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Введение. Боковой амиотрофический склероз (БАС) – прогрессирующее нейродегенеративное заболевание, ко‑
торое вызывает паралич мышц из‑за дегенерации моторных нейронов. По имеющимся данным, заболеваемость 
БАС в разных регионах мира составляет от 0,6 до 3,8 случая на 100 тыс. населения в год. Данные, полученные  
в ходе изучения эпидемиологии БАС на региональном уровне, могут использоваться при планировании объема 
медицинских ресурсов, в частности для расчета необходимого респираторного оборудования и средств нутритив‑
ной поддержки.
Цель работы – клинико‑эпидемиологический анализ случаев БАС, зарегистрированных на территории Краснояр‑
ского края за период 2018–2022 гг.
Материалы и методы. Был проведен клинико‑эпидемиологический анализ случаев БАС, зарегистрированных  
в Красноярском крае с 2018 по 2022 г. Для этого использовались данные специализированного кабинета нервно‑
мышечной патологии КГБУЗ «Краевая клиническая больница» г. Красноярска и Красноярского краевого медицин‑
ского информационно‑аналитического центра. Верификация диагноза осуществлялась в соответствии с общепри‑
нятыми критериями El Escorial и Gold Coast. Функциональное состояние и степень неврологического дефицита 
оценивались с помощью шкалы ALS‑FRS‑R. 
Результаты. За период с 2018 по 2022 г. было зарегистрировано 78 случаев БАС. Заболеваемость составила  
0,54 случая на 100 тыс. населения в год. В 2022 г. показатель распространенности составил 1,16 случая на 100 тыс. на‑
селения. Сроки диагностики заболевания варьировали от 4 до 57 мес, среднее время установления диагноза составило 
17 мес. У большинства пациентов БАС был диагностирован при снижении оценки по шкале ALS‑FRS‑R на 7–11 баллов. 
Разделение пациентов на группы с быстрой, средней и медленной диагностикой коррелировало с ожидаемой про‑
должительностью жизни. Пациенты, у которых диагноз был установлен быстро, имеют более высокую скорость 
прогрессирования заболевания, что обусловливает низкую продолжительность жизни. 
Выводы. Создание специализированных приемов позволит улучшить диагностику и ведение пациентов с БАС  
и планировать затраты на паллиативную помощь. Растущая заболеваемость и выявляемость БАС подчеркивает не‑
обходимость разработки новых подходов к лечению и реабилитации больных БАС.

Ключевые слова: боковой амиотрофический склероз, эпидемиология, заболеваемость, продолжительность жизни, 
диагностика
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Background. Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a progressive neurodegenerative disease that causes paralysis  
of muscles due to degeneration of motor neurons. According to available data, the incidence of ALS in different regions 
of the world is from 0.6 to 3.8 per 100,000 population per year. Data obtained during the study of the epidemiology  
of ALS at the regional level can be used in planning medical resources, in particular, calculating the necessary respira‑
tory equipment and funds for nutritional support.
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Aim. Clinical and epidemiological analysis of ALS cases registered in the Krasnoyarsk region for the period 2018–2022.
Materials and methods. A clinical and epidemiological analysis of ALS cases registered in the Krasnoyarsk region from 2018 
to 2022 was conducted. To do this, we used data from the specialized office of neuromuscular pathology of the Regional 
Clinical Hospital in Krasnoyarsk and the Krasnoyarsk Regional Medical Information and Analytical Center. Diagnosis 
verification was carried out in accordance with the generally accepted El Escorial and Gold Coast criteria. The function‑
al state and degree of neurological deficit were assessed using the ALS‑FRS‑R scale.
Results. Over the period from 2018 to 2022, 78 cases of ALS were registered. The incidence rate was 0.54 cases per 
100,000 population per year. In 2022, the prevalence rate was 1.16 cases per 100 thousand population. The time from 
symptom onset to diagnosis of the disease ranged from 4 to 57 months, with the average time to diagnosis being 17 months. 
Most patients were diagnosed with ALS when their ALS‑FRS‑R score decreased by 7–11 points. The division of patients 
into groups of rapid, moderate, and slow diagnostic correlates with life expectancy. Patients who are diagnosed quickly 
have a higher rate of disease progression, which results in a low life expectancy.
Conclusion. The creation of specialized centers will improve the diagnosis and management of patients with ALS  
and plan the costs of palliative care. The increase in the incidence and detection of ALS emphasizes the need to devel‑
op new approaches to the treatment and rehabilitation of patients with ALS.
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Введение
Боковой амиотрофический склероз (БАС) – не-

