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Введение
Боковой амиотрофический склероз (БАС) – нейроде-

генеративное заболевание, характеризующееся пораже-
нием центральных и периферических мотонейронов (ЦМН, 
ПМН), прогрессирующим течением и неизбежным наступ-
лением терминальной дыхательной недостаточ ности. 

Эпидемиология
Заболеваемость БАС составляет 0,2–2,4 случая, а рас-

пространенность – 0,8–7,3 случая на 100 000 населения 
в год. Лишь 7% пациентов болеют дольше 5 лет, средняя 
продолжительность жизни составляет 2,5 года при буль-
барном дебюте БАС и 3,5 года – при спинальном дебюте 
[1]. В настоящем обзоре представлены данные о том, что 
мнение о продлении рилузолом жизни на 2–3 мес уходит 
в прошлое. Ниже приведено описание первых и после-
дующих исследований препарата, данных, полученных при 
анализе регистров пациентов с БАС, и показано продление 
жизни при его использовании на срок до 12–21 мес.

Классификации и естественный 
патоморфоз БАС
Боковой амиотрофический склероз является самой 

распространенной (80%) формой болезни двигательного 
нейрона (БДН). По классификациям A.J. Hudson, а также 
M. Swash, M. Schwartz к БДН помимо БАС относят прогрес-
сирующий бульбарный паралич (ПБП) – изолированное 
поражение бульбарных мотонейронов (МН) (9%), прогрес-
сирующую мышечную атрофию (ПМА) (8%) и первичный 
боковой склероз (ПБС) (2%) – медленно прогрессирующее 
поражение ПМН или ЦМН соответственно, а также псевдо-
бульбарный паралич – прогрессирующее поражение ЦМН, 
контролирующих бульбарные функции (<1%) [2, 3].

По данным ряда авторов, выделяют следующие дебю-
ты БАС: бульбарный, шейный, грудной, поясничный, диф-
фузный и респираторный [2, 4–6]. При бульбарном дебюте 
БАС заболевание начинается с дизартрии и только затем 
возникает дисфагия (обратная последовательность крайне 
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В обзоре обсуждаются клинические и электромиографические диагностические критерии бокового амиотрофиче-
ского склероза (БАС), модифицированные в последнее время, что позволяет ускорить диагностику болезни. Обсуж-
даются действующие классификации БАС, приведены последние данные о генетических маркерах БАС, концепции 
селективной уязвимости мотонейронов, целесообразности проведения клинических исследований у больных БАС с 
установленными генетическими механизмами болезни. Обсуждается целесообразность применения таких препара-
тов, как рилузол, зарегистрированный в России под торговым наименованием Теглютик, использования неинвазив-
ной и искусственной вентиляции легких, препаратов для коррекции фасцикуляций, спастичности, ортопедических 
устройств для коррекции двигательных нарушений, психотропных препаратов, методов коррекции слюнотечения. 
Приведен перечень медицинских учреждений России, где больным БАС может быть оказана комплексная медико-со-
циальная поддержка.
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редка), далее развивается смешанный гемипарез или па-
рапарез, а затем тетрапарез [3]. При шейном дебюте БАС 
симптомы начинаются с одной руки, затем возникают в 
другой, затем в ногах и/или присоединяются дыхатель-
ные и бульбарные нарушения. Возможен проксимальный 
шейный дебют (синдром Вюльпиана–Бернгардта) или же 
дистальный [2]. При грудном дебюте БАС, по M. Jokelainen, 
симптомы начинаются с одной руки, затем возникают в 
ноге на той же стороне, затем в противоположной ноге, 
затем в противоположной руке, а далее развиваются ды-
хательные и бульбарные расстройства [6]. При поясничном 
дебюте БАС симптомы начинаются с одной ноги, затем 
возникают в другой ноге, затем в руке на стороне дебюта, 
затем в другой руке, далее присоединяются дыхательные и 
бульбарные расстройства [2, 3]. Возможен проксимальный 
или же дистальный поясничный дебют. Диффузный дебют 
БАС – наиболее злокачественная форма болезни, при кото-
рой симптомы одновременно возникают на ≥2 уровнях, при 
этом до появления симптомов отмечаются резкое похуда-
ние, общая слабость, раннее развитие дыхательной недо-
статочности [2, 3]. Респираторный дебют БАС характеризу-
ется асимметричной атрофией верхнего плечевого пояса и 
ранним присоединением дыхательных расстройств [5].

Нами проводилось собственное исследование естест-
венного патоморфоза дебютов БАС у 147 больных. Так, при 
грудном дебюте БАС достоверно раньше наступала дис-
функция гомолатеральной ноги, чем контралатеральной 
руки (4,6 ± 2,1 и 11,8 ± 6,9 мес соответственно; р = 0,009) 
и гомолатеральной ноги при шейном дебюте БАС (4,6 ± 2,1 
и 10,7 ± 5,2 мес соответственно; р = 0,0001). При шейном 
дебюте БАС, напротив, достоверно раньше наступала дис-
функция контралатеральной руки, чем гомолатеральной 
ноги (4,7 ± 2,7 и 11,8 ± 6,9 мес соответственно; р = 0,003) 
и контралатеральной руки при грудном дебюте (4,7 ± 2,7 и 
10,7 ± 5,2 мес соответственно; р = 0,0001). Дыхательные на-
рушения наступали раньше при грудном, чем при шейном 
дебюте, однако различия не были достоверными (13,8 ± 6,4 
и 20,0 ± 4,8 мес соответственно; р = 0,7). Сроки наступле-
ния бульбарных нарушений при шейном и грудном дебютах 
достоверно не различались (13,0 ± 5,8 и 12,0 ± 5,5 мес соот-
ветственно; р = 0,66). Таким образом, была доказана право-
мерность выделения грудного дебюта БАС [6, 7].

