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Боковой амиотрофический склероз (БАС) – быстро прогрессирующее заболевание, сопровождающееся неуклонным нарастанием слабости мышц конеч-
ностей и дыхательной мускулатуры. Этиология заболевания до конца не ясна, однако в последние годы удалось значительно продвинуться в понима-
нии патогенеза и патофизиологии БАС. Разработаны препараты, снижающие скорость прогрессии БАС. Несмотря на это прогноз остается крайне 
неблагоприятным, а средняя продолжительность жизни пациентов с БАС составляет не более 5 лет. Наиболее частыми причинами гибели больных 
являются дыхательная недостаточность и респираторные осложнения. В статье рассмотрены патофизиология дыхательных нарушений при БАС 
и методы оценки функции дыхания. Основным методом респираторной поддержки больных БАС, который позволяет увеличивать среднюю продолжи-
тельность жизни и улучшать качество жизни пациентов, является неинвазивная вентиляция легких. Залогом для успешного ведения пациентов с БАС, 
имеющих респираторные проблемы, является мультидисциплинарный подход с привлечением врачей разных специальностей – неврологов, пульмоноло-
гов, реаниматологов.
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Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a rapidly progressive disease characterized by relentless increase in weakness of limb and respiratory muscles. Whereas 
the etiology is still not clear, there have been a remarkable progress in understanding ALS pathogenesis and pathophysiology over the last years. In 2017 the 
second drug that can alter ALS progression rate has been registered. Nevertheless, the prognosis remains very poor and the average life expectancy in ALS does 
not exceed 5 years. The most common causes of death in ALS are respiratory complications and respiratory failure. Consequently, monitoring of the respiratory 
system function in ALS patients by neurologists and pulmonologists is crucial for survival and prolongation of life in this condition. Currently the most available 
diagnostic tool for the assessment of the respiratory profile in ALS is spirometry. Other methods, such as measurement of sniff nasal pressure, overnight oximetry 
and polysomnography, are also important but, due to technical complexity, their use in routine practice is limited. The principal method of respiratory support 
used in ALS is noninvasive lung ventilation (NIV). It can increase the average life expectancy and improve the patients’ quality of life. Invasive lung ventilation 
with endotracheal tube is another technique that can increase life expectancy and improve quality of life. However, the number of patients accepting this type 
of mechanical ventilation is very low. Multidisciplinary approach involving different medical specialists including neurologists, pulmonologists and critical care 
physicians is the key to successive management of ALS patients with respiratory disorders.
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Основные инспираторные мышцы:
•	диафрагма, иннервируемая диафрагмальным нервом, ко-

торый берет начало от нижних мотонейронов спинного 
мозга на уровне С3–С5; 

•	грудино-ключично-сосцевидная;
•	лестничная;
•	наружные межреберные. 

В нормальных условиях во время вдоха за счет опускания 
купола диафрагмы увеличивается объем грудной полости и 
создается отрицательное давление. Диафрагма обеспечива-
ет до 2/3 объема вентиляции. Сокращение внешних меж-
реберных мышц приподнимает ребра, что дополнительно 
увеличивает объем грудной клетки. Мышцы шеи являются 
вспомогательной мускулатурой, обеспечивающей вдох, и 
подключаются в случаях, затрудняющих вентиляцию лег-
ких. Слабость инспираторных мышц приводит к уменьше-
нию дыхательного объема и, как следствие, к альвеолярной 
гиповентиляции с развитием дыхательной недостаточности. 

Выдох осуществляется в основном за счет мышц брюшного 
пресса: прямой, поперечной, внутренней и внешней косых 
мышц живота, а также внутренних межреберных мышц. 
Снижение силы экспираторных мышц часто совпадает с 
нарушением смыкания голосовой щели, что приводит к не-
эффективному кашлю и попаданию выделений из верхних 
дыхательных путей в нижние, что в последующем может 
способствовать инфицированию и развитию пневмонии 
[12]. Кроме того, в процессе дыхания в качестве вспомога-
тельной мускулатуры могут быть задействованы передние 
зубчатые, большая и малая грудные мышцы, верхняя часть 
трапециевидной мышцы, широчайшая мышца спины, 
мышца, выпрямляющая позвоночник, подвздошно-ребер-
ная мышца, квадратная мышца поясницы, верхняя и ниж-
няя задние зубчатые мышцы, мышца, поднимающая ребра, 
поперечная мышца груди, ключичная мышца. Вклад той 
или иной мышцы может зависеть от положения больного 
БАС. Например, диафрагмальная слабость может первона-
чально проявляться в положении лежа на спине.

По мере ослабления респираторных мышц у больных БАС 
развиваются одышка и ортопноэ [14]. Прогрессирующая 
слабость в конечностях приводит к тому, что выполнение 
даже простых задач может потребовать от больного БАС 
значительных усилий, что увеличивает степень одышки и 
усталости. При ослаблении дыхательных мышц у пациентов 
развивается рестриктивный вентиляционный паттерн, ко-
торый может привести к гиповентиляции с гипоксической 
и гиперкапнической респираторной недостаточностью. По 
мере течения БАС у больных достаточно часто формируют-
ся ателектазы, что ведет к прекращению кровотока в функ-
ционирующих альвеолах и нарастанию гипоксии. Слабость 
бульбарных мышц способствует развитию аспирационной 
пневмонии. Наиболее значимые дыхательные осложнения 
при БАС представлены на рис. 1.

