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Глава 1

ТАКТИКА ВРАЧА-НЕВРОЛОГА 
ПРИ ОКАЗАНИИ МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ 
ПО ПОВОДУ ЗАБОЛЕВАНИЯ

1.1. БЛЕФАРОСПАЗМ

КРАТКАЯ ИНФОРМАЦИЯ

Блефароспазм — фокальная дистония с началом во взрослом возрасте, харак-
теризующаяся прогрессирующей, как правило, симметричной гиперактивно-
стью мышц, окружающих глаз (в первую очередь m. orbicularis oculi, m. procerus 
и m. corrugator supercilii). Распространенность блефароспазма в общей популяции 
составляет около 5 человек на 100 000 населения.

КОД ПО МКБ-10
G24.5 Блефароспазм.

КЛАССИФИКАЦИЯ
I. По механизму развития:

 • первичный;
 • вторичный (при других заболеваниях).

II. По клиническим проявлениям:
 • классический блефароспазм (с симптомом Шарко — см. далее);
 • претарзальный блефароспазм;
 • дрожание век.

ПРИМЕР ФОРМУЛИРОВКИ ДИАГНОЗА
Первичный блефароспазм.

 ДИАГНОСТИКА

Диагностика блефароспазма включает тщательный сбор и анализ жалоб 
и анамнеза пациента в сочетании с выявлением характерных клинических осо-
бенностей блефароспазма.
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Раздел Описание

Жалобы Симптом «песка в глазу» перед началом спазма мышцы m. orbicularis oculi
Сухость глаза
Вынужденное частое моргание
Непроизвольное закрывание глаз

Возраст 
 дебюта

Средний возраст развития 63 года, чаще страдают женщины

Течение 
 болезни

Постепенное развитие
Блефароспазм может начинаться с возникновения ощущения сухости глаза 
с последующим присоединением усиленного моргания. При прогрессирова-
нии время смыкания век увеличивается, что может затруднять повседневную 
активность. При ярком свете выраженность симптоматики может усиливать-
ся. При отсутствии лечения могут развиваться безболезненные контрактуры.
Дистония может вовлекать иные мышцы с появлением соответствующих жа-
лоб (преимущественно в оромандибулярной мускулатуре)

Примечание Следует уточнить в анамнезе наличие приема нейролептиков и других препа-
ратов, способных блокировать дофаминовые рецепторы

Клинические 
признаки

Наличие насильственного смыкания век и (или) непроизвольного крепкого 
зажмуривания

Блефароспазм может быть ассоциирован с «апраксией» открывания глаз 
(в большинстве случаев является дистонией претарзальной части круговой 
мышцы глаза) и дистонией в иных мышцах (оромандибулярная, краниоцер-
викальная мускулатура)

Симптом Шарко (насильственное опущение брови в связи с гиперактив-
ностью m. corrugator supercilii)

Возможно наличие корригирующих жестов, которые могут иметь различный 
характер: ношение темных очков, прикосновение к различным областям лица 
и пр.

У пациентов с блефароспазмом имеет место динамичность клинических 
проявлений : симптомы, как правило, наиболее выражены во время деятель-
ности, требующей нагрузки на зрение (при ходьбе, на улице), а также 
при эмоциональном напряжении, усталости, большом скоплении людей. 
Возможно уменьшение выраженности симптомов блефароспазма в необыч-
ной ситуации, например при визите к врачу. В таком случае целесообразно 
использовать провоцирующую пробу: пациента просят то сильно зажмури-
вать, то широко раскрывать глаза каждые 5 с

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНЫЙ ДИАГНОЗ

Диагноз Как дифференцировать

Парез мышцы, 
 поднимающей 
 верхнее веко

Игольчатая электромиография (ЭМГ) с круговой мышцы глаза

Миастения Декремент-тест с круговой мышцы глаза
Прозериновая проба
Анализ крови на антитела к холинорецепторам, анти-MUSK-антитела
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Диагноз Как дифференцировать

«Апраксия» 
 открывания глаз

Расстройство движения без развития пареза мышцы, часто ассоциирован-
ное с блефароспазмом. Характеризуется транзиторной невозможностью 
произвольного открывания глаз без выраженного усилия m. frontalis и при 
отсутствии выраженного сокращения круговой мышцы глаза

Невропатия 
 лицевого нерва

Клиническая картина, неврологический осмотр (в том числе обязательно 
наличие периферического пареза мимических мышц на пораженной поло-
вине лица)