уклонно прогрессирующее нейродегенеративное за-
болевание, обусловленное дегенерацией как верхних, 
так и нижних моторных нейронов, приводящее к про-
грессирующему параличу мышц, ответственных за про-
извольные движения. Хотя БАС встречается редко,  
он остается наиболее распространенным среди болез-
ней мотонейронов [1]. Ежегодно появляются новые 
данные о клеточных и молекулярных процессах, при-
водящих к БАС, однако его патогенез в настоящее вре-
мя остается малоизученным [2, 3]. Новые эпидемио-
логические данные могут помочь описать течение 
болезни и изучить ее потенциальные факторы риска, 
тем самым обеспечивая доказательную базу для буду-
щих исследований [4].

Многочисленные исследования демонстрируют ва-
риабельные показатели заболеваемости БАС в разных 
регионах мира: от 0,6 до 3,8 случая на 100 тыс. населения 
в год [4–12]. Наибольшая в XXI веке заболеваемость 
описана в Швеции и Шотландии, где она составляет  
3,8 случая на 100 тыс. населения [5]. Напротив, одни из 
самых низких показателей среди изученных регионов 
зарегистрированы в Китае и Канаде: 0,8 и 0,6 случая  
на 100 тыс. населения в год соответственно [10, 12]. 

В России эпидемиология БАС остается малоизучен-
ной, однако имеются данные об отдельных городах  
и регионах [13]. Согласно проведенному в 2015–2016 гг. 
эпидемиологическому исследованию в северной части 
Москвы, заболеваемость БАС составила 1,25 случая  
на 100 тыс. населения в год [14]. Исследователи из Яку-
тии подсчитали заболеваемость в 2005–2006 гг., и она 
составила 1,2 случая на 100 тыс. населения за 2 года [15]. 
О.И. Самошкина проводила исследование в Санкт-
Петербурге и Ленинградской области и сообщила  

о заболеваемости БАС, составляющей от 0,59 до 1,0 слу-
чая на 100 тыс. населения в год за период с 1992 по 2004 г. 
[16]. Е.В. Первушина и соавт. изучали клиническую 
характеристику БАС в Республике Башкортостан.  
За 3-летний период наблюдения – с 2012 по 2015 г. –  
в регионе было осмотрено 60 пациентов с БАС, что со-
ответствует показателю заболеваемости в этом регионе 
около 0,5 случая на 100 тыс. населения в год [17]. Таким 
образом, изучение клинико-эпидемиологических осо-
бенностей пациентов, проживающих в отдельных реги-
онах (субъектах) страны, является актуальным для 
полноценного представления об эпидемиологии БАС 
на территории Российской Федерации, а также позво-
ляет планировать затраты на ресурсы, необходимые для 
оказания медицинской помощи.

Цель настоящей работы – клинико-эпидемиологи-
ческий анализ случаев БАС, зарегистрированных на тер-
ритории Красноярского края за период 2018–2022 гг.