Около 30% больных БАС на момент постановки диагноза 
имеют бульбарный синдром [13]. Гиперсаливация, дисфа-
гия и дизартрия являются наиболее важными симптомами, 

Введение

Боковой амиотрофический склероз (БАС) является не-
уклонно прогрессирующим нейродегенеративным забо-
леванием, характеризующимся избирательной дегенера-
цией двигательных нейронов головного и спинного мозга 
[1]. Поражение верхних и нижних мотонейронов обуслов-
ливает клинические проявления заболевания: гипер-
рефлексию, спастичность, мышечные фасцикуляции, 
атрофию и слабость мышц различной локализации. Кро-
ме того, могут иметь место псевдобульбарный синдром, 
когнитивные и поведенческие расстройства, в некоторых 
случаях развивается деменция, обычно лобно-височного 
типа [2]. Чаще всего заболевание начинается с вовлечения 
конечностей, но примерно в трети случаев может дебю-
тировать с бульбарных расстройств (дисфагия, дизартрия, 
дисфония) [3]. Значительно реже первыми клиническими 
симптомами являются респираторные нарушения, свя-
занные со слабостью дыхательной мускулатуры (ДМ) [4]. 
Около 90% случаев БАС являются спорадическими, тогда 
как остальные классифицируются как семейные [5]. На 
сегодняшний день мутации идентифицированы пример-
но в 2/3 случаев семейного БАС и в 10% спорадических 
случаев [6].

Выявляемость БАС составляет 1–2 случая на 100 000 че-
ловек в год, и он является наиболее распространенной 
формой болезни двигательного нейрона [7]. Наиболь-
шая частота встречаемости БАС характерна для возрас-
та 65–75 лет, но заболевание может также возникать у 
молодых (моложе 30 лет) и пожилых (старше 80 лет) лю-
дей. Среди пациентов со спорадическими случаями БАС 
преобладают мужчины (2:1) [8]. Средняя выживаемость 
составляет 3–5 лет от начала симптомов заболевания, од-
нако в 5–10% случаев заболевание может длиться более 
10 лет [9]. В результате прогрессирующей слабости всех 
мышечных групп на определенном этапе болезни может 
развиваться респираторная недостаточность, которая яв-
ляется самой распространенной причиной смерти и важ-
ным неблагоприятным прогностическим показателем 
при БАС [10]. 

В настоящее время для лечения БАС Управлением по кон-
тролю за качеством пищевых продуктов и лекарственных 
препаратов США одобрены два лекарственных препарата – 
рилузол и эдаравон, которые незначительно улучшают 
прогноз заболевания [11]. Несмотря на терапевтические 
разработки, БАС остается фатальным заболеванием. В свя-
зи с этим значительную роль играют методы паллиативной 
терапии, направленные в первую очередь на улучшение 
функции дыхания (ФД) и уменьшение риска легочных 
осложнений. 

Патофизиология дыхательных нарушений при БАС

Причиной респираторной недостатоточности при БАС яв-
ляется дисфункция мышц, участвующих в акте вдоха (ин-
спираторные мышцы) и выдоха (экспираторные мышцы), 
а также бульбарной мускулатуры. 
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Объективные признаки респираторной дисфункции: 
•	тахипноэ;
•	ортопноэ;
•	использование вспомогательных респираторных мышц;
•	парадоксальное движение брюшной полости;
•	уменьшение движения грудной клетки;
•	слабый кашель;
•	потение;
•	сложность очистки выделений;
•	потеря веса.

Вовлечение в патологический процесс нижних мотонейро-
нов, ассоциированных с дыханием, четко показано при диа-
фрагмальной электромиографии [16]. В развитии респира-
торной недостаточности при БАС участвует и поражение 
верхних мотонейронов. Полноценный самостоятельный 
вдох включает сложную интеграцию нейрональной акти-
вации в коре головного мозга. При помощи функциональ-
ной МРТ показано, что при нормальном вдохе происходит 
активация дополнительной моторной (медиальная поверх-
ность полушарий), премоторной и первичной моторной 
областей [17]. Клиническая оценка степени вовлечения 
верхних мотонейронов в респираторную дисфунцию при 
БАС достаточно затруднительна, однако данные, получен-
ные при транскраниальной магнитной стимуляции, свиде-
тельствуют о заинтересованности коры [18]. 

Методы оценки ФД при БАС

Развитие дыхательной недостаточности напрямую связа-
но со снижением силы ДМ и является основной причиной 
смерти у пациентов с БАС, которая наступает в среднем че-
рез 3–5 лет от начала развития заболевания [19]. У 3–5% 
пациентов дыхательные нарушения появляются уже в де-
бюте болезни [20, 21]. Поскольку ФД напрямую связана с 
функционированием скелетных мышц и определяет вы-
живаемость пациентов, предполагается, что изменение 
дыхания может отражать степень прогрессирования БАС. 
Однако оценка ФД при БАС осложняется слабостью ми-
мической мускулатуры и, как следствие, невозможностью 
плотно захватить губами мундштук спирометра [22], что 
приводит к занижению показателей дыхания; развиваю-

связанными со слабостью фарингеальных и ларингеальных 
мышц, что ведет к изменению секреции слюны, снижению 
потребления калорий и похуданию. Слабость бульбарных 
мышц также обусловливает повышенный риск аспирации 
во время глотания, провоцируя развитие респираторных 
инфекций. Выявление бульбарной дисфункции у больных 
БАС имеет решающее значение для коррекции респиратор-
ных осложнений и является ключевым фактором в оценке 
показаний для назначения неинвазивной вентиляции лег-
ких (НИВЛ) и ее последующей переносимости.