По классификации О.А. Хондкариана выделяют буль-
барную, шейно-грудную, пояснично-крестцовую, гене-
рализованную и высокую формы БАС. Генерализованная 
форма соответствует диффузному дебюту БАС, а высо-
кая – псевдобульбарному параличу или ПБС. Грудной де-
бют БАС не выделяется. Такие формы БДН, как ПБП, ПМА, 
ПБС, в данной классификации не рассматриваются [8].

В то же время в классификации О.А. Хондкариана 
преду смотрено подразделение БАС на варианты – клас-
сический, сегментарно-ядерный и пирамидный, чего не 
предусмотрено в зарубежной классификации. За рубежом 
существуют лишь условные термины “ПМА-вариант БАС” и 

“ПБС-вариант БАС”. Вместе с тем наряду с классическим 
вариантом БАС, при котором признаки поражения ЦМН и 
ПМН представлены равномерно, существуют сегментарно-
ядерный вариант БАС (дебюты различные), при котором 
отчетливо преобладают признаки поражения ПМН, и пира-
мидный вариант (дебюты различные), при котором отчет-
ливо преобладают признаки поражения ЦМН [8]. В связи с 
этим авторы рекомендуют пользоваться классификацией 
вариантов БАС по О.А. Хондкариану.

Клинико-электромиографические 
критерии диагностики БАС
В настоящее время рекомендовано использовать но-

вые диагностические критерии БАС (Gold Coast criteria), 
которые были предложены международной группой экс-
пертов в 2019 г. [9]. Первые критерии диагностики БАС 
были опубликованы в 1994 г. и пересмотрены в 2000 г. 
(Airlie House criteria) [10, 11]. Первоначальные критерии 
(El Escorial criteria) были основаны на определении по-
ражения ЦМН и ПМН в 4 отделах нервной системы (буль-
барный, шейный, грудной и пояснично-крестцовый) и 
включали 4 уровня диагноза: определенный, вероятный, 
возможный и предполагаемый БАС. Для повышения диа-
гностической чувст вительности пересмотренные Airlie 
House criteria включали категорию “вероятный лабора-
торно подтвержденный БАС”, которая позволяла исполь-
зовать электромиографию (ЭМГ) для диагностики БАС, и 
уровень диагноза “предполагаемый БАС” был исключен. 
В ЭМГ-признаках поражения нижнего МН в качестве до-
казательства признаков денервации учитывались потен-
циалы фибрилляции, положительные острые волны, но не 
учитывались потен циалы фасцикуляций. Потенциалы фас-
цикуляций как признак денервации при БАС были включе-
ны в диагностические критерии Awaji criteria в 2006 г. [12]. 
В данных критериях также исключили уровень диагноза 
“вероятный лабораторно подтвержденный БАС”. В ис-
следованиях было показано, что критерии имеют огра-
ниченную чувствительность для диагностики, являются 
сложными и плохо коррелируют с течением и прогнозом 
заболевания [12–14]. В связи с этим были предложены но-
вые критерии диагностики – Gold Coast criteria, из которых 
были исключены уровни диагноза (таблица) [9, 15]. Новые 
критерии предназначены как для клинической практики, 
так и для исследовательских целей в отличие от предыду-
щих критериев диагностики БАС. Также группой экспертов 
было отмечено, что новые потенциальные биомаркеры 
субклинического поражения МН, такие как концентрация 
нейрофиламентов в крови, транскраниальная магнитная 
стимуляция, ультразвуковое выявление мышечных по-
дергиваний, являются дополнительными признаками по-
ражения МН, однако в текущие критерии вышеуказанные 
методы диагностики не были включены [9].

Представляется целесообразным пользоваться имен-
но диагностическими критериями БАС (достоверный, ве-
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роятный) и не использовать расхожий в отечественной 
неврологической практике термин “синдром БАС”, кото-
рый может вызывать фобию БАС [16].

При БАС не встречаются глазодвигательные наруше-
ния (за исключением редкой апраксии закрывания глаз) 
и пролежни. Крайне редко возможны тазовые расстрой-
ства. Обычно они являются вторичными и связаны со 
слабостью или спастичностью мышц тазового дна. Чувст-
вительные расстройства при БАС являются сопутствую-
щими или связаны с нарушением кровоснабжения грубо 
атрофированных конечностей. Когнитивные нарушения 
(КН) более не являются отрицательным критерием диа-
гностики БАС [1, 7].

Больным БАС показано проведение нейровизуализа-
ции (магнитно-резонансной томографии, МРТ) в проекции 
места дебюта заболевания и на соседнем (ростральном 
или вышележащем) уровне (например, шейного отдела и 
головного мозга при шейном дебюте или грудного и шей-
ного отделов спинного мозга при поясничном дебюте) для 
исключения очаговых поражений спинного и головного 
мозга, которые могли бы вызвать симптомы, напоминаю-
щие БАС. Показана МРТ грудного, но не пояснично-крест-
цового отдела позвоночника и спинного мозга, который 
заканчивается на уровне ТXII. В ряде случаев при БАС выяв-
ляется валлеровская дегенерация пирамидных трактов на 
уровне головного мозга (гиперинтенсивность в семиоваль-
ных центрах в режиме Т2) [1, 7].

Больным БАС показано проведение транскраниальной 
магнитной стимуляции, которая позволяет выявить уве-
личение времени центрального моторного проведения по 
кортико-люмбальным и/или кортико-цервикальным пира-
мидным трактам, а также снижение возбудимости мотор-
ной коры [1, 7].

Больным семейным БАС может быть проведено иссле-
дование каузативных генов БАС (см. ниже) [1, 7].