Гемифациальный 
спазм

Непроизвольное эпизодическое тоническое или клоническое сокраще-
ние мышц лица в зоне иннервации лицевого нерва с одной стороны. При 
гемифациальном спазме бровь приподнимается вследствие активации 
лобной мышцы, в то время как при блефароспазме бровь уходит меди-
ально и книзу. Гемифациальный спазм связан с компрессией лицевого 
нерва из-за нейроваскулярного конфликта, опухоли мостомозжечкового 
угла или может развиваться как следствие невропатии лицевого нерва. 
Гемифациальный спазм часто начинается с век и в некоторых случаях рас-
пространяется на обе стороны. Как и блефароспазм, он более распростра-
нен среди пациентов старшего возраста и может усугубляться при стрессе. 
Дифференциальный диагноз такого редкого состояния, как билатераль-
ный гемифациальный спазм, с блефароспазмом может быть затруднен. 
Важным признаком является то, что билатеральный гемифациальный 
спазм чаще захватывает две стороны несинхронно

Синдром сухого 
глаза

Часто ошибочно диагностируется как первичный блефароспазм. При синдро-
ме сухого глаза наблюдаются усиленное моргание и непроизвольное смы-
кание век из-за активации роговичного рефлекса. Также пациенты с бле-
фароспазмом могут испытывать ощущение « песка в глазу», что  делает 
его похожим на синдром сухого глаза. Если причина данного состояния 
не ясна, эффект от препаратов искусственной слезы, теплых компрессов 
и закладывания мази под веко может служить диагностическим тестом 
для синдрома сухого глаза

Функциональный 
(психогенный) 
блефароспазм

Диагноз устанавливается ретроспективно на основании тщательного 
 совместного наблюдения невролога и психиатра

ПРИЧИНЫ ВТОРИЧНОГО БЛЕФАРОСПАЗМА
 • Тардивная (поздняя) дистония при приеме нейролептиков.
 • Поражение базальных ядер или ствола мозга воспалительного или сосу-
дистого характера.

 • Наследственные метаболические или нейродегенеративные заболевания 
(болезнь Вильсона, дофа- чувствительная дистония, болезнь Гентингтона, 
некоторые синдромы паркинсонизма).

РЕКОМЕНДОВАННЫЕ МЕТОДЫ ДИАГНОСТИКИ
 • Анализ сыворотки крови на медь, церулоплазмин.
 • Анализ содержания меди в суточной моче.
 • Осмотр у офтальмолога в щелевой лампе на предмет наличия кольца 
Кайзера– Флейшера.
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ОРИЕНТИРОВОЧНЫЕ СРОКИ ВРЕМЕННОЙ НЕТРУДОСПОСОБНОСТИ

Зависят от тяжести блефароспазма и степени ограничения функциональной 
активности.

КРИТЕРИИ ВЫЗДОРОВЛЕНИЯ

Стабилизация неврологической симптоматики.

 ОРГАНИЗАЦИЯ МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ

Медицинская помощь оказывается амбулаторно.

 РЕАБИЛИТАЦИЯ

Возможно некоторое облегчение симптомов при применении массажа или 
упражнений для лицевой мускулатуры.

 ДИСПАНСЕРНОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

Необходимо постоянное диспансерное наблюдение с целью коррекции тера-
пии и проведения инъекций ботулотоксина типа А каждые 3–4 мес.

 ЛЕЧЕНИЕ

Препаратом выбора является ботулотоксин типа А.

Разделы Описание

Дозы и способы 
 применения

Клинические дозы всех препаратов ботулотоксина типа А выражаются 
в единицах действия (ЕД) и не являются взаимозаменяемыми. Через 
несколько дней после инъекции блефароспазм уменьшается, однако 
повторные инъекции требуются через 3–4 мес. Препараты ботулоток-
сина типа А могут вводить только врачи, обладающие специальной 
подготовкой и опытом обращения с этой группой лекарств

Побочные реакции Птоз, распространение эффекта на прилежащие мышцы.
Аллергические реакции (крайне редко).
Боль и раздражение в месте инъекции.
Вегетативные побочные эффекты (синдром сухого глаза)

Возможные причины 
неэффективности 
ботулинотерапии

 • Неправильное место инъекции;
 • инъекция в неверную мышцу;
 • некорректная доза;
 • резистентность

В случае неэффективности возможна блефаропластика.
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Резистентность к ботулинотерапии

Препарат Доза, примечание

Пероральные препараты (дают непостоянный и невыраженный эффект у ограниченной груп-
пы пациентов, имеют слабую доказательную базу; ни один из препаратов не зарегистрирован 
по данному показанию)

Клоназепам Внутрь по 0,5–1 мг/сут с постепенным повыше-
нием до 6 мг/сут за 3 приема