Материалы и методы
Нами проведен клинико-эпидемиологический ана-

лиз случаев БАС, зарегистрированных на территории 
Красноярского края за период 2018–2022 гг. Учету под-
лежали данные специализированного кабинета нервно-
мышечной патологии КГБУЗ «Краевая клиническая 
больница г. Красноярска» (ККБ) и Красноярского кра-
евого медицинского информационно-аналитического 
центра. Маршрутизация пациентов с БАС предполага-
ет наиболее полный охват всех новых случаев заболева-
емости в крае. При подозрении на БАС врачи-невроло-
ги Красноярского края и г. Красноярска направляют 
пациента в кабинет нервно-мышечной патологии ККБ 
с целью уточнения диагноза и решения вопроса о пред-
ставлении пациента на врачебную комиссию перед его 
освидетельствованием учреждением медико-социаль-
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ной экспертизы. Врачом кабинета нервно-мышечной 
патологии за анализируемый период и по настоящее 
время ведется учет и динамическое наблюдение паци-
ентов с БАС, проживающих на территории Краснояр-
ского края, анализируются данные медицинской до-
кументации, результаты опросов методом телефонного 
интервью пациентов и их родственников. Динамическое 
наблюдение с оценкой респираторного и нутритивного 
статусов осуществляется не реже 1 раза в 3 мес. Опреде-
ляются показания и противопоказания к проведению 
респираторной поддержки и установке перкутанной 
эндоскопической гастростомы. Для этого пациента го-
спитализируют в неврологическое отделение ККБ, где 
он находится в периоперационном периоде при со-
вместной курации неврологов, хирурга-эндоскописта 
и специалистов мультидисциплинарной бригады.  
В сложных диагностических случаях пациента отправ-
ляют на коллегиальный осмотр, организованный со-
трудниками кафедры нервных болезней, кафедры ме-
дицинской генетики и клинической нейрофизиологии, 
а также кафедры физической и реабилитационной ме-
дицины Красноярского государственного медицинско-
го университета.

Всем находящимся под наблюдением пациентам 
проводились оценка неврологического и общесомати-
ческого статуса, игольчатая электронейромиография 
(ЭНМГ), магнитно-резонансная томография головного 
мозга и пораженного сегмента спинного мозга, спиро-
метрия (в основном мундштучная, при необходимости – 
масочная), антропометрия (измерение роста, массы тела, 
охвата талии и бедер), лабораторные исследования (раз-
вернутый анализ крови, определение уровней креатин-
фосфокиназы, лактатдегидрогеназы, аланинаминотранс-
феразы, аспартатаминотрансферазы, креатинина, 
мочевины, общего белка, С-реактивного белка, ревма-
тоидного фактора, мочевой кислоты, антител к клеще-
вому энцефалиту и лайм-боррелиозу). Факультативно 
проводились дополнительные обследования: исследова-
ние антител к ацетилхолиновым рецепторам, исследова-
ние на антинейрональные антитела, анализ сухих капель 
крови на лизосомные заболевания, болезни накоплений 
и спинальную мышечную атрофию, стимуляционная 
ЭНМГ (с декремент- и инкремент-тестом), генетическое 
тестирование, онкопоиск, магнитно-резонансная томо-
графия или мультиспиральная компьютерная томография 
с контрастным усилением мягких тканей шеи, респира-
торный кардиомониторинг, рентгеноскопия пищевода, 
фиброгастродуоденоскопия.

Верификация диагноза осуществлялась по обще-
принятым пересмотренным критериям El Escorial,  
а также критериям Gold Coast от 2019 г. 

Согласно пересмотренным критериям El Escorial, 
диагноз «достоверный БАС» ставился при наличии при-
знаков поражения верхнего и нижнего мотонейрона  
на 3 уровнях из 4. Признаки смешанного пареза  
на 2 уровнях, а также периферического пареза на 1 уров-

не (расположенном рострально) позволяли установить 
диагноз «вероятный БАС». Если клинически выявлялся 
1 уровень поражения, но имелись специфические из-
менения по данным ЭНМГ на 2 других уровнях, ставил-
ся диагноз «вероятный, лабораторно подтвержденный 
БАС». Диагноз «возможный БАС» ставили при наличии 
признаков смешанного пареза на 1 уровне либо пери-
ферического пареза с подтверждением по данным 
ЭНМГ на 2 других уровнях [18, 19]. Критерии Gold Coast 
применялись в дополнение к критериям El Escorial  
в том случае, когда у пациента было зафиксировано 
прогрессирующее поражение нижнего мотонейрона  
на 2 уровнях и более, без признаков поражения верхне-
го мотонейрона, но при этом были исключены все 
остальные возможные причины периферического па-
реза [20]. В регистр вносили пациентов, относящихся к 
достоверным и вероятным. 

Функциональное состояние и степень неврологи-
ческого дефицита оценивались по шкале ALS-FRS-R 
(расширенная версия шкалы включает данные респи-
раторного статуса). 

Использовались методы описательной статистики, 
непараметрический критерий Краскела–Уоллиса для 
сравнительного анализа. Статистическая обработка 
была проведена с использованием программного обе-
спечения Statistica 13 версии.