На развернутой стадии БАС информативной является 
спирография, позволяющая выявлять нарушения венти-
ляционной функции легких по рестриктивному типу. При 
бульбарном БАС из-за пареза круговой мышцы рта спиро-
графия с трубкой невыполнима, необходима масочная спи-
рография, велоэргоспирометрия [1, 7].

При БАС также выявляются атрофия языка и повыше-
ние сигнала от него в режиме Т1, в большей степени при 
бульбарном дебюте. С учетом отсутствия спонтанной ак-
тивности на ЭМГ на начальной стадии бульбарного дебю-
та БАС или при ПБП, данный признак является важным в 
диагностике БАС. При исследовании мышц в Т1- и STIR-по-
следовательностях выявляется диффузное легкое повы-
шение сигнала от мышц, что служит признаком денерваци-
онной атрофии, однако это часто отсутствует в самом на-
чале заболевания, но может быть использовано, например, 
для дифференциальной диагностики БАС и полимиозита 
на развернутой стадии болезни [17, 18].

Патогенез БАС
Методом макро-ЭМГ было установлено, что при БАС 

в непораженных мышцах выявляются изменения, которые 
указывают на длительно существующую перестройку дви-
гательных единиц. Это свидетельствует о том, что началу 
заболевания предшествует доклиническая стадия, дли-
тельность которой точно не известна. На этой стадии по-
гибает 50–80% МН [19]. Собственно, клиническая картина 
БАС отражает гибель 20% наиболее устойчивых к процессу 
дегенерации МН. Именно поэтому заболевание неизле-
чимо. Ни один метод лечения не может восстановить 80% 
погибших МН. До 2014 г. при БАС проведено около 80 кли-
нических исследований (КИ) различных препаратов [1, 7]. 
Все они дали отрицательный результат, за исключением 
исследований рилузола, относительно которого было уста-
новлено, что он замедляет течение болезни. С 2014 г. в Ев-
ропе используется суспензия рилузола для приема внутрь 
(Теглютик), зарегистрированная в России в 2024 г. [20]. 

•   Прогрессирующее нарушение двигательных функций, 
подтвержденное данными анамнеза или повторной 
клинической оценкой, которому предшествует отсутствие 
нарушений движений

И
•   Признаки поражения ЦМН* и ПМН** в ≥1 отделе***,  

при этом:
– поражение ЦМН и ПМН отмечается в одном и том же 
отделе, если поражен только один отдел; 
– или признаки поражения ПМН в ≥2 отделах
И
•   Дополнительные методы# исследования исключают другие 

заболевания
*  К признакам поражения ЦМН относится как минимум 1 из сле-

дую щих: 1) повышение сухожильных рефлексов, включая на ли-
чие рефлекса в клинически слабой и атрофированной мышце 
или распространение вызывания рефлекса на соседние 
мышцы; 2) наличие патологических рефлексов, включая реф-
лек сы Гоффмана, Бабинского, перекрестный аддукторный 
реф лекс или хоботковый рефлекс; 3) повышение мышечного 
тонуса, зависящего от скорости движения (спастичности); 
4) замедленные, плохо координированные произвольные дви-
же ния, не связанные с поражением ПМН или признаками пар-
кин сонизма.

**  Признаки поражения ПМН в конкретной мышце должны быть 
подтверждены клиническими (мышечная слабость и атрофия 
мышцы) или ЭМГ-признаками (хронические нейрогенные 
изменения: увеличение длительности потенциалов двига-
тель  ных единиц и/или увеличение их амплитуды, а также по -
ли   фа  зия и нестабильность двигательных единиц (вспо мо га-
тельный, не обязательный критерий); признаки денерва ции: 
потенциалы фибрилляций, или положительные острые волны, 
или потен циа лы фасцикуляций).

***  Выделяют 4 отдела нервной системы тела: бульбарный, шей-
ный, грудной и пояснично-крестцовый. Для диагностики по-
ра жения ПМН в отделе требуются клинические или ЭМГ-при-
знаки поражения ПМН в 2 мышцах конечностей (шейный и 
пояснично-крестцовый отделы), иннервируемых разными ко -
реш  ками и нервами, или в 1 бульбарной мышце, или в 1 мышце 
грудного отдела.

#  Дополнительные исследования зависят от клинической кар-
тины и могут включать стимуляционную и игольчатую ЭМГ, 
маг нитно-резонансную томографию или другие способы ней-
ро визуализации, исследования крови или спинномозговой 
жидкости, а также другие методы, если это необходимо с кли-
ни ческой точки зрения.

Критерии диагностики БАС [15]
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Следует подчеркнуть, что КИ, которые проводились в по-
следние годы (олезоксим, декспрамипексол, цефтриак-
сон) и вызывали заметный ажиотаж среди больных БАС, 
дали отрицательные результаты [7]. С 2014 г. проведено 
несколько КИ, которые дали положительные результа-
ты (эдаравон и маситиниб), но следует отметить, что эти 
препараты изучались на фоне базового приема рилузола 
в контрольной и основной группах, так как использование 
групп плацебо в КИ при БАС считается неэтичным [21, 22]. 
Однако эти препараты приводили к незначительному за-
медлению прогрессирования БАС.

