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Введение. Боковой амиотрофический склероз (БАС) – дегенеративное заболевание нервной системы, распростра-
ненность которого значительно варьирует в разных регионах мира. Эпидемиологические исследования БАС в Рос-
сийской Федерации немногочисленны.
Цель исследования – проанализировать эпидемиологические особенности БАС в Республике Башкортостан (РБ) 
по данным единой государственной информационной системы в сфере здравоохранения и его клинические харак-
теристики по данным больничного регистра за период 2013–2024 гг.
Материалы и методы. Проведен ретроспективый анализ электронных медицинских карт всех пациентов, прожи-
вающих в РБ, которым в течение анализируемого периода был установлен диагноз G12.2 по Международной клас-
сификации болезней 10-го пересмотра. Исследование клинических характеристик пациентов с БАС выполнено 
с использованием данных больничного регистра, который велся с 2013 г.
Результаты. Первичная заболеваемость БАС в  РБ за  период 2013–2024  гг. выросла с  0,7 до  1,1–1,3 случая 	
на 100 тыс. населения. Общая заболеваемость БАС за данный период увеличилась более чем в 3 раза – с 0,8 до 2,7 
случая на 100 тыс. населения. Первые проявления болезни чаще отмечались в возрасте 53–66 лет, среди пациен-
тов преобладали жители села (59,5 %), люди физического труда (48,3 %). Мужчины чаще болели БАС в группе 
с дебютом до 45 лет (р = 0,028), у женщин чаще отмечалась бульбарная форма болезни (р = 0,046). Диагноз уста-
навливался в среднем через год после появления первых симптомов болезни.
Выводы. За 2013–2024 гг. отмечался рост заболеваемости БАС, который, вероятно, отражает улучшение диагно-
стики данного заболевания в РБ. Будущие исследования должны уточнить роль средовых и биологических факто-
ров в развитии БАС.
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Background. Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a degenerative disease of the nervous system, the prevalence of which 
varies considerably in different regions of the world. Epidemiologic studies of ALS in the Russian Federation are scarce.
Aim. To  analyze the  epidemiological features of  ALS in  the  Republic of  Bashkortostan (RB) according to  the  data 
of the unified state information system in the field of health care and clinical characteristics according to the hospital 
register for the period 2013–2024.
Materials and methods. A retrospective analysis of electronic medical records of all patients living in the RB who were 
diagnosed with G12.2 according to the 10th revision of the International Classification of Diseases within analyzed 
period was performed. The study of clinical characteristics of patients with ALS was done using data from the hospital 
registry, which was maintained since 2013.
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Results. The primary incidence of ALS in RB increased from 0.7 to 1.1–1.3 cases per 100,000 population over the period 
2013–2024. The overall incidence of ALS for this period increased more than 3-fold, from 0.8 to 2.7 cases per 100 thousand 
population. The first manifestations of the disease were more often noted at the age of 53–66 years, among patients 
prevailed rural residents (59.5 %), people of physical labor (48.3 %). Men were more often suffered from ALS in the group 
with onset before the age of 45 years (p = 0.028), women more often had bulbar form of  the disease (p = 0.046). 
The diagnosis was established on average one year after the development of the first symptoms of the disease.
Conclusion. There was an increase in the incidence of ALS over 2012–2024, which probably reflects improved detection 
of the disease in the RB. Future studies should clarify the role of environmental and biological factors in the development 
of ALS.
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Введение
Боковой амиотрофический склероз (БАС) – тяже-

лое дегенеративное заболевание нервной системы, 
приводящее к  постепенной гибели мотонейронов 
и проявляющееся прогрессирующими двигательными 
нарушениями. Клиническая картина болезни харак-
теризуется значительной гетерогенностью и определя-
ется возрастом дебюта, начальными проявлениями, 
темпом прогрессирования, степенью вовлечения цен-
трального и периферического нейрона, наличием не-
моторных симптомов. Средняя продолжительность 
жизни пациентов составляет около 2–3 лет. В насто
ящее время нет патогенетического лечения, значимо 
влияющего на течение БАС [1–3].

