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Спинальная	мышечная	атрофия	(СМА)	5q	–	одно	из	самых	распространенных	наследственных	нервно-мышечных	
заболеваний	у	детей	с	аутосомно-рецессивным	типом	наследования.	Гомозиготная	делеция	экзонов	7	или	7–8	гена	
SMN1, кодирующего	белок	выживаемости	двигательного	мотонейрона,	ответственна	за	95	%	случаев.	Заболевание	
характеризуется	неуклонно	прогрессирующим	течением	с	развитием	парезов,	мышечных	атрофий,	утратой	ранее	
приобретенных	моторных	навыков,	дыхательной	недостаточности	и	деформаций	скелета.	В	последние	годы	вне-
дрение	патогенетической	терапии	значимо	изменило	траекторию	естественного	течения	СМА:	пациенты	выживают,	
восстанавливают	ранее	утраченные	моторные	навыки	и	приобретают	новые.	Клиническая	классификация,	вклю-
чающая	5	типов,	достоверно	не	отражает	функциональное	состояние	ребенка	в	динамике.	В	2005	г.	была	пред-
ложена	классификация	по	функциональному	классу	с	учетом	текущего	статуса	пациента:	несидячий	(лежачий),	
сидячий,	 ходячий.	 В	 статье	 описаны	 исторически	 сложившиеся	 понятия	 функционального	 класса	 у	 пациентов		
со	СМА	и	используемые	в	клинических	исследованиях	и	наблюдениях.	На	основании	анализа	доступной	литерату-
ры	 нами	 предложены	 критерии	 отнесения	 пациентов	 со	 СМА	 к	 определенному	 функциональному	 классу,	 даны	
рекомендации	по	использованию	классификации	в	реальной	клинической	практике.
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Spinal	 muscular	 atrophy	 5q	 (SMA)	 is	 one	 of	 the	 most	 common	 inherited	 neuromuscular	 diseases	 in	 children	 with		
an	 autosomal	 recessive	 type	 of	 inheritance.	 Homozygous	 deletion	 of	 exons	 7	 or	 7–8	 of	 the	 SMN1	 gene	 encoding		
the	motor	neuron	survival	protein	is	responsible	for	95	%	of	cases.	SMA	is	characterized	by	a	steadily	progressive	course	
with	the	development	of	paresis,	muscle	atrophy,	loss	of	previously	acquired	motor	skills,	respiratory	failure	and	skeletal	
deformities.	The	introduction	of	pathogenetic	therapy	in	recent	years	has	significantly	changed	the	trajectory	of	SMA	–	
patients	survive,	restore	previously	lost	motor	skills	and	acquire	new	ones.	The	clinical	classification,	which	includes		
5	types	of	SMA,	is	currently	not	a	reliable	reflection	of	the	functional	state	of	the	child	in	dynamics.	In	2005,	a	func-
tional	classification	was	recommended	based	on	the	patient’s	current	status:	non-sitters	(lying),	sitters,	and	walkers.	
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Введение
Cпинальная мышечная атрофия (СМА) 5q – на-

следственное аутосомно-рецессивное нервно-мышеч-
ное заболевание, обусловленное гомозиготной деле-
цией 7-го или 7–8-го экзонов гена SMN1 (survival motor 
neuron 1 – ген выживаемости мотонейронов). Дефицит 
белка SMN приводит к дегенерации альфа-мотоней-
ронов передних рогов спинного мозга и ствола голов-
ного мозга, что является причиной атрофии и про-
грессирующей мышечной слабости разных групп 
мышц. СМА представляет собой широкий спектр фе-
нотипов от тяжелых форм с дебютом в период внутри-
утробного развития плода до более легких с дебютом  
во взрослом возрасте и минимальными клиническими 
проявлениями. Естественное течение СМА имеет не-
уклонно прогрессирующий характер с утратой ранее 
приобретенных моторных навыков, развитием дыхатель-
ной недостаточности и деформаций скелета [1–5].