Результаты
В кабинете нервно-мышечной патологии ККБ  

за 2018–2022 гг. было осмотрено 78 пациентов с впервые 
установленным диагнозом БАС, среди них 45 (57,7 %) 
мужчин и 33 (42,3 %) женщины. К концу указанного пе-
риода под наблюдением находилось 33 (42 %) пациента. 
За тот же период зафиксировано 45 (58 %) летальных 
исходов. В 2018 г. было выявлено 11 (14 %) новых случаев 
БАС, в 2019 г. – 16 (20,5 %). В 2020 и 2021 гг. имело место 
небольшое снижение, связанное с пандемией COVID-19: 
в этот период было диагностировано 15 (19,25 %) новых 
случаев заболевания в год. После стабилизации эпидемио-
логической ситуации отмечался рост выявляемости (за-
болеваемости), и в 2022 г. диагноз БАС был установлен  
в 21 (27 %) случае (рис. 1). 

Максимальная заболеваемость была зафиксирова-
на в 2022 г. и составила 0,73 случая на 100 тыс. населе-
ния (рис. 2). Таким образом, в период с 2018 по 2022 г. 
средний показатель заболеваемости составил 0,54 слу-
чая на 100 тыс. населения в год. Распространенность 
БАС за 2022 г. составила 1,16 случая на 100 тыс. насе-
ления.

В общей когорте больных преобладали мужчины; 
соотношение мужчин и женщин составило 1,36:1. 
Средний возраст (Ме [P25; P75]) на момент манифе-
стации заболевания составил 58 [49,8; 65,5] лет.

Боковой амиотрофический склероз является кли-
нически гетерогенным заболеванием. В Красноярском 
крае у больных отмечались следующие основные фор-
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мы БАС: бульбарная (23 (29 %) случая), шейно-грудная  
(38 (36 %) случаев) и пояснично-крестцовая (26 (33 %) 
случаев). Еще 1 случай был представлен редкой формой 
болезни мотонейрона – первичным боковым склерозом.  
На рис. 3 приведено число пациентов с разными формами 
заболевания с разделением по половому признаку.

Возраст на момент проявления первых симптомов 
заболевания пациентов с разными клиническими фор-
мами БАС приведен на рис. 4. Средний возраст манифе-
стации для бульбарной формы БАС составил 62,2 года, 
для шейно-грудной – 55,75, для пояснично-крестцо-
вой – 55,8. Статистически значимых возрастных от-
личий в группах с разной формой заболевания полу-
чено не было (тест Краскела–Уоллиса, p = 0,1946).

Важным вопросом при работе с пациентами с БАС 
является продолжительность периода от момента про-
явления первых симптомов до окончательного установ-

ления диагноза. F. Palese и соавт. в своей работе приводят 
данные о том, что период установления диагноза состав-
ляет от 10 до 16 мес [21]. Пациенты, проживающие на 
территории Красноярского края, получали свой диагноз 
в среднем за 17 мес. Мужчины получали диагноз за пе-
риод 16,5 мес, женщины – за период 17,3 мес, статисти-
чески значимых различий в сроках установления диа-
гноза в зависимости от пола получено не было (T-test  
p = 0,78, U-test p = 0,66). Медиана времени установления 
диагноза составила 12,5 [7,0; 24,75] мес. Минимальный 
срок, за который устанавливался диагноз, составил 4 мес, 
максимальный – 57 мес. 

Разделив пациентов по 25-му и 75-му перцентилю, 
можно выделить группы пациентов с быстрой (группа I), 
средней (группа II) и медленной (группа III) скоростью 
диагностики. В дальнейшем для изучения влияния 
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Рис. 1. Число пациентов с впервые выявленным боковым амиотрофи-
ческим склерозом

Fig. 1. Number of patients with newly diagnosed amyotrophic lateral sclerosis
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Рис. 3. Распределение мужчин и женщин по формам бокового амиотро-
фического склероза. «Б» – бульбарная; «ШГ» – шейно-грудная; «ПК» – 
пояснично-крестцовая; «ПБС» – первичный боковой склероз

