем вернуться в ис-

ходное поло жение

15–20 раз для ка ждой кисти

При возможно сти выполнять 

упражнение од новременно 

обеими руками

9

Пациент сидит на стуле 

или стоит. Кисти ле жат 

на столе

Пациенту надо поднимать 

последовательно каждый па-

лец кисти над поверх ностью 

стола

10–20 раз для ка ждого пальца.

Повторить 2–4 раза каждой 

ки стью

В качестве утя желителей 

можно исполь зовать отрезки 

резинового шланга длиной 

10–15 см с вставленными 

в них с торцевой сторо-

ны скру ченными метал-

лическими пла стинками

10

Пациент сидит на стуле 

или стоит. В кисти – руч ной 

эспандер

Пациенту необходимо попе-

ременно сжи мать и разжи-

мать эспандер (рис. 7) 

4–6 раз по 2 под хода

Упражнение выполняется 

с ручным эспан дером малой 

и средней жестко сти

11

Пациент стоит лицом напро-

тив стены. Ноги – на ширине 

плеч, II–V пальцы кистей 

упираются в стену на уровне 

груди

Пациенту надо плавно 

опустить вес тела на кисти, 

как бы «па дая» на стену, 

до появления чувства растя-

жения кистей. Зафиксировать 

данное положение. Затем 

плавно вернуться в исходное 

положе ние (рис. 8) 

3–5 мин

Рекомендуется выполнять 2 

раза в день.

В течение 2–3 мес можно 

наращивать нагрузку, про-

водя растяжки для каждого 

пальца кисти отдельно по ре-

комендуемой методике
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в конце – для кистей, пальцев верхней конечности. 

По мере восстанов ления нарушенных движений «под-

ключают» занятия на тренажерах (или блочных аппа-

ратах), с гантелями, плавание и др. [17–19].

Для больных 4-й группы основными задачами 

ЛФК являются сохранение активного со стояния орга-

низма, преду преждение и лечение осложнений, вызы-

ваемых вынужден ной непо движностью, стимуляция 

двигательных ресурсов. Для этой группы больных 

лече ние положением сочетается с переменой позы: 

лежа, посадкой с фиксацией туло вища, дыхательными 

упражнениями. Во всех исходных положениях лежа 

(на спине, на боку, на животе) и сидя включают упраж-

нения, выполняемые пациентом с помо щью врача 

или инструктора ЛФК или самостоятельно [17, 18].

Аэробные упражнения очень эффективны при 

БШМТ. Занятия этими упраж нениями способствют 

увеличению мышечной силы (например, спортивная 

ходьба в ортезах), ко гда выполняются с необходимой 

Рис. 1. Пациент на велотренажере: а – стопа в верхнем положении 

на педали; б – стопа в нижнем положении на педали

а б

предосторожностью из-за высокой вероят ности трав-

матизма голеностопных суставов [13–15,19]. Аэробные 

упражнения направлены на повышение час тоты сер-

Рис. 2. Исходное положение пациента при выполнении упражнения 2: а, б – позиция туловища и конечностей; в – позиция стоп на плат-

форме

а б в

а б

Рис. 3. Исходная позиция пациента при выполнении упражнения 3:

а – положение стопы на импровизированной (с помощью платформы) 

ступени; б – положение конечностей и туловища (с опорой рукой 

о стену для предупреждения падения из-за сенситивной атаксии, ха-

рактерной для БШМТ) 

а б

Рис. 4. Последовательность выполнения упражнения 4: а – исходное 

положение стоп; б – тыльное сгибание стоп, обернутых утяжелите-

лями
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дечных сокращений (ЧСС) с сохранением этой повы-

шенной частоты в тече ние приблизительно 30 мин. 

Целевая ЧСС при аэробных тренировках, как пра вило, 

равна 220 уд / мин минус возраст пациента. Если ходьба 

для пациента с БШМТ – слишком тяжелая нагрузка, 

рекомендуется плава ние или велотре нажер. Бег таким 

пациентам не показан в связи с высокой ве роятностью 

трав матизации суставов, прежде всего голеностоп-

ных, и связочного ап парата. Спортив ная ходьба со-

ставляет 80 % от эффективности бега трусцой и счита-

ется наиболее при емлемой и безопасной для таких 

больных [7–11, 14, 15, 19, 20]. Польза аэробных упраж-

нений, также как и для здоровых людей, заключается 

в снижении риска сердечно-сосудистых заболеваний, 

уменьшении ожирения, нормализации артери аль ного 

давления в состоянии покоя и улучшении общего са-

мочувствия. Но наиболее оче видный результат упраж-

нений для пациентов с БШМТ – повышение мы шеч-

ной и сердечно-сосудистой выносливости, что 

позволяет им быть более ак тив ными в повседневной 

жизни. Следует помнить, что пациенты с БШМТ 

не должны заниматься та ким комплексом упражнений 

без соответствующего медицин ского обследования 

и без динамического наблюдения лечащего врача не-

вролога и физиотерапевта [15, 20].

С учетом наличия у больных БШМТ сенситивной 

атаксии рекомендуется включение в тренировочную 

Рис. 5. Последовательность выполнения упражнения 5 в положении лежа на боку на кушетке: а – исходная позиция стопы; б – срединное поло-

жение стопы; в – крайняя точка фиксации стопы при выполнении упражнения

а б в

Рис. 6. Позиция пациента при выполнении упражнения 7: а – исходная позиция (вид сбоку); б – выполнение растяжки (вид сбоку); в – выполне-

ние растяжки (вид сверху) 

а б в

Рис. 7. Последовательность выполнения упражнения 10: а – исходная 

позиция верхней конечности; б – выполнение упражнения

а б
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программу упражнений на координацию с ис-

пользованием гимнасти ческих предметов, стабилизи-

рующих платформ. Однако этот вид ЛФК возможен 

преимущественно у пациентов 1-й группы и проводит-

ся под наблюдением врача или инструктора ЛФК 

для исключения падений пациентов во время трени-

ровок [8, 17, 18].

Стрейч-терапия

Цели стрейч-терапии при БШМТ – увеличение 

объема движений в суставах дистальных отделов ниж-

них и верхних конечностей, улучшение эластично сти 

сухожильно-связочного аппарата, улучшение пропри-

орецепции (суставно-мы шеч ного чувства), уменьше-

ние и профилактика контрактур [5, 6, 9, 10, 14]. В це-

лом стрейч-терапия составляет основную часть 

про граммы физической тренировки больных БШМТ 

с двигательными нарушениями и болевым син дромом. 

Основной комплекс, рекомендуемый пациентам 

с БШМТ, включает упражнения на растя гивание спаз-

мированных и укороченных мышц (сгибателей кисти, 

свода стопы, икро ножной мышцы, подколенных су-

хожилий). Рекомендуется проводить растяжки для ка-

ждой группы мышц от дельно дли тельностью не менее 

10 мин под наблюдением врача или инструктора ЛФК 

[8, 14–7, 19, 21].