В 1992 г. на 4-м заседании Международного кон-
сорциума по СМА (Бонн, Германия) под эгидой Евро-
пейского нервно-мышечного центра (European 
Neuromuscular Centre, ENMC) была предложена кли-

ническая классификация СМА, включающая 5 типов 
в зависимости от возраста дебюта и максимальных 
двигательных навыков (табл. 1) [6–10].

Однако предложенная клиническая классификация 
не отражает двигательный статус пациента в динамике, 
а лишь демонстрирует максимальный уровень достиг-
нутых моторных навыков при манифестации СМА.  
В связи с этим в 2007 г. в консенсусном заявлении  
о стандарте лечения СМА рекомендовано осуществлять 
мониторинг пациентов со СМА с учетом текущих мак-
симально возможных двигательных (функциональных) 
навыков, т.е. их функционального класса (ФК) [11]. 
Тогда же впервые были даны рекомендации по уходу  
и наблюдению за пациентом в зависимости от ФК:  
несидячие (non-sitters), сидячие (sitters) и ходячие 
(walkers). Но обсуждаемые понятия ФК носили лишь 
описательный характер, не были введены четкие кри-
терии отнесения пациента к тому или иному классу [11]. 
В 2017 г. впервые опубликован европейский протокол 
TREAT-NMD (Translational Research in Europe for the 
Assessment and Treatment of Neuromuscular Diseases – 
трансляционные исследования в Европе для оценки  

Таблица 1. Клиническая классификация спинальной мышечной атрофии

Table 1. Spinal muscular atrophy clinical classification

Тип СМА 
SMA type

Возраст дебюта 
Age of onset

Максимально возможные двигательные навыки 
Maximal motor milestones

СМА 0 
SMA 0

Внутриутробно 
Prenatal

Нет 
None

СМА 1, или болезнь Верднига–Гоффмана 
SMA 1, Werdnig–Hoffmann disease

<6 мес 
<6 months

Пациенты не могут переворачиваться, 
не сидят без поддержки 

Patients are not able to roll over, not sitting without support

СМА 2, или болезнь Дубовица 
SMA 2, Dubowitz disease

6–18 мес 
6 to 18 months

Пациенты могут сидеть без поддержки, не могут ходить 
Patients able to sit without support, unable to walk

СМА 3, или болезнь Кугельберга–Веландер 
SMA 3, Kugelberg–Welander disease

>18 мес 
>18 months

Пациенты могут стоять и ходить без поддержки 
Patients able to stand and walk without support

СМА 4, взрослая форма 
SMA 4, adult form

>18 лет 
>18 years

Пациенты могут стоять и ходить без поддержки 
Patients able to stand and walk without support

Примечание. СМА – спинальная мышечная атрофия.  
Note. SMA – spinal muscular atrophy.
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и лечения в области нервно-мышечных заболеваний) 
по мультидисциплинарному наблюдению за пациен-
тами со СМА, основанный на их разделении по ФК 
(табл. 2) [12].

В российских клинических рекомендациях «Спи-
нальная мышечная атрофия 5q у детей» от 2023 г. для 
лучшей адаптации к русскоязычной аудитории термин 
ФК «несидячий» заменен на «лежачий» [10]. Все под-
ходы к определению объема обследования, выявлению 
осложнений, необходимой междисциплинарной по-
мощи, а также рекомендации по ортопедической кор-
рекции и реабилитации в клинических рекомендациях 
построены на принципе разделения пациентов на ФК: 
лежачие, сидячие, ходячие.