Еще одна значимая проблема БАС, часто недооцениваемая 
клиницистами, – ларингоспазм [15], который может воз-
никать, когда бульбарные нарушения выражены незначи-
тельно. Больные БАС сообщают о внезапной потере спо-
собности дышать, но обычно данная ситуация разрешается 
спонтанно в течение нескольких минут. При этом больные 
БАС могут отмечать, что усилия, направленные против 
одышки (выдувание воздуха), приводили к купированию 
симптоматики. При развитии ларингоспазма рекомендует-
ся назначение сублингвальных бензодиазепинов (лоразе-
пам, диазепам). 

Клиницисты должны осознавать необходимость выявле-
ния более тонких симптомов недостаточности дыхатель-
ных мышц, таких как нарушенный сон, утренняя головная 
боль, чрезмерная дневная сонливость, ортопноэ и уста-
лость. Достаточно часто все проявления дыхательной не-
достаточности усиливаются или начинают проявлять себя 
в положении на спине во время сна.

Симптомы респираторной дисфункции при БАС:
•	одышка при незначительном напряжении или разговоре;
•	частые ночные пробуждения;
•	чрезмерная дневная сонливость;
•	дневная усталость;
•	утренняя головная боль;
•	галлюцинации;
•	плохой аппетит;
•	плохая концентрация, сниженное внимание и/или 

память;
•	сухость во рту.

Экспираторная мышечная 
недостаточность / 

Expiratory muscle weakeness

Диспноэ / 
Dispnoea

Рестриктивная 
болезнь легких / 

Restrictive 
pulmonary disease

Уменьшение 
речевой продукции / 
Decreased language 

output

Аспирация 
и недостаточное 

питание / 
Aspiration 

and malnutrition

Пневмония / 
Pneumonia

Дисфагия 
и дизартрия / 

Dysphagia 
and dysarthria

Сниженный 
кашлевой толчок / 

Decreased coughing 
strength

Закупорка слизью / 
Mucoid impaction

Дыхательная недостаточность / 
Respiratory compromise

Инспираторная мышечная 
недостаточность / 

Inspiratory muscle weakeness
Слабость бульбарной мускулатуры / 

Bulbar muscle weakeness

Рис. 1. Основные дыхательные нарушения у пациентов с БАС

Fig. 1. Main respiratory disorders in patients with amyotrophic lateral sclerosis
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ДМ нелинейно [36], поэтому уменьшение объема легких 
становится очевидным только в конце прогрессирования 
заболевания. M.I. Polkey с соавт. [37] установили, что дан-
ные измерений, направленных непосредственно на оценку 
силы ДМ (трансдиафрагмальное давление, носовое давле-
ние выдыхаемого воздуха), являются более точными пре-
дикторами для оценки выживаемости пациентов без ис-
пользования аппаратов для вентиляции, чем оценка FVC. 
В их исследованиях FVC оставалась стабильной до поздних 
стадий БАС. Таким образом, для корректной оценки сте-
пени вовлечения ДМ в патологический процесс наряду с 
оценкой FVC необходимо включать тесты для исследова-
ния силы ДМ [38]. 

Наиболее широко в клинической практике для исследова-
ния силы дыхательных мышц, участвующих в акте вдоха, 
используется определение показателей MIP и MEP. Пря-
мое измерение трансдиафрагмального давления является 
более точным методом, но он инвазивен, поэтому практи-
чески не используется. К тестам для измерения силы экс-
пираторных мышц, кроме MEP, относят также пиковый 
экспираторный поток кашля [39]. MIP и MEP измеряются 
с помощью маски или мундштука. MIP четко коррелирует 
с выживаемостью больных, и нормальные значения прак-
тически всегда исключают слабость инспираторных мышц. 
Следует помнить, что при наличии грубых бульбарных 
нарушений пациенты часто не могут выполнить эту про-
цедуру правильно из-за невозможности плотно обхватить 
мундштук [35], и проведение этих тестов может быть ма-
лоинформативным для оценки силы ДМ. В таких случаях 
необходимо проводить определение SNР – неинвазивный 
тест, выполняемый с помощью носовой канюли, соединен-
ной с датчиком давления. Этот тест может быть выполнен 
у большинства пациентов с БАС и весьма чувствителен к 
изменениям с течением времени. В исследованиях, оцени-
вающих прогностическую точность тестов ФД, SNР являл-
ся одним из наиболее значимых индикаторов потребности 
в НИВЛ [40].