Эпидемиологические исследования показали, 
что распространенность БАС значительно варьирует 
в разных регионах мира. Например, в Эквадоре общая 
заболеваемость БАС составляет около 0,26 случая 
на  100 тыс. населения, в  Японии  – 23,5 случая  
на 100 тыс. населения [4]. В  Российской Федерации 
проводились единичные исследования по эпидемио-
логии БАС. В одном из округов Москвы общая забо-
леваемость составила 1,25 случая (95 % доверительный 
интервал 0,78–1,89) на 100 тыс. населения [5], а в Крас-
ноярском крае – 0,5 случая на 100 тыс. населения в те-
чение года [6]. Столь большая вариабельность может 
быть связана как  с  организационными (доступность 
специализированной медицинской помощи, низкая 
выявляемость болезни), так и с медико-биологически-
ми (частота определенных полиморфизмов в разных 
этнических группах, влияние окружающей среды) 
и прочими факторами.

Республика Башкортостан (РБ) – субъект Россий-
ской Федерации  с населением около 4 млн человек, 
доля городского населения  – 62 %, по  этническому 
составу около 90 % составляют русские, башкиры и та-
тары. Столица – г. Уфа, с населением 1,163 млн чело-
век. В  республике развита нефтеперерабатывающая 

промышленность, а  также зерно-животноводческое 
направление сельского хозяйства [7]. Уникальные эт-
ногеографические и социально-экономические особен-
ности региона обусловливают особенности эпидемио-
логии мультифакториальных болезней. В связи с этим 
актуально изучение клинико-эпидемиологических осо-
бенностей БАС в  РБ. Это позволит оптимизировать 
планирование медицинской помощи при данном за-
болевании, а  также улучшит понимание закономер-
ностей, лежащих в основе вариабельности его распро-
страненности.

Цель исследования – проанализировать эпидеми-
ологические особенности БАС в РБ по данным единой 
государственной информационной системы в  сфере 
здравоохранения и  его клинические характеристики 
по  данным больничного регистра за  период 2013–
2024 гг.

Материалы и методы
Для  оценки первичной и  общей заболеваемости 

БАС проведен ретроспективный анализ электронных 
медицинских карт всех пациентов, проживающих в РБ, 
которым был установлен диагноз БАС (G12.2 по Меж-
дународной классификации болезней 10-го пересмо-
тра) за период 2013–2024 гг. Анализировались доступные 
клинико-анамнестические данные осмотра пациентов 
врачом-неврологом, результаты лабораторных иссле-
дований, электромиографии, магнитно-резонансной 
томографии головного и спинного мозга. Если имею-
щиеся данные соответствовали диагностическим кри-
териям БАС [1], пациентов включали в анализ с реги-
страцией половозрастных характеристик, места 
жительства, продолжительности жизни.

Исследование клинических характеристик паци-
ентов с БАС было выполнено с использованием данных 
больничного регистра, который велся с 2013 г. В регистр 
включались все случаи БАС, выявленные в Республи-
канской клинической больнице им. Г. Г.  Куватова 
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с 2013 г. и отделе неврологии терапевтического отде-
ления клиники Башкирского государственного меди-
цинского университета (г. Уфа) с 2020 г.  В указанные 
медицинские организации III уровня традиционно 
направляются пациенты с подозрением на БАС и дру-
гие редкие болезни нервной системы со всей респу-
блики. Регистрировали демографические, антропоме-
трические данные, возраст на  момент установления 
диагноза и возникновения первых симптомов, место 
жительства, вид трудовой деятельности на момент ос-
мотра, до выхода на пенсию или установления инва-
лидности, социальный статус на момент установления 
диагноза (работает, безработный, пенсионер, инвалид), 
уровень образования (высшее, среднее или среднее спе-
циальное, неполное среднее), форма болезни (спиналь-
ная, бульбарная, БАС-плюс, первичный латеральный 
склероз, генерализованная). Рассчитывали время с мо-
мента возникновения первых симптомов до установле-
ния диагноза (мес), продолжительность болезни (мес) 
от момента возникновения первых симптомов и момен-
та установления диагноза. Оценивали тяжесть болезни 
по шкале King’s College Hospital (Лондон) [8] ретроспек-
тивно на основании имеющихся клинических данных 
на момент установления диагноза, а затем проспективно. 
Рассчитывали скорость прогрессирования болезни 
по формуле: 48 – балл по ALFRS-R (Revised Amyotrophic 
Lateral Sclerosis Functional Rating Scale) на момент уста-
новления диагноза/длительность болезни в  месяцах 
до первой оценки [9, 10]. Темп прогрессирования в ус-
ловных единицах считался медленным при показате-
ле  <0,45, быстрым – от 0,45 до 0,54 и стремительным – 
от 0,55 и более.

