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Миастения в Республике Башкортостан:  
анализ клинико-функциональных особенностей
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Введение. Миастения гравис (МГ) является хроническим аутоиммунным заболеванием, существенно влияющим 	
на качество жизни пациентов. Изучение региональных особенностей МГ важно для оптимизации медицинской 
помощи.
Цель исследования – изучить социально-демографические и клинико-функциональные особенности пациентов 
с МГ в Республике Башкортостан.
Материалы и методы. Проведено одномоментное исследование на основе данных Республиканской медицинской 
информационно-аналитической системы по состоянию на 01.01.2024. Проанализированы данные 249 пациентов 
с диагнозом МГ (G70.0).
Результаты. Проанализированы данные 249 пациентов с МГ. Среди них преобладали женщины (70,3 %) и лица 
старше 50 лет (69 %). Средний возраст дебюта заболевания – 43,1 года. Генерализованная форма МГ диагностиро-
вана у 86,7 % пациентов, при этом она достоверно чаще встречалась у женщин. Около половины пациентов имели 
инвалидность. В течение года к неврологу амбулаторно обращались 63,4 % пациентов, а стационарное лечение 
получили 52,2 %. Все пациенты получали антихолинэстеразные препараты, в комбинации с глюкокортикостерои-
дами – 66,6 % пациентов, в комбинации с цитостатиками – 2,8 %. Тимэктомия была выполнена 12,4 % пациентов. 
Отмечена высокая коморбидность: в среднем на 1 пациента с МГ приходилось 3 сопутствующих заболевания.
Выводы.  Результаты исследования демонстрируют высокую медико-социальную значимость МГ в Республике 
Башкортостан. Необходимо усиление амбулаторной медицинской помощи пациентам с МГ в Республике Башкор-
тостан, а также внедрение более персонализированных подходов к лечению.

Ключевые слова: миастения гравис, эпидемиология, Республика Башкортостан, коморбидность, иммуносупрес-
сивная терапия, инвалидность
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Myasthenia gravis in the Republic of Bashkortostan: analysis of clinical and functional features
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Background. Myasthenia gravis (MG) is a chronic autoimmune disease that significantly affects patients’ quality of life. 
Studying the regional characteristics of MG is important for optimizing medical care.
Aim. To study the socio-demographic and clinical-functional characteristics of patients with MG in the Republic 	
of Bashkortostan.
Materials and methods. A cross-sectional study was conducted based on data from the Republican Medical Information 
and Analytical System as of 01.01.2024. Data from 249 patients diagnosed with MG (G70.0) were analyzed.
Results. Data from 249 patients with MG were analyzed. Women (70.3 %) and individuals over 50 years of age (69 %) 
predominated among them. The mean age of disease onset was 43.1 years. The generalized form of MG was diagnosed 
in 86.7 % of patients and was significantly more common in women. Approximately half of the patients had a disability. 
During the year, 63.4 % of patients visited a neurologist on an outpatient basis, and 52.2 % received inpatient treatment. 
All patients received pyridostigmine bromide, in combination with glucocorticoids – 66.6 %, and with cytostatics – 2.8 %. 
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Thymectomy was performed in 12.4 % of patients. High comorbidity was noted: on average, there were 3 comorbid 
conditions per patient.
Conclusion. The study results demonstrate the high medical and social significance of MG in the Republic 	
of Bashkortostan. Enhancement of outpatient medical care for patients with myasthenia gravis in the Republic 	
of Bashkortostan and implementation of more personalized treatment approaches are required.

Keywords: myasthenia gravis, epidemiology, Republic of Bashkortostan, comorbidity, immunosuppressive therapy, 
disability
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Введение
Миастения гравис (МГ) – аутоиммунное нервно-

мышечное заболевание, которое характеризуется слабо-
стью и патологической утомляемостью поперечнополо-
сатых мышц [1]. Основные симптомы заболевания – птоз, 
диплопия, бульбарные нарушения, снижение силы в ко-
нечностях. В тяжелых случаях развиваются дыхатель-
ные расстройства [1].

Заболеваемость МГ варьирует в широких пределах 
[2, 3]. В Республике Башкортостан (РБ) общая заболе-
ваемость МГ составляет около 13 случаев на 100 тыс. 
населения. В последние годы отмечается рост заболе-
ваемости МГ, особенно среди пожилых [4].