Сохранение и улучшение утраченных функций 

паретичных мышц при БШМТ – сложный процесс, 

требующий огромных усилий со стороны врача и са-

мого пациента. Для детей с БШМТ регулярные заня-

тия ЛФК, в том числе игры, способствуют нормально-

му физическому и психосоциальному развитию. 

Клинические данные указывают на то, что ранняя 

физическая абилитация при БШМТ может ослаблять 

патологический процесс и, возможно, способствует 

более высокому уровню функциональности и качества 

жизни пациентов по мере взросления. Взрослым па-

циентам с БШМТ следует избегать бездействия. По-

сильная физическая активность всегда лучше, чем ни-

чего. Минимальная частота занятий ЛФК в домашних 

условиях – не реже 2 раз в неделю. Рекомендуется 

хотя бы 150 мин общей продолжительности ежене-

дельных физических упражнений. Ортезы следует 

носить во время занятий спортом и ЛФК, где это воз-

можно [21, 22].

Сотрудниками неврологического и ортопедиче-

ского центров Университетской клиники КрасГМУ 

им. проф. В. Ф. Войно-Ясенецкого в 2012–2013 гг. был 

разработан комплекс упражнений для пациентов 

с БШМТ, несложный для выполнения в домашних 

условиях как для взрослых, так и для детей (см. табли-

цу). Освоение упражнений пациентами (правильность 

выполнения, дозирование физической нагрузки, про-

должительность комплекса и т. д.) и проведение пер-

вого курса длительностью 2 нед осуществляется амбу-

латорно в условиях зала ЛФК Университетской 

клиники под наблюдением невролога и физиотерапев-

та. В последующем упражнения проводятся пациентом 

самостоятельно регулярно под динамическим диспан-

серным наблюдением невролога и физиотерапевта 

не реже 1 раза в 6 мес. К настоящему времени ком-

плекс показал достаточно высокую эффективность 

в сокращении темпов прогрессирования заболевания 

и может быть рекомендован к включению в комплекс 

физической абилитации пациентов с БШМТ.

Упражнения на растяжку проводятся индивидуаль-

но для каждой группы мышц, общих упражнений 

на растяжку недостаточно. Для эффективности упраж-

нения должны про водиться от 10 до 15 мин с достаточ-

ным приложением силы. Обычно это упражнение 

на растягивание свода стопы на наклонной плоскости, 

растяжку подколен ного сухожилия, растяжка на икро-

ножные мышцы (см. таблицу) [7, 8, 18, 19].

Заключение

Эффективность абилитации пациентов с БШМТ 

зависит от соблюдения основных принципов физиче-

ской тренировки: диффе ренциация нагрузки в зависи-

Рис. 8. Последовательность выполнения упражнения 11: а – исходная позиция; б – выполнение упражнения (растяжка всех пальцев кисти од-

новременно); в, г – варианты выполнения упражнения с растяжкой первых и указательных пальцев кистей

а б в г
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мости от выраженности и локализации парезов, 

система тичность, постепенное наращивание нагрузки, 

тренировки на субмаксимальном уровне, использова-

ние стрейч-терапии для каждой группы паретичных 

мышц, включение в комплекс абилитации приемов 

постизометрической релаксации, аэробных упражне-

ний, лечения положением, а также профилактика 

травматизма с использова нием специальной обуви 

и ортезов. Во всех случаях медицинские работники 

(неврологи, физиотерапевты, врачи ЛФК) и соответст-

вующим образом обученные и заслуживающие доверия 

профессионалы-инструкторы (средний медицинский 

персонал) должны участвовать в обучении пациентов 

рекомендуемой ЛФК, проводить динамические кон-

сультации в отношении индивидуального подбора 

упражнений и тренировочного режима – рецепта фи-

зической активности для пациентов с БШМТ, в том 

числе оценки качества реализации индивидуальных 

программ физической абилитации и оценки ее эффек-

тивности.
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Общество специалистов по нервно-мышечным болезням 
(ОСНМБ) совместно с  издательством «АБВ-пресс» выпу-
стили сборник «Клинические рекомендации Европей-
ской федерации неврологических сообществ» и при-
ложение к  Рекомендациям  – обновленный «Краткий 
справочник невролога».
Рекомендации являются результатом работы экспертных 
групп специалистов Европейской федерации неврологи-
ческих сообществ (EFNS). В  русскоязычное издание вхо-
дят перечень современных лекарственных препаратов 
и  систематизированная информация по  их  применению 
в клинической практике.
В сборнике отражены международные общепринятые реко-
мендации, основанные на принципах доказательной медици-
ны и обобщенной медицинской информации за 2000–2013 гг.
Рецензирование и  редактирование российской версии 
Рекомендаций осуществлено ведущими специалистами 
России в области неврологии, нейрохирургии, нейрови-
зуализации, нейроиммунологии, патоморфологии, реа-
билитации и врачей смежных областей медицины.
Опрос среди специалистов показал большую заинте-
ресованность неврологов в  знаниях о  современном 
состоянии диагностики и  лечения нервных болезней. 
Рекомендации максимально адаптированы к  запросам 
российских специалистов в области неврологии и рынку 
медикаментозных препаратов.

В  Клинические рекомендации EFNS входят 7 адаптиро-
ванных для  российских специалистов разделов по  ос-
новным вопросам диагностики и  лечения нервных бо-
лезней.
Члены Общества специалистов по  нервно-мышечным 
болезням (ОСНМБ) могут приобрести комплект Рекомен-
даций и  Краткого справочника по  специальной цене  – 
800 руб. за  1 комплект (без  учета почтовых расходов). 
Это можно будет сделать на  профильных мероприятиях 
Общества, либо одним из  способов приведенных ниже. 
Для  остальных специалистов стоимость 1 комплекта − 
1 500 руб. (без учета почтовых расходов).

Приобрести данные издания в комплекте
можно следующими способами:

• Заполнить квитанцию, размещенную на сайте ИД «АБВ-
пресс», оплатить стоимость с учетом почтовых расходов 
и отправить квитанцию по факсу:
+ 7 (499) 929-96-19 или сканированный снимок квитанции 
по электронной почте на адрес: abv@abvpress.ru.
• Приехать в офис ИД «АБВ-пресс» по адресу: Каширское 
шоссе, 24, стр. 15 (тел. + 7 (499) 929-96-19)
и приобрести здесь книги за наличный расчет.
• С доставкой курьером по вашему адресу (только в пре-
делах МКАД). Для этого следует позвонить
по тел. + 7 (499) 929-96-19 и сделать заявку на доставку, 
услуги курьера оплачиваются дополнительно − 300 руб.