Тригексифенидил Начальная доза составляет 0,5–1 мг/сут. Затем 
при необходимости через каждые 3–5 дней 
дозу постепенно повышают на 1–2 мг до дос-
тижения оптимального лечебного эффекта; 
кратность приема — 3 раза в сутки.
Максимальная доза — до 8 мг/сут. Не реко-
мендуется применение тригексифенидила 
у  пациентов с нарушением памяти

Баклофен 5 мг 3 раза в сутки с последующим увеличени-
ем дозы каждые 3 дня на 5 мг до достижения 
эффекта (не более 20–25 мг 3 раза в сутки). 
Дозу поднимают до появления терапевтического 
эффекта. Максимальная суточная доза 100 мг. 
Отменять постепенно (в течение 1–2 нед)

Клозапин 12,5–50 мг.
Контроль общего анализа крови

Тетрабеназин Начальная доза по 12,5 мг 1 раз в сутки с уве-
личением суточной дозы на 12,5 мг с шагом 
в 1 нед. Увеличение дозы следует проводить 
до положительного терапевтического эффекта 
либо появления нежелательных реакций.
Максимальная суточная доза: 100 мг.
Максимальная разовая доза: 37,5 мг
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 ПРИВЕРЖЕННОСТЬ ТЕРАПИИ

Соответствие поведения пациента рекомендациям врача, включая прием пре-
паратов, диету и/или изменение образа жизни.

• При адекватной терапии, как правило, благоприятный.

ПРОГНОЗ 
ЗАБОЛЕВАНИЯ

• Ботулотоксин является препаратом выбора для лечения блефароспазма. Его 
эффективность в расслаблении патологически сокращенных мышц не вызы-
вает сомнения.

• При эффективности препаратов необходим их регулярный прием для коррек-
ции симптомов блефароспазма.

• Развернутые речевые модули формирования привержен ности терапии 

ЦЕЛЬ ТЕРАПИИ — 
УМЕНЬШЕНИЕ 

ПАТОЛОГИЧЕСКОГО 
МЫШЕЧНОГО 
СОКРАЩЕНИЯ

• Терапия соответствует международным стандартам лечения блефароспазма.

• Несоблюдение указаний врача может привести к развитию ухудшения.КАЧЕСТВО 
ТЕРАПИИ

ПРИМЕНЯЕМЫЕ 
ЛЕКАРСТВЕННЫЕ 

ПРЕПАРАТЫ

• Все назначенные лекарственные препараты разрешены к медицинскому при-
менению в Российской Федерации.

• При назначении лечения врач учитывает эффективность препарата и возмож-
ные нежелательные реакции, в данном случае потенциальная польза от лече-
ния должна превышать потенциальные риски.
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1.2. БОКОВОЙ АМИОТРОФИЧЕСКИЙ СКЛЕРОЗ

КРАТКАЯ ИНФОРМАЦИЯ

Боковой амиотрофический склероз (БАС) — неуклонно прогрессирующее ней-
родегенеративное заболевание, обусловленное преимущественным поражением 
моторной коры, кортикоспинальных и кортиконуклеарных путей, а также пери-
ферических мотонейронов передних рогов спинного мозга и двигательных ядер 
ствола головного мозга, ответственных за произвольные движения.

КОД ПО МКБ-10
G12.2 Болезнь двигательного нейрона.

КЛАССИФИКАЦИЯ
 • Формы БАС:

 ‒ спорадическая форма: 90–95% случаев БАС:
 ✧ распространенность — 2–3 случая на 100 000 населения;
 ✧ возраст дебюта 40–60 лет;
 ✧ соотношение мужчин и женщин 1,6:1;

 ‒ семейная форма: 5–10% случаев БАС:
 ✧ возраст дебюта 45–50 лет;
 ✧ соотношение мужчин и женщин 1:1;

 ‒ ювенильная форма (мутации в гене ALS2) (дебют до 25 лет) и ранний дебют 
(начало в 25–45 лет);

 ‒ западно-тихоокеанская форма (БАС + паркинсонизм + деменция):
 ✧ распространенность: встречается в 100 раз чаще, чем спорадическая 
форма БАС;

 ✧ возраст дебюта: до 45 лет;
 ✧ соотношение мужчин и женщин 2:1.

 • Локализация дебюта:
 ‒ бульбарная: 30% случаев;
 ‒ шейно-грудная: 35% случаев;
 ‒ пояснично-крестцовая: 30% случаев;
 ‒ первично генерализованная;
 ‒ шейная с респираторным началом.