Патогенез МГ связан с выработкой различных ауто
иммунных антител, чаще всего – антител к ацетилхо-
линовым рецепторам, реже – антител к  мышечной 
тирозинкиназе, к липопротеин-связанному рецептор-
ному белку 4. В некоторых случаях антитела не выяв-
ляются [5].

Лечение миастении включает использование ин-
гибиторов ацетилхолинэстеразы, а  также иммуносу-
прессивную терапию. В последние годы возможности 
лечения МГ расширились за счет внедрения препара-
тов моноклональных антител [6]. В настоящее время 
отсутствуют отечественные клинические рекомендации 
по диагностике и лечению МГ, что может снижать ка-
чество медицинской помощи.

Анализ клинико-функциональных особенностей 
МГ позволяет уточнить распределение заболевания 
в различных половозрастных и социальных группах, 
уровень инвалидизации, особенности лечения. Эти 
данные важны для планирования специализированной 
медицинской помощи, а также выявления слабых мест 
в диагностике и лечении МГ.

Цель исследования – изучить социально-демогра-
фические и  клинико-функциональные особенности 
пациентов с МГ в РБ.

Материалы и методы
Проанализированы социально-демографические 

и клинико-функциональные данные пациентов с диа-
гнозом МГ (G70.0), доступные в  Республиканской 
медицинской информационно-аналитической систе-

ме по состоянию на 01.01.2024. Регистрировались пол, 
возраст пациентов, место их проживания, формы и ос-
новные симптомы болезни, ее длительность, наличие 
инвалидности, частота обращений за  амбулаторной 
и стационарной медицинской помощью в течение года, 
фармакотерапия и сопутствующие заболевания.

Выполнен статистический анализ полученных ма-
териалов с определением абсолютных, относительных, 
интенсивных показателей заболеваемости, ее структу-
ры по  общим, гендерным, возрастным, различным 
медико-социальным категориям. Рассчитаны средние 
величины (М) и ее ошибка (m), критерии достовер-
ности различий показателей, 95 % доверительные ин-
тервалы, коэффициенты корреляции, величина от-
носительного риска и  степень обусловленности 
некоторых факторов, влияющих на развитие миасте-
нии. Статистическая обработка выполнена в програм-
ме Exсel.

Результаты
В анализ были включены данные всех 249 пациен-

тов с диагнозом МГ, проживающих в РБ, согласно Ре-
спубликанской медицинской информационно-анали-
тической системе по состоянию на 01.01.2024. Среди 
пациентов мужчин было 29,7 %, женщин – 70,3 %, 
в возрасте от 14 до 82 лет. Пациенты детского и под-
росткового возраста составили 1,6 %, лица трудоспо-
собного возраста (18–59  лет) – 47,2 %, лица старше 
трудоспособного возраста (старше 60  лет) – 51,2 %. 
Во всех возрастных группах превалировали женщины: 
среди лиц трудоспособного возраста их доля составила 
73,0 %, среди лиц старше 60 лет – 85,0 %. Средний воз-
раст всех больных миастенией составил 56,0 ± 3,1 года 
(среди мужчин – 59,3 ± 2,7  года, среди женщин –  
54,8 ± 2,0 года) (табл. 1).

Относительный риск фактора возраста для  всей 
категории составил 24,8. Возраст обусловливает 95,8 % 
причинности развития МГ. Коэффициент непараме-
трической корреляции подтвердил наличие сильной 
прямой функциональной связи между возрастом и ча-
стотой МГ (r = 0,93). Коэффициент относительного 
риска фактора гендерной принадлежности составил 
3,5. Этиологический вклад гендерного фактора в раз-
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витие МГ – 71,4 %; значение χ2, равное 6,78, подтверж-
дает наличие прямой функциональной взаимосвязи 
между полом и МГ. При этом встречаемость глазной 
формы была одинакова среди мужчин и женщин, а ге-
нерализованной – в  3 раза выше среди женщин 
(p <0,05).

Пациенты с  МГ в  подавляющем большинстве 
(75 %) оказались жителями города. Распространен-
ность МГ у городского населения республики соста-
вила 0,92 %000, у сельского – 0,42 %000. Соотношение 
клинических форм МГ в городе и селе было примерно 
одинаковым: в городе генерализованная форма встре-
чалась у 67,3 % пациентов, глазная – у 14,0 %, в селе – 
62,9 и 11,3 % соответственно, данные различия не до-
стигли статистической значимости (p >0,05).