2012
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Издательская новинка:
В декабре 2014 года выпущен ограниченный тираж обновленных сборника 
клинических рекомендаций для неврологов (на электронном носителе) 
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АД – артериальное давление

АЛТ – аланинаминотрансфераза

АСТ – аспартатаминотрансфераза

БАС – боковой амиотрофический склероз

ВАШ – визуальная аналоговая шкала

в / в – внутривенно, внутривенный

ВНС – вегетативная нервная система

ГКС – глюкокортикостероиды

ЖЕЛ – жизненная емкость легких

ИВЛ – искусственная вентиляция легких

КФК – креатинфосфокиназа

ЛДГ – лактатдегидрогеназа

ЛС – лекарственные средства

ЛФК – лечебная физкультура

МР – магнитно-резонансный

МРТ – магнитно-резонансная томография

Список наиболее употребительных сокращений

НПВП – нестероидные противовоспалительные 

препараты

ОИТ – отделение интенсивной терапии

ОРВИ – острые респираторно-вирусные инфекции

ПДЕ – потенциалы двигательных единиц

п / к – подкожно, подкожный

ПНС – периферическая нервная система

ПЦР – полимеразная цепная реакция

СКТ – спиральная компьютерная томография

СРВ – скорость распространения возбуждения

УЗИ – ультразвуковое исследование

ЧСС – частота сердечных сокращений

ЭКГ – электрокардиография

ЭМГ – электромиография

ЭНМГ – электронейромиография

ЭхоКГ – эхокардиография
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Структура прогрессирующих 

мышечных дистрофий

в Нижегородской области

в 2013 году

О. Н. Белокопытова, Е. А. Антипенко, А. А. Сорокина, 
Д. В. Седышев, А. В. Густов

Нижегородская ГМА, Нижний Новгород

Цель исследования – выявление наиболее распро-

страненных типов прогрессирующих дистрофий 

и их особенностей у па циентов, госпитализированных 

в Нижегородскую об ластную клиническую больницу 

им. Н. А. Семашко.

Материалы и методы. Мы обследовали 33 пациен-

та из различных районов Нижегородской области. Все 

больные проходили стационарное лечение в невро-

логическом отделении областной клинической боль-

ницы. Всем больным проведены неврологическое 

обследование и игольчатая ЭМГ. Про веден анализ 

историй болезни.

Результаты. В 2013 г. в отделении пролечились 33 

пациента в возрасте от 18 до 63 лет, из них 15 (54 %) 

жен щин, 17 (51 %) мужчин. Аутосомно-рецессив ный 

тип наследования отмечался в 18 (54 %) случаях, ауто-

сомно-доминантный – в 15 (45 %). Досто верно чаще 

встречался медленно прогрессирующий тип течения – 

24 (72 %) случая, быстро прогрессирующий тип отме-

чен только у 8 (24 %) пациентов. В подав ляющем 

большинстве случаев имелась конечностно- поясная 

форма – у 31 (93 %) пациента, плече-лопаточ но-

лицевая форма – у 2 (6 %). У всех больных наличие 

первично-мышечного патологического процесса под-

тверждено результатами игольчатой миографии, отме-

чалось повышение КФК и миогло бина в 2–3 раза. 

Характерные для прогрессирующей мышеч ной ди-

строфии (ПМД) изменения сердечной мышцы встре-

чались у обследованных нами пациентов в 93 % случа-

ев. В большинстве наблюдений они сочетались 

со снижением функции внешнего ды хания. Кардио-

миопатия чаще встречалась у мужчин – в 82 % случаев, 

у женщин – в 23 %.

Заключение. В структуре ПМД преобладают конеч-

ностно-поясные формы с медленно прогрессиру ющим 

типом течения. Высокая распространенность кардио-

миопатии при конечностно-поясных формах ПМД 

требует более тщательного соматического обсле-

дования этих пациентов и совместного ведения их не-

врологами и кардиологами.

Клинико-патоморфологическое 

сопоставление бокового ами-

отрофического склероза 

с быстрой прогредиенцией 

и редким 

электромиографическим 

дебютом

С. Г. Блиндарук, В. А. Симонян, Я. А. Гончарова
ГУ «Институт неотложной и восстановительной хирургии 

им. В. К. Гусака» НАМН, Донецк

Несмотря на многолетнее изучение БАС, вопросы 

этиологии, патогенеза и особенно лечения остаются 

нерешенны ми. Диагноз устанавливается на основании 

Эль-Эско риальских критериев (1994). По данным 

литературы, ошибочно БАС диагностируется у 10–

30 % больных с другими неврологическими заболева-

ниями (Р. N. Leigh et al., 2003). Поэтому весьма важны-

ми для достоверной и ранней диагностики являются 

дополнительные све дения об особенностях клиниче-

ского течения заболе вания и ЭМГ-картины, позволя-

ющие врачам общей практики и неврологам получить 

более полную ин формацию о течении БАС, оптими-

зировать дифферен циально-диагностический поиск 

и лечебную тактику. Считается, что при денервации 

дополнительные тер минали, образовавшиеся в резуль-

тате спрутинга, реи ннервируют концевые пластинки, 

тогда как при миопа тиях отмечается расширение кон-

цевой пластинки или арборизация без коллатерально-

го спрутинга. Од нако при болезни двигательного 

нейрона описаны оба процесса – коллате ральный 

спрутинг, характерный для прогрессирующей гибели 

мотонейронов, и множественная иннерва ция, имею-

щая место при миопатиях. Подобные «ми опатические 

изменения» выявляются на ранних ста диях БАС 

и у больных с быстрым прогрессированием заболева-

ния (Г. Н. Левицкий, 2010). В связи с этим нам пред-

ставляется весьма интересным описание па циента 

с БАС, который наблюдался в клинике.

Больной С., 55 лет, находился в неврологическом 

отделении Института неотложной и восстановитель-

ной хирургии им. В. К. Гусака в 2012 г., поступил в отде-

ление с жалобами на об щую слабость, утомляемость, 

снижение массы тела, осиплость голоса. Считает себя 

больным с августа 2011 г., когда отметил изменение 

голоса, диском форт при глотании, исподволь присоеди-

Продолжение. Начало см.: Нервно-мышечные болезни 2014;2:45–52.
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нились жало бы на быструю утомляемость, постоянное 

чувство усталости, похудел на 6 кг. Неоднократно 

консульти рован терапевтом, лор-врачом, диагноз не был 

уста новлен. В связи с прогредиенцией заболевания в фе-

врале 2012 г. был направлен на консультацию к невроло-

гу с диагнозом: синдром мышечной слабости.