Для  статистического анализа использована про-
грамма IBM SPSS Statistics v.27 (IBM, CША). Приме-
нялись методы непараметрической статистики. Данные 
представлены в виде медианы и межквартильного раз-
маха. Бинарные данные сравнивали с помощью пара-
метра χ2, счетные – с помощью теста Манна–Уитни, 

для сравнения счетных данных в более чем 2 группах 
использовали тест Краскела–Уоллиса. Статистически 
значимой считали разницу при p  <0,05.

Результаты
Первичная заболеваемость БАС в РБ за период 2013–

2024 гг. варьировала в пределах 0,7–1,3 случая на 100 тыс. 
населения. До 2020 г. включительно данный показатель 
не превышал 1 случай на 100 тыс. населения, а с 2021 г. 
сохранялся на уровне 1,1–1,3 случая. Динамика показа-
теля общей заболеваемости БАС в РБ за анализируемый 
период характеризовалась явным ростом: если в 2013 г. 
он составил 0,8 случая на 100 тыс. населения, то в 2024 г. – 
уже 2,7 случая на 100 тыс. населения. Относительное 
снижение показателя наблюдалось лишь в 2020 г., во вре-
мя активного распространения новой коронавирусной 
инфекции (рис. 1).

Анализ клинико-демографических показателей 
продемонстрировал, что  БАС чаще всего выявлялся 
у пациентов в возрасте 55–67 лет, в то время как первые 
проявления болезни чаще отмечались в  53–66  лет. 
У 74,7 % пациентов первые симптомы БАС появились 
в возрасте 45–70 лет, типичном для данного заболевания, 
у 6,6 % – до 45 лет, а у 17,7 % – после 70 лет. Соотношение 
мужчин и женщин при БАС было одинаковым. По со-
циальному статусу преобладали пенсионеры, что связано 
с относительным поздним началом болезни. По характе-
ру трудовой деятельности до половины пациентов зани-
мались физическим трудом, у 28 % пациентов данных 
по виду трудовой деятельности не получено. По уровню 
образования большинство (61 %) имели среднее или сред-
нее специальное образование. Более половины пациен-
тов (59,5 %) проживали в сельских районах РБ.

В 55 % случаев у пациентов отмечалась спиналь-
ная форма БАС, в 28 % – бульбарная. Форма «БАС-
плюс» встречалась у 4,3 % пациентов и в основном 
представлена сочетанием БАС с лобно-височной де-
менцией [2, 3], в  единичных случаях наблюдалось 

Рис. 1. Общая и первичная заболеваемость боковым амиотрофическим склерозом в Республике Башкортостан за 2013–2024 гг.

Fig. 1. Total and primary incidence of amyotrophic lateral sclerosis in the Republic of Bashkortostan in 2013–2024
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Показатель 
Parameter

Значение 
Value

Возраст, лет (медиана, МКР) 
Age, years (median, IQR) 

61 
[55,75; 67,25] 

Пол, n (%): 
Gender, n (%):

мужской 
male
женский 
female

 

239 (50,9)

231 (49,1) 

Место жительства, n (%): 
Residency, n (%):

Уфа 
Ufa
другие города 
other cities
районы 
districts

 

116 (24,7)

75 (15,8) 

279 (59,5) 

Занятость, n (%): 
Occupation, n (%):

работающие 
employed
неработающие 
unemployed
пенсионеры 
retired
нет данных 
no data

 

149 (31,7)

56 (11,9)

263 (56,0)

2 (0,4) 

Тип трудовой деятельности, n (%): 
Type of work, n (%):

интеллектуальная 
intellectual
физическая 
physical
нет данных 
no data

 

111 (23,6)

227 (48,3)

132 (28,1) 

Уровень образования, n (%): 
Education level, n (%):