 • Степень вовлечения верхнего и нижнего мотонейронов:
 ‒ смешанный вариант: классический БАС — 80% случаев;
 ‒ пирамидный вариант: первичный боковой склероз (синдром Миллса) 
(окончательный диагноз первичного бокового склероза устанавливается 
при отсутствии признаков вовлечения нижнего мотонейрона через 4 года 
от начала заболевания) — 2–3% случаев;

 ‒ сегментарно-ядерный вариант и его крайнее проявление — прогрессиру-
ющая мышечная атрофия (5–15% случаев).
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 • Распространенность заболевания вдоль пирамидного тракта (изолированные 
формы болезни двигательного нейрона):

 ‒ прогрессирующий бульбарный паралич;
 ‒ синдром «свисающих рук»;
 ‒ синдром «свисающих ног»;
 ‒ форма с респираторным дебютом.

 • Скорость прогрессирования:
 ‒ быстрое прогрессирование (длительность жизни менее 2 лет от начала 
симптомов);

 ‒ медленное прогрессирование (длительность жизни более 10 лет от начала 
симптомов).

 • Стадии БАС:
 ‒ стадия 1 — вовлечение одного уровня пирамидного тракта;
 ‒ стадия 2 — вовлечение двух уровней пирамидного тракта;
 ‒ стадия 3 — вовлечение трех уровней пирамидного тракта;
 ‒ стадия 4а — наличие показаний к гастростоме (вне зависимости от нали-
чия гастростомы);

 ‒ стадия 4б — наличие показаний к неинвазивной вентиляции (вне зависи-
мости от наличия вентиляции).

ПРИМЕР ФОРМУЛИРОВКИ ДИАГНОЗА
БАС, бульбарная форма с формированием тетрапареза, дисфагии, дыхатель-

ных нарушений, стадия 4б.

 ДИАГНОСТИКА

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА
Клиническая картина и течение заболевания варьируют между пациентами.

Раздел Описание

Основные 
 диагностические 
признаки

 • Признаки поражения верхнего мотонейрона (клинически) и нижнего 
мотонейрона (клинически, нейрофизиологически);

 • вовлечение краниального, цервикального, грудного и люмбосакраль-
ного сегментов;

 • неуклонное прогрессирование

Критерии El Escorial Клинически достоверный БАС
 • Клинические признаки поражения верхнего и нижнего мотонейрона 

в трех сегментах.
Клинически вероятный БАС
 • Клинические признаки поражения верхнего и нижнего мотонейрона 

как минимум в двух сегментах.
 • Некоторые признаки поражения верхнего мотонейрона локализованы 

ростральнее по отношению к нижнему.
Клинически вероятный — лабораторно подтвержденный БАС
 • Клинические признаки поражения верхнего и нижнего мотонейрона 

в одном сегменте



17

Раздел Описание

 • или признаки поражения верхнего мотонейрона в одном сегменте 
и поражение нижнего мотонейрона, выявленное при игольчатой ЭМГ 
как минимум в двух регионах (денервационно-реиннервационный 
процесс с наличием потенциалов фасцикуляций), при условии исклю-
чения других диагнозов.

Клинически возможный БАС
 • Не удовлетворяются критерии для клинически вероятного — лабора-

торно подтвержденного БАС.
 • Клинические признаки поражения верхнего и нижнего мотонейрона 

в одном сегменте, или только признаки поражения верхнего мотоней-
рона в двух и более регионах, или признаки поражения верхнего мо-
тонейрона ростральнее признаков поражения нижнего мотонейрона

Основные жалобы  • Слабость в конечностях;
 • скованность;
 • неустойчивость при ходьбе;
 • болезненные мышечные спазмы;
 • трудности при вставании со стула и подъеме по лестнице;
 • свисающие стопы;
 • свисающая голова;
 • прогрессирующие трудности при поддержании позы;
 • мышечные атрофии;
 • подергивания в мышцах;
 • усиление поясничного лордоза;
 • нарушения дыхания;
 • поперхивание при приеме пищи;
 • замедление речи;
 • тихая речь с носовым оттенком;
 • частые падения;
 • слюнотечение

Признаки 
 поражения 
 верхнего 
 мотонейрона

 • Слабость;
 • спастичность;
 • гиперрефлексия или сохранные рефлексы;
 • наличие патологических рефлексов;
 • клонусы стоп

Клинические 
 признаки 
 поражения нижнего 
мотонейрона

 • Слабость;
 • атрофии;
 • фасцикуляции;
 • гипо-/арефлексия;
 • снижение мышечного тонуса

Клинические 
 признаки бульбар-
ного и псевдобуль-
барного синдромов

 • Дисфагия;
 • дизартрия;
 • дисфония;
 • назолалия;
 • слюнотечение;
 • повышение/понижение глоточного рефлекса;
 • насильственный плач и смех;
 • усиление нижнечелюстного рефлекса;
 • рефлексы орального автоматизма;
 • тризм;
 • ларингоспазм
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Раздел Описание