К настоящему времени в России зарегистрированы 
3 препарата этиопатогенетической терапии СМА: ну-
синерсен [13], рисдиплам [14] и онасемногена абепар-
вовек [15]. Современные методы лечения существенно 
изменили течение СМА: увеличиваются выживаемость 
и продолжительность жизни пациентов, улучшаются 
моторное развитие и функциональные возможности. 
Все это приводит к изменению исходного ФК [16–35]. 
Для определения моторного статуса, оценки естествен-
ного течения болезни и мониторинга эффективности 
терапии в настоящее время повсеместно используется 

Таблица 2. Функциональные классы детей и взрослых с диагнозом 
спинальной мышечной атрофии в соответствии с международными 
стандартами TREAT-NMD лечения спинальной мышечной атрофии 
2017 г. [12]

Table 2. Spinal muscular atrophy functional classification, guidelines on 
international TREAT-NMD standards of spinal muscular atrophy care 2017 [12]

Функциональ-
ный класс 

Functional status

Определение 
Definition

Несидячие 
Non-sitters

Те, кто не может сидеть 
Those who are unable to sit

Сидячие 
Sitters 

Те, кто может сидеть, но не может ходить  
Those who are able to sit but cannot walk

Ходячие 
Walkers

Те, кто может ходить 
Those who are able to walk

Таблица 3. Основные используемые моторные шкалы для оценки двигательных навыков при спинальной мышечной атрофии

Table 3. Main motor scales used for assessing motor skills in spinal muscular atrophy

Шкала 
Scale 

Возраст применения 
Application age

Функциональный статус 
пациента 

Patient’s functional status

Неврологическое обследование младенцев Хаммерсмит, 
раздел 2 (HINE-2)* [36] 
Hammersmith Infant Neurological Exam, part 2 (HINE-2)* [36]

С 0 мес 
Since 0 months

Любой 
Any type

Тест детской больницы Филадельфии для оцен-
ки двигательных функций при нервно-мышечных 
заболеваниях(CHOP-INTEND)* [37] 
The Children’s Hospital of Philadelphia Infant Test of Neuromuscular 
Development (CHOP-INTEND)* [37]

С 0 мес, включая взрослых 
From 0 months and adults

Лежачие 
Non-sitters

С 0 мес до 2 лет 
From 0 months to 2 years

Сидячие 
Sitters

Расширенная шкала оценки моторных функций больницы 
Хаммерсмит (HFMSE)* [38] 
The Hammersmith Functional Motor Scale Expanded (HFMSE)* [38]

С 2 лет и старше 
From 2 years old and up

Сидячие и ходячие 
Sitters and walkers

Пересмотренный модуль оценки моторной функции 
верхних конечностей (RULM)* [39] 
Revised Upper Limb Module (RULM)* [39]

С 2 лет и старше 
From 2 years old and up

Сидячие и ходячие 
Sitters and walkers

Оценка двигательной функции (MFM-32)* [40] 
Motor Function Measure (MFM-32)* [40]

С 2 лет и старше 
From 2 years old and up

Любой 
Any type

Оценка нервно-психического развития младенцев и детей 
раннего возраста Bayley-III* [41] 
The Bayley Scales of Infant and Toddler Development, 3rd edition 
(Bayley-III)* [41]

С 0 до 3 лет 
From 0 months to 3 years

Любой 
Any type

Тест 6-минутной ходьбы (6MWT)* [42, 43] 
6-minute walk test (6MWT)* [42, 43]

С 3 лет и старше 
From 3 years old and up

Только ходячие 
Walkers only

Тест ходьбы или бега 10 м (10MWRT)* [44] 
10-Meter Walk or Run test (10MWRT)* [44]

С 3 лет и старше 
From 3 years old and up

Только ходячие 
Walkers only

*Шкала в Российской Федерации не валидирована, для ее использования необходимо специальное обучение. 
*The scale is not Russian validated and special training is required for its use.

https://www.institut-myologie.org/imotion/timed-tests/?lang=en
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клиническая оценка моторных навыков по функцио-
нальным релевантным моторным шкалам и тестам  
на время [10] (табл. 3).