Ночная оксиметрия и полисомнография

Роль ночной оксиметрии и полисомнографии в ведении 
пациентов с БАС постепенно возрастает. Стандартизиро-
ванные вопросники, такие как шкала сонливости Epworth 
и Питтсбургский индекс качества сна, могут быть исполь-
зованы для скрининга пациентов с нарушениями сна и 
чрезмерной дневной сонливостью [41]. Пациенты БАС 
имеют низкое качество сна, что коррелирует со степенью 
выраженности заболевания [41]. При ночной оксиметрии 
обнаруживаются как прерывистые, так и продолжитель-
ные эпизоды десатураций в периоде сна, однако данный 
метод не может обеспечить полноценной информацией об 
архитектуре или качестве сна. Предыдущие исследования 
показали связь между продолжительностью быстрого сна 
(REM) и снижением выживаемости у пациентов с БАС 
[42]. Во время REM-фазы сна существенно меняется рес-
пираторная механика пациентов с БАС вследствие сниже-
ния тонуса скелетной мускулатуры, и диафрагма остается 
практически единственной мышцей, участвующей в акте 
дыхания. В такие периоды пациенты наиболее уязвимы. 
Примечательно, что у пациентов, которые начинают ис-
пользовать неинвазивную вентиляцию положительным 
давлением (НВПД) на основе показателей ночной окси-
метрии, а не уровней дневной гипоксемии, выживаемость 
значительно выше [43]. Кроме того, обструктивные апноэ 
во сне встречаются значительно чаще у пациентов с буль-

щейся спастичностью; когнитивными нарушениями, не 
позволяющими пациенту точно выполнять инструкции; 
дискоординацией движений [23]. Бульбарные нарушения 
могут привести к непроизвольному сокращению мышц 
ротоглотки во время определения форсированного вдоха 
или выдоха [24, 25]. Наличие сопутствующих заболеваний 
(хроническая обструктивная болезнь легких, бронхиальная 
астма и др.) также может осложнять трактовку функцио-
нальных респираторных тестов [26]. 

Учитывая, что дыхательные расстройства при БАС являют-
ся следствием слабости ДМ, а не патологии дыхательных 
путей, для корректной оценки ФД требуются различные 
методы диагностики данных нарушений, помимо стан-
дартных функциональных легочных тестов. Например, 
обструктивная болезнь легких характеризуется уменьше-
нием скорости форсированного выдоха в первую секунду 
(FEV1) в зависимости от форсированной жизненной емко-
сти легких (FVC) (FEV1/FVC) [27, 28]. Однако пациенты с 
рестриктивными заболеваниями легких, такими как БАС, 
могут иметь нормальный FEV1 [29], что делает роль оцен-
ки FEV1/FVC ограниченной. Руководства по клинической 
практике рекомендуют проводить рутинный мониторинг 
симптомов дыхательных нарушений, т.к. они могут маски-
роваться при наличии общей мышечной слабости. 

Согласно американским и европейским рекомендациям 
[30, 31], все пациенты с БАС должны регулярно проходить 
спирометрию. Другие рекомендации включают ночную 
пульсоксиметрию, определение газового состава артери-
альной крови, полисомнографию, максимальное давление 
на вдохе (MIP) и выдохе (MEP) и их соотношение, транс-
диафрагмальное давление, носовое давление (SNP) (при 
наличии слабости круговой мышцы рта) [30]. Включение 
данных исследований в оценку дыхательных нарушений в 
сочетании с определением FVC может помочь в раннем вы-
явлении изменений ФД и проведении НИВЛ на начальных 
этапах респираторной недостаточности [30, 31]. 

Респираторный статус должен оцениваться у пациентов 
с БАС с момента постановки диагноза каждые 3–6 мес [32]. 
Наиболее часто используемый тест для оценки ФД – опре-
деление FVC в вертикальном положении [33]. Несмотря на 
то что определение FVC в положении лежа на спине техни-
чески более сложно, чем в вертикальном положении, это 
исследование имеет более высокую специфичность для ди-
агностики слабости диафрагмы. Проведенное в 2002 г. ис-
следование выявило корреляцию между FVC в положении 
лежа на спине и силой диафрагмы, измеренной с помощью 
трансдиафрагмального тонометра [34]. Большинство ис-
следователей считают снижение FVC более чем на 50% от 
должных величин или разницу в 20–25% между FVC в вер-
тикальном и горизонтальном положении доказательством 
диафрагмальной слабости; это тот момент, когда встает во-
прос о проведении НИВЛ. Однако в последнее десятилетие 
ряд экспертов склоняются к тому, чтобы начинать респи-
раторную поддержку задолго до снижения FVC на 50% от 
должных значений [35]. 

Несмотря на то что FVC коррелирует с выживаемостью 
пациентов БАС, при наличии симптомов гиповентиляции 
нормальные значения FVC не исключают выраженную сла-
бость ДМ. Существующие международные рекомендации 
позиционируют спирометрию как основной тест у паци-
ентов БАС [30], однако он имеет ряд ограничений. С од-
ной стороны, соотношение между объемом легких и силой 
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Методы улучшения вентиляции легких

Неинвазивная вентиляция легких

Несмотря на разнообразие существующих протоколов 
и подходов, начало двухуровневой вентиляции обычно 
связано с появлением нарушений ФД. Ориентировочным 
показанием является падение FVC<50% либо быстрое и 
значительное падение FVC, связанное с интенсивным 
прогрессированием основного заболевания, либо сни-
жение MIP ниже –60 см по модулю. Абсолютным пока-
занием к проведению респираторной поддержки является 
уровень PaCO

2
≥45 мм вод. ст. Анализ должен быть про-

веден у пациента, который находится в положении сидя 
или полусидя, вне физической нагрузки и инфекционно-
го обострения. В результате проведенных исследований 
показано, что использование НИВЛ уменьшает скорость 
падения FVC, улучшает когнитивные функции, качество 
жизни и увеличивает общую выживаемость пациентов 
с БАС [54, 55].

