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Приведен анализ вопроса диагностики и лечения первичных и вторичных миопатий. Показаны определенные
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ЦЕЛЬ РАБОТЫ

Дать современный анализ вопроса диагностики и
лечения первичных и вторичных миопатий.

Миопатии — это группа заболеваний, характери-
зующихся различными нарушениями в метаболизме и
строении мышечной ткани, преимущественно скелет-
ной мускулатуры с выборочной атрофией отдельных
волокон (миофибрилл). Результатом является снижение
силы в пораженных мышцах и ограничение двигатель-
ной активности [37, 43, 48].

В настоящее время можно разделить миопатии
на две большие группы [4, 24, 28, 30, 31]:

1. Первичные миопатии — в основе лежат генети-
чески детерминированные нарушения. Наследование де-
фектного гена может происходить рецессивно, доминан-
тно и быть сцеплено с Х-хромосомой. Течение отличает-
ся постепенным, неуклонным прогрессированием
процесса. Примерами могут служить: ювенильная мио-
патия Эрба, миопатия Дюшенна, плече-лопаточно-лице-
вая миопатия Ландузи — Дежерина, спинальная амиот-
рофия Вернига — Гофмана и пр. [6, 49, 54].

2. Вторичные миопатии, их еще можно назвать
симптоматическими, могут развиваться на фоне сопут-
ствующей патологии. Например, на фоне эндокринных
расстройств (болезни Иценко — Кушинга, гипотиреоза,

гипертиреоза и пр.), хронических интоксикаций, маль-
абсорбции и авитаминозов, тяжелых хронических за-
болеваний (ХПН, хронической печеночной недостаточ-
ности, сердечной недостаточности, ХОБЛ), опухолевых
процессов, СКВ, склеродермии и др. В отдельную под-
группу можно выделить паранеопластические миопа-
тии [1, 2, 29, 33, 36, 38, 44, 57, 61].

Привести эпидемиологическое исследование данного
заболевания представляет значительные трудности, так как
на учете состоят далеко не все пациенты, страдающие
данной патологией. Кроме того, диагностика некоторых
форм наследственных генетических миопатий представ-
ляет сложность в связи с отсутствием высокочувствитель-
ного оборудования в нашей стране и высокой стоимости
данного исследования, которое не каждому пациенту дос-
тупно. Вследствие этого статистические цифры могут не-
сколько отличаться от реальных. Например, распростра-
ненность воспалительных миопатий составляет около 1—
5 на 100 000. Частота прогрессирующей мышечной
дистрофии Дюшенна варьирует от 2,7 до 3,26 на 100 000,ча-
стота же прогрессирующей мышечной дистрофии Эрба —
Рота составляет 1,2—2,5 случая на100 000 населения, пле-
че-лопаточно-лицевой миодистрофии Ландузи — Дежери-
на составляет 2,9 на 100 000 населения [3, 5, 35, 47].

Начало заболевания, как правило, при первичных
миопатиях в большинстве случаев в детском или юно-
шеском возрасте. Типичными чертами миопатии явля-
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ются: прогрессирующая мышечная слабость (она от-
мечается в проксимальных отделах конечностей (на
этом фоне такие простые действия, как подъем по лест-
нице или расчесывание представляют для пациента не-
посильную задачу), развитие симметричных мышечных
атрофий (в начальном периоде может наблюдаться пре-
обладание атрофий на одной стороне), снижение сухо-
жильных рефлексов и тонуса мышц. Вследствие слабо-
сти мышечного корсета у человека возникает искривле-
ние позвоночного столба — это может быть кифоз, лордоз,
сколиоз, которые со временем прогрессируют.

Для постановки окончательного диагноза одной
клинической картины не достаточно. Диагностические
исследования включают электромиографическое и элек-
тронейромиографическое исследование, анализ крови
на ферменты (КФК, альдолаза, ACT, АЛТ, ЛДГ и др.).
В течение нескольких десятилетий серологические био-
маркеры нервно-мышечных заболеваний, как дистро-
фии, так и миопатии, были ограничены обычными
клиническими биохимическими показателями. Эти по-
казатели для определения доступны, их легко контро-
лировать. Они могут быть предикторами прогрессиро-
вания заболевания. Большинство мышечных заболе-
ваний включают ускоренное разрушение мышечных
волокон, воспаление, замещение ткани жировой и/или
фиброзом. Все эти патологические черты могут приве-
сти к изменению серологических пептидных биомарке-
ров в других тканях. Патология конкретных посттранс-
ляционных модификаций — своеобразные «neoepitope»,
которые могут представлять собой перспективный класс
пептидов для обнаружения биомаркеров, связанных с
нервно-мышечными заболеваниями, находятся в ста-
дии разработки [38, 52, 58].