В неврологическом статусе: глазные щели, зрачки 

равны. Легкая слабость конвергенции с 2 сторон. Ске-

летная асимметрия нижних губных складок, язык 

по средней линии, «мышечное волнение» языка, 

псевдобульбар ный синдром. Дисфония, глоточные реф-

лексы сниже ны. Сухожильные рефлексы с рук – 2 балла, 

равны, ко ленные и ахилловы – 2 балла, равны. Гипотро-

фия мышц верхнего плечевого пояса. Единичные фибрил-

ляции и фасцикуляции в мышцах верхнего плечевого 

пояса. Умеренный тетрапарез. Нарушений поверхност-

ной и глубокой чувствительности нет. Тазовых нару-

шений нет.

В клиническом анализе крови существенных из-

менений не выявлено. КФК 534,00 (норма 20,00–308,00), 

анализ по определению миозитспецифических антител 

Mi-2, Ku, Jo-1, PL-12, Ro-52 – отрицательный, РМ-

Scl – положительный, PL-7 – слабоположительный.

Первая ЭНМГ (февраль 2012 г.) характеризова лась 

«мозаичностью» ПДЕ, полифазией, единичной патоло-

гической спонтанной активностью, при этом СРВ по ис-

следуемым нервам была в пределах возрас тных норм.

Исследование кожно-мышечного лоскута показало: 

мор фологические изменения не противоречат диагнозу 

дерматомиозита. Рентгенография органов грудной клет-

ки, УЗИ внутренних органов: без патологии. МРТ голов-

ного мозга: МР-признаки оди ночного очага белого вещест-

ва левой теменной доли. На данном этапе был поставлен 

диагноз: вероятный БАС, при дифференциальном диагнозе 

рассматривали дебют системного заболевания. Назначе-

на неспецифическая противово спалительная терапия, 

эффект отсутствовал. Спустя 3 мес пациент вновь 

консультирован в клинике в связи с прогредиенцией забо-

левания. Неврологи ческий статус: усилилась дисфония, 

глоточные реф лексы не вызываются. Сухожильные реф-

лексы с рук – 4 балла, равны, коленные и ахилловы – 3 

балла, равны. Выраженные атрофии мышц верхнего пле-

чевого пояса. На языке, в мышцах надплечий, рук отчет-

ливо видны фибриллярные подергивания. Гипотония мышц 

рук. Умеренный тетрапарез. 

В анализе крови: КФК – 448,00 (норма 20,00–308,00). 

Проведено повторное ЭНМГ-исследование (май 2012 г.), 

выявившее бурную спонтанную актив ность в виде потен-

циала фибрилляций и фасцикуля ций, амплитуда ПДЕ 

увеличилась до 1500 мкВ, полифазия – 50 %, снижение 

СРВ на 10–15 % от нормы, при этом параметры М-от-

вета не изменены. Поставлен диагноз: достоверный БАС, 

бульбарная форма; назначена тера пия: рилутек, нейроми-

дин, элькар. Спустя 2 мес (июль 2012 г.): нарастание ам-

плитуды ПДЕ до 5000 мкВ во всех исследуемых мышцах, 

в том числе характерных «гигантских» ПДЕ, спонтанная 

активность двигатель ных единиц была более бурной в кли-

нически сохран енных мышцах и практически не регистри-

ровалась в ат рофированных, уступая место положитель-

ным острым волнам, СРВ снижена на 20 % от нормы, 

при этом па раметры М-ответа не изменены. Таким 

образом, у па циента в течение 17 мес прогрессивно нара-

стали бульбарный синдром, атрофический тетрапарез 

с фиб рилляциями мышц. Смерть наступила от выражен-

ной дыхательной недостаточности. Гистологически: 

обна руживаются грубые дегенеративные изменения, лока-

лизующиеся преимущественно в боковых столбах и перед-

них рогах спинного мозга.

Описанный клини ческий случай представляет 

собой спорадический ва риант БАС с быстрой прогре-

диенцией и редким ЭМГ-дебютом.

Клинический случай аксонального 

варианта острой 

воспалительной полинейропатии 

Гийена – Барре с хорошим 

восстановлением

С. Г. Блиндарук, В. А. Симонян, А. В. Ковалева
ГУ «Институт неотложной и восстановительной хирургии 

им. В. К. Гусака» НАМН Украины, Донецк

Синдром Гийена – Барре (СГБ) – острая воспали-

тельная полинейропатия аутоиммунной природы – 

впервые был описан в 1859 г. O. Landry, опублико-

вавшим результаты 10 наблюдений «острого 

восходящего паралича» с дыхательной недостаточно-

стью и летальным исхо дом. В настоящее время СГБ 

признан самостоятель ной и самой распространенной 

в мире формой острой полинейропатии. Частота 

встречаемости СГБ варьи рует от 0,6 до 2,4 случая 

на 100 тыс. населения. В насто ящее время выделяют 4 

основные клинические формы СГБ: острую воспали-

тельную демиелинизиру ющую полирадикулонейропа-

тию (ОВДП) – 85 %, ост рую моторную аксональную 

нейропатию (ОМАН) – 2 %, острую моторносенсор-

ную аксональную нейропатию (ОМСАН) – 5 % и син-

дром Фишера – 3–5 %. Аксо нальный вариант пораже-

ния встреча ется реже, характеризуется более тяжелым 

и зачастую менее обратимым течением синдрома, 

при котором наблюдается дегенерация валлеровского 

типа (дистальнее места поражения) осевых цилиндров 

аксонов с развитием, как правило, грубого пареза 

или паралича. В мире в течение последних лет активно 

проводится разработка мероприятий по минимизации 

формирования валлеровской дегенерации и стимуля-

ции реиннервационных механизмов. В связи с этим, 
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на наш взгляд, представляется интересным следующее 

клиничес кое наблюдение.

Пациент И. Начало заболевания острое: 30.12.11 г. 

повы силась температура тела до 38,5 °С, с выраженным 

оз нобом. Самостоятельно принимал жаропонижающие 

препараты. С 31.12.11 г. присоединился сухой кашель, 

сохранялась фебрильная температура тела, в последую-

щие дни усилились кашель, общее недомогание, при-

соединилась одышка. С 4.01.12 г. принимал антибак-

териальную терапию в домашних условиях. 06.01.12 г. 

состояние ухудшилось, присоединилась одышка в по кое, 

ургентно госпитализирован в ОИТ Института неотлож-

ной и восстановительной хирургии им. В. К. Гусака с диа-

гнозом: негоспитальная двусторонняя тотальная пнев-

мония (вирусно-бактериальная) 4-я группа, легочная не-

достаточость II–III степени с тяжелым течением. 

В отделении реанимации проводилась интенсивная тера-

пия, инсуффляция увлажненного кис лорода, антибакте-

риальная терапия, инфузионная те рапия. Выполнялось 

СКТ легких для контроля дина мики терапии. С 11.1.12 г. 