Достаточным основанием для начала НИВЛ является нали-
чие хотя бы одного клинического признака недостаточности 
ФД в сочетании с одним из лабораторных признаков [56].

Клинические признаки:
•	жалобы на диспноэ, ортопноэ, тахипноэ;
•	нарушения сна вследствие появления ночной одышки;
•	утренние головные боли;
•	участие в акте дыхания вспомогательной ДМ в покое;
•	наличие парадоксального дыхания;
•	появление дневной утомляемости и сонливости (по шка-

ле ESS>9 баллов).

Лабораторные признаки:
•	FVC<80% от должного объема;
•	SNP<40 cм вод. ст.;
•	PaО

2
<60 мм вод. ст.;

•	выраженная ночная десатурация, выявленная при ноч-
ной оксиметрии, в том числе продолжительная пиковая 
десатурация <88% в течение 5 мин;

•	более 5 ночных эпизодов десатурации в течение часа по 
данным ночной пульсоксиметрии (индекс десатурации 
>5/ч);

•	PtCO
2
≥10 мм рт. ст. в течение 10 мин подряд и более;

•	РаCO
2
>45 мм рт. ст.

К настоящему времени еще не разработан универсальный 
алгоритм определения времени начала НИВЛ у пациентов 
с БАС. Представленные критерии отражают собственный 
опыт [57] и опыт зарубежных европейских исследователей. 
Несмотря на проведение НИВЛ, заболевание будет не-
уклонно прогрессировать, но своевременное ее начало по-
зволяет увеличить продолжительность жизни пациентов от 
6 до 12 мес, улучшает качество жизни пациентов и является 
предпочтительным методом терапии для уменьшения сте-
пени выраженности симптомов дыхательной недостаточ-
ности, в первую очередь одышки и нарушений сна [55].

Частой медицинской ошибкой является назначение кисло-
рода. Кислородотерапия у больных БАС приводит к задерж-
ке СО

2
 и усугублению дыхательной недостаточности [58]. 

Настройку аппарата НИВЛ следует проводить согласно со-
временным положениям интенсивной терапии. Инспира-
торное давление (IPAP) должно быть не менее 14 см вод. ст., 

барными нарушениями и у пациентов с выраженными 
дыхательными расстройствами [44, 45]. До 76% пациентов 
имеют проблемы с дыханием во сне разной степени вы-
раженности [46]. Ночная десатурация напрямую коррели-
рует с развитием слабости инспираторных мышц и может 
использоваться в качестве индикатора для проведения 
НВПД. Пациенты с БАС могут иметь относительно нор-
мальный уровень FVC при выраженных эпизодах ночной 
десатурации [47]. Эти исследования показывают, что ноч-
ная оксиметрия и, возможно, полисомнография должны 
использоваться намного чаще при оценке респираторно-
го статуса у пациентов БАС. Регулярное использование 
НВПД значительно уменьшает ночную десатурацию, но 
влияние на другие аспекты сна, такие как эффективность, 
сонные пробуждения и архитектура, остается не до конца 
ясным [48]. Недавнее одноцентровое проспективное ис-
следование внутрибольничного подбора режимов НВПД 
показало значительное увеличение длительности глубоко-
го сна и нормализации газообмена после месяца использо-
вания вентиляции легких [49]. Однако трудности при под-
боре адекватных режимов вентиляции именно в условиях 
стационара могут быть значительным препятствием для 
широкого применения полученных результатов. Помимо 
дыхательных проблем нарушать структуру сна у больных 
БАС могут синдром беспокойных ног и периодические 
движения ног во сне. Тщательный осмотр и сбор анамнеза 
помогают выявить сопутствующую патологию и проводить 
коррекцию этих состояний, что позволяет в некоторых 
случаях значительно улучшить качество сна [50]. Ночные 
нарушения газообмена у больных БАС – достаточно частое 
явление, в отличие от дневной гипоксии и гиперкапнии, 
которые развиваются на более поздних этапах заболевания 
[51], поэтому не рекомендуется использовать газовый со-
став капиллярной крови у пациентов с БАС как рутинный 
скрининговый метод диагностики нарушений ФД. Анализ 
газового состава должен быть проведен только в тех случа-
ях, когда у пациентов имеются клинические признаки рас-
стройств ФД (нарушенный сон, утренние головные боли 
или гиперсомноленция).

Методы коррекции нарушений ФД при БАС

Нарушение ФД является неизбежным следствием прогрес-
сирования БАС [52, 53], однако эта тенденция может быть 
изменена с помощью проведения респираторной поддерж-
ки (НВПД). Респираторная помощь больному разделяется 
на паллиативную (направленную на облегчение симпто-
мов) и куративную (направленную на улучшение прогноза 
и качества жизни). 