При необходимости выполняется мышечная био-
псия. В некоторых случаях показано проведение им-
мунобиохимических или иммуногистохимических иссле-
дований, в случае подозрений аутоиммунной или ка-
кой-либо идиопатической патологии [65, 59, 62, 63].

При подозрении на миопатию «генетического»
происхождения необходимо проведение молекулярно-
генетических методов исследования, без которых окон-
чательный диагноз поставлен быть не может [29, 32].

Благодаря большому количеству генетических
лабораторий по всему миру с каждым годом диагнос-
тика многих заболеваний становится все доступнее.
В настоящем году было проведено исследование, оп-
ределяющие два микро-РНК, MIR-30с и MIR-181A, ко-
торые могут оказаться ключевыми регуляторами мы-
шечной дистрофии. Показано, что они могли бы стать
маркерами для диагностики, прогноза и эффективнос-
ти лечения при болезни Дюшенна и Беккера (МДД и
МДБ) [64, 71, 66, 67, 70].

Сейчас идет активное обсуждение перинатальной
диагностики и генетического консультирования семей,
которые находятся в группе повышенного риска, а так-
же диагностические возможности в спорадических слу-
чаях [30, 31].

Лечение миопатий можно разделить на две боль-
шие группы [28, 30, 31, 40]:

1) медикаментозное лечение;
2) не медикаментозное лечение.
Медикаментозное лечение включает в себя раз-

личные группы препаратов:
– антихолинэстеразные и вазоактивные средства;
– принятие анаболических препаратов;
– применение глюкокортикостероидов;
– витамины группы В;
– препараты калия;
– антиоксидантная терапия;
– препараты генной инженерии.
Антихолинэстеразные средства. Механизм дей-

ствия антихолинэстеразных средств заключается в уси-
лении действия ацетилхолина на железы, сердце, не-
рвные узлы, гладкую и скелетную мускулатуру. Чаще
применяют такой препарат, как нейромидин, который
уже долгие годы не перестает терять своей актуально-
сти [32, 42]. Его действие основано на сочетании двух
механизмов действия: блокады калиевых каналов мем-
браны нейронов и мышечных клеток, а также обратимо-
го ингибирования холинэстеразы в синапсах [42, 46, 50].

Препараты калия. Введение солей калия и
средств, которые способствуют накоплению калия в
организме, также улучшает синоптическое проведение
импульса по нервному волокну. Эффективная доза ка-
лия хлорида 2—3 г в день на всех этапах лечения [31].

Анаболических препараты. Основное действие
препаратов — усиление процесса обмена и усвоения
тех веществ, которые идут на построение тканей живо-
го организма, с одновременным ослаблением реакций
обмена, связанных с распадом сложных органических
веществ. Основным показанием к применению анабо-
лических стероидов является критическое снижение
массы тела, в данном случае за счет выраженного сни-
жения или полного отсутствия физической активности.
Как правило, эти препараты назначаются обычно кур-
сами продолжительностью1—2 мес. с перерывами
между отдельными курсами 1—2 мес. [39, 41].

Глюкокортикостероиды. Применяется, как прави-
ло, преднизалон, гидрокортизон и пр. Суточная доза
рассчитывается индивидуально, исходя из веса паци-
ента и тяжести заболевания. При достижении клиничес-
кого эффекта лечения в виде увеличения мышечной
силы производят постепенное снижение суточной дозы
до поддерживающего уровня — около15 мг/сут. Паци-
енты могут длительно применять поддерживающую
терапию, особенно в случаях воспалительной или иди-
опатической формы заболевания. В тяжелых случаях
возможно проведение пульс-терапии метилпреднизо-
лоном. Сложность применения длительного лечения
глюкокортикоидами состоит в их побочных эффектах,
из-за которых подобная терапия противопоказана паци-
ентам с язвенной болезнью и язвой желудка, артериаль-
ной гипертензией, остеопорозом, катарактой и глаукомой.
Отсутствие увеличения мышечной силы в течение
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3 месяцев с момента начала лечения кортикостероидами
говорит о стероидной резистентности миопатии [32, 34].