стал отмечать легкое онемение стоп и кистей, нараста-

ющую слабость в них, осмотрен неврологом. Неврологиче-

ский статус: сознание ясное. Слегка опущен правый угол 

рта. Глазные щели: Д = S, зрачки: Д = S, фотореакции 

живые. Элементы межъядерного офталь мопареза. Парез 

конвергенции справа. Ограничение активных движений 

в конеч ностях, снижение мышечного тонуса, снижение 

силы в руках до 3 баллов, в ногах – до 2 баллов; координа-

торные пробы: с легким интенционным тремором, ходьба 

невозможна из-за слабости в ногах. Рефлексы – конъ-

юнктивальные, корнеальные, носовой, глоточный – сни-

жены, отсутствовали брюшные рефлексы, а также су-

хожильные с верхних и нижних конечностей. Гипер стезия 

в руках и ногах по типу «гольф» и «высокие перчатки», 

нечеткое нарушение суставно-мышечного чувства в паль-

цах ног. Менингиальных признаков нет. Ви брационная 

чувствительность в ногах – 1–2 с, в руках – 5 с. Заклю-

чение на основании клинической картины, результатов 

стимуляционной ЭМГ (n. peroneus d. et sin. – снижение 

амплитуды по М-ответу при высоких цифрах стимуляции 

до 0,9 мВ, снижение СРВ в верхних конечностях 

до 2,3 м / с), данных ликво рологического исследования был 

поставлен диагноз: острая воспалительная аксональная 

полиневропатия (СГБ) как осложнение основного заболе-

вания, в виде прогрессирующего восходящего вялого те-

трапареза, болевого синдрома. По данному заболеванию 

больному была назначена терапия: иммун оглобулин (окта-

гам) в / в капельно 650 мл / сут в течение 5 дней, корти-

костероиды в малых дозах, биолейкин п / к, лирика, берли-

тион, келтикан, глиатилин, нейромедин, витамины 

группы В, ЛФК, массаж. На 20-е сутки нормализовалась 

температура, практически исчез кашель, аускультатив-

но разреши лась пневмония. На 30-е сутки у пациента 

наросла сила в конечностях, уменьшилась выраженность 

онемения в кистях и стопах, однако сохранялся вялый 

легкий тетрапарез, более выраженный в стопах. Выпол-

нена ЭНМГ в динамике: n. peroneus d. et sin. – снижение 

ам плитуды по М-ответу до 1,2 мВ; снижение СРВ в вер-

хних конечностях до 14,9 м / с. Пациент выписан из отде-

ления в удовлетворительном состоянии с реко мендацией 

проведения инфузии иммуноглобулина G в дозе 500 мл 

в / в капельно, ежемесячно № 5. В течение года пациент 

наблюдался в клинике, трижды выпол нялась ЭНМГ, оце-

нивались следующие показатели: через 3 мес от начала 

заболевания: n. peroneus d. et sin. – снижение амплитуды 

по М-ответу до 1,9 мВ; снижение СРВ в верхних конечно-

стях до 34,8 м / с. Спустя 6 ме с: n. peroneus d. et sin. – сни-

жение амплитуды по М-ответу до 1,9 мВ; снижение СРВ 

в верхних конеч ностях до 34,8 м / с. Через 12 мес от начала 

заболе вания: n. peroneus dех. – снижение амплитуды 

по М-от вету до 2,1 мВ, sin. – до 2,4 мВ; снижение СРВ 

в верхних конечностях по всем исследуемым нервам от 40,2 

до 45,8 м / с. Спустя 12 мес в неврологическом статусе: 

сухожильные рефлексы с рук – 2 балла, коленные – 2 бал-

ла, ахилловы справа – 0, слева – 1 балл, сохраняется 

легкий дис тальный нижний парапарез, мышечная сила 

в руках достаточная.

Данный клинический случай демонстрирует ре-

зультаты ЭМГ-мониторинга ак сональной формы СГБ 

и положительный эффект своевременно начатой 

и длительной тера пии иммуноглобулином G.

Организация помощи пациентам 

с боковым миотрофическим 

склерозом в России

И. В. Блинов
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Марфо-Мариинский медицинский центр «Милосердие»; 

2
ГБУЗ «Городская клиническая больница № 12» ДЗ Москвы; 
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«РНИМУ им. Н. И. Пирогова» Минздрава России; 
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ФГБУ «Российский научный центр хирургии им. академика 

Б. В. Петровского» РАМН; 
6
ООО «Психологический центр на Пятницкой», Москва

Введение. По данным официальной статистики, 

в Рос сии ежегодно фиксируется 3585 новых случаев 

БАС. Оказание помощи таким больным является 

нерешен ной проблемой, что связано с трудностями 

диагности ки, отсутствием эффективных подходов к ле-

чению, а также с быстрым нарастанием симптомов, 

требую щих внимания различных специалистов. В дан-

ной работе представлен опыт организации помощи 

больным БАС в России, основанный на деятельности 
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мульти дисциплинарной команды Марфо-Мариинско-

го ме дицинского центра «Милосердие» в течение 2 лет.

Материалы и методы. В настоящее время в органи-

зацию входят 11 врачей (8 неврологов, 1 пульмонолог, 

1 реанимато лог, 1 врач паллиативной помощи), 1 пси-

холог, 2 соци альных работника, 3 координатора, 3 

медсестры и 20 до бровольцев. Специалисты совместно 

составляют индивидуальный план курации каждого 

пациента, опираясь на клинические, психологические 

и соци альные особенности каждой семьи и принятые 

в семье решения по поводу основных, известных зара-

нее проблем, возникающих при данном заболевании. 

Так же проводится информационная поддержка вра-

чей, больных и их семей с помощью сайта mndfund.ru.

За 2 года работы службы в организа цию обрати-

лись 272 пациента из 20 регионов России. На сегод-

няшний день 82 из них умерли. Среди обра тившихся 

пациентов преобладали женщины (1,2:1). Средний 

возраст больных составил 58 ± 13 лет.

В сред нем пациенты впервые обращались за медицин-

ской помощью спустя 9 мес от появления первых сим-

птомов, диагноз устанавливался в среднем через 14 ме с 

от появления первых признаков болезни. До постановки 

верного диагноза симптомы болезни час то связывались 

с дорсопатией, атеросклерозом сосудов ног, инсультом, 

полинейропатией, энцефалопатией, патологией лор-орга-

нов или мультифокальной мо торной нейропатией.