В куративном подходе, подразумевающем проведение рес-
пираторной поддержки, акцент делается на раннее начало 
вентиляции и максимально возможное поддержание по-
казателей газообмена в пределах нормальных значений. 
Принципиальным здесь является выбор инвазивной или 
неинвазивной вентиляции легких. Паллиативный под-
ход опирается на контроль за симптомами и улучшение 
качества жизни; здесь особо выделяют комплекс мер, на-
правленных на облегчение одышки, для чего основным 
является применение опиоидов и бензодиазепинов. Дан-
ные подходы могут применяться как раздельно, так и со-
вместно при ведении пациента. Соотношение куративной 
и паллиативной помощи для больного БАС очень индиви-
дуально и зависит, прежде всего, от решения пациента, его 
семьи и близких, а также от индивидуальной клинической 
ситуации.
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ТЕХНОЛОГИИ
Коррекция респираторных нарушений при БАС

Проведенные слепые многоцентровые рандомизирован-
ные исследования показали, что диафрагмальная стимуля-
ция у пациентов с респираторной поддержкой сокращала 
выживаемость больных [59, 60]. Учитывая описанные ре-
зультаты, диафрагмальная стимуляция не рекомендуется к 
использованию у больных БАС.

Инвазивная вентиляция легких

Адекватная респираторная поддержка с помощью аппа-
ратов НИВЛ имеет решающее значение для уменьшения 
выраженности симптомов дыхательной недостаточности, 
улучшения качества жизни пациентов, а также снижения 
количества госпитализаций пациентов с БАС [24]. Респи-
раторная поддержка через трахеостомическое отверстие 
с помощью аппаратов ИВЛ проводится, когда вследствие 
прогрессирования заболевания НИВЛ не может обеспе-
чить достаточной и адекватной вентиляции, а также при 
невозможности использования аппаратов НИВЛ из-за на-
растания бульбарных расстройств и при невозможности 
добиться хорошей санации трахеобронхиального дерева с 
помощью вспомогательных средств. ИВЛ при БАС прово-
дят только по желанию пациента и при согласии родствен-
ников в связи со значительными расходами по уходу. 

Несмотря на бесспорное увеличение продолжительности 
жизни [61, 62], ИВЛ имеет свои недостатки и побочные эф-
фекты, которые могут ухудшить качество жизни больного:
•	увеличение слюноотделения;
•	повышенный риск аспирации;
•	развитие инфекций в нижних отделах дыхательных путей;
•	формирование трахеоэзофагогастральной фистулы;
•	стеноз трахеи или трахеомаляция;
•	высокая стоимость;
•	необходимость круглосуточного дежурства медицинско-

го персонала [30].

В связи с продлением жизни больных, находящихся в ус-
ловиях ИВЛ при постоянном прогрессировании заболева-
ния, такие пациенты часто попадают в ситуацию синдрома 
«запертого человека» (locked-in). Поэтому при принятии 
решения о переходе на ИВЛ следует учесть высокую пси-
хологическую и материальную нагрузку на семью пациен-
та. В среднем около 2–3% пациентов соглашаются на ИВЛ. 
Ретроспективные исследования, в которых анализировали 
качество жизни пациентов с БАС после трахеостомии, по-
казали, что 15% больных находились в состоянии глубокой 
депрессии, а 85% сожалели о решении перевода на ИВЛ [63]. 
В одном проспективном исследовании [64] пациенты с БАС, 
которые приняли решение о проведении ИВЛ, были моложе 
тех, кто предпочел проведение респираторной поддержки с 
помощью аппаратов НИВЛ. Как пациенты, так и лица, осу-
ществляющие уход за пациентами, в начале исследования 
имели повышенный уровень тревоги и депрессии, однако 
с течением времени выраженность депрессии уменьшалась 
[64]. Другое исследование выявило значимое снижение ка-
чества жизни и нарастание бремени ответственности у род-
ственников пациентов, осуществляющих уход за пациентом 
[58, 65]. Лучшие результаты длительной ИВЛ можно ожидать 
у пациентов с медленным прогрессированием БАС и силь-
ной внутренней мотивацией к проведению ИВЛ, а также с 
сохранной возможностью общаться и наличием ресурсов 
у семьи для обеспечения качественного ухода. 

Анализ сходства и различия в системе помощи больным 
БАС в США, Европе и Японии показал, что, несмотря на 

иногда для достижения целевого дыхательного объема 
может потребоваться большее давление (обычно при со-
путствующей легочной патологии); более низкое давление 
оправданно только при непереносимости НИВЛ. Экс-
пираторное давление (EPAP), как правило, устанавлива-
ют не выше 10 см вод. ст. Показатель частоты дыхания на 
аппарате следует выставить на 4–5 единиц ниже показа-
теля частоты собственного дыхания пациента. Есть также 
и ряд других рекомендаций, с которыми хорошо знакомы 
специалисты. 

В зависимости от принятого решения врач должен объяс-
нить пациенту необходимую длительность нахождения на 
НИВЛ в течение суток. Если пациент принимает решение 
о преобладании паллиативной помощи, то НИВЛ должна 
быть использована только при одышке и для улучшения 
качества сна. Если в приоритете куративная помощь, то 
обязательно использование аппарата как минимум в те-
чение 6–8 ч ночью. Если пациент принимает решение об 
использовании аппарата ночью, но не хочет формировать 
зависимость от аппарата днем, следует предложить ему те-
рапию опиоидами и/или бензодиазепинами для коррекции 
одышки.