Не вовлекаются 
в патологический 
процесс

 • Нижние мотонейроны ядер черепных нервов III, IV, VI;
 • ядро Онуфа (передние рога S2–S4 сегментов — иннервация сфинкте-

ров мочевого пузыря и прямой кишки)

Дополнительно У части пациентов может присутствовать респираторная дисфункция 
(диспноэ, ортопноэ)
Лобно-височная деменция может предшествовать или проявляться по-
сле начала двигательных нарушений

ЛАБОРАТОРНАЯ И ИНСТРУМЕНТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА

Метод исследования Рекомендовано 
обязательное проведение

В определенных клинических 
случаях при необходимости

Анализ крови Общий анализ крови.
Скорость оседания эритроцитов.
С-реактивный белок.
Аланинаминотрансфераза, 
 аспартатаминотрансфераза, 
лактатдегидрогеназа.
Тиреотропный гормон, свобод-
ный тироксин, трийодтиронин.
Витамин В

12
, фолиевая кислота.

Электрофорез белков сыворотки.
Иммуноэлектрофорез белков 
сыворотки и мочи.
Креатинфосфокиназа.
Креатинин.
Электролиты (натрий, калий, 
хлор, кальций, фосфор).
Глюкоза.
Инфекционные маркеры [вирус 
иммунодефицита человека 
(ВИЧ) и сифилис]

Ангиотензинпревращающий 
фермент.
Лактат.
Гексозаминидаза А и В.
Антитела к GM-1 ганглиозиду.
Антинейрональные антитела.
Антитела к ганглиозидам.
Ревматоидный фактор, ANA, 
 антитела к ДНК.
Антитела к рецептору ацетилхо-
лина, анти-MUSK-антитела.
Анализ на боррелии.
Генетический анализ 
(SOD1, SMN, SBMA, TDP43, FUS, 
C9orf72).
Анализ насыщенных жирных 
кислот с очень длинными цепями 
(VLCFA).
Анализ на гормоны паращито-
видных желез

Нейрофизиологические 
методы

Игольчатая ЭМГ.
Стимуляционная электронейро-
миография

Транскраниальная магнитная 
стимуляция

Методы лучевой 
 диагностики

Нейровизуализация (МРТ, КТ 
головного и спинного мозга 
в зависимости от клинической 
картины).
Рентгенография органов грудной 
клетки

Маммография.
КТ грудной клетки
Проведение онкопоиска (КТ, 
 ультразвуковое исследование)

Ликвор Цитоз.
Цитология.
Общая концентрация белка 
(может быть отмечено умеренное 
повышение белка — менее 1 г/л).
Глюкоза.
Лактат в ликворе.
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Метод исследования Рекомендовано 
обязательное проведение

В определенных клинических 
случаях при необходимости

Электрофорез белка в ликворе, 
включая IgG-индекс.
Серологические тесты (боррелии, 
вирусы)

Анализ мочи Кадмий.
Свинец (в суточной моче).
Ртуть.
Марганец.
Иммуноэлектрофорез мочи

Биопсия (при наличии 
показаний)

Мышцы.
Нерва.
Лимфоузла.
Костного мозга

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНЫЙ ДИАГНОЗ БОЛЕЗНИ ДВИГАТЕЛЬНОГО НЕЙРОНА

ОРИЕНТИРОВОЧНЫЕ СРОКИ ВРЕМЕННОЙ НЕТРУДОСПОСОБНОСТИ

Рекомендуется прохождение медико-социальной экспертизы (МСЭ) с при-
своением соответствующей постоянной группы инвалидности с учетом не-
уклонного характера прогрессирования заболевания с момента установления 
диагноза.

Рекомендована оценка двигательной функции и повседневной активности, 
в том числе с привлечением МСЭ и социальных работников, с целью определе-
ния индивидуальной программы реабилитации и необходимых вспомогатель-
ных средств (кресло-каталка с типом привода и управления согласно нуждам 
пациента и его функциональному статусу, ходунки, трость, ходунки-ролляторы, 
функциональная кровать, противопролежневый матрас и т.д.).

КРИТЕРИИ ВЫЗДОРОВЛЕНИЯ

Заболевание является неуклонно прогрессирующим; цель лечения — наибо-
лее эффективный возможный контроль симптомов заболевания.
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 ОРГАНИЗАЦИЯ МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ

Медицинская помощь нередко оказывается амбулаторно.