К настоящему времени открыто 50 генов, мутации 
в которых могут приводить к развитию БАС (ALS2, ANG, 
ANXA11, ARHGEF28, ATL1, ATXN2, BSCL2, C9orf72, CDH13, 
CHCHD10, CHMP2B, DCTN1, ERBB4, FIG4, FUS, GBE1, GRN, 
HEXA, HNRNPA1, HSPD1, KIAA0196, KIF5A, MAPT, MATR3, 
NEFY, OPTN, PFN1, PRF1, PRPN, PSEN1, PSEN2, REEP1, 
SIGMAR1, SETX, SLC52A2, SLC52A3, SOD1, SPAST, SPG11, 
SPG20, SQSTM1, TARDBP, TBK1, TFG, TREM2, TUBA4A, 
UBQLN2, VAPB, VCP) [23]. Это свидетельствует о генети-
ческой гетерогенности БАС и может быть причиной без-
успешности многих КИ, включавших объединенные группы 
больных с повреждением разных генов и различными па-
тогенетическими механизмами заболевания. При этом вы-
деляют генетический БАС (15%), при котором у пациентов 
обнаруживаются те или иные патогенные мутации при сек-
венировании генома, и негенетический БАС, при котором 
они не обнаруживаются (85%). К числу гипотез негенетиче-
ского БАС относятся гипотезы о роли человеческого эндо-
генного ретровируса K и бетаметиламиноаланина, токси-
на, выделяемого бактериями кишечника [24, 25].

Изложенное касается и эпидемиологических исследо-
ваний факторов риска БАС. Относительно таких факторов, 
как курение, употребление алкоголя, проживание в сель-
ской местности, контакт со свинцом, отсутствие кофе в 
рационе, занятия атлетическими видами спорта, механи-
ческая травма и т.д., достоверных данных не получено [26].

Значимую роль в понимании патогенеза БАС играет 
концепция селективной уязвимости МН. Полагают, что из-
бирательная гибель МН при БАС связана со следующими 
факторами: 1) МН являются самыми крупными клетками 
человеческого организма, конвергируют на себя огром-
ное количество сигналов (энергетическая уязвимость); 2) в 
связи с высокими энергозатратами МН нуждаются в облег-
ченном метаболизме кальция и экспрессируют мало каль-
цийсвязывающих белков, при этом в случае “сбоев” высок 
риск кальциевой токсичности; 3) МН экспрессируют мало 
AMPA-глутаматных (AMPA – α-амино-3-гидрокси-5-метил-
4-изоксазолпропионовая кислота) рецепторов, что делает 
их более восприимчивыми к глутаматной эксайтотоксично-
сти; 4) МН экспрессируют мало антиапоптотических фак-
торов, что делает их в большей степени подверженными 
апоптозу [27–29].

К общим патогенетическим механизмам развития 
БАС независимо от природы генетического дефекта от-
носят: 1) глутаматную эксайтотоксичность; 2) оксидантный 
стресс; 3) нарушения работы цитоскелета МН; 4) актива-
цию микроглии; 5) апоптоз; 6) нейровоспаление [1].

Если еще 15 лет назад наличие КН считалось отрица-
тельным диагностическим критерием БАС, то проведенные 
в последние годы исследования когнитивных функций у 
больных БАС показали, что КН встречаются у 25–40% боль-
ных БАС, при этом в 5–10% случаев у них развивается лоб-
но-височная деменция. Данные КН подразделяют на лобный 
(исполнительный и поведенческий), височный (дисфазиче-
ский или речевой) и смешанный варианты. При лобном ва-
рианте отмечаются апатоабулический синдром и агрессия, 
нарушение планирования и программирования действий, 
снижение бытовых навыков, ошибки в письме (параграфии), 
а при височном варианте – зрительно-пространственные 
нарушения и элементы семантической афазии [30].

Развитие лобно-височных КН, деменции при БАС свя-
зывают с мутациями в генах TDP-43, UBQLN2, C9orf72 [31]. 
Наличие эмоционально-волевых нарушений и КН, а также 
депрессии при БАС (в 30–50% случаев) приводит к несвое-
временному принятию больными решений относитель-
но методов лечения, направленных на продление жизни 
[32, 33].

Гетерогенность механизмов развития БАС должна 
вселять оптимизм. Возможно, состояние некоторых паци-
ентов можно улучшить. На это указывают случаи абортив-
ного БАС (начало БАС в среднем возрасте, прекращение 
симп томатики и последующее возобновление спустя бо-
лее 20 лет), случаи спонтанного замедления прогресси-
рования БАС [34]. Были открыты генетические механизмы 
детского бульбарного паралича, в том числе с глухотой 
(болезнь Фацио–Лонде, болезнь Виалетто–Ван Лэре). 
В основе этих заболеваний лежат дефекты генов SLC52A2 
и SLC52A1, кодирующих переносчики рибофлавина (ви-
тамина В2) hRFT3 и hRFT1. Длительная терапия высокими 
дозами рибофлавина на ранних стадиях привела к улучше-
нию и даже выздоровлению у всех 13 леченых детей [35]. 
Не исключено, что в основе определенных, пока не от-
крытых моногенных видов БАС лежат столь же “простые” 
дефекты, которые могут поддаваться лечению на ранней 
стадии при своевременном и длительном назначении за-
местительной терапии.

Подходы к патогенетической  
терапии БАС
Многим специалистам по БАС в настоящее время оче-

видно, что успешное лечение этого заболевания возможно 
лишь на доклинической стадии. Не исключено, что на этой 
стадии течение БАС может быть эффективно замедлено, 
приостановлено или остановлено. С этой целью в Универ-
ситете Майами и Университете Эмори (Атланта, США) с 
2005 г. проводилось исследование pre-fALS. В него были 
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включены здоровые добровольцы, родственники боль-
ных БАС, у которых были выявлены мутации гена SOD1, 
а с 2011 г. – с мутациями генов TDP-43 и FUS. Здоровые 
носители мутаций каузативных генов БАС проходили свое-
образную “диспансеризацию”. В частности, им проводи-
лись МР-спектроскопия головного мозга и эластометрия 
кожи, макро-ЭМГ. Исследователи надеются на изобрете-
ние в будущем такой методики нейровизуализации, которая 
позволит приблизительно оценивать количество МН в мо-
торной коре и, возможно, передних рогах спинного мозга, 
что позволяло бы диагностировать доклиническую стадию 
БАС и проводить патогенетически обоснованное лечение 
на этой стадии [36]. Не исключено, что будут обнаружены 
и суррогатные экстраневральные маркеры, позволяющие 
предполагать доклиническую стадию БАС. Это следует из 
данных об изменениях при БАС кожи (утолщение базаль-
ной мембраны вследствие гиперэкспрессии ламинина-1), 
тромбоцитов [37, 38]. К сожалению, финансирование этого 
исследования было прекращено, в частности потому, что 
здоровые родственники больных БАС в большинстве случа-
ев перестали соглашаться на генетическое обследование. 