Результаты. Среди наших пациентов все фор мы 

БАС встречались с приблизительно с равной часто той 

(36 % – пояснично-крестцовая, 30 % – шейно-грудная, 

34 % – бульбарная). Подавляющее число больных обра-

щались в службу на IV стадии заболевания: 4А – 31 %, 

4Б – 47 %. Средний балл по шкале ALSFRS на момент 

обращения составлял 33 ± 6. Через 3 мес после обраще-

ния средний балл составлял 25 ± 6. При этом 63 % паци-

ентов предъявляли жалобы на одышку, дневную сон-

ливость головную боль по утрам. Индекс десатураций 

на момент обращения составлял в среднем 16 / ч, ЖЕЛ – 

49 ± 20 % (через 3 мес – 41 %). С начала работы службы 

аппараты неинвазивной ИВЛ получили 73 пациен та, 

ИВЛ – 6. Лишь 15 % пациентов принимали рилузол, 

что отчасти связано с тем, что препарат не зарегистри-

рован в России. Энтеральное питание через гастрос тому 

или зонд получали 30 % больных; 38 % пациентов жа-

ловались на боль.

Заключение. Особенностью оказания медицинской 

помощи больным БАС в России является длительный 

период от появления симптомов до обращения к врачу 

и постановки диагноза, низкая информированность 

врачей и пациентов о заболевании и о возможных вари-

антах лечения его основных проявлений, таких как дис-

фагия, слабость дыхательной мускулатуры и боль. Это 

приводит к трудностям определения пра вильной такти-

ки ведения пациентов и несвоевремен ному принятию 

принципиально важных решений. Кроме того, у россий-

ских пациентов ограничен доступ как к патогенетиче-

ской, так и к симптоматической медикаментозной тера-

пии, в первую очередь к нарко тичеcким обезболивающим 

и препаратам для облегче ния одышки. Для решения 

возникающих при данном заболевании проблем необхо-

дим мультидисциплинар ный подход.

Нутриционная поддержка 

при боковом амиотрофическом 

склерозе

И. В. Блинов
1
, О. В. Коваленок

1
, И. А. Авдюнина

3
, 

Л. В. Брылев
2
, А. А. Извеков

2
, Е. В. Лысогорская

3
, 

А. В. Червяков
3
, А. А. Воробьева

3
, М. В. Иванова

3
, 

В. В. Фоминых
3
, А. В. Васильев

3
, В. А. Штабницкий

4
, 

А. А. Сонькина
4
, М. В. Фоминых

1
, Е. Я. Дихтер

1
, 

М. А. Бялик
4
, М. Н. Захарова

3

1
Марфо-Мариинский медицинский центр «Милосердие»; 

2
ГБУЗ «Городская клиническая больница № 12» ДЗ Москвы; 

3
ФГБУ «Научный центр неврологии» РАМН; 

4
 ГБОУ ВПО «РНИМУ им. Н. И. Пирогова» Минздрава России, 

Москва

БАС – неуклонно прогрессирующее заболевание 

нервной системы, которое приводит к гибели нейро-

нов пира мидного пути, в результате чего у пациента 

нарушают ся все произвольные движения, в том числе 

ухудшает ся глотание и дыхание. Слабость мышц, от-

ветственных за глотание, может стать причиной раз-

вития таких подчас фатальных осложнений, как аспи-

рационная пневмония, недостаточность питания 

и дегидратация.

Цель работы – оптимизация нутриционной под-

де ржки больных БАС.

Материалы и методы. В настоящем докладе приве-

дены результаты наблюдения за 30 пациентами, кото-

рым была установлена гастростома. Нарушения глота-

ния выявлялись на основании жалоб больного, 

осмотра и в ряде случаев – видеорентгеноскопии акта 

глотания. На начальных этапах развития дисфагии 

проводилась коррекция рациона питания, на более 

поздних – рекомендовалась установка гастростомы.

Результаты. Всем пациентам, кроме одного, была 

проведена чрескожная эндоскопическая гастростомия. 

Средняя длительность заболевания до установки гас-

тростомы составила 849 дней. На момент установки га-

стростомы у 20 % пациентов ЖЕЛ была менее 50 % 

от должных величин. После гастро стомии у 4 пациентов 

наблюдалась кратковременная лихорадка, которая рег-

рессировала без специфичес кого лечения. У 1 пациентки 

зафиксировано гнойное осложнение в виде абсцесса 

передней брюш ной стенки, потребовавшее переустанов-

ки гастросто мы. Из 30 пациентов 28, по их словам, не по-

жалели о наложении гастростомы, они отметили сле-
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дующие основные преимущества питания через 

гастростому: пропало чувство голода, время приема пи-

щи сократилось, перестал мешать назогастральный зонд, 

которым па циент пользовался до установки гастростомы.

Заключение. Чрескожная эндоскопическая гастро-

стомия – эффективный метод нутриционной под-

де ржки больных БАС, который следует шире использо-

вать в клинической практике.

Некоторые особенности 

психоэмоционального состояния 

ревматологических больных 

с болевыми синдромами

М. И. Боженко
Львовский национальный медицинский университет 

им. Д. Галицкого, Украина

Кто понимает, что такое боль, 

тот знает медицину.

Уильям Ослер

Введение. Боль является ведущим к линичес ким 

проявлением многих ревматических заболеваний (РЗ). 

Миллионы людей страдают от боли в суставах при рев-

матоидном артрите, остеоартрозе и других заболе ваниях. 

Боль – своеобразное психофизиологическое состояние, 

которое сопровождается не только органическими 

и функциональными нарушениями в орга низме, 

но и приводит к психоэмоциональным изме нениям. 

Психологические и эмоциональные эффекты боли часто 

влияют на субъективную реакцию пациен та, преувели-

чение или уменьшение значимости боли. Доктору часто 

приходится иметь дело с психоэмоцио нальными прояв-

лениями боли – эмоциями (тревога, депрессия и др.), 

т. е. болевым поведением. Это означает, что эффектив-

ность диагностики и лечения определяется не только 

умением выявлять этиопато генетические механизмы РЗ, 

которое сопровождается болью, но и умением увидеть 

за этими проявлениями изменения психологического 

портрета пациента. Такие психологические факторы, 

как страх, тревога, депрессия, безусловно влияют на вос-

приятие боли. В соответствии с биопсихосоци альной 

концепцией, боль – это результат динамичес кого взаи-

модействия биологических, психологических и социо-

культурных факторов. На разных стадиях за болевания 

удельный вес различных факторов может изменяться. 

Если в острой фазе болезни преобладают биологические 

(анатомические, генетические, физио логические) фак-

торы, то при хронизации боли на пер вый план могут 

выходить психологические (аффектив ные, когнитив-

ные, поведенческие) и социальные (гендерные, нацио-

нальные традиции) факторы. Биоло гические факторы 

могут инициировать, поддерживать и модулировать 

физические расстройства, тогда как психологические 

изменения влияют на оценку и восприятие внутренних 

физиологических сигналов. В свою очередь, психологи-

ческие факторы влияют на биологические, изменяя 

продукцию гормонов, ней ромедиаторов, состояние 

ВНС и биохимические про цессы в мозге.