Витамины и антиоксиданты. Витамины группы B
участвуют в поддержании нормального функциониро-
вания нервной системы, головного мозга, сердца и со-
судов, органов пищеварения. Кроме того, витамины В
улучшают защитные функции организма от агрессив-
ной внешней среды. Витамины не являются непосред-
ственным лечебным мероприятием, сколько являются
общеукрепляющими, антиоксидантными и миеленос-
тимулирущими факторами. Препараты несколько умень-
шают повреждение мембран клеток мышц. Однако было
проведено исследование, в ходе которого в лечении
была отмечена динамика. При врожденных миопатиях
осуществляли коррекцию вторичных митохондриальных
изменений путем энерготропной терапии, заключающий-
ся во введении L-карнитина в дозе 20—30 мг/кг/сут, ко-
энзима Q10 в дозе 60—90 мг/сут., янтарной кислоты—
200 мг/сут, лимонной кислоты — 50 мг/кг в сут., витами-
на B1 — 100 мг/кг в сут, витамина В6 —200 мг в сут,
витамина В12 — 200 мг/сут. в течение двух месяцев
два раза с перерывом в два месяца. Отмечена дина-
мика показателей функционального класса двигатель-
ной активности по шкале FC to Vignos (1960) при врож-
денной мышечной дистрофии. Показана динамика бал-
льной оценки двигательных функций по шкале MDS to
Scott у пациентов с врожденными мышечными дистро-
фиями. Представлены критерии оценки мышечной силы
конечностей по MRS Scale [50].

Препараты генной инженерии. На настоящий мо-
мент уже существуют два препарата, которые прохо-
дят клинические испытания и рекомендованы для ле-
чении миодистрофии Дюшенна.

Eteplirsen. Осенью 2016 г. FDA (управление по
контролю пищевыми продуктами и лекарственными
средствами) в США одобрило препарат лечения мио-
дистрофии Дюшенна при доказанной мутации, гена
дистрофина в 51 экзоне (составляет около 13 % от всех
случаев болезни Дюшенга). Однако на данный момент
полностью клиническая эффективность препарата Эк-
сондис 51 не доказана и требует дополнительных кли-
нических исследования. В качестве примера можно
привести следующее исследование: мальчиков в воз-
расте от 7 до 13 лет с подтвержденным диагнозом ми-
одистрофия Дюшенна с пропуском 51 экзона и низкой
физической активностью разделили на группы, где дети
еженедельно получали в виде внутривенных инфузий
30 или 50 мг/кг/нед. eteplirsenили плацебо в течение
24 недель (n = 4/группа). Пациентов из группы плаце-
бо перевели на30 или 50 мг/кг eteplirsen (n = 2/группа)
на 25-й неделе. Изначально всем пациентам провели био-
псию на исходном уровне. В результате, на 24-й неделе
пациентам, получавшим30 мг/кг eteplirsen, была про-
ведена биопсия, и от исходного уровня дистрофин по-
высился на 23 %; никакого увеличения не было обна-
ружено в плацебо-лечении больных (p  0,002). Еще
большее возрастание дистрофина произошло на

48-й неделе (52 % и 43 % в 30 и 50 мг/кг группах соот-
ветственно) [71, 56].

Translarna (Ataluren) В Соединенных Штатах транс-
ларна является исследуемым новым препаратом и до
сих пор не одобрена FDA для больных с миодистрофи-
ей Дюшенна. Однако ведутся обширные клинические
исследования на тематику данного заболевания. Ре-
шение экспертной комиссии было принято после изу-
чения данных клинических исследований с участием
174 пациентов. Было представлено, что больные, полу-
чавшие аталурен в дозировке 40 мг/кг массы ежеднев-
но в течение 48 недель, при проведении теста с шести-
минутной ходьбой преодолевали на 31,3 метра больше
по сравнению с пациентами, принимавшими плацебо.
Как отмечают исследователи, в ходе клинических ис-
пытаний не было отмечено каких-либо серьезных по-
бочных эффектов препарата. Этот препарат на настоя-
щий момент также получил статус лекарства для ред-
ких болезней для трех заболеваний: кистозный фиброз
и мукополисахаридоз [56, 66, 70].

