
РМЖ. Медицинское обозрение. T. 7, № 8, 2023 / Russian Medical Inquiry. Vol. 7, № 8, 2023

Болезни дыхательных путей / Respiratory diseases

488

Обзоры / Review Articles

Вопросы ранней диагностики и своевременной коррекции 
дыхательных нарушений при боковом амиотрофическом 
склерозе (обзор литературы)

Е.А. Ермилов1, Н.В. Исаева1,2

1ФГБОУ ВО КрасГМУ им. проф. В.Ф. Войно-Ясенецкого Минздрава России,  
 Красноярск, Россия
2КГБУЗ ККБ, Красноярск, Россия

РЕЗЮМЕ
Боковой амиотрофический склероз (БАС) — редкое тяжелое прогрессирующее нейродегенеративное заболевание с избирательным 
поражением верхних и нижних мотонейронов, проявляющееся слабостью соматической мышечной ткани с нарушением жизненно 
важных функций и приводящее к ранней инвалидизации и смерти пациентов. Вне зависимости от формы заболевания пациенты с БАС 
сталкиваются с нарушением функции дыхания и глотания. У пациентов чаще всего развивается гиперкапническая дыхательная недо-
статочность (ДН) как следствие слабости дыхательной мускулатуры. Наряду с оценкой клинической картины ДН при БАС в настоящее 
время используют инструментальные методы диагностики. Пульсоксиметрия и спирометрия — базовые средства оценки функции ды-
хательной системы. Вспомогательную роль в диагностике играют кардио-респираторный мониторинг и анализ газов крови. Для кор-
рекции дыхательных нарушений используют респираторную поддержку с помощью аппаратов искусственной вентиляции легких, 
подключаемых через различные маски (неинвазивную) либо через трахеостому (инвазивную). В последние годы доказано, что ран-
ние диагностика и коррекция дыхательных нарушений способствуют продлению жизни пациентов с БАС и улучшению ее качества. 
В обзоре представлены основные механизмы развития дыхательных нарушений при БАС, клинические и инструментальные методы их 
диагностики, способы коррекции, а также критерии для старта респираторной поддержки.
КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: боковой амиотрофический склероз, дыхательные нарушения, вентиляция легких, респираторная поддержка, 
нейродегенерация, НИВЛ, ИВЛ.
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ABSTRACT
Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a rare severe progressive neurodegenerative disease with upper and lower motor neuron lesions, manifested 
by weakness of somatic muscle tissue with disorder of vital functions and leading to early disability and fatal outcome of patients. Regardless of the 
disease form, patients with ALS experience breathing and swallowing disorders. Hypercapnic respiratory failure (HRF) most commonly develop in 
patients as a consequence of respiratory muscle weakness. Instrumental diagnostic methods are currently used along with the assessment of the 
HRF clinical picture in ALS. Pulse oximetry and spirometry are the basic means of assessing the respiratory system function. Cardio-respiratory 
monitoring and arterial blood gas test play an auxiliary role in the diagnosis. To correct respiratory disorders, respiratory support is used with 
the help of artificial ventilation devices connected through various masks (non-invasive) or through a tracheostomy (invasive). In recent years, it 
has been proven that early diagnosis and correction of respiratory disorders contribute to prolonging the life of patients with ALS and improving 
its quality. The review presents the main development mechanisms of respiratory disorders in ALS, clinical and instrumental methods of their 
diagnosis, methods of correction, as well as criteria for the start of respiratory support.
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ВВедение
Боковой амиотрофический склероз (БАС) — прогрес- 

сирующее нейродегенеративное заболевание, характе-
ризующееся избирательным поражением верхних и ниж-

них мотонейронов, проявляющееся слабостью сомати-
ческой мышечной ткани с нарушением жизненно важных 
функций [1]. R.H. Brown определяет БАС как гетерогенный 
нейродегенеративный синдром вследствие большого ко-
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личества различных форм заболевания и приводит данные 
о том, что подавляющее большинство пациентов с БАС 
умирают от дыхательной недостаточности (ДН) [2].

Клиническую форму БАС определяет анатомическая 
область дебюта заболевания. Различают бульбарную, 
шейно-грудную, поясничную формы заболевания, а также 
форму с респираторным дебютом.

Эпидемиологические исследования показывают, что за-
болеваемость БАС в мире варьирует от 0,6 до 3,8 случая 
на 100 тыс. населения. Самая высокая заболеваемость 
зарегистрирована в Швеции (Стокгольме) и Шотландии 
и составляет 3,8 случая на 100 тыс. населения, наиболее 
низкая — в Южной Корее и Китае (соответственно 1,2 и 0,8 
случая на 100 тыс. населения) [3].

В России масштабные эпидемиологические исследо-
вания не проводили. Существуют разрозненные данные 
по заболеваемости БАС в различных регионах. Напри-
мер, в Санкт-Петербурге заболеваемость составила от 0,3 
до 0,6 на 100 тыс. населения [4]. По данным исследования  
Т.К. Давыдовой [5], в Республике Саха (Якутия) заболевае-
мость составила 0,5 на 100 тыс. населения.