К настоящему времени завершено КИ антисмысловых 
олигонуклеотидов к мутантному гену SOD1, вводимых ин-
тралюмбально пациентам с мутациями в гене SOD1 и уже 
развившимся БАС. Препарат характеризуется хорошей 
переносимостью. Этот метод лечения может быть приме-
нен в будущем и у носителей мутаций гена SOD1 в случае 
диагностики у них доклинической стадии заболевания [39]. 
В 2023 г. на основании данных этого исследования в США 
был зарегистрирован препарат тоферсен. 

Введение прогениторных стволовых клеток в шейное 
и/или поясничное утолщение спинного мозга привело к 
временному улучшению симптоматики (на 1 мес) лишь у 
1 из 18 пациентов, но потом у этого пациента заболева-
ние продолжило прогрессировать [40]. Результаты КИ по 
изуче нию гипербарической оксигенации при БАС были 
отрицательными [41]. В КИ по изучению аминокислот с 
разветвленной цепью (валин, лейцин, изолейцин) среди 
больных БАС, получавших указанные аминокислоты, было 
отмечено больше летальных исходов за период наблюде-
ния [42]. К сожалению, отдельные врачи продолжают реко-
мендовать эти методы в России.

Паллиативная терапия БАС
Методы лечения, замедляющие 
прогрессирование БАС
“Золотым стандартом” паллиативной терапии БАС яв-

ляется неинвазивная вентиляция легких (НВЛ). Показано, 
что больные БАС с форсированной жизненной емкостью 
легких (ФЖЕЛ) >65% жили в среднем на 11 мес дольше, 
чем больные БАС, которым НВЛ проводилась при ФЖЕЛ 
<65% [43]. При БАС имеет место вентиляционная дыха-
тельная недостаточность, поэтому важна именно величи-
на ФЖЕЛ, а не жизненной емкости легких, так как первый 
показатель отражает объем воздуха, который подвержен 

газообмену. Ранее было установлено, что НВЛ достоверно 
продлевает жизнь больным спинальным, но не бульбарным 
БАС [44]. Успех этого метода лечения напрямую зависит от 
сроков начала терапии и величины ФЖЕЛ. Пациент должен 
использовать прибор от 4 ч в сутки и спать с прибором. Это 
требует обучения. Кроме того, в процессе лечения необ-
ходим контроль врача. Следует 1 раз в 2–3 мес проводить 
больному спирографию, если она информативна, контро-
лировать время лечения с помощью специальной флеш-
карты прибора НВЛ и повышать давление вдоха и выдоха 
с разницей в 6 см вод. ст., как рекомендуется делать при 
лечении с помощью НВЛ у пациентов с нервно-мышечны-
ми заболеваниями. Показано, что при ФЖЕЛ 50–60% при-
способиться к НВЛ могут лишь 47% больных БАС со спи-
нальным дебютом и лишь 30% пациентов с бульбарным 
дебютом [45, 46]. В российском исследовании продолжи-
тельность жизни адаптированных к НВЛ больных была до-
стоверно выше, чем у неадаптированных [47].