высшее 
higher education
среднее/среднее специальное 
secondary professional education
неполное среднее 
incomplete secondary education 
нет данных 
no data

 

113 (24,0)

289 (61,5)

15 (3,2)

53 (11,3) 

Форма заболевания, n (%): 
The form of the disease, n (%):

спинальная 
spinal
бульбарная 
bulbar
диффузная 
diffuse
БАС-плюс 
ALS-plus
первичный латеральный склероз 
primary lateral sclerosis
нет данных 
no data

 

260 (55,3)

132 (28,1)

7 (1,5)

20 (4,3)

9 (1,9)

42 (8,9) 

Показатель 
Parameter

Значение 
Value

Возраст первых проявлений, лет (медиана, 
МКР) 
Age of onset, years (median, IQR) 

59 
[53,00; 66,00]

Возраст начала заболевания, n (%): 
Age of onset, n (%):

<45 лет 
<45 years
45–70 лет 
45–70 years
>70 лет 
>70 years
нет данных 
no data

 

31 (6,6)

351 (74,7)

83 (17,7)

5 (1,1) 

Время от появления симптомов до установ-
ления диагноза, мес (медиана, МКР) 
Time from onset to diagnosis, months (median, IQR) 

12 
[7,00; 19,00]

Продолжительность заболевания с момента 
появления первых симптомов, мес (медиа-
на, МКР) 
Duration of the disease from the onset, months 
(median, IQR) 

29 
[19,00; 41,50]

Продолжительность заболевания с момента 
установления диагноза, мес 
(медиана, МКР) 
Duration of the disease from the moment 
of diagnosis, months (median, IQR) 

13,5 
[8,00; 23,00] 

Cкорость прогрессирования 
(медиана, МКР) 
Rate of progression (median, IQR) 

1,13 
[0,56; 2,00] 

Темп прогрессирования, n (%): 
Progression rate, n (%):

медленный (<0,45) 
slow (<0.45)
быстрый (0,45–0,54) 
fast (0.45–0.54)
стремительный (>0,54) 
impetuous (>0.54)
нет данных 
no data

 

69 (14,7)

19 (4,0)

268 (57,0)

114 (24,3) 

Стадия болезни по системе King’s College 
Hospital, n (%): 
King’s College Hospital stage, n (%):

I
II
III
IVa
IVb
нет данных 
no data

 
 

19 (4,0)
100 (21,3)
66 (14,0)
74 (15,7)
98 (20,9)

113 (24,0) 

Примечание. Здесь и далее в таблицах: МКР – межквар-
тильный размах. 
Note. Here and further in the tables: IQR – interquartile range.

Таблица 1. Клинико-демографические показатели пациентов с боковым амиотрофическим склерозом в Республике Башкортостан

Table 1. Clinical and demographic indicators of amyotrophic lateral sclerosis patients in the Republic of Bashkortostan
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Таблица 2. Клинико-демографические показатели пациентов с бульбарной и спинальной формами бокового амиотрофического склероза

Table 2. Clinical and demographic indicators of patients with bulbar and spinal forms of amyotrophic lateral sclerosis

Показатель 
Parameter

Спинальный дебют 
(n = 214) 

Spinal onset (n = 214) 

Бульбарный дебют 
(n = 110) 

Bulbar onset (n = 110) 
p

Возраст, лет (медиана, МКР) 
Age, years (median, IQR) 

60 [54,00; 66,00] 62 [56,50; 68,50] 0,009

Пол, n (%): 
Gender, n (%):

мужской 
male
женский 
female

 

117 (54,7)

97 (45,3) 

 

47 (42,7)

63 (57,3) 

0,046

Место жительства, n (%): 
Residency, n (%):

Уфа 
Ufa
другие города 
other cities
районы 
districts

 

47 (22,0)

36 (16,8)

131 (61,2) 

 

22 (20,0)

16 (14,5)

72 (65,5) 

0,904

Занятость, n (%): 
Occupation, n (%):

работающие 
employed
неработающие 
unemployed
пенсионеры 
retired

 

93 (43,5)

24 (11,2)

97 (45,3) 

 

29 (26,4)

11 (10,0)

70 (63,6) 

0,004

Тип трудовой деятельности, n (%): 
Type of work, n (%):