Показания для плановой госпитализации 
в отделение многопрофильного 

стационара

Показания для плановой госпитализации 
в паллиативное отделение и в хоспис

 • Диагностический поиск.
 • Установка гастростомы.
 • Подбор параметров вентиляции легких.
 • Плановая установка трахеостомы.
 • Подбор симптоматической терапии при 

неэффективности терапии в амбулаторных 
условиях

 • Неэффективность контроля симптомов 
на любой стадии заболевания.

 • Социальные показания.
 • Терминальная стадия заболевания

При постановке диагноза БАС необходимо проинформировать терапевта 
и врача паллиативной помощи по месту жительства, врача лечебной физической 
культуры (ЛФК).

Рекомендован регулярный скрининг нутриционного статуса, при наличии 
показаний — коррекция пищевого рациона и проведение сипингового питания, 
решение вопроса об установке гастростомы (эндоскопически) или при невоз-
можности установки гастростомы — назогастрального зонда.

Рекомендован регулярный скрининг дыхательного статуса. При БАС суще-
ствует три подхода к устранению дыхательных нарушений:

1) респираторная поддержка;
2) лекарственная поддержка;
3) нелекарственные методы.
Респираторная поддержка в виде неинвазивной вентиляции легких — эффек-

тивный способ смягчения симптомов дыхательной недостаточности. Кроме 
того, при прогрессировании дыхательных расстройств или непереносимости 
неинвазивной вентиляции легких возможно использование инвазивной венти-
ляции легких. Однако универсального метода дыхательной поддержки, подхо-
дящего всем пациентам, не существует, и решение о степени такой поддержки, 
одно из самых трудных при БАС, необходимо принимать совместно с врачом 
и родственниками пациента. Более подробную информацию об этих двух мето-
дах можно найти на сайте http://als-info.ru.

Лекарственная поддержка направлена на устранение или уменьшение субъ-
ективных переживаний при чувстве нехватки воздуха (см. таблицу по немедика-
ментозным и медикаментозным методам лечения).

Описанные методы не противоречат друг другу, а в большинстве случаев осу-
ществляется их сочетание.

При БАС не рекомендовано использование кислорода из-за высокого риска 
развития остановки дыхания.
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 РЕАБИЛИТАЦИЯ

Физиотерапия, респираторная поддержка и организация жилого простран-
ства крайне важны для пациентов с БАС.

Также необходимо периодическое посещение диетолога для составления сба-
лансированной диеты и нутритивной поддержки, чтобы избежать чрезмерного 
снижения массы тела, постараться обеспечить поддержание мышечной силы 
(особенно у пациентов с нарушенным глотанием).

Рекомендованы занятия с логопедом и музыкальным терапевтом с целью про-
ведения комплекса упражнений для коррекции нарушений дыхания, глотания 
и речи.

По мере прогрессирования заболевания вовлекается дыхательная мускула-
тура. Неинвазивная вентиляция легких и дыхательная гимнастика могут значи-
тельно повысить качество и продолжительность жизни пациента.

Упражнения могут улучшить устойчивость, предотвратить формирование кон-
трактур, замедлить прогрессирование мышечной слабости и атрофии. Растяжка 
и укрепление мышц могут уменьшить спастичность, увеличить объем движений 
и улучшить кровообращение.

Использование тростей, ортезов, инвалидных кресел, устройств, генериру-
ющих речь, позволяет пациентам дольше оставаться относительно независи-
мыми.

 ДИСПАНСЕРНОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

У пациента должен быть доступ к терапевту, медицинской сестре, физическо-
му терапевту, эрготерапевту, врачу, обученному оценке респираторных функ-
ций и использованию вспомогательной вентиляции легких, логопеду, психологу, 
социальному работнику. Эти специалисты должны иметь возможность обмена 
информацией между собой для совместного с пациентом и его семьей принятия 
решений о проводимой терапии.

Необходимо постоянное наблюдение врача-невролога и врача паллиативной 
помощи как минимум каждые 3 мес.

Необходимо регулярно оценивать функцию дыхания (с использованием спиро-
метрии и неинвазивной пульсоксиметрии, анализа газов крови) и глотания 
для своевременного назначения неинвазивной вентиляции легких и установки 
 гастростомы.

ВАКЦИНАЦИЯ
Согласно приказу Минздрава России от 21.03.2014 №125н, лицам с хрони-

ческими заболеваниями показана вакцинация от гриппа, а взрослым из групп 
риска и лицам старше 60 лет, страдающим хроническими заболеваниями лег-
ких, — вакцинация от пневмококковой инфекции. Таким образом, больным 
БАС показана вакцинация от гриппа и пневмококковой инфекции.
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 ЛЕЧЕНИЕ

ФАРМАКОТЕРАПИЯ
В настоящее время существуют два препарата, которые применяются в не-

которых странах с целью замедления прогрессирования заболевания (рилузол 
и эдаравон), однако их доказательная база неоднозначна и они не зарегистри-
рованы к применению в Российской Федерации.