Не медикаментозное лечение включает в себя боль-
шой объем мероприятий, направленных на улучшение
качества жизни и социализации пациентов [53, 54, 55].

Лечебная физкультура и физиотерапия. До настоя-
щего времени нет четкого ответа на вопрос, как долго и
какую по интенсивности нагрузку необходимо применять
в данных случаях. Так как тонусно-силовой дисбаланс
мышц у каждого пациента различен. Упражнения прихо-
дится подбирать и дозировать индивидуально каждому
пациенту. Во избежание появления стойких контрактур,
которые еще сильнее снижают качество жизни пациен-
та, занятия лечебной физкультурой необходимы боль-
ным ежедневно. Массаж должен сочетать тонизирую-
щий массаж на ослабленные участки с расслабляющим,
растягивающим и рассасывающим на уплотненные уча-
стки мышц. Если имеется слабость дыхательной муску-
латуры, выполняется массаж грудной клетки для облег-
чения дыхательных движений. Больному очень важно
выучиться у специалиста самомассажу [19].

Одной из последних разработок является костюм
(Molli), предназначенный для лечения и реабилитации
пациентов с различными нервно-мышечными заболе-
ваниями. С помощью Molli удается уменьшить такие
проявления заболеваний, как боль, повышенный мы-
шечный тонус, непроизвольные мышечные сокраще-
ния, а также повысить мобильность пациента. В насто-
ящее время костюм Molli получил маркировку CE.
Работа костюма основана на чрезкожной электрости-
муляции нервных волокон. Стимуляция производится
путем подачи низковольтного напряжения через элек-
троды, которые располагаются на внутренней поверх-
ности костюма. Всего установлено58 электродов, ко-
торые могут воздействовать на 42 различные мышцы,
в зависимости от потребностей пациента. На данный
момент проводится масштабное клиническое иссле-
дование и в скором времени результаты будут опуб-
ликованы [46].
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Психологическая реабилитация. Прогрессирова-
ние миопатий является для пациентов серьезным пси-
хическим стрессом. В очень редких случаях больные
могут самостоятельно справиться со сложившейся си-
туацией. На фоне болезни часто развиваются вторич-
ные депрессии с апатией и нежеланием заниматься
своим здоровьем. А это ведет к более быстрому про-
грессированию болезни. Больному необходимо прой-
ти курс психотерапевтического лечения, чтобы стать
более устойчивым к психическим раздражителям, стать
активнее, позитивно относиться к лечению, и это неза-
медлительно сказывается на работе мышц. При необ-
ходимости возможно назначение современных антидеп-
рессантов (селективные ингибиторы обратного захвата
серотонина, такие как Ципралекс, Флуоксетин и др.).

Социальная реабилитация включает снабжение
бытовыми приспособлениями с учетом характера дви-
гательного дефекта и обучение самообслуживанию [18].
Поскольку пациенту необходимо понимание того, что
он способен выполнять сам хотя бы самые простые
элементы самообслуживания: самостоятельно передви-
гаться с помощью различных приспособлений, есть,
соблюдать личную гигиену и пр. Если для больных ли-
шенных возможности передвигаться в настоящее вре-
мя есть множество внедренных средств (коляски, хо-
дунки и пр.), то для больных, не имеющих возможнос-
ти двигать руками, такие средства пока не внедрены в
практику социальной реабилитации [21, 26, 27].

Новым шагом в абилитации и реабилитации паци-
ентов с миопатиями и развившимся при этом верхним
вялым пара- (моно-)парезом является разработка Вол-
гоградским государственным медицинским универси-
тетом экзоскелета «ЭКЗАР». Показания к его исполь-
зованию достаточно многочисленны: артрогрипоз; дет-
ский церебральный паралич (атонически-астатическая
форма и те формы, при которых имеется смешанный
тонус мышц конечностей с преобладанием гипотону-
са); невральная амиотрофия Шарко — Мари — Тута;
спинальная амиотрофия; плечевая плексопатия на фоне
тромбоцитопенической пурпуры Шенляйн — Геноха;
травмы и родовые повреждения («акушерский пара-
лич»); синдром Гийена — Барре — Штроля; синдром
Ларсена; синдром Элерса — Данлоса; дистрофичес-
кая дисплазия; врожденная миопатия (синдром «цент-
рального стержня», немалиновая миопатия и др. вари-
анты синдрома«вялого ребенка»); миотоническая дис-
трофия; боковой амиотрофический синдром,
переднероговичная форма. При данной патологии раз-
вивается симптомокомплекс верхнего вялого пара-
(моно-) пареза и происходит анатомо-физиологическое
разобщение между центральным и периферическим
отделами нервной системы, причем нарушается как
прямая, так и обратная связь [7, 13, 23].