Так как в настоящее время нет общепринятого мне-
ния о том, какого пациента считать лежачим, сидячим, 
ходячим, мы видим важность разделения пациентов  
со СМА на ФК согласно сформулированным критери-
ям. Это поможет врачам мультидисциплинарной ко-
манды оценивать состояние пациентов в динамике  
и определять объем необходимой медицинской по-
мощи, а также даст возможность обобщить доступные 
данные об эффективности патогенетической терапии 
СМА.

Цель публикации – внесение предложений по фор-
мулированию критериев для исторически сложивших-
ся ФК СМА на основании анализа литературы, резуль-
татов клинических исследований и реальной 
клинической практики.

Определение понятий функциональных 
классов в разных источниках литературы
Проанализированы разные источники литературы 

(1971–2024 гг.), включая наблюдательные когортные 
исследования, стандарты и данные реальной клиниче-
ской практики, где оценивалось изменение функциональ-
ного состояния пациентов со СМА как при естественном 
течении, так и на фоне проводимой патогенетической 
терапии. В табл. 4 представлено разделение пациентов  
на ФК, используемые в стандартах, консенсусах, кли-
нических исследованиях, а также регистрах пациентов 
со СМА в разных странах мира.

Показано, что основные стандарты оказания ме-
дицинской помощи пациентам со СМА имеют описа-
ния ФК без четких критериев достижения моторных 
навыков [9–12, 49, 50].

Описание понятия лежачих пациентов практически 
не использовалось. В ряде исследований дано следу-
ющее определение: «лежачий» пациент – это пациент, 
не достигший навыка сидения без опоры и не способ-
ный выполнить критерии сидячего [11, 12, 17, 23–25, 
27, 49, 51–55, 57, 58].

Описание критериев «сидячих» пациентов приво-
дится лишь в отдельных источниках. В большинстве 
исследований под сидячим подразумевается пациент, 
способный сидеть без опоры [11, 12, 16, 23–27, 31, 35, 
49, 56–59]. Критериями самостоятельного сидения без 
опоры были: по Всемирной организации здравоохра-
нения (ВОЗ) – сидение без опоры в течение 10 с, по 
шкале BSID-III (пп. 22 и 26 субтеста оценки крупной 
моторики) – сидение без опоры в течение 5 и 30 с со-
ответственно. По шкале MFM-32 в ряде исследований 
1 баллу в п. 9 соответствует способность сидеть с опо-
рой на одну руку в течение 5 с и дольше. В ряде иссле-
дований не указано время удержания данной позы 
либо использовалась шкала HINE-2, в которой время 
самостоятельного сидения также не определено. Со-

ответственно, характеристика сидячего пациента ва-
рьирует от способности сидеть, опираясь одной или 
двумя верхними конечностями, в течение 5 с до воз-
можности сидеть без опоры 30 с [16–18, 20–31, 33–35, 
51, 52, 55, 57, 58].

Для описания «ходячих» пациентов в некоторых 
источниках используется определение «пациенты, до-
стигшие навыка самостоятельной ходьбы» без уточне-
ния способа перемещения (с опорой или без нее),  
в других – «достигшие навыка самостоятельной ходь-
бы без поддержки» [11, 12, 16, 23–27, 31, 35, 49, 56–59]. 
Все оценки проводились без использования специали-
зированных технических и ортопедических приспосо-
блений. Определяющими данный навык критериями 
были варианты без уточнения пройденной дистанции, 
либо не меньше 5 самостоятельных шагов (критерии 
ВОЗ и шкала BSID-III, п. 43, субтест оценки крупной 
моторики), либо 10 м без посторонней помощи, либо 
больше 4 шагов (≥2 баллов по п. 20 шкалы HFMSE). 
Соответственно, функциональный статус «ходячий» 
по критериям разных источников охватывает диапазон 
от возможности самостоятельно ходить, но без уточ-
нения количества шагов, до преодоления дистанции 
10 м [16, 19–35, 52, 55, 57, 58].

Таким образом, на основании данных из разных 
источников описание одного и того же пациента от-
личается в зависимости от используемых критериев. Это 
определяет высокую актуальность стандартизации оцен-
ки двигательных способностей пациентов с последую-
щим отражением в сформулированном диагнозе.