В  социальной структуре исследуемых почти по-
ловину (47,8 %) составили инвалиды; 20,3 % – рабо-
тающие, 18,1  % – пенсионеры, 5,2  % – служащие, 
1,6 % – учащиеся, 7 % пациентов не работали. Среди 
работающих мужчин в основном были работники про-
мышленных предприятий (51,5 %) и торговли (36,4 %), 
среди женщин – торговли (69,7 %) и государственных 
учреждений (23,5 %).

В  структуре клинических форм МГ преобладала 
генерализованная форма – 86,7 ± 5,5 %, глазная фор-
ма составила всего 13,3 ± 5,6 %. Генерализованная 
форма среди мужчин отмечалась у 75,7 ± 9,8 %, среди 
женщин – у 91,4 ± 6,0 %, глазная форма – у 24,3 ± 1,0 
и 8,6 ± 6,1 % соответственно (p <0,05) (рис. 1).

Таблица 1. Распределение пациентов с миастенией гравис по полу и возрасту в Республике Башкортостан

Table 1. Distribution of patients with myasthenia gravis by gender and age in the Republic of Bashkortostan

Возраст, лет 
Age, years

Мужчины 
Males

Женщины 
Female

Всего 
Total

Абсолютное 
число, n 

Absolute number, n

Доля, % 
Proportion, %

Абсолютное 
число, n 

Absolute number, n

Доля, % 
Proportion, %

Абсолютное 
число, n 

Absolute number, n

Доля, % 
Proportion, %

0–14 1 50,0 1 50,0 2 0,8

15–17  –  – 2 100,0 2 0,8

18–29 2 12,5 14 87,5 16 6,4

30–39 2 9,5 19 90,4 21 8,5

40–49 9 25,0 ± 14,4* 27 75,0 ± 8,3 36 14,5

50–59 18 40,0 ± 9,0* 27 60,0 ± 9,4 45 18

>60 42 33,0 ± 8,1* 85 66,9 ± 9,0 127 51

Итого 
Total

74 29,7 ± 5,3* 175 70,3 ± 3,4 249 100

*p <0,05
 

Рис. 1. Распределение форм миастении гравис в зависимости от пола: 
а – среди мужчин; б – среди женщин

Fig. 1. Distribution of  forms of  myasthenia gravis depending on gender:  
a – among men; б – among women

  Глазная форма / Eye form
  �Генерализованная форма / 

Generalized form

24  %

76  % 91  %

9  %
а б

Расчеты длительности течения болезни показали, 
что 41,8 ± 4,8 % пациентов болели >20 лет (максимальная 
длительность заболевания – 42  года), а  33,7 ± 
5,1 % – <5 лет. Средний срок длительности заболевания 
в данной когорте составил 12,9 ± 3,1 года (у мужчин – 
11,8 ± 3,7 года; у женщин – 14,1 ± 2,6 года) (p >0,05).

Миастения гравис в среднем впервые выявлялась 
в возрасте 43,1 ± 3,1 года; у мужчин – в 47,5 ± 5,8 года, 
у женщин – в 40,7 ± 3,7 года. У женщин в бремя не-
здоровья МГ вносит 7 избыточных лет жизни. Около 
половины (53,8 %) пациентов заболели в возрасте стар-
ше 50 лет.
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В течение года врача посетили только 63,4 % па-
циентов, из них 1 раз – 10,2 %, 2 раза – 25,2 %, 3 раза – 
17,3 %, 4–6 раз – 47,3 %. Среднее количество посещений 
врача для всей когорты больных составило 3,7 ± 1,7 раза 
в  год. Посещение врача выполнили 66,2 % мужчин 
и 62,6 % женщин, но повторных посещений (>4 раз) 
среди женщин было гораздо больше, чем среди муж-
чин. Чем больше был возраст больных, тем чаще они 
посещали врача; горожане посещали врача в 1,2 раза 
чаще, чем сельские жители.

Стационарное лечение по  поводу МГ в  течение 
года получили 52,2 % пациентов (мужчин – 33,8 %, 
женщин – 49,0 %). Состав стационарных больных 
включал 15,2 % пациентов с глазной формой болезни, 
73,6 % – с  генерализованной формой. В стационаре 
чаще лечились больные старших возрастных групп 
(68,0 %), горожане (59,4 %).