интеллектуальная 
intellectual
физическая 
physical
нет данных 
no data

 

64 (29,9)

138 (64,5)

12 (5,6) 

 

38 (34,5)

65 (59,1)

7 (6,4) 

0,372

Уровень образования, n (%): 
Education level, n (%):

высшее 
higher education
среднее/среднее специальное 
secondary professional education
неполное среднее 
incomplete secondary education 
нет данных 
no data

 

60 (28,0)

131 (61,2)

7 (3,3)

16 (7,5) 

 

34 (30,9)

58 (52,7)

8 (7,3)

10 (9,1) 

0,164

Возраст первых проявлений, лет (медиана, МКР) 
Age of onset, years (median, IQR) 

59 [53,00; 64,00] 60 [55,00; 67,5] 0,011

Время от первых симптомов до установления 
диагноза, мес (медиана, МКР) 
Time from onset to diagnosis, months (median, IQR) 

12 [7,00; 19,00] 10 [6,00; 15,00] 0,023

Возраст начала заболевания, n (%): 
Age of onset, n (%):

<45 лет 
<45 years
45–70 лет 
45–70 years
>70 лет 
>70 years

 

19 (8,9)

170 (79,4)

25 (11,7) 

 

6 (5,5)

86 (78,2)

18 (6,4) 

0,314
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Показатель 
Parameter

Спинальный дебют 
(n = 214) 

Spinal onset (n = 214) 

Бульбарный дебют 
(n = 110) 

Bulbar onset (n = 110) 
p

Продолжительность заболевания с момента появ-
ления первых симптомов, мес (медиана, МКР) 
Duration of the disease from the onset, months (median, IQR) 

32,0 [22,0; 43,00] 27 [17,50; 35,50] 0,007

Продолжительность заболевания с момента уста-
новления диагноза, мес (медиана, МКР) 
Duration of the disease from the moment of diagnosis, 
months (median, IQR) 

15,0 [10,00; 29,00] 12,0 [7,00; 21,00] 0,032

Темп прогрессирования (медиана, МКР) 
Rate of progression (median, IQR) 

1,23 [0,68; 2,10] 1,54 [1,00; 2,82] <0,001

Темп прогрессирования, n (%): 
Progression rate, n (%):

медленный (<0,45) 
slow (<0.45)
быстрый (0,45–0,54) 
fast (0.45–0.54)
стремительный (>0,54) 
impetuous (>0.54) 

 

51 (23,8)

11 (5,1)

152 (71,0) 

 

5 (4,5)

6 (5,5)

99 (90,0)

<0,001

Стадия болезни по системе King’s College 
Hospital, n (%): 
King’s College Hospital stage, n (%):

I
II
III
IVa
IVb

 

11 (5,1)
82 (38,3)
45 (21,0)
31 (14,5)
I45 (21,0) 

 

7 (6,4)
10 (9,1)

13 (11,8)
32 (29,1)
48 (43,6) 

<0,001

Окончание табл. 2
End of table 2

сочетание с глазодвигательными, экстрапирамидными 
нарушениями [10]. Диагноз устанавливался в среднем 
через 12 мес после появления первых симптомов. Темп 
прогрессирования болезни у  большинства пациентов 
(57 %) оценивался как стремительный. Медиана про-
должительности жизни составила 29 мес от момента по-
явления первых симптомов. Большинству пациентов 
(до 21 %) диагноз БАС был установлен на II или IVb (тер-
минальной) стадии болезни; диагноз на начальной стадии 
был установлен только у 4 % пациентов (табл. 1).

Сравнительный анализ пациентов с  бульбарной 
и  спинальной формами БАС выявил ряд различий. 
Пациенты с бульбарной формой были старше, соот-
ветственно среди них было больше пенсионеров, 
по половому составу преобладали женщины. Продол-
жительность жизни пациентов с бульбарной формой 
была меньше, темп прогрессирования болезни в боль-

шинстве случаев был стремительным, диагноз устанав-
ливался раньше, чем при спинальной форме, но в то же 
время чаще в терминальной стадии (табл. 2).