Еще одним “золотым стандартом” лечения БАС явля-
ется препарат рилузол, зарегистрированный в России под 
торговым наименованием Теглютик в 2024 г. (суспензия 
для приема внутрь). Препарат обладает патогенетическим 
действием, поскольку уменьшает глутаматную эксайтоток-
сичность, ингибирует фосфодиэстеразы [48]. В последние 
годы появились данные исследований, что рилузол может 
замедлять прогрессирование БАС на 6–12 и 18 мес [49, 50]. 
Рилузол (Теглютик) – единственный препарат, включенный 
в клинические рекомендации Американского, Европей-
ского, Канадского обществ неврологов, и назначение его 
для замедления прогрессирования БАС имеет уровень 
доказательности А. Терапия препаратом рилузол должна 
начинаться сразу же после того, как установлен диагноз 
БАС [51–54]. Как уже указывалось выше, представление о 
том, что рилузол продлевает жизнь больным БАС всего на 
2–3 мес, уходит в прошлое. В первое рандомизированное 
двойное слепое плацебоконтролируемое исследование 
рилузола вошло 155 больных БАС, которых разделили на 
группы в зависимости от бульбарного или спинального де-
бюта заболевания. К концу года (периода лечения рилузо-
лом в дозе 100 мг/сут в 2 приема) в основной группе были 
живы 74% больных, тогда как в контрольной группе – всего 
54%. Это было статистически достоверно в большей степе-
ни для больных с бульбарным дебютом БАС. По истечении 
периода динамического наблюдения (573 дня) различия 
были достоверными в целом по группе и для больных БАС с 
бульбарным, но не со спинальным дебютом, при этом ско-
рость снижения мышечной силы была достоверно ниже в 
группе больных, получавших рилузол. Качество жизни, как 
и другие показатели, не различалось между группами. Сре-
ди побочных эффектов были выявлены астения, клинически 
незначимое повышение активности аминотрансфераз [55]. 
Затем было проведено второе исследование 3-й фазы, 
включавшее 959 больных БАС, в котором рилузол назнача-
ли в дозах 50, 100 или 200 мг/сут и критерием оценки яв-
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лялась продолжительность периода, пока у пациентов не 
возникнут показания для трахеостомии. Через 18 мес были 
живы 50% больных в группе плацебо и 57% больных в груп-
пе рилузола, при этом доза 100 мг была признана наиболее 
эффективной при минимальном количестве побочных эф-
фектов, а различий во вторичных критериях оценки (темпы 
снижения мышечной силы и т.д.) не было выявлено [56]. 
В третье исследование вошло 168 больных БАС, при этом 
критерии включения не соответствовали таковым в преды-
дущем исследовании. В течение 18 мес больные пожилого 
возраста (старше 70 лет) с далеко зашедшей стадией за-
болевания получали 100 мг/сут препарата. Различий в вы-
живаемости пациентов основной группы и группы плацебо 
не выявлено, однако исследование не имело достаточ-
ной статистической силы. В четвертом рандомизирован-
ном исследовании, проведенном в Японии и включавшем 
195 больных, были получены отрицательные результаты 
[57]. Препарат рекомендуется принимать, пока больной 
БАС способен к самообслуживанию, по 50 мг 2 раза в день 
до еды с интервалом 12 ч, при этом сохраненные речь и 
глотание при тетрапарезе тоже считаются элементами са-
мообслуживания. Препарат отменяют или не назначают: 
1) при выраженном тетрапарезе и бульбарных нарушени-
ях; 2) больным БАС, которым диагноз был поставлен более 
чем через 5 лет после начала заболевания; 3) при крайне 
быстром прогрессировании заболевания; 4) при наличии 
трахеостомии и искусственной вентиляции легких (ИВЛ); 
5) при печеночной и почечной недостаточности, повыше-
нии уровня аминотрансфераз более чем в 5 раз. Показано, 
что в некоторых случаях препарат может уменьшать выра-
женность фасцикуляций, крампи, спастичности, перепадов 
настроения. В 3–12% случаев рилузол вызывает чаще все-
го бессимптомное повышение уровня аминотрансфераз, 
редко – анорексию, диарею, крайне редко – повышение 
артериального давления, интерстициальную пневмонию, 
нейтропению и тромбоцитопению [58]. Препарат рилу-
зол (Теглютик) назначается в дозе 10 мл суспензии 2 раза 
в день вне зависимости от приема пищи под контролем 
уровня аминотрансфераз и общего анализа крови до на-
чала лечения, через 1 и 3 мес после начала терапии. Пре-
парат содержит 30% симетикон для профилактики гастро-
энтерологических побочных эффектов. Препарат не обла-
дает фетотоксичными, генотоксичными и канцерогенными 
эффектами. Также Теглютик можно вводить в гастростому 
у больных БАС с дисфагией. В США рилузол (Теглютик) по-
лучают 60% больных БАС, в Европе – до 95% [53, 54]. 

Препарат эдаравон является антиоксидантом японско-
го производства. Показано, что он в дозе 60 мг (40 мл) внут-
ривенно капельно в течение 14 дней в 1-й месяц и 10 дней 
в последующие 5 мес оказывает замедляющее действие 
на прогрессирование БАС. Применяется на начальных ста-
диях БАС. В КИ эффективность отмечена на фоне базовой 
терапии рилузолом. Необходимо мониторировать креати-

нин, артериальное давление, с осторожностью назначать 
препарат пациентам старше 70 лет [21].

Препарат маситиниб, назначаемый вместе с рилузо-
лом, является ингибитором тирозинкиназ и традиционно 
применялся в ветеринарной онкологии. При БАС назна-
чается в дозе 150 мг 2 раза в день. Клиническое исследо-
вание препарата проводилось на фоне базовой терапии 
рилузолом. Однако его применение ограничивается по-
бочными эффектами (тошнота, рвота, диарея, нефроток-
сичность) [22].

Тауроурсодезоксихолевая кислота, как показали КИ, 
также замедляет прогрессирование БАС [59]. Клиническое 
исследование проводилось на фоне базовой терапии рилу-
золом. Ее компоненты – урсодезоксихолевая кислота и тау-
рин – зарегистрированы и доступны в России, рекомендуе-
мая доза каждого из этих препаратов 500 мг 2 раза в день.

Коррекция двигательных нарушений
Коррекция двигательных нарушений при БАС проводит-

ся с помощью ортопедических устройств и двигательной 
реабилитации. Рекомендуется ходить с тростью, ходунками 
или перемещаться на коляске во избежание травм. Можно 
пользоваться вспомогательными устройствами в быту (ри-
чер (ухват), ложки и вилки с длинными и гибкими ручками, 
шины для улучшения разгибания кисти). При парезе разги-
бателей шеи рекомендуется головодержатель, и он обяза-
телен во время еды. Удобны стоподержатели в виде ремня, 
надеваемого на голеностопный сустав, с крючком для шну-
ровки обуви. При выраженном тетрапарезе рекомендуется 
электроподъемник. Для профилактики подвывиха головки 
плечевой кости показано ношение разгрузочной повязки 
для рук 3–5 ч в день. При развитии болевого синдрома в 
плечевых суставах применяют физиотерапию, компрессы 
с димексидом, новокаином, лидазой, вольтареном и гид-
рокортизоном, блокады с гормональными препаратами и 
местными анестетиками. Для профилактики флеботром-
бозов у пациентов с обездвиженностью, отеками стоп или 
кис тей рекомендуется эластичное бинтование конечно-
стей, малые дозы антикоагулянтов [1, 7, 51, 54].