Патогенетическое лечение получали все паци
енты: пиридостигмина бромидом – 100  %, из  них  
в сочетании с глюкокортикостероидами в различных 
дозах (преднизолон, метилпреднизолон) – 66,6  %, 
в  сочетании с  цитостатиками – 2,8  %. Последние 
были представлены азатиоприном и  микофенолата 

мофетилом. Тимэктомия была проведена 12,4 % па-
циентов с МГ.

Каждый 2-й (47,8 ± 2,8 %) больной МГ являлся ин-
валидом. На 10 тыс. населения республики уровень ин-
валидности вследствие МГ составил 0,297 случая.

На всех зарегистрированных в РБ 249 пациентов 
с МГ диагностировано 769 сопутствующих заболеваний 
различных органов и систем, в среднем около 3 забо-
леваний на 1 пациента. Уровень распространенности 
сопутствующих заболеваний в когорте пациентов с МГ 
составил 3196,7 %0, вместе с  МГ показатель общей 
заболеваемости в  изучаемой когорте составил 
4196,79 %0 (в среднем по РБ в 2023 г. – 2190,3 %0, в Рос-
сийской Федерации в 2023 г. – 1719,5 %0) (табл. 2).

В структуре сопутствующих заболеваний 1-е место 
занимали болезни костно-мышечной системы с часто-
той 40,2 % (1285,1 %0), 2-е – болезни системы крово-
обращения – 18,8 % (602,4 %0), на  3-м месте были 
болезни нервной системы (кроме миастении) – 10,2 % 
(317,6 %0), на 4-м – болезни системы пищеварения – 
9,2 %, (293,2 %0). Эти заболевания занимают 78,3 % всех 
сопутствующих заболеваний в  данной когорте. МГ 
среди всех заболеваний, диагностированных в когорте, 

Таблица 2. Распространенность заболеваний, сопутствующих миастении гравис (на 1 тыс. населения), и ее структура

Table 2. Prevalence of diseases associated with myasthenia gravis (per 1,000 population) and its structure

Болезни органов и систем 
Diseases of organs and systems

На 1 тыс. населения,  %0 
Per 1,000 population,  %0

Удельный вес 
заболеваний,  % 

Proportion of diseases,  %

Новообразования 
Neoplasms

72,29 2,2

Болезни эндокринной системы 
Diseases of the endocrine system

232,93 2,2

Болезни нервной системы (кроме миастении гравис) 
Diseases of the nervous system (except myasthenia gravis)

317,27 10,2

Болезни органов зрения 
Diseases of the visual organs

152,61 4,7

Болезни системы кровообращения 
Diseases of the circulatory system

602,41 18,8

Болезни системы пищеварения 
Diseases of the digestive system

293,17 9,2

Болезни костно-мышечной системы 
Diseases of the musculoskeletal system

1285,14 40,2

Прочие 
Others

240,96 7,5

Итого 
Total

3196,7 100,0

Миастения гравис 
Myasthenia gravis

1000,0 2,3

Общее число болезней 
Total number of diseases

4196,7  – 
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занимает 2,3 %. Уровень заболеваемости был выше 
среди пациентов с  генерализованной формой МГ – 
3284,8 %0, чем среди пациентов с глазной формой – 
30677,6 %0.

Обсуждение
Одномоментное исследование пациентов с МГ в РБ 

выявило ряд важных социально-демографических 
и клинико-функциональных особенностей. Заболевание 
чаще было представлено генерализованной формой, его 
частота была выше среди женщин, лиц пожилого воз-
раста, у городских жителей. Пациенты с МГ характери-
зовались высокой степенью коморбидности.

Преобладание женщин среди пациентов с МГ, ве-
роятно, связано с эффектом половых гормонов на им-
мунную систему. Эстроген может повышать реактив-
ность гуморального иммунитета, тем самым увеличивая 
вероятность появления аутореактивных В-клеток, вы-
рабатывающих антитела против рецепторов к ацетил-
холину [7, 8]. Эта гипотеза подтверждается тем, что в РБ 
в возрастной группе до 60 лет преобладание женщин 
наибольшее, их  доля варьирует в пределах 75–90 %, 
а в возрастной группе старше 60 лет их доля уже со-
ставляет 60–66 %.