Сравнительный анализ групп пациентов с дебютом 
болезни в разных возрастных группах показал, что сре-
ди лиц с ранним началом болезни преобладали мужчи-
ны (76 %), у них отмечался относительно более медлен-
ный темп прогрессирования болезни и, соответственно, 
большая продолжительность жизни, чем в 2 других груп-
пах. Среди пациентов с поздним началом БАС было боль-
ше пациентов с неполным средним образованием, что, 
вероятно, связано с социально-экономическими усло-
виями послевоенного времени, на которое пришлись 
годы юности названных лиц. В группе с поздним нача-
лом диагноз достоверно чаще устанавливался на терми-
нальной стадии болезни, нежели в группе пациентов 
с ранним началом (табл. 3).
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Таблица 3. Клинико-демографические показатели пациентов с началом болезни в разных возрастных группах

Table 3. Clinical and demographic parameters of patients with disease onset in different age groups

Показатель 
Parameter

Раннее начало 
(<45 лет) (n = 25) 

Early onset  
(<45 years) 

(n = 25) 

Типичное начало 
(45–70 лет) (n = 256) 

Typical onset  
(45–70 years) 

(n = 256) 

Позднее начало 
(>70 лет) (n = 43) 

Late onset  
(>70 years) 

(n = 43) 

p

Пол, n (%): 
Gender, n (%):

мужской 
male
женский 
female

 

19 (76,0)

6 (24,0) 

 

123 (48,0)

133 (52,0) 

 

22 (51,2)

21 (48,8) 

0,028

Место жительства, n (%): 
Residency, n (%):

Уфа 
Ufa
другие города 
other cities
районы 
districts

 

6 (24,0)

4 (16,0)

15 (60,0) 

 

50 (19,5)

43 (16,8)

163 (63,7) 

 

14 (32,6)

4 (9,3)

25 (58,1) 

0,344

Занятость, n (%): 
Occupation, n (%):

работающие 
employed
неработающие 
unemployed
пенсионеры 
retired

 

18 (75,0)

6 (25,0)

0

 

102 (40,0)

29 (11,4)

124 (48,6) 

 

2 (4,7)

0

41 (95,3) 

<0,001

Тип трудовой деятельности, n (%): 
Type of work, n (%):

интеллектуальная 
intellectual
физическая 
physical
нет данных 
no data

 

10 (40,0)

15 (60,0)

0

 

76 (29,7)

167 (65,2)

13 (5,1) 

 

16 (37,2)

21 (48,8)

6 (14,0) 

0,274

Уровень образования, n (%): 
Education level, n (%):

высшее 
higher education
среднее/среднее специальное 
secondary professional education
неполное среднее 
incomplete secondary education 
нет данных 
no data

 

8 (32,0)

16 (64,0)

0

1 (4,0) 

 

70 (27,3)

157 (61,3)

10 (4,0)

19 (7,4) 

 

16 (37,2)

16 (37,2)

5 (11,6)

6 (14,0) 

0,022

Форма заболевания, n (%): 
Disease form, n (%):

бульбарная 
bulbar
спинальная 
spinal

 

19 (76,0)

6 (24,0) 

 

170 (66,4)

86 (33,6) 

 

25 (58,1)

18 (41,9) 

0,314

Возраст первых проявлений, лет 
(медиана, МКР) 
Age of onset, years (median, IQR) 

35,0 [30,50; 41,00] 59,0 [54,00; 63,00] 72,0 [71,00; 75,00] 0,0001

Время от первых симптомов до установле-
ния диагноза, мес (медиана, МКР) 
Time from onset to diagnosis, months (median, IQR) 

9,0 [6,00; 17,50] 12,0 [7,00; 18,00] 10,0 [6,50; 19,00] 0,079
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Обсуждение
В работе впервые проведен анализ динамики кли-

нико-эпидемиологических показателей БАС в  РБ 
за последние 12 лет. Первичная заболеваемость БАС 
в республике составила 1,1–1,2 случая на 100 тыс. на-
селения, что  можно расценивать как  относительно 
низкий показатель при сопоставлении с данными, по-
лученными в  странах Западной Европы и Северной 
Америки [4]. Общая заболеваемость БАС в РБ соста-
вила 2,5 случая на 100 тыс. населения, что в несколько 
раз ниже, чем в развитых странах. Анализ динамики 
показателей заболеваемости продемонстрировал, 
что  первичная заболеваемость БАС за  период 2013–
2024 гг. выросла незначительно, что, скорее всего, свя-
зано с  улучшением выявляемости болезни, нежели 
с истинным увеличением числа случаев. Отчасти рост 
показателей общей заболеваемости БАС в РБ можно 
объяснить глобальными процессами старения населе-
ния [12]. Это может быть связано как с увеличением 
продолжительности жизни, так и со снижением уров-
ня рождаемости.