Fig. 3. Distribution of men and women according to the forms of amyotroph-
ic lateral sclerosis. “B” – bulbar; “CT” – cervicothoracic; “LS” – lumbosa-
cral; “PLS” – primary lateral sclerosis

Мужчины / Men Женщины / Women

Риc. 2. Заболеваемость боковым амиотрофическим склерозом в Крас-
ноярском крае за период с 2019 по 2022 г. в расчете на 100 тыс. насе-
ления

Fig. 2. The incidence of amyotrophic lateral sclerosis in the Krasnoyarsk 
region for the period from 2019 to 2022 per 100 thousand population

Рис. 4. Возраст на момент манифестации заболевания в группах с раз-
ными формами бокового амиотрофического склероза. «Б» – бульбарная; 
«ШГ» – шейно-грудная; «ПК» – пояснично-крестцовая; «ПБС» – пер-
вичный боковой склероз

Fig. 4. Age at the time of disease manifestation in groups with different forms 
of amyotrophic lateral sclerosis. “B” – bulbar; “CT” – cervicothoracic; “LS” – 
lumbosacral; “PLS” – primary lateral sclerosis
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сроков диагностики на общую продолжительность 
жизни будут использованы данные об умерших паци-
ентах (n = 45). 

Быстрая скорость диагностики. В группу I вошли па-
циенты, которые получили свой диагноз быстрее всех, 
а именно за период <7 мес. В данной группе среднее 
время установления диагноза составило 5 мес,  
а средняя продолжительность жизни пациента после 
установления диагноза – 9 мес. В эту группу вошли  
10 пациентов, с преобладанием лиц мужского пола (со-
отношение мужчины/женщины составило 4:1). Группа 
I представлена 3 основными формами БАС: бульбарной 
(3 (30 %) cлучая), шейно-грудной (6 (60 %) случаев)  
и пояснично-крестцовой (1 (10 %) случай). Средняя про-
должительность жизни пациентов с быстро установлен-
ным диагнозом составила 13,6 мес. При бульбарной 
форме зарегистрирована самая низкая средняя продол-
жительность жизни, составившая 11 мес. У пациентов  
с шейно-грудной и пояснично-крестцовой формами 
БАС данный показатель равен 14 и 18 мес соответствен-
но. Данная группа статистически значимо отличалась  
от 2 других по срокам общей продолжительности жизни 
пациентов (тест Краскела–Уоллиса, p <0,001). Медиана 
возраста на момент манифестации заболевания – 59 [56; 
69] лет. Статистически значимой разницы в возрасте 
между группами не выявлено (p = 0,27). 

Для пациентов группы I была подсчитана сумма 
баллов по шкале ALS-FRS-R на момент установления 
диагноза. У 80 % пациентов диагноз был верифициро-
ван при показателях шкалы 35–42 балла. Медиана 
суммы баллов по шкале ALS-FRS-R на момент уста-
новления диагноза составила 37 [35,0; 38,75] баллов. 
Пациенты теряли по 1 баллу каждые 12 [11,0; 14,7] дней 
(p <0,005). Средняя сумма баллов на момент летально-
го исхода составила 18 [10,75; 21,5]. Динамика суммы 
баллов по шкале ALS-FRS-R для пациентов группы  
I представлена на рис. 5.

Помимо быстрой потери функционального стату-
са (нарастания неврологического дефицита), пациен-
ты из группы I очень быстро теряли в массе тела. Сред-
няя масса тела пациента на момент манифестации 
заболевания составила 89 [81; 92] кг. При этом стати-
стической разницы между группами в исходных пара-
метрах не выявлено (p = 0,7226). Средняя масса тела 
пациента на момент установления диагноза составила 
80 [75; 85] кг (p = 0,1252). Пациенты теряли 1 кг массы 
тела каждые 18 [14; 20] дней (p = 0,0003). Средняя мас-
са тела пациента на момент летального исхода соста-
вила 68 [52,5; 70,75] кг (p = 0,1269). 

Причины летального исхода в группе I: дыхательная 
недостаточность – 70 % (n = 7), острая коронарная 
смерть – 10 % (n = 1), суицид – 10 % (n = 1), сепсис – 
10 % (n = 1).