Ранее проведенные исследования показали, что сре-
ди пациентов с  МГ с  ранним началом преобладают  
женщины, а среди пациентов с МГ с поздним началом – 
мужчины [7, 8]. В  РБ такая закономерность под-
тверждается тем, что средний возраст начала заболева-
ния среди женщин составил около 40  лет, а  среди 
мужчин – 47 лет. Преобладание женщин в старшей воз-
растной группе можно объяснить накопленной болез-
ненностью за счет случаев с более ранним дебютом.

Двукратное преобладание жителей города среди па-
циентов с МГ, вероятно, связано с экологическими фак-
торами, которые могут повышать риск развития аутоим-
мунных заболеваний [9]. C другой стороны, в сельской 
местности ниже обеспеченность врачами-специалиста-
ми, что снижает выявляемость заболевания.

Анализ фармакотерапии пациентов с МГ показал, 
что около 1/3 пациентов не получали иммуносупрес-
сивную терапию. Частота приема цитостатиков соста-
вила всего ~3 %, они были представлены только азати-
оприном и  микофенолата мофетилом. На  момент 
анализа никто из пациентов не принимал генно-инже-
нерные биологические препараты. Полученные данные 
указывают на недостаточную осведомленность врачей-
неврологов об использовании цитостатиков в клиниче-
ской практике. Основным препятствием для широкого 
использования генно-инженерных биологических пре-
паратов, вероятно, является их высокая стоимость.

Обращает на себя внимание низкая доля пациен-
тов, прошедших тимэктомию. В последние годы от-
мечается ужесточение критериев для отбора пациентов 
с  МГ на  тимэктомию. Например, в  Японии частота 
тимэктомии в 2006 г. составляла 68 %, а к 2018 г. сни-

зилась в 2 раза, до 34 %. Но даже в свете названных 
тенденций показатель 12 % указывает на недостаточное 
проведение тимэктомии при МГ в РБ [10].

Пациенты с МГ характеризовались высокой степе-
нью коморбидности. В среднем у каждого пациента от-
мечалось около 3 сопутствующих заболеваний. Развитие 
последних могло быть связано с пожилым возрастом 
большинства пациентов и осложнениями длительной 
иммуносупрессивной терапии, в частности применени-
ем глюкокортикостероидов. Развитие сопутствующих 
аутоиммунных заболеваний у пациентов с МГ может быть 
обусловлено генетическими механизмами [11, 12].

Анализ обращаемости за медицинской помощью 
показал, что  только 63 % пациентов в  течение года 
обращались к неврологу амбулаторно, в то же время 
52 % пациентов прошли стационарное лечение. Не ис-
ключено, что часть пациентов обращались за медицин-
ской помощью в частные медицинские организации, 
что не получило отражения в Республиканской меди-
цинской информационно-аналитической системе, 
однако их доля, как правило, невысока. Вероятно, не-
достаточный охват пациентов с МГ амбулаторной ме-
дицинской помощью обусловливает относительно 
высокую частоту госпитализации пациентов в течение 
года. Примечательно, что основное число случаев го-
спитализации пациентов с  МГ были плановыми,  
т. е. не были связаны с развитием кризов.

Выводы
Анализ данных 249 пациентов с МГ в РБ показал, 

что генерализованная форма заболевания наблюдалась 
в 87 % случаев. Среди пациентов преобладали женщи-
ны, лица пожилого возраста, городские жители. За-
болевание развивалось в  среднем в  возрасте 43  лет. 
Амбулаторное посещение врача-невролога в течение 
года было зарегистрировано у 63 %, стационарное ле-
чение получили 52 % пациентов. Около половины па-
циентов с МГ имели инвалидность. Все пациенты при-
нимали ингибиторы ацетилхолинэстеразы, в то время 
как  иммуносупрессивную терапию получали около 
70 % больных, доля получавших цитостатики состави-
ла 2 %. Пациенты с МГ в среднем страдали 3 сопут-
ствующими заболеваниями.

Полученные данные указывают на недостаточный 
охват пациентов с МГ в РБ амбулаторной медицинской 
помощью. Ведение пациентов требует более персонали-
зированного подхода с расширением спектра применя-
емых иммуносупрессивных средств и учетом высокой 
степени коморбидности. В перспективе целесообразно 
широкое внедрение иммунодиагностики форм миасте-
нии, что позволит повысить эффективность ее лечения, 
в том числе обоснованно увеличить число тимэктомий. 
Перспективным является более широкое внедрение ген-
но-инженерных биологических препаратов, которые 
должны существенно повысить эффективность лечения 
пациентов с МГ в долгосрочной перспективе.
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