Заметное снижение показателей первичной и об-
щей заболеваемости БАС в  РБ отмечалось в  2020  г., 
во время наиболее сложной для системы здравоохра-
нения фазы пандемии COVID-19. В  основе данного 
феномена, вероятно, лежит недостаточная доступность 
специализированной медицинской помощи в услови-
ях активного распространения новой коронавирусной 
инфекции. Это предположение подтверждается суще-
ственным увеличением первичной заболеваемости 
в  следующем, 2021  г., вероятно, за  счет обращения 
за  медицинской помощью в  том числе и  тех, у  кого 
симптоматика развилась в предыдущие годы. Схожие 
данные были получены и в других эпидемиологических 
исследованиях БАС, включающих период пандемии 
COVID-19 [13].

Анализ клинико-демографических показателей 
пациентов с БАС выявил характеристики, во многом 
типичные для данного заболевания [1, 4]. Примеча-
тельно, что большинство пациентов в нашей выборке 
были жителями села. Доля сельского населения в РБ 
составляет около 40 %, в то время как среди пациентов 

Показатель 
Parameter

Раннее начало 
(<45 лет) (n = 25) 

Early onset  
(<45 years) 

(n = 25) 

Типичное начало 
(45–70 лет) (n = 256) 

Typical onset  
(45–70 years) 

(n = 256) 

Позднее начало 
(>70 лет) (n = 43) 

Late onset  
(>70 years) 

(n = 43) 

p

Продолжительность заболевания с момента 
появления первых симптомов, мес (медиа-
на, МКР) 
Duration of the disease from the onset of the first 
symptoms, months (median, IQR) 

42,5 [33,00; 57,25] 29 [21,00; 41,00] 24 [16,50; 36,50] 0,006

Продолжительность заболевания с момента 
установления диагноза, мес (медиана, МКР) 
Duration of the disease from the moment of diagnosis, 
months (median, IQR) 

31,0 [19,75; 40,00] 14,0 [9,00; 24,00] 11,0 [5,50; 18,50] 0,002

Темп прогрессирования (медиана, МКР) 
Rate of progression (median, IQR) 

0,84 [0,46; 2,48] 1,33 [0,73; 2,11] 1,57 [0,90; 3,24] 0,075

Темп прогрессирования, n (%): 
Progression rate, n (%):

медленный (<0,45) 
slow (<0.45)
быстрый (0,45–0,54) 
fast (0.45–0.54)
стремительный (>0,54) 
impetuous (>0.54) 

 

7 (28,0)

0

18 (72,0) 

 

45 (17,6)

15 (5,9)

196 (76,6) 

 

4 (9,3)

2 (4,7)

37 (86,0) 

0,257

Стадия болезни по системе King’s College 
Hospital, n (%): 
King’s College Hospital stage, n (%):

I
II
III
IVa
IVb

 
 

3 (12,0)
9 (36,0)
7 (28,0)
5 (20,0)
1 (4,0) 

 
 

12 (4,7)
75 (29,3)
43 (16,8)
54 (21,1)
72 (28,1) 

 
 

3 (7,0)
8 (18,6)
8 (18,6)
4 (9,3)

20 (46,5) 

0,016

Окончание табл. 3
End of table 3
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с  БАС доля сельских жителей составила 60 %. Воз-
можно, данный показатель даже выше, учитывая, 
что  выявляемость БАС в  сельской местности хуже, 
чем в городе [14]. Ранее проведенные исследования по-
казали, что риск развития БАС повышен среди лиц, 
проживающих вблизи обрабатываемых земель сельско-
хозяйственного назначения, что указывает на возмож-
ную роль агрохимических средств в качестве триггеров 
патологического процесса при данном заболевании [15]. 
С этими результатами также соотносится то, что боль-
шинство пациентов с  БАС занимались физическим 
трудом. Схожие результаты были получены ранее,  
но анализ данных показал, что  эффект физического 
труда на риск развития БАС может быть связан с повы-
шением артериального давления и более высокой ча-
стотой курения [16]. Однако у 28 % пациентов характер 
труда не был известен, что требует осторожности в ин-
терпретации этих данных.