Подбор симптоматической терапии должен осуществляться мультидисципли-
нарной командой.

Одышка

Немедикаментозные методы: медитация, техники глубокого дыхания

Медикаментозные методы
Морфина сульфат 5–10 мг каждые 8 ч при необходимости

Лоразепам 0,5–4 мг 1–3 раза в сутки. Максимальная доза 10 мг

Практические рекомендации
 • Использование вентилятора.
 • Поддержание прохладной температуры в доме.
 • Приподнятый головной конец кровати.
 • Применение методов релаксации и психологической помощи.
 • Вибрационный массаж грудной клетки.
 • Ингаляции физиологического раствора с использованием небулайзера

Тревога

Немедикаментозные методы
 • Психологическая поддержка.
 • Психотерапия

Медикаментозные методы
Антидепрессанты группы селективных ингибиторов обратного захвата серотонина, трицикли-
ческие антидепрессанты

Лоразепам 0,5–4 мг 1–3 раза в сутки. Максимальная доза 10 мг

Крампи и фасцикуляции

Немедикаментозные методы
 • Позиционная терапия.
 • Растяжка.
 • Массаж.
 • Гидромассаж
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Медикаментозные методы

Карбамазепин Лечение начинают с малых доз (200 мг/сут), постепенно повышают 
с интервалом в 1 нед до адекватного ответа пациента. Суточную дозу 
принимают с едой в 3–4 приема (до 1600 мг/сут). Отменяют медленно

Фенитоин 100 мг 3–4 раза в сутки

Габапентин 300–2400 мг 3 приема. Максимальная разовая доза до 1200 мг. 
Стандартная схема применения — по 300 мг 3 раза в сутки внутрь

Запоры

Немедикаментозные методы: оценить и скорректировать потребление жидкости и пищевых 
волокон

Медикаментозные методы

Первая линия

Макрогол 10–20 г/сут, предпочтительно утром

Сеннозиды А и B Начальная доза — обычно 15 мг (1 таблетка), затем подбирают дози-
ровку в диапазоне от 1/2 до 2 таблеток; оптимальна наименьшая доза, 
необходимая для получения мягкого кала

Вторая линия

Бисакодил По 5–15 мг внутрь, 10–20 мг ректально

Магния цитрат 20–30 г растворить в воде, принимать внутрь

Практические рекомендации: настройте режим кормления через зонд или гастростому, если 
она применяется

Депрессия

Немедикаментозные методы: психотерапия, психологическая поддержка
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Медикаментозные методы
Сертралин 25–50 мг 1 раз в сутки утром или вечером; при отсутствии эффекта 

доза постепенно (в течение нескольких недель) увеличивается до мак-
симальной суточной дозы 200 мг (на 50 мг/нед)

Пароксетин 1 раз в сутки по 20–40 мг

Циталопрам Начальная доза составляет 10–20 мг/сут, при необходимости возмож-
но увеличение до 60 мг/сут. У пациентов старше 65 лет — 20 мг/сут, 
при необходимости возможно увеличение до 40 мг/сут

Эсциталопрам Разовая доза — 10–20 мг/сут. Максимальная суточная доза — 20 мг. 
Для пациентов старше 65 лет рекомендуемая доза — 5 мг/сут, макси-
мальная суточная доза — 10 мг

Флуоксетин Начальная доза — 20 мг 1 раз в сутки в первой половине дня; при 
необходимости доза может быть увеличена через 3–4 нед. Частота 
приема — 2–3 раза в сутки.
Максимальная суточная доза при приеме внутрь для взрослых состав-
ляет 60 мг

Практические рекомендации: выберите антидепрессант в соответствии со спектром побочных 
эффектов

Сухость во рту, вязкость слюны
Немедикаментозные методы: применение откашливателей, вибромассажеров для грудной 
клетки, снижение потребления молочных продуктов

Медикаментозные методы
Гвайфенезин Внутрь по 100–200 мг 3–4 раза в сутки

Карбоцистеин Взрослым — по 2 капсулы или по 15 мл (3 чайных ложки) 5% сиропа 
3 раза в сутки

Раннее насыщение
Медикаментозные методы
Метоклопрамид Внутрь по 5–10 мг 3–4 раза в сутки, запивая водой

Практические рекомендации: частое питание маленькими порциями
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Бессонница

Немедикаментозные методы: гигиена сна

Амитриптилин 10–150 мг

Тразодон 100 мг, принимается однократно перед сном после еды. На четвертый 
день можно увеличить дозу до 150 мг. Дальнейшее повышение дозы 
с целью достижения оптимального терапевтического эффекта долж-
но производиться на 50 мг/сут каждые 3–4 дня (до 450 мг)