Поскольку в настоящее время не существует тера-
пии, способной радикально изменить «траекторию» 
болезни, на первый план выходят методы симптома-
тической терапии, в особенности респираторной  
и нутритивной поддержки [22]. В группе I имела место 
низкая частота полноценно оказанной паллиативной 
помощи. Двум (20 %) пациентам была установлена 
гастростома, еще 2 (20 %) пациентам проводилась ре-
спираторная поддержка. При более детальном рас-
смотрении кейсов оказалось, что в одном из случаев 
гастростома устанавливалась при жизненной емкости 
легких <50 %, что является ограничением к оператив-
ному вмешательству. Несвоевременная установка га-
стростомы спровоцировала ухудшение дыхательной 
функции, и период жизни пациента после операции 
составил всего месяц. Своевременно респираторную 
поддержку получил 1 (10 %) пациент, у которого дыха-
тельные нарушения были зафиксированы на ранних 
стадиях при ночной пульсоксиметрии. С учетом ис-
пользования неинвазивной искусственной вентиляции 
легких общая продолжительность жизни данного паци-

Рис. 5. Динамика суммы баллов по шкале ALS-FRS-R для пациентов с быстрой диагностикой (группа I)

Fig. 5. Dynamics of total scores on the ALS-FRS-R scale for patients with fast diagnosis (group I)
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ента составила 18 мес, однако он и его родственники 
отказались от проведения гастростомии, что затрудни-
ло коррекцию нутритивной недостаточности.

Средняя скорость диагностики. В группу II вошли  
25 пациентов, у которых период верификации диагноза 
составил от 7 до 25 мес включительно. Среди них нет 
полового преобладания (мужчин 13 (52 %), женщин  
12 (48 %)). Медиана возраста пациента на момент мани-
фестации заболевания составила 59 [55; 66] лет (p = 0,27), 
средний период диагностики – 14 мес (p <0,001), средняя 
продолжительность жизни пациента после установления 
диагноза – 17 мес (p = 0,08), медиана общей продолжитель-
ности жизни – 26 [21; 36] мес. В группе 11 (44 %) пациен-
тов с бульбарной формой заболевания, 3 (12 %) – с шейно-
грудной, 11 (44 %) – с пояснично-крестцовой. 
Продолжительность жизни была минимальной у па-
циентов с бульбарной формой и составила в среднем 
28 мес. 

Оценку по шкале ALS-FRS-R в диапазоне от 35 до 
43 баллов на момент установления диагноза имели 85 % 
пациентов. Медиана суммы баллов по шкале ALS-FRS-R 
на момент установления диагноза составила 41 [37,0; 
41,75] балл (p = 0,6272). Пациенты группы II теряли  
по 1 баллу каждые 28 [23,0; 34,2] дней, что значимо от-
личалось от групп I и III (p <0,005). Медиана оценки на 
момент летального исхода была меньше, чем у осталь-
ных групп, и составила 9 [8,0; 19,5] баллов (p = 0,2). 
Динамика суммы баллов для каждого пациента из груп-
пы II представлена на рис. 6.

Средняя масса тела пациента на момент манифеста-
ции заболевания в группе II составляла 84 [69; 92] кг  
(p = 0,7226), средняя масса тела на момент установле-

ния диагноза – 71 [60; 80] кг (p = 0,1252). Пациенты 
теряли 1 кг массы тела каждые 30,1 [23,1; 54,2] дня  
(p = 0,0003). Средняя масса тела пациента на момент 
летального исхода – 56,0 [46,3; 60,5] кг (p = 0,1269).

Своевременная и полноценная паллиативная по-
мощь пациентам из группы II оказана в большем чис-
ле случаев. Всего проведено 5 (20 %) гастростомий,  
5 (20 %) установок назогастрального зонда, 17 (68 %) 
пациентов получали специальное лечебное питание. 
На неинвазивной искусственной вентиляции легких 
находилось 4 (16 %) пациента, на инвазивной –  
6 (24 %). По структуре летальных исходов преобладали 
случаи дыхательной недостаточности – 56 % (n = 14), 
случаи сепсиса с развитием септического шока – 32 % 
(n = 8), а также случаи острой сердечной смерти – 12 % 
(n = 3). 