Противопоказания к НИВЛ: 
•	тяжелая дыхательная недостаточность без самостоятель-

ного дыхания;
•	жизнеопасная рефрактерная гипоксемия (PaO2

<60 мм 
рт. ст. при FiO

2
=1);

•	угрожающие жизни нарушения ритма сердца;
•	коматозное состояние пациента;
•	невозможность использовать носовую или носоротовую 

маску из-за повреждений лица;
•	отказ или неспособность пациента понимать команды 

медперсонала;
•	острый синусит или отит;
•	избыточная продукция мокроты (относительное проти-

вопоказание).

При увеличении длительности НИВЛ могут развиваться 
пролежни от маски, конъюнктивит и ринит. 

Критериями для прекращения НИВЛ являются: 
•	увеличение длительности вентиляции до 18–20 ч в сутки; 
•	развитие некупируемых осложнений, причиняющих 

страдание больному; 
•	усугубление бульбарных нарушений, не позволяющих 

продолжать проведение НИВЛ; 
•	переход на инвазивную вентиляцию легких (ИВЛ).

Таким образом, НИВЛ может быть рекомендована в каче-
стве метода купирования симптомов одышки, улучшающе-
го исход заболевания.

Диафрагмальная стимуляция

С целью восстановления постоянного эффективного ды-
хания у пациентов с синдромом центральной гиповенти-
ляции, в том числе у больных БАС и у пациентов с трав-
мами шейного отдела спинного мозга, в 2015 г. начато 
использование диафрагмальной стимуляции с помощью 
специализированных водителей ритма, которые открытым 
хирургическим путем устанавливали на купол диафрагм. 
Предполагалось, что диафрагмальная стимуляция мог-
ла уменьшить количество обструктивных ночных апноэ и 
предотвратить снижение FVC. 
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поддерживать голосовую щель закрытой ни достаточный 
мышечный тонус, ни вспомогательные механические прие-
мы не в состоянии обеспечить увеличения внутригрудного 
давления до уровня, необходимого для осуществления пол-
ноценного кашлевого толчка. В таком случае для защиты 
дыхательных путей и легких можно использовать только 
технические средства, имитирующие кашель, или перевод 
пациента на принудительную вентиляцию через трахеосто-
му. Даже при сохранении адекватной силы мышц глотки и 
гортани в случае развития слабости вспомогательной ДМ 
способность к кашлю может быть крайне ограничена из-за 
низкой инсуфляции легких во время вдоха; это приводит 
к недостаточному объема выдоха, низкому внутригрудному 
давлению и неудовлетворительному пиковому потоку каш-
ля [68]. При снижении пикового потока кашля ниже поро-
гового значения, который, по данным ряда исследователей, 
составляет 270–300 л/мин, рекомендовано использование 
вспомогательных методов и оборудования, направленных 
на улучшение отхождения секрета бронхиального дерева 
[68, 69]. К таким методам относится высокочастотное ко-
лебание грудной клетки с помощью специализированных 
жилетов, однако проведенные клинические исследования 
показали весьма неоднозначные результаты. По данным 
одних авторов, использование высокочастотных жилетов 
не приводило к положительным эффектам, а некоторые 
авторы, наоборот, отмечали улучшение отделения секрета 
и увеличение ночной сатурации больных БАС [70]. 

Другие технические приборы, такие как экспираторные 
устройства с положительным давлением или постураль-
ный дренаж, не нашли широкого применения при БАС. 
У таких больных весьма полезны механические эксуф-
ляторы–инсуфляторы, которые являются высокоэффек-
тивными устройствами для эвакуации бронхолегочного 
секрета в условиях развивающейся нервно-мышечной па-
тологии [71]. 

Откашливатель удаляет мокроту путем постепенного соз-
дания положительного давления в дыхательных путях с 
последующим резким переходом к разрежению. Быстрая 
смена давления создает быстрый поток на выдохе, ими-
тирующий естественный кашель. Помощь при кашлевом 
толчке также может быть оказана путем давления на об-
ласть живота ухаживающим за пациентом персоналом или 
самим пациентом с использованием специализированных 
ремней. При использовании откашливателей удается до-
стигнуть более высоких скоростей потока при кашле, чем 
при использовании других устройств, улучшающих каш-
левой толчок [72]. Данные методы могут создавать и под-
держивать пиковую скорость кашля не менее 160 л/мин, 
обеспечивая санацию бронхиального дерева и уменьшая 
частоту легочных осложнений у больных БАС.

Опиоиды и бензодиазепины для контроля 
за хронической одышкой

Для симптоматического лечения хронической рефрактер-
ной одышки может использоваться системное введение 
опиоидов. Гиповентиляция и угнетение дыхания увеличи-
вают артериальное парциальное давление углекислого газа 
(РaCO

2
), что приводит к гипоксигенации [73]. Дыхатель-

ный центр очень чувствителен даже к малейшему увели-
чению РaCO

2
 и обычно реагирует, немедленно увеличивая 

дыхательный объем. Если это невозможно, очень быстро 
развивается одышка [74]. Опиоиды уменьшают реакцию 
дыхательного центра до увеличения РaCO

2
. Препаратом 

аналогичные рекомендации для НИВЛ и ИВЛ в этих стра-
нах, частота перевода пациентов на ИВЛ в Японии намного 
выше, чем в странах Европы и США (29–38%, 1–31% и 4% 
соответственно) [66]. Кроме того, частота перевода на ИВЛ 
в странах Европы также значительно различается: самая 
высокая распространенность проведения ИВЛ отмечена 
в Италии, самая низкая – в Англии.