Диагноз БАС устанавливался в среднем через год 
после появления первых симптомов. Каждому 5-му 
пациенту диагноз устанавливался на  терминальной 
стадии болезни, по сути, перед смертью. Процесс диаг
ностики был более длительным у пациентов со спи-
нальной формой, а также у пациентов с началом бо-
лезни после 70 лет. Задержка установления диагноза 
может быть связана с  целым рядом факторов, таких 
как отсутствие надежных биомаркеров болезни, гете-
рогенность клинической картины, а также недостаточ-
ный опыт врача в диагностике редких болезней нервной 
системы. У пожилых пациентов с множественной ко-
морбидностью симптомы БАС нередко пытаются свя-
зать с другими болезнями нервной системы (вертебро-
генной патологией, полинейропатией и др.) [17].

Бульбарная форма БАС характеризовалась более 
тяжелым течением и меньшей продолжительностью 
жизни, что подтверждает результаты ранее опублико-
ванных исследований [18, 19]. Пациентам с  данной 
формой болезни необходимо решение сложных вопро-
сов, связанных с  гастростомией, дыхательной под-
держкой на более ранних стадиях, нежели пациентам 
со спинальными формами [18].

Анализ по возрастным группам показал, что среди 
молодых пациентов с БАС преобладали мужчины. Роль 
гендерного фактора в  развитии БАС неоднозначна. 
Ранее в генетических моделях БАС, ассоциированных 
с мутацией в гене SOD-1, не было выявлено различий 
в течении болезни и возрасте начала у животных муж-

ского и женского пола. Таким образом, преобладание 
мужчин среди пациентов с ранним началом болезни, 
вероятно, может быть связано со средовыми фактора-
ми: более высокой частотой физического труда, во-
влеченностью в травмоопасные виды спорта, курени-
ем и  пр. [20]. Темпы прогрессирования болезни 
в  группе молодых пациентов с  БАС были ниже, 
чем в остальных группах, что подтверждает большую 
подверженность дегенеративным изменениям нервной 
системы в пожилом возрасте [19].

Ограничением данной работы является то, 
что клинические характеристики оценивались только 
по  данным госпитального регистра. Ранее сравни-
тельный анализ популяционных и госпитальных ре-
гистров показал, что во втором случае выше вероят-
ность предвзятости при формировании выборки [21]. 
В РБ пациенты для подтверждения диагноза тради-
ционно направляются в 2 медицинские организации, 
где и  ведется регистр БАС, однако часть пациентов 
могли обращаться в другие медицинские организации 
III уровня. Жители отдаленных районов республики, 
граничащих с соседними субъектами Российской Фе-
дерации, могли обращаться в медицинские организа-
ции других регионов и потому не попали в названный 
регистр. В  некоторых случаях позднего обращения 
за медицинской помощью уже на развернутых стадиях 
болезни пациенты также не направлялись в Уфу, и ди-
агноз устанавливался на местном уровне.

Выводы
Таким образом, за последние 12 лет в РБ отмечает-

ся рост общей заболеваемости БАС. Первые проявле-
ния болезни чаще отмечались в  среднем и пожилом 
возрасте, среди пациентов преобладали жители села, 
люди физического труда. Мужчины чаще болели БАС 
в группе с дебютом до 45 лет, у женщин чаще отмеча-
лась бульбарная форма болезни. Диагноз устанавли-
вался в  среднем через год после появления первых 
симптомов, у пациентов с началом болезни после 70 лет 
диагностика длилась дольше, чем  при  более раннем 
появлении симптомов. Будущие исследования должны 
уточнить роль средовых (проживание в сельской мест-
ности, физический труд) и биологических (генетиче-
ские, эндокринные и пр.) факторов в развитии БАС. 
Необходимы также анализ причин позднего установ-
ления диагноза БАС и поиск биомаркеров для ранней 
диагностики данного заболевания.
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