Для коррекции спастичности применяются препараты, 
снижающие мышечный тонус (баклофен или тизанидин в 
терапевтических дозах на ночь). Возможно использование 
ботулотоксина (например, для расслабления сгибательной 
контрактуры кисти или локтя). Проводится лечебная гимна-
стика по 10–15 мин 3 раза в день. Для профилактики ларин-
госпазма применяют диазепам 5 мг на ночь [1, 7, 51, 54].

Фасцикуляции и крампи при БАС могут быть болезнен-
ными, нарушать сон. По мере течения болезни пациент 
замечает, что там, где первоначально имели место фасци-
куляции, затем развиваются парезы. Для уменьшения фас-
цикуляций рекомендуется Теглютик (рилузол), либо карба-
мазепин 100 мг 2 раза в день, либо окскарбазепин 150 мг 
2 раза в день [1, 7, 51, 53, 54].
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Коррекция эмоционально-волевых  
и психических нарушений
Примерно 50% больных БАС за рубежом наблюдаются 

психиатром в течение всего периода заболевания. Часто 
психотерапия и психофармакотерапия необходимы не толь-
ко больным БАС, но и их родственникам, на которых ложится 
основное бремя ухода. Возможно назначение антидепрес-
сантов, тимолептиков, снотворных, атипичных нейролепти-
ков. Несмотря на то что некоторые из этих лекарственных 
средств могут угнетать дыхание, приоритетом является 
улучшение качества жизни больных БАС, нормализация цик-
ла сна и бодрствования, коррекция настроения, усиление 
мотивации на участие в процессе лечения. Недопустимо, 
чтобы больной БАС “хорошо дышал”, но при этом мучился от 
бессонницы. У больных, получающих НВЛ, назначение пре-
паратов, которые улучшают качество жизни, но могут угне-
тать дыхание, тем более оправданно [33, 54, 60].

Для лечения лобно-височной деменции применяют те-
рапевтические дозы эсциталопрама или тразодона [61].

Коррекция бульбарных нарушений
При БАС возникает смешанная, вялая или спастическая 

дизартрия. Лечение дизартрии сводится к речевым реко-
мендациям, которые позволяют пациенту выстроить свою 
речь так, чтобы ему было проще говорить и чтобы его луч-
ше понимали собеседники. Можно использовать усилитель 
голоса, аппликации льда на язык. Если пациент не может 
разговаривать и писать, используется таблица с алфави-
том. Однако это самый сложный и “нетехнологичный” спо-
соб. Самым простым и “высокотехнологичным” способом 
нормализации общения больного БАС с окружающим ми-
ром является компьютерная система, с помощью которой 
пациент может набирать текст датчиками, установленными 
на глазные яблоки, а затем компьютер преобразует напи-
санное в синтетический голос [1, 7, 53, 54].

Наряду с нарушениями дыхания фатальным симпто-
мом БАС является нарушение глотания (дисфагия). Фа-
тальность этого симптома связана не с риском развития 
недостаточности питания, а с риском аспирации и аспира-
ционной пневмонии, которая является смертельной в 50% 
случаев. Нарушение автоматического глотания слюны при 
БАС приводит к слюнотечению, при этом возможна аспи-
рация собственной слюной, что делает коррекцию и этого 
симптома жизненно важным [62–65]. 

“Золотым стандартом” лечения нарушений глотания, 
профилактики аспирационной пневмонии и алиментарной 
недостаточности является гастростомия. При БАС пред-
почтительна чрескожная эндоскопическая гастростомия 
(ЧЭГ) в связи с простотой проведения и тем, что она мо-
жет быть выполнена под местной анестезией ротоглотки и 
передней брюшной стенки в месте пункции желудка. Пока-
зано, что ЧЭГ и энтеральное питание достоверно продле-
вают жизнь больным БАС (38 ± 17 мес в группе БАС с ЧЭГ 
и 30 ± 13 мес в группе БАС без ЧЭГ) [63]. Чрескожную эн-

доскопическую гастростомию желательно выполнять, пока 
ФЖЕЛ составляет >50%. В процессе операции эндоскопи-
чески раздувается желудок, что может уменьшить экскур-
сию диафрагмы во время операции и привести к послеопе-
рационным дыхательным расстройствам. Чрескожную эн-
доскопическую гастростомию безопаснее всего проводить 
на фоне интраоперационной НВЛ [1, 7, 51, 54]. Гастросто-
мия решает вопрос об энтеральном введении суспензии 
рилузола (Теглютик) у пациентов с дисфагией.

Объем энтерального питания рассчитывается по фор-
муле Харриса–Бенедикта, формуле действительного 
расхода энергии с учетом факторов активности, увечья 
и температуры по В.М. Луфту и соавт. [64]. Очень важно, 
чтобы энтеральная смесь соответствовала современным 
стандартам, предполагающим калорическую плотность не 
менее 1 ккал/мл, низкое содержание лактозы или ее от-
сутствие, соотношение килокалории : азот 130–180 : 1, ос-
молярность менее 300–340 мосмоль, отсутствие опасной 
стимуляции кишечной моторики, отсутствие генетически 
модифицированных компонентов [64]. 

Следует отметить, что в США на гастростомию согла-
шаются 75% больных БАС, а в Германии – 80%, в других 
странах процент отказов от гастростомии тем не менее до-
статочно высок [1, 51, 64, 65]. Установка назогастрального 
зонда не предохраняет от аспирации и снижает качество 
жизни больного БАС. Парентеральное питание растворами 
аминоплазмаля, липофундина, 5% глюкозы значительно 
дороже энтерального питания, должно проводиться в ус-
ловиях хотя бы дневного стационара, чревато флеботром-
бозами, энцефалопатией. Кроме того, для профилактики 
аспирационной пневмонии больным БАС показаны внутри-
венные инъекции антибиотиков цефалоспоринового ряда в 
течение 5 дней каждый месяц. Их назначение увеличивает 
продолжительность жизни при БАС [65]. Ранняя трахеосто-
мия при бульбарном БАС также, очевидно, является про-
филактической мерой против аспирации.