Противопоказаниями являются возраст до 3 лет,
задержка психического развития у детей, выраженные
когнитивные нарушения у взрослых, наличие спасти-
ческого гипертонуса мышц верхних конечностей, нали-

чие контрактур в крупных суставах верхних конечнос-
тей, онкологические заболевания в инокурабельной ста-
дии [13, 20, 23, 25].

Разработанная версия экзоскелета имеет возмож-
ность движения в трех плоскостях — сагиттальной,
фронтальной и горизонтальной (промежуточные и опти-
мальная плоскости). Ротационные движения в аппара-
те данной конструкции отсутствуют. Дефицит движений
в аппарате не критичен и позволяет достаточно полно
воспроизводить движения в его шарнирах в соответ-
ствии с нормальными движениями верхней конечнос-
ти. Расчет себестоимости экзоскелета «ЭКЗАР» пока-
зал, что его можно отнести к экзоскелетам доступной
стоимости [13, 14].

При использовании аппарата у больных наблюда-
лись следующие положительные эффекты. Эффект
увеличения амплитуды движений в плечевом и лок-
тевых суставах. Данный эффект является ключевым
в действии аппарата. Выявлено, что во всех случаях
при пользовании экзоскелетом «ЭКЗАР» происходит
значительное увеличение амплитуды движений в лок-
тевых и плечевых суставах. Эффект абилитации. Этот
эффект связан с увеличением амплитуды движений.
Полученные результаты показали, что функциональная
значимость верхней (-их) конечности (-ей) возрастает
на порядок. Следовательно, у больного появляется
возможность выполнения повседневных функций по
самостоятельному обслуживанию — гигиена, прием
пищи, а также восполнения утерянных навыков — игра
на пианино, рисование, танцы с участием рук. Эффек-
ты реабилитации. В связи с коротким сроком исполь-
зования этот вопрос изучен недостаточно. Для полно-
ценного ответа должен пройти достаточный срок наблю-
дения и накоплен опыт использования при различных
патологиях. Вместе с тем, имеющийся максимальный
период наблюдения в 2 года за больной с артрогрипо-
зом внушает некоторый оптимизм. Амплитуда движе-
ний верхней конечности данной пациентки при пользо-
вании экзоскелетом «ЭКЗАР» существенно расшири-
лась. Эффект реабилитации, по мнению авторов,
основывается на механизме биологической обратной
связи (англ. biofeedback) [12, 14, 15, 16, 17].

Эффект профилактики нарушения осанки. Дан-
ный эффект связан с использованием несущего корсе-
та (жакета), который помимо своей основной функции
способствует коррекции нарушения осанки посредством
предотвращения гиперлордоза, обусловленного вклю-
чением в подъем руки дополнительных мышц спины.

Анализ использования «ЭКЗАР» позволяет счи-
тать, что разработанный пассивный экзоскелет верхней
конечности «ЭКЗАР» полностью соответствует клини-
ко-анатомическим требованиям, позволяет достаточно
полно воспроизводить движения в его шарнирах в со-
ответствии с нормальными движениями верхней конеч-
ности и обеспечивает абилитацию и реабилитацию па-
циентов с периферическим верхним пара-(моно-)паре-
зом [8, 10, 11, 12].
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Таким образом, несмотря на всю серьезность за-
болевания и множество вариантов миопатии, изучено
оно пока не достаточно. Вместе с тем, просматривают-
ся определенные перспективы к познанию его меха-
низмов и разработке методов патогенетического воз-
действия, способных замедлить его ход, улучшить ка-
чество жизни больных и продлить им жизнь и
функциональную активность.
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