Медленная скорость диагностики. В группу III вош-
ли 10 пациентов со сроком диагностики от 26 до 57 мес 
включительно. Среднее время установления диагноза 
в данной группе составило 32 мес, а последующий пе-
риод жизни с уже установленным диагнозом – 17 мес. 
Группа представлена 7 мужчинами и 3 женщинами 
(соотношение мужчины/женщины – 2,3:1). Медиана 
возраста пациента на момент проявления первых кли-
нических симптомов составила 57 [49; 60] лет, что не 
имело статистически значимых отличий от такового 
показателя в остальных 2 группах. В группе III отсут-
ствовали пациенты с бульбарной формой БАС, однако 
шейно-грудная и пояснично-крестцовая формы были 
представлены в равном количестве – по 5 (50 %) слу-
чаев каждая. Общая продолжительность жизни паци-
ентов отличалась от таковой в остальных группах  

Рис. 6. Динамика суммы баллов по шкале ALS-FRS-R для пациентов со средней скоростью диагностики (группа II) 

Fig. 6. Dynamics of total scores on the ALS-FRS-R scale for patients with an intermediate diagnostic rate (group II)
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и составила 48 мес, причем как при шейно-грудной, 
так и при пояснично-крестцовой форме БАС.

Пациенты из группы III имели более пологий гра-
фик снижения функциональной активности, который 
мы фиксировали по шкале ALS-FRS-R. В среднем па-
циенты теряли по 1 баллу каждые 28 [23,0; 34,2] дней 
(p <0,005). При этом суммы баллов по шкале ALS-FRS-R 
на момент установления диагноза и на момент леталь-
ного исхода не отличались от таковых в остальных груп-
пах и составили 39 [30,0; 41,75] и 11 [9,25; 16,0] баллов 
соответственно. Рис. 7 демонстрирует динамику суммы 
баллов по шкале ALS-FRS-R для группы III.

В группе III пациенты также теряли в массе тела  
в период болезни, однако средняя скорость потери 

массы была гораздо ниже, чем в остальных группах,  
и составила 1 кг каждые 66 [45,7; 91,0] дней (p <0,001). 
Средние массы тела пациента на момент заболевания 
и на момент летального исхода статистически не от-
личались от таковых в других группах и составили  
83 [76,5; 91,5] и 58 [50; 69] кг соответственно. 

Среди пациентов данной группы только 1 (10 %) 
была установлена гастростома, 7 (70 %) пациентов из 
10 находились на высококалорийном (специализиро-
ванном) питании. Респираторную поддержку полу-
чили 5 (50 %) пациентов (неинвазивную – 2 пациента, 
инвазивную – 3).

Для большей наглядности все перечисленные па-
раметры для 3 групп приведены в таблице.

Сравнительная характеристика групп пациентов с разными периодами установления диагноза

Comparative characteristics of groups of patients with different periods of diagnosis

Показатель 
Parameter

Группа I  
«Высокая скорость 

диагностики» 
(4–6 мес) 

Group 1  
“Fast diagnostic rate”  

(4–6 months)

Группа II 
«Средняя скорость 

диагностики» 
(7–25 мес) 

Group II  
“Intermediate diagnostic 

rate” (7–25 months)

Группа III 
«Низкая скорость 

диагностики» 
(26–57 мес) 

Group III  
“Slow diagnostic 

rate” (26–57 months)

р

Средний срок установления диагноза, мес 
Average diagnosis time, months

5 14 32 <0,001

Возраст на момент манифестации заболе-
вания (Ме [P25; P75]), лет 
Age at the time of disease manifestation (Ме [P25; 
P75]), years

59 [56,0; 69,0] 59 [55,0; 66,0] 57 [49,0; 60,0] 0,27

Продолжительность жизни после установ-
ления диагноза, мес 
Life expectancy after diagnosis, months

9 17 17 0,08

Общая продолжительность жизни 
(Ме [P25; P75]), мес 
Total life expectancy (Ме [P25; P75]), months

13,5 [10,25; 15,75] 26 [21,0; 36,0] 48 [39,75; 53,25] <0,001

Рис. 7. Динамика суммы баллов по шкале ALS-FRS-R для пациентов с медленной диагностикой (группа III)