Дифенгидрамин 25–100 мг

Лоразепам 0,5–2,5 мг на ночь

Практические рекомендации: тщательное обследование на предмет дыхательной недостаточ-
ности и боли. Выявление типа нарушений сна

Подергивание или спазм языка

Немедикаментозные методы: растяжка

Клоназепам 0,5 мг 3 раза в сутки при необходимости

Лоразепам 0,5 мг 3–4 раза в сутки

Диазепам 2,5–5 мг 3 раза в сутки при необходимости

Ботулинический 
нейротоксин типа А 
(инъекции)

Доза определяется в зависимости от мышц, в которые проводится 
инъекция, и применяемого препарата
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Ларингоспазм

Медикаментозные методы

Лоразепам 0,5–2 мг 2–3 раза в сутки

Рассказ о самопроизвольном окончании ларингоспазма. Выявление триггеров. Обучение 
 технике дыхания

Заложенность носа, стекание секрета по задней стенке глотки

Медикаментозные методы

Дифенгидрамин 50–100 мг

Будесонид 
(назальный спрей)

400 мкг/сут

Ипратропия бромид 
(назальный спрей)

По 2 дозы аэрозоля (40 мкг) 4 раза в сутки

Практические рекомендации: выявление аллергий

Боль

Немедикаментозные методы
 • Позиционная терапия.
 • Растяжка.
 • Массаж.
 • Медитация.
 • Иглоукалывание

Медикаментозные методы

Препараты из группы нестероидных противовоспалительных средств (НПВС)

Парацетамол Разовая доза 500 мг

Трамадол Доза подбирается индивидуально. Разовая доза при приеме внутрь — 
50 мг. Максимальная доза — 400 мг/сут
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Морфина сульфат Режим дозирования подбирают индивидуально. Средняя доза для 
 перорального применения взрослым — 10–100 мг 2 раза в сутки 
с перерывом в 12 ч

Псевдобульбарный аффект

Пароксетин 1 раз в сутки по 20–40 мг

Амитриптилин 10–150 мг на ночь

Рассмотрите использование селективных ингибиторов обратного захвата серотонина у пациен-
та с сопутствующей депрессией. Рассмотрите амитриптилин, если пациент страдает сиалореей 
или бессонницей

Сиалорея

Немедикаментозные методы: механическая или медикаментозная санация полости рта

Медикаментозные методы

Атропин 0,4 мг каждые 4–6 ч

Амитриптилин 10–150 мг на ночь

Гиосцина 
бутилбромид

10–20 мг 3–5 раз в сутки

Ботулинический 
нейротоксин типа А 
(инъекции)

Доза зависит от области, куда проводят инъекцию, и применяемого 
препарата

Спастичность

Немедикаментозные методы: растяжка, позиционная терапия, гидромассаж, массаж
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Медикаментозные методы

Баклофен 10–120 мг/сут

Тизанидин 2–24 мг/сут

Диазепам Начальная доза 5–10 мг, суточная — 5–20 мг

Габапентин 300–2400 мг/сут

Ботулинический 
нейротоксин типа А 
(инъекции)

Доза зависит от мышцы, в которую проводят инъекцию, и применяе-
мого препарата
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 ПРИВЕРЖЕННОСТЬ ТЕРАПИИ

Соответствие поведения пациента рекомендациям врача, включая прием пре-
паратов, диету и/или изменение образа жизни.

• Заболевание неуклонно прогрессирует, возможно лишь симптоматическое 
лечение.

ПРОГНОЗ 
ЗАБОЛЕВАНИЯ

• Патогенетическая терапия не разработана, но симптоматическое лечение мо-
жет значительно улучшить качество и продолжительность жизни.

• Развернутые речевые модули формирования привержен ности терапии 

ЦЕЛЬ ТЕРАПИИ — 
КОРРЕКЦИЯ 
СИМПТОМОВ 

И УЛУЧШЕНИЕ 
КАЧЕСТВА ЖИЗНИ 

ПРИ БАС

ПРИМЕНЯЕМЫЕ 
ЛЕКАРСТВЕННЫЕ 

ПРЕПАРАТЫ

• Все назначенные лекарственные препараты разрешены к медицинскому при-
менению в Российской Федерации.

• При назначении лечения врач учитывает эффективность препарата и возмож-
ные побочные эффекты, в данном случае потенциальная польза от лечения 
превышает вероятность побочных эффектов.

• Соблюдайте правила приема лекарственных препаратов.

• Не допускайте самолечения.
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