В исследовании Е. Longinetti et al. [6] показано, что БАС  
чаще дебютирует в возрасте 51–66 лет. Вместе с тем име-
ются данные о существенных клинико-эпидемиологических  
отличиях в определенных этнических группах. Так, 
С.М. Sánchez-Martínez et al. [7] в своем исследовании па-
циентов латиноамериканского происхождения показали, 
что средний возраст дебюта заболевания в северной ча-
сти Мексики составил 47 лет, тогда как по всей стране —  
58 лет. Также был продемонстрирован разброс часто-
ты разных форм заболевания в зависимости от регио-
на страны, что можно было бы объяснить генетическими 
факторами развития БАС.

Несмотря на разнообразие клинических проявлений, 
у подавляющего большинства пациентов с БАС возника-
ют трудности с речью, откашливанием мокроты, возможна 
аспирация с присоединением вторичной инфекции. Дис-
функция дыхательной системы становится терминальным 
событием для большинства пациентов [8]. Именно поэтому 
анализ методов ранней диагностики и способов коррекции 
ДН у пациентов с БАС столь актуален.

Патогенез дыхательных нарушений При бас
Дыхательная недостаточность — синдром, при кото-

ром в дыхательной системе нарушена одна или обе функ-
ции газообмена: оксигенация и элиминация диоксида 
углерода (СО2). Различают две группы пациентов с ДН. 
У пациентов первой группы газообмен нарушен преи-
мущественно вследствие непосредственного поражения 
легочной ткани и/или дыхательных путей, приводяще-
го к гипоксемической (легочной) ДН. У пациентов вто-
рой группы нарушен «вентиляционный насос», что приво-
дит к задержке СО2 и гиперкапнической ДН. У пациентов 
с неврологическими заболеваниями, особенно с БАС, 
чаще всего развивается гиперкапническая ДН как след-
ствие слабости дыхательной мускулатуры.

Боковой амиотрофическмй склероз поражает как ин-
спираторные, так и экспираторные мышцы, а также мышцы 
верхних дыхательных путей. В активном вдохе наиболее 
важная роль принадлежит диафрагме, другие же инспи-
раторные мышцы, такие как грудино-ключично-сосцевид-
ная, лестничная, трапециевидная, внешние межреберные, 

грудные паравертебральные, являются вспомогательными 
и включаются в процесс дыхания во время физических 
нагрузок или при слабости диафрагмы. Морфологические 
изменения в нейронах моторных ядер диафрагмального 
нерва, которые расположены в шейном отделе спинно-
го мозга, свидетельствуют о том, что поражение при БАС 
возникает в этом отделе раньше других. Выраженная сла-
бость диафрагмы приводит к гипоксемии и гиперкапнии, 
поскольку функции вспомогательной дыхательной муску-
латуры недостаточно для компенсации ДН. Кроме того, 
эти мышцы также постепенно вовлекаются в патологиче-
ский процесс и перестают функционировать.

Выдох в основном происходит пассивно — за счет опус-
кания ребер под действием силы тяжести, при расслаб-
ленных инспираторных мышцах и диафрагме. В глубоком 
выдохе или кашле принимают участие также мышцы перед-
ней брюшной стенки и внутренние межреберные мышцы.

Кашель — важный рефлекс для защиты и клиренса ды-
хательных путей. Эффективность кашля зависит от правиль-
ного закрытия голосовой щели и силы сокращения экспи-
раторных мышц. Дисфункция бульбарных нервов ухудшает 
замыкание голосовой щели, что может снижать эффектив-
ность кашля еще до наступления слабости дыхательной му-
скулатуры. Дефицит кашля приводит к присоединению вто-
ричной легочной инфекции, усиливающей ДН [9].

Методы диагностики дыхательных нарушений 
При бас

По данным исследований [10–13], среднее время с мо-
мента установления диагноза БАС до наступления смерти 
составляет от 9 до 24 мес., при этом разброс данных о сред-
ней продолжительности жизни варьирует от 24 до 50 мес. 

В исследовании D. Berlowitz et al. [14] показано, что при-
менение респираторной поддержки достоверно увеличивает 
продолжительность жизни пациентов в среднем на 13 мес. 
N. Lechtzin et al. [15] в ретроспективном исследовании про-
демонстрировали, что продолжительность жизни пациентов 
в случае раннего (при форсированной жизненной емкости 
легких (ФЖЕЛ) ≥65%) назначения неинвазивной искусствен-
ной вентиляции легких (НИВЛ) на 9–11 мес. больше, чем 
в случае позднего (при ФЖЕЛ <65%) начала респираторной 
поддержки. Таким образом, врачам, оказывающим помощь 
пациентам с БАС, необходимо своевременно заподозрить 
начало дыхательных нарушений и диагностировать их.

Согласно международным клиническим рекоменда-
циям решение о начале НИВЛ при БАС принимают на ос-
нове тщательного анализа клинической картины, уделяя 
особое внимание одышке и объективным методам оцен-
ки респираторной недостаточности [16].