Распределение пациентов со спинальной 
мышечной атрофией по функциональным 
классам
Внедрение в клиническую практику патогенети-

ческого лечения изменило фенотипы естественного 
течения СМА, так же как и подходы к оказанию меди-
цинской помощи. Частота и объем диспансерного на-
блюдения, необходимость привлечения разных специ-
алистов мультидисциплинарной команды (пульмоноло-
га, кардиолога, эндокринолога, ортопеда и др.) напрямую 
зависят от имеющихся функциональных возможностей 
пациента [9, 10]. Для быстрой и простой оценки ФК 
пациента, на наш взгляд, самым оптимальным явля-
ется использование широко распространенных, стан-
дартизированных подходов описания моторных навы-
ков (функциональных возможностей) пациента. Таким 
требованиям отвечают стандарты моторного развития 
ВОЗ, в которых нет таких понятий, как «лежачий», 
«сидячий» и «ходячий» ребенок, но дано подробное 
описание с критериями достижения 6 основных круп-
ных моторных навыков: сидение, ползание, стояние  
у опоры, стояние без опоры, ходьба вдоль опоры  
и самостоятельная ходьба. Описаны процедура тести-
рования и временные интервалы достижения контроль-
ных точек, выраженные в днях/месяцах [45–48].
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Внедрение стандартизированного подхода оценки 
моторных навыков позволит оценивать пациентов со 
СМА по единому образцу, что даст любому специалисту 
мультидисциплинарной команды возможность полу-
чить одинаковое представление о состоянии пациента 
в соответствии с его ФК и позволит придерживаться 
единообразия в тактике ведения и своевременного вме-
шательства для предотвращения осложнений.

На основании продемонстрированного выше ана-
лиза литературы предлагаем в реальной клинической 
практике разделять пациентов со СМА на ФК, исполь-
зуя критерии достижения моторных навыков, сформу-
лированные в стандартах моторного развития ВОЗ 
(табл. 5).

Важно подчеркнуть, что при оценке предсимпто-
матических детей со СМА, т.е. без клинических про-
явлений, но имеющих выявленную при расширенном 
неонатальном скрининге гомозиготную делецию  
в SMN1 [61, 62], также необходимо следовать стандар-
там ВОЗ для оценки достижения всех этапов моторно-
го развития, учитывая в том числе возраст достижения 
этих навыков. У данной когорты пациентов возраст 
задержки достижения любого моторного навыка име-
ет особое значение как возможное проявление клини-
ческих симптомов СМА.

Для отображения моторных возможностей пациен-
тов со СМА в динамике независимо от того, получает 
ребенок патогенетическое лечение или нет, по нашему 
мнению, кроме типа СМА в диагнозе необходимо ука-

зывать ФК пациента. Например, если ребенок со СМА 
3-го типа может сидеть без опоры и без использования 
корсета минимум 10 с, основной диагноз по Между-
народной классификации болезней 10-го пересмотра 
в этом случае будет следующим: (G12.1) Спинальная 
мышечная атрофия, 3-й тип, функциональный класс  
«сидячий». Второй пример: (G12.0) Спинальная мышеч-
ная атрофия, 1-й тип, функциональный класс «ходячий», 
если ребенок со СМА 1-го типа ходит и может пройти 
больше 5 шагов самостоятельно без обуви. Если ребе-
нок со СМА 1-го типа не может сидеть без опоры и без 
корсета, диагноз следует сформулировать следующим 
образом: (G12.0) Спинальная мышечная атрофия,  
1-й тип, функциональный класс «лежачий». Диагноз 
ребенка с генетически подтвержденной СМА, полу-
чившего патогенетическую терапию на предсимпто-
матической стадии болезни, будет следующим: (G12.1) 
Спинальная мышечная атрофия, функциональный класс 
«ходячий», если ребенок может пройти больше 5 шагов 
без ортопедических приспособлений и обуви.