БАС – заболевание с предсказуемым характером течения, 
поэтому огромную роль играет обсуждение с пациентом и 
его родственниками на ранних этапах заболевания вопро-
сов о методах коррекции нарушений ФД. Важно предоста-
вить наиболее полную информацию о вариантах респи-
раторной поддержки с целью избежать необоснованных 
и поспешно принятых решений в случае возникновения 
острых нарушений ФД [67]. Наличие у части больных БАС 
деменции лобно-височного типа является дополнитель-
ным фактором в принятии непростого и ответственного 
решения.

Методы контроля дренирования секрета 
бронхиального дерева

Сочетание малоподвижности, ослабленного кашлевого 
толчка, гиперсаливации и дисфагии у больных БАС созда-
ет предпосылки для развития респираторных инфекций. 
Коррекция секреторных выделений ротовой полости и 
бронхиального дерева у таких больных является одним из 
самых сложных аспектов курации больных с БАС. Адекват-
ная санация ротовой полости и верхних дыхательных путей 
также является залогом эффективной НИВЛ.

Существуют методы уменьшения рисков развития пневмо-
нии: ежегодная вакцинация против пневмококка и вируса 
гриппа [31], санация ротовой полости, ежедневный туалет 
верхних и нижних дыхательных путей, в том числе с помо-
щью механического инсуфлятора-эксуфлятора, обучение 
пациентов методикам минимизации риска аспирации (ис-
пользование специальных приемов при глотании, исполь-
зование подбородочной прокладки, изменение положения 
головы и наклона туловища при приеме пищи, глотание 
жидкости через соломинку), наложение гастростомы.

При развитии пневмонии важно понять, является она вну-
три- или внебольничной, связана ли она с аспирацией, есть 
ли у пациента факторы иммунодефицита, сопутствующие 
заболевания и факт использования антибиотиков в анам-
незе. Лечение пневмонии следует проводить согласно со-
временным международным рекомендациям. 

Одним из наиболее важных защитных механизмов для 
предотвращения развития инфекционных осложнений яв-
ляется кашель. Процесс кашля требует синхронизации трех 
фаз: фазы вдоха, при которой инсуфляция легких достигает 
85–90% максимального объема легких; компрессионной 
фазы, в которой экспираторные мышцы, сокращаясь, вы-
талкивают воздух к сомкнутой голосовой щели; форсиро-
ванной экспираторной фазы, при которой голосовая щель 
раскрывается, следствием чего является быстрый выход 
сжатого воздуха в верхние дыхательные пути. Момент вы-
хода сжатого под давлением воздуха определяет пиковую 
скорость потока кашля, который измеряется с помощью 
пикфлуометра, в норме достигая 6 л/с или более. У паци-
ентов с нервно-мышечными заболеваниями способность 
кашлять резко угнетается вследствие бульбарных нару-
шений или выраженной слабости ДМ. Без возможности 
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Ларингоспазм является частой причиной приступов уду-
шья и одышки у больных БАС. Основным препаратом 
для лечения ларингоспазма является лоразепам. С целью 
профилактики частых ларингоспазмов лоразепам мо-
жет применяться длительно. Терапию следует начинать с 
дозы 0,25–0,50 мг однократно, при наличии показаний 
постепенно увеличивая дозу до 1,0–2,5 мг. Максималь-
ная суточная доза не может превышать 10 мг. Кроме того, 
бензодиазепины являются важными в терапии тревожных 
расстройств, сопровождающихся одышкой. В исследова-
ниях продемонстрировано, что больные БАС, получавшие 
морфин в комбинации с бензодиазепинами, чаще отмеча-
ли облегчение симптомов одышки, чем пациенты в группе 
монотерапии морфином. Возможно, этот положительный 
эффект является результатом анксиолитического эффекта 
бензодиазепинов [78].

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
The authors declare there is no conflict of interest.

первой линии медикаментозной коррекции постоянной 
одышки является морфин. 

Клинические исследования продемонстрировали эффек-
тивность и безопасность использования морфина в сред-
них терапевтических дозах для уменьшения выраженности 
одышки у больных БАС [75]. Морфин следует вводить в 
дозе 2,5 мг перорально 4–6 раз в день с последующим пере-
ходом на подкожное или внутривенное введение, начиная с 
0,5 мг/ч и титруя по мере необходимости. С осторожностью 
следует назначать морфин в дозах выше 30 мг/сут в связи 
с высоким риском угнетения дыхательного центра [76]. 
Длительный прием морфина может вызывать развитие по-
бочных эффектов у больных БАС, что ведет к снижению 
приверженности пациентов терапии. В основном на фоне 
приема препарата наблюдаются тошнота, обстипация и 
сонливость, поэтому следует внимательно подходить к под-
бору дозы и коррекции нежелательных явлений в каждом 
конкретном случае [77].
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