Fig. 7. Dynamics of total scores on the ALS-FRS-R scale for patients with slow diagnosis (group III)
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Обсуждение 
Проведенное исследование клинических и эпиде-

миологических особенностей БАС на территории Крас-
ноярского края позволяет дополнить общую картину 
заболеваемости и распространенности БАС в Россий-
ской Федерации. Заболеваемость БАС на территории 
Красноярского края в период с 2018 по 2022 г. состави-
ла 0,54 случая на 100 тыс. населения в год, распростра-
ненность БАС в 2022 г. – 1,16 случая на 100 тыс. населе-
ния. Полученные данные сопоставимы с данными по 
другим регионам России, где проводились подобные 
исследования. Диапазон сроков диагностики заболе-
вания составил от 4 до 57 мес, при этом средний пери-
од установления диагноза – 17 мес. В ходе исследова-
ния выяснено, что подавляющему большинству 
пациентов вероятный и достоверный диагноз БАС 
ставился при снижении оценки по шкале ALS-FRS-R 
на 7–11 баллов, и чем быстрее пациент достигал этой 
отметки, тем хуже был прогноз предполагаемой про-
должительности жизни. 

Нами предложено разделять пациентов по скорости 
установления диагноза, и после разделения пациентов 
на группы с быстрой, медленной и средней скоростью 
диагностики мы четко видим, что эти группы значи-
тельно отличаются по общей продолжительности жиз-
ни. Самая низкая продолжительность жизни отмечена 
у пациентов с быстрой диагностикой. Именно эта груп-
па пациентов требует еще большего внимания со сто-
роны врачей, так как существует высокий риск получить 
паллиативную помощь несвоевременно и неполноцен-
но, что, естественно, определяет низкое качество и низ-
кую продолжительность жизни пациентов.

Выводы
Создание специализированных приемов позволя-

ет отработать подходы к диагностике и ведению паци-
ентов с БАС. Учет пациентов облегчает планирование 
затрат и объемов оказания паллиативной помощи  
и показывает значимость разработки новых подходов 
к лечению и реабилитации больных БАС.

Показатель 
Parameter

Группа I  
«Высокая скорость 

диагностики» 
(4–6 мес) 

Group 1  
“Fast diagnostic rate”  

(4–6 months)

Группа II 
«Средняя скорость 

диагностики» 
(7–25 мес) 

Group II  
“Intermediate diagnostic 

rate” (7–25 months)

Группа III 
«Низкая скорость 

диагностики» 
(26–57 мес) 

Group III  
“Slow diagnostic 

rate” (26–57 months)

р

Оценка  по шкале ALS-FRS-R на момент 
установления диагноза (Ме [P25; P75]), балл 
ALS-FRS-R score at the time of diagnosis  
(Ме [P25; P75])

37 [35,0; 38,75] 41 [37;41,75] 39 [30,0; 41,75] 0,6

Динамика снижения оценки по шкале 
ALS-FRS-R (количество баллов за 1 мес) 
Dynamics of ALS-FRS-R score decline (number  
of points per month)

2,4 1,09 0,42 <0,005

Оценка на момент летального исхода (Ме 
[P25; P75]), балл 
Score at the time of death (Ме [P25; P75])

18 [10,8; 21,5] 9 [8,0; 19,5] 11 [9,25; 16,0] 0,2

Масса тела на момент манифестации (Ме 
[P25; P75]), кг 
Weight at the time of disease manifestation (Ме 
[P25; P75]), kg

89 [81,0; 92,0] 84 [69,0; 92,0] 83 [76,5; 91,5] 0,72

Масса тела на момент установления диа-
гноза (Ме [P25; P75]), кг 
Weight at the time of diagnosis (Ме [P25; P75]), kg.

80 [75,0; 85,0] 71 [60,0; 80,0] 68 [61,25; 79,5] 0,13

Скорость потери массы тела, кг/мес 
Weight loss rate, kg per month

1,7 1 0,46 <0,001

Масса тела на момент летального исхода 
(Ме [P25; P75]), кг 
Weight at the time of death (Ме [P25; P75]), kg

68 [52,5; 70,75] 56,0 [46,3; 60,5] 58 [50,0; 69,0] 0,13

Окончание таблицы

End of table 
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