Цель исседования – изучение особенностей психо-

эмоционального состояния ревматических больных 

с болевыми син дромами и определение вклада психо-

эмоционального статуса в проявления боли.

Материалы и методы. Обследовано 27 пациентов 

(в воз расте от 31 до 73 лет, 17 женщин, 10 мужчин) 

с ревма тоидным артритом (n = 15), остеоартрозом

(n = 7) и болезнью Бехтерева (n = 5). Всем больным 

для подтверждения ди агноза проведено комплексное 

обследование. Выра женность боли оценивали с помо-

щью ВАШ, а для более точной харак теристики боле-

вого синдрома применяли oпросники Мак-Гилла 

и DN4. Особенности психоэмоцио нального состояния 

ревматических больных с болевым синдромом оцени-

вали с помощью шкалы Гамильтона и шкалы самоо-

ценки тревоги (О. С. Чабан, Е. А. Хаустова), опросника 

Айзенка. Результаты: клиническая картина болезни 

на момент исследования у всех пациентов со стояла 

из типичных ревматологических синдромов. Болевой 

синдром по шкале ВАШ составил 7, 6 ± 0,3 у лиц с де-

прессивными проявлениями и 4,56 ± 0,2 у лиц без та-

ковых. У пациентов с продолжительностью боле вого 

синдрома 2 мес и более появлялись нейропатические 

компоненты в структуре болевого синдрома, которые 

оценивались с помощью опросника DN4. Особенно 

ярко психоэмоциональ ные расстройства проявлялись 

у лиц холерического и меланхоличного типов 

(по опроснику Айзенка). У боль ных с меланхоличным 

темпераментом течение болевого синдрома проходило 

в 78 % случаев на фоне депрессивных проявлений, 

у сангвиников – без таковых. Выраженность болевого 

синдрома была выше у лиц меланхоличного и холери-

ческого типов (6,7 ± 0,2 и 6,3 ± 0,2 соот ветственно), 

ниже – сангвинического и флегматично го типов 

(5, 9 ± 0,2 и 4,8 ± 0,3 соответственно).

Выводы
• Нарушения психоэмоционального состояния 

в виде депрессивных и тревожных проявлений явля-

ются характерным признаком у ревматологических 

больных с хроническими болями. Они влияют на вы-

разительность, эмоциональную окраску болевого син-

дрома и подтверж дают значение психогенных факто-

ров в патогенезе.

• Проведение специализированного тестирования 

психоэмоциональных проявлений боли край не важно 

для более эффективного лечения больных с ревмати-

ческими заболеваниями, дальнейшего их про гноза 

и влияния на качество жизни пациента.
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• Индивидуальные типологические особенности, 

биопсихосоциальный статус пациента можно рассмат-

ривать как конституционные предикторы клинико-

патогенетических механизмов хронического болевого 

синдрома (ХБС) и целесообразно изучать в дальней-

шем в сочетании с другими консти туционными мар-

керами.

• Учет психоэмоциональных особенностей вос-

приятия боли будет способствовать оптимизации ле-

чения и реабилитации больных с ХБС.

• Вероятно, в комплекс лечения данного контин-

гента больных целесообразно назначать седативные 

препараты и антидепрессанты, а также психотерапию. 

Примене ние наиболее распространенных методов 

психотера пии (включая внимательное выслушивание 

жалоб) позволит увеличить доверие пациента, обеспе-

чить его психологическую поддержку, поможет боль-

ному рас слабиться и поверить в эффективность тера-

пии. Психологическое вмешательство может ока заться 

полезным и в некоторых устойчивых, рефрак терных 

к лечению случаях.

Таким образом, в диагностике и лечении боли 

при ревматических заболеваниях всегда следует пом-

нить о наличии психоэмоциональных эффектов. 

Эф фективным при ревматических заболеваниях яв-

ляется комплексный подход к лечению боли, учиты-

вающий патофизиологические, социальные и пси-

хологические аспекты, которые влияют на болевое 

восприятие.

Неспе цифический болевой синдром 

при конечностно-поясной форме 

прогрессирующей мышечной 

дистрофии типа Лейдена – 

Мебиуса (клинический случай)

Н. Л. Боженко
Львовский национальный медицинский университет 

им. Д. Галицкого, Львовская областная клиническая больница, 

Украина

Введение. Заболевания мышц и скелета являются 

самой распространенной причиной серьезных хрони-

ческих болей, затрагивающей сотни миллионов людей 

во всем мире. Боли в спине являются 2-й ведущей 

причиной отпуска по болезни, что имеет огромное 

клиническое, социальное и экономическое значение 

для общества. Несмотря на это, данная патология 

не получает того внимания, которого заслуживает. 

Часто и врачи все списывают на остеохондроз 

и не удосужи ваются обратить свое внимание на другие 

возможные причины возникновения этих болевых 

синдромов. Проблемой неспецифической мышечно-

скелетной боли занимаются терапевты, неврологи, 

нейрохирур ги, ревматологи, ортопеды, мануальные 

терапевты, рефлексотерапевты, психотерапевты, фи-

зиотерапевты (С. Дж. Вест, 1999; А. Н. Вейн, 1999; 

В. А. Епифанов, 2004; Р. Каннер, 2006; Ю. И. Колягин, 

2006). Жалобы больного являются лишь симптомом, 

а не основанием для диагноза. Боль может исходить 

из разных анатомических образований, может быть 

симптомом и следствием самых различных заболева-

ний. Проблема осложняется тем, что врачи не всегда 

обладают доскональными знаниями о функциональ-

ных особенностях позвоночника и мышечно-фасци-

альной системы, вследствие чего недооценивают роль 

функциональных нарушений опорно-двигательного 

аппарата в происхождении болевых синдромов, часто 

правильно не проводят дифференциальную диагнос-

тику. Во многих случаях внимание акцентируется 

на болевом синдроме, а важные для стратегии лечения 

пациента дисфункции опорно-двигательного апарата 

и причина этой дисфункции остаются вне внимания 

доктора. Это подтверждает наш пример.

Клинический случай. На консультацию на ка федру 

нервных болезней врачом поликлинники на правлен больной 

С., 46 лет, по поводу болей в спине. Больной на протяжении 

5 лет лечится амбулаторно с диагнозом: пояснично-крест-

цовый радикулит вследствие поясничного остеохондроза, 

осложненного грыжами межпозвонковых дисков L4–L5, 

L5–S1. Уже первое впечатление после того, как больной 

зашел в кабинет, насторожило: походка очень напомина ла 

«утиную». Пациент жаловался на боли в нижней части 

спины, слабость в ногах, нарушение походки, быструю 

утомляемость. С его слов, боль спины появилась 5 лет назад 

после физической работы. При нимал НПВП, витамины 

группы В. Состояние улуч шилось на некоторое время. 