Клинический тип СМА устанавливается при на-
личии симптомов до патогенетического лечения в со-
ответствии с клинической классификацией, остается 
без изменений на протяжении всей жизни и не зависит 
от смены функциональных возможностей пациента  
в динамике. ФК пациента, по нашему мнению, должен 
быть вынесен в диагноз и в случае изменения моторных 
навыков может быть скорректирован. Детям, полу-
чившим лечение на доклинической стадии, диагноз 

Таблица 5. Характеристики функциональных классов пациентов со спинальной мышечной атрофией

Table 5. Functional class characteristics with spinal muscular atrophy patients

Функциональный класс 
Functional status

Определение 
Definition

Лежачий 
Non-sitters

Пациент, не достигший навыка сидеть самостоятельно без опоры* в течение 10 с 
Patient who has not achieved the skill of sitting independently without support* within 10 sec

Сидячий 
Sitters

Пациент, достигший навыка сидеть самостоятельно без опоры*, без уточнения способа 
достижения положения «сидя», в течение 10 с 
Patient who has achieved the skill of sitting independently without support*, without specifying the method 
of achieving the “sitting” position, within 10 sec

Ходячий 
Walkers

Пациент, достигший навыка ходить без посторонней помощи и приспособлений** 
босиком не меньше 5 шагов, без ограничения времени 
Patient who has achieved the ability to walk unassisted and unaided** barefoot for at least 5 steps,  
with no time limit

*Опорой считается любое средство поддержки, включая опору на руки (например, на локти), на себя, сидение в корсете, 
опору на жесткую поверхность спиной, использование поддержки другим человеком или сидение с опорой в специализирован-
ном кресле.
**Под посторонней помощью понимаются опора на руку сопровождающего, опора на ходунки, использование любых иных 
вспомогательных средств, включая ортезы или ортопедические приспособления. 
*Support is defined as any form of assistance, including supporting yourself with your arms (e.g. elbows), sitting in a corset, supporting yourself with your 
back on a hard surface, using support from another person, or sitting with support in a specialised chair. 
** Assistance is defined as support on the arm of an attendant, support on a walker, use of any other aids, including cut-offs or orthopaedic devices.
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устанавливается без конкретного типа СМА, но с уточ-
нением ФК в динамике.

При накоплении клинического опыта и данных 
более глубокого изучения изменений фенотипа у па-
циентов со СМА на фоне патогенетического лечения 
в будущем, вероятно, потребуется более детальное раз-
деление пациентов на ФК в зависимости от их функ-
циональных возможностей. Например, такие моторные 
навыки, как способность ползать, переворачиваться, 
стоять или бегать, могут являться «новыми» ФК и будут 
нуждаться в стандартизации критериев и разработке 
подходов к ведению мультидисциплинарной командой.

Выводы
В последние годы внедрение патогенетической те-

рапии значимо изменило траекторию естественного 
течения СМА: пациенты выживают, приобретают но-
вые и восстанавливают ранее утраченные моторные 

навыки. Клиническая классификация СМА 5q, вклю-
чающая 5 типов, достоверно не отражает функциональ-
ное состояние ребенка в динамике.

Приведен обзор литературы по определению кри-
териев ФК пациентов со СМА: лежачий, сидячий, хо-
дячий. Предложены стандартизированные критерии 
разделения пациентов со СМА на ФК для использова-
ния в реальной практике врачей, составляющих муль-
тидисциплинарную команду, и приведены примеры 
указания ФК в диагнозе. Данный подход может повы-
сить достоверность межэкспертной оценки, а также даст 
возможность более персонифицированно учитывать 
индивидуальные особенности пациентов со СМА, адек-
ватно определять объем, цели и задачи реабилитации, 
респираторной и нутритивной поддержки и тем самым 
улучшить качество мультидисциплинарного наблюдения 
на фоне проводимого патогенетического лечения.
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