Коррекция слюнотечения важна не только в связи с не-
обходимостью уменьшения риска аспирации, но и в связи 
с тем, что слюнотечение значимо ухудшает качество жизни 
больных БАС (способность к общению и эмоциональное со-
стояние). Применяют амитриптилин в дозе от 25 до 100 мг 
на ночь [66]. Однако препарат противопоказан больным с 
глаукомой и аденомой предстательной железы, а в дозах 
свыше 37,5 мг часто вызывает холинолитические побочные 
эффекты, ухудшает когнитивные функции [67]. В качестве 
альтернативных средств или средств сопутствующей тера-
пии могут выступать глазные капли атропина 0,1 или 1,0% 
раствора, раствор атровента, пластырь скоподерм ТТС (не 
зарегистрирован в России) [68]. Однако системное введе-
ние атропиноподобных препаратов часто вызывает побоч-
ные эффекты со стороны сердечно-сосудистой системы и 
может ухудшать когнитивные функции [69, 70]. Безопасной 
и эффективной на определенной стадии болезни является 
комбинация амитриптилина и подкожной инъекции ботуло-
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токсина в дозе 250–500 ЕД [64, 65]. Еще одной альтернати-
вой является облучение слюнных желез однократно в дозе 
6–7 Гр [67]. 

Искусственная вентиляция легких
Больному БАС помимо озвучивания правильного диа-

гноза необходимо заранее сообщить, что болезнь укора-
чивает жизнь в связи с неизбежным развитием дыхатель-
ной недостаточности, но что искусственное продление 
жизни при БАС возможно путем трахеостомии и перевода 
на ИВЛ. Пока пациент может разговаривать и/или писать, 
необходимо выяснить, желает ли он быть переведенным 
на ИВЛ. В случае если пациент этого желает и указал ус-
ловия отключения от аппарата в будущем, семье больного 
необходимо получить рекомендацию невролога и пульмо-
нолога о переводе на ИВЛ, чтобы получить аппарат ИВЛ от 
государства, обратиться в профильную благотворительную 
организацию или приобрести прибор для использования 
на дому. Перевод на ИВЛ больных БАС в терминальном со-
стоянии в стационарах “по жизненным показаниям” или “по 
требованию родственников” без выяснения желания паци-
ента неэтичен [71]. 

Заключение
Следует отметить, что эффективное ведение больного 

БАС возможно лишь при участии не только невролога, но 
и смежных специалистов – специалиста по функциональ-
ной диагностике, психиатра, психотерапевта, пульмоно-
лога, эндоскопического хирурга, диетолога, логопеда, 
специалиста по лечебной физкультуре и физиотерапевта. 
В нашей стране такая практика в пределах одного лечеб-
ного учреждения отсутствует. В Российской Федерации 
зарегист рирован единственный препарат с международ-
ным непатентованным наименованием рилузол в лекарст-
венной форме суспензия для приема внутрь (Теглютик), в 
последние годы НВЛ и ИВЛ на льготных основаниях предо-
ставляются государством. Внедрение препарата Теглютик 
в неврологическую практику в России, вероятно, позволит 
увеличить продолжительность жизни больных БАС по ана-
логии с США, Канадой, европейскими странами, одновре-
менно продлив период, когда пациент еще может себя об-
служивать, в том числе при наличии бульбарных нарушений 
[51, 53, 54]. При этом может быть эффективна дуалистич-
ная комбинированная система помощи, предоставляемая 
частной клиникой, благотворительной организацией, по-
ликлиникой и центром социального обеспечения [71]. 

В последние годы в РФ появились организации и ле-
чебные учреждения, в основном частные, специалисты ко-
торых рекомендуют и практикуют различные методы лече-
ния БАС, предусмотренные международным стандартом. 
Это Благотворительный фонд помощи больным боковым 
амиотрофическим склерозом им. Нины Ивановны Левиц-
кой (Москва, директор Г.Н. Левицкий, http://alsportal.ru, ос-
нован в 2006 г.), “Клиника БС” (главный врач С.В. Царенко), 

проект помощи людям с БДН Марфо-Мариинского меди-
цинского центра “Милосердие” (начат в 2012 г.), ООО “Кли-
ника Глеба Левицкого” (Москва, главный врач Г.Н. Левиц-
кий, основана в 2013 г.) и фонд “Живи сейчас” (директор 
Н.В. Луговая, основан в 2015 г.). 

Конфликт интересов. Публикация подготовлена при 
поддержке компании “Италфармако”.
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Amyotrophic Lateral Sclerosis: Modern Concept  
of Diagnosis, Pathogenesis, and Treatment
G.N. Levitsky, E.A. Kovrazhkina, D.A. Degterev, O.V. Gilvanova,  
A.A. Poloiko, A.V. Petrokovskaya, and V.A. Mikhailova 

The review discusses clinical and electromyographic criteria of amyotrophic lateral sclerosis (ALS) that have been recently modified, allowing for 
acceleration of diagnosis. Current classifications of ALS are presented along with the latest data on genetic markers of ALS, concept of selective 
motoneuron vulnerability, and feasibility of clinical trials in ALS patients with identified genetic background. Feasibility of using riluzole, marketed 
in Russia under the brand name Teglyutik, non-invasive and invasive lung ventilation, medications for fasciculations and spasticity management, 
orthopedic facilities for motor dysfunction, psychotropic drugs, and methods of sialorrhea correction are mentioned. The register of Russian 
institutions where ALS patients may receive complex medical and social aid is adduced. 
Key words: amyotrophic lateral sclerosis, electromyography, riluzole, Teglyutik, non-invasive lung ventilation, sialorrhea.