При МРТ-обследовании диагностированы поясничный 

остеохондроз, грыжи межпозвонковых дисков L4–L5 5 мм, 

L5–S1 4,4 мм. Хотя боль утихла, но больной начал отме-

чать слабость в ногах, изменение походки. В последнее 

время при соединилась слабость в руках, хотя значительно 

мень ше, чем в ногах. При объективном осмотре: черепно-

мозговые нервы – без изменений. Мышечная сила снижена, 

больше в ногах, атрофии мышц тазового пояса и прокси-

мальных отде лов ног, меньше в мышцах плечевого пояса. 

Выявля ется мышечная гипотония, «разболтанность» су-

ставов, псевдогипертрофии икроножных мышц, затрудне-

но вставание из положения лежа – встает «лесенкой» 

с по мощью рук, выраженный лордоз в поясничной области 

и выпячивание живота вперед. Сухожильные рефлек сы 

на руках симметрично снижены, на ногах отсутс твуют. 

«Утиная» походка. Больной обследован. Болез неность 

при пальпации паравертебральных точек поясницы. Сим-

птом Ласега нерезко выражен справа. Результаты общих 

анализов крови, мочи – в норме. Уро вень КФК в крови по-

вышен 580 ЕД / л. Данные ЭМГ: мы шечный тип поражения. 
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Наследственный диагноз не отягощен. С учетом анамнеза 

болезни, клинической картины, данных клинических обсле-

дований больному поставлен диагноз: конечностно-поясная 

форма про грессирующей мышечной дистрофии типа Лей-

дена–Мебиуса. Болевой синдром расценен как неспецифи-

ческий на фоне основного заболевания.

Критериями диагноза при конечностно-поясной фор-

ме прогрессирующей мышечной дистрофии Лей дена – 

Мебиуса являются следующие: рецессивный, сцепленный 

с Х-хромосомой тип наследования, дебют заболевания 

в возрасте 20–60 лет, мышечная слабость и атрофии 

мышц тазового пояса, бедер, по мере про грессирования 

вовлечение мышц плечевого пояса, лопаток и верхних 

конечностей. Признаки мышечной дистрофии и денерва-

ционные изменения при биопсии скелетных мышц. Пер-

вично-мышечный характер из менений, выявленный 

при проведении ЭНМГ.

Выводы. Жалобы больного являются лишь симп-

томом, а не основанием для диагноза. Боль может 

исходить из разных анатомических образований. Врач 

должен обладать доскональными знаниями о функци-

ональных особенностях позвоночника и мышечной 

системы, качественно собрать анамнез и осмотреть 

больного. Во многих случаях внимание акцентируется 

на болевом синдроме, а важные для стратегии лечения 

пациента дисфункции опорно-двигательного аппара-

та, которые способны изменять восприятие боли 

и ухудшать качество жизни, упускаются.

Строение латеральной 

крыловидной мышцы у пациентов 

с мышечно-суставной дисфункцией 

височно-нижнечелюстных 

суставов по данным МРТ

А. В. Бутова, А. В. Силин, Т. М. Синицина
Северо-Западный государственный медицинский университет 

им. И. Мечникова, Санкт-Петербург

Цель исследования – изучение особенностей 

строе ния латеральной крыловидной мышцы (ЛКМ) 

и влияния изменений ее структуры на развитие 

мышечно-сустав ной дисфункции (МСД) височно-

нижнечелюстных суставов (ВНЧС).

Материалы и методы. Обследованы 40 пациентов 

в возрасте от 18 до 45 лет с клиническими признаками 

МСД ВНЧС (основная группа) и 10 пациентов без при-

знаков МСД (контроль ная группа). Клиническое об-

следование включало: внешний осмотр, пальпацию 

жевательных мышц, из мерение амплитуды и траекто-

рии движения нижней челюсти, аускультацию ВНЧС. 

МРТ ВНЧС выполня ли на аппарате с индукцией поля 

1,5 Тл (GE) с обеих сторон в кососагиттальной и косо-

корональной плос костях с использованием импульс-

ных последователь ностей (ИП) PD и GE в положении 

закрытого и от крытого рта, с расширением зоны ска-

нирования в вентральном направлении. Толщина сре-

за – 2 мм, интервал – 0 мм.

Результаты. При МРТ в основной груп пе были 

обнаружены единичные (1–3) у 9 (22,5 %) пациентов 

и множественные ( 4) у 31 (77,5 %) больного локаль-

ные участки (ЛУ) с гипо интенсивным МР-сигналом 

при использовании импульсных последователь ностей 

PD и GE диамет ром 1,0–3,0 мм по ходу мышечных 

волокон ЛКМ в середине мышечного брюшка и в об-

ласти сухожиль но-мышечного перехода. Все пациенты 

основной группы отмечали болезненность при паль-

пации ЛКМ и уменьшение амплитуды движения в су-

ставах. Выяв ленные ЛУ подтверждены на томографе 

с мощностью 3 Тл. При многослойной СКТ плотность 

выявленных при МРТ участков составляла 80–83 HU, 

плотность интактной мышеч ной ткани – 60–65 HU. 

Количество ЛУ преобладало в ЛКМ с противополож-

ной от направления девиации стороны у 23 из 28 

(82 %) пациентов с девиацией ниж ней челюсти. Нали-

чие ЛУ в ЛКМ сочеталось с дисло кацией суставного 

диска у 36 из 37 (97 %) пациентов. ЛУ в верхней пор-

ции ЛКМ обнаружены у 31 из 40 (77,3 %) пациентов 

с наличием щелчков в ВНЧС. Изменения в мышцах 

сочетались с остеоартрозом в 61 % случаев. При этом 

зависимости между степенью выраженности остеоар-

троза и количеством ЛУ в мышцах выявлено не было. 

Следует обратить внимание, что у 70 % паци ентов 

контрольной группы обнаружены ЛУ, однако единич-

ные и только в области сухо жильно-мышечного пере-

хода. При отсутствии клини ческой симптоматики 

подобные изменения расценены как доклиническая 

стадия.

Заключение. МРТ позволяет оценить мышечную 

структуру. Визуализировано 3 варианта строения 

ЛКМ. Дисфункция ЛКМ, а именно ее гипертонус, 

может привести к следующим патологическим состо-

яниям: уменьшению объема движений в суставе, 

девиации нижней челюсти, смещению суставной 

головки, передней дислокации суставного диска 

с последующим появлением щелчков в ВНЧС. По-

лученные с помощью МРТ дан ные о локализации, 

количестве и интенсивности из менений в исследуе-

мой мышце, возможность оценить морфофункцио-

нальные изменения элементов сустава и их внутри-

суставные соотношения позволяют опре делить 

причину клинических нарушений, прогноз и даль-

нейшую тактику лечения заболевания.
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