По мнению ряда авторов, одышка в покое служит важ-
ным критерием для начала НИВЛ [14, 15, 17]. В то же вре-
мя другие авторы в своих работах акцентируют внимание 
на выявлении более ранних симптомов недостаточности 
функции дыхания. К таким симптомам авторы относят: 
одышку при незначительном напряжении или разговоре; 
частые ночные пробуждения; чрезмерную дневную сон-
ливость и усталость; утреннюю головную боль; галлюци-
нации; плохой аппетит; плохую концентрацию и снижение 
внимания, ухудшение памяти; сухость во рту. Сочетание 
хотя бы одного из перечисленных симптомов с лабора-
торными данными, подтверждающими гипоксию, служит 
основанием для начала НИВЛ. При этом оговаривает-
ся, что четких алгоритмов перевода пациента на респи-
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раторную поддержку не разработано. К объективным 
симптомам респираторной дисфункции исследователи 
относят тахипноэ, ортопноэ, использование вспомогатель-
ных респираторных мышц при дыхании, парадоксальное 
движение мышц передней брюшной стенки, уменьшение 
движения грудной клетки, слабый кашель, потение, затруд-
нение отделения мокроты, снижение массы тела [8, 18].

Наряду с оценкой клинической картины ДН при БАС 
в настоящее время используют инструментальные методы 
диагностики. Наиболее универсальным и доступным спо-
собом определения степени ДН служит пульсоксиметрия. 
Значение сатурации кислородом (SpO2) менее 89% соот-
ветствует I степени ДН и обусловливает необходимость 
применения респираторной поддержки у пациентов с нерв-
но-мышечными заболеваниями. Важно помнить, что кис-
лородотерапия у таких пациентов недопустима, поскольку 
приводит к задержке СО2 [19]. В таблице приведена класси-
фикация ДН в зависимости от уровня SpO2 и парциального 
давления кислорода (pO2).

Стойкое снижение SpО2 ниже 95% в состоянии бодр-
ствования у пациента с БАС свидетельствует о нарушении 
функции дыхания. Вместе с тем, при нормальных показа-
телях пульсоксиметрии в сочетании с жалобами на утрен-
нюю головную боль, дневную сонливость, снижение ког-
нитивных функций следует предположить, что эпизоды 
десатурации случаются во сне, когда отсутствует осознан-
ный контроль дыхания. Подтвердить ночные эпизоды ги-
повентиляции можно также с помощью пульсоксиметрии. 
У большинства пациентов с БАС нарушения дыхания на-
чинаются в фазе быстрого сна, когда тонус скелетной му-
скулатуры снижается и основная роль в процессе дыхания 
принадлежит диафрагме. Выявление длительных эпизодов 
десатурации либо кратковременного снижения сатурации 
ниже 88% служит показанием для старта респираторной 
поддержки [20].

В Кокрейновском обзоре, посвященном респираторной 
поддержке при БАС, отмечено, что ночную десатурацию 
кислородом <88% в течение как минимум 5 мин подряд 
либо <90% в течение ≥5% времени сна считают достаточ-
ной для начала НИВЛ [21].

Следующим инструментальным методом оценки функ-
ции дыхания служит спирометрия. Существует несколько 
основных параметров спирографического исследования, 
особенно ценных при диагностике нарушений функции ды-
хания у пациентов с БАС [22]:

 � жизненная емкость легких (ЖЕЛ) — объем воздуха, ко-
торый можно выдохнуть после максимального вдоха (в норме 
3–7 тыс. мл в зависимости от конституции пациента);

 � ФЖЕЛ — отношение ЖЕЛ к количеству воздуха 
при форсированном выдохе после максимального вдоха 
(в норме у мужчин 92%, у женщин 89,9%);

 � объем форсированного выдоха за 1-ю секунду 
(ОФВ1) — количество воздуха, выдыхаемого в течение 1-й се-
кунды форсированного выдоха после максимального вдоха;

 � индекс Тиффно (ИТ) — отношение ОФВ1 к ЖЕЛ 
(в норме 70–85%).

На эти четыре показателя следует обращать вни-
мание при диагностике нарушений дыхания рестрик-
тивного типа, что характерно для пациентов с нервно- 
мышечной патологией. Рестрикция сопровождается зна-
чительным снижением ЖЕЛ и ФЖЕЛ при нормальных 
или повышенных значениях ИТ.

В исследовании Ю.Н. Рушкевич и соавт. [23] приведе-
ны данные о значительных изменениях показателей спиро-
графии у пациентов с БАС даже на ранних стадиях болез-
ни. Авторами показано значительное снижение основных 
параметров спирографического исследования, несмотря 
на то, что средний балл по функциональной шкале оцен-
ки БАС (ALS-FRS-R) был достаточно высок и составил 
40,5. У каждого второго пациента ЖЕЛ оказалась <85%. 
ОФВ1 был значительно снижен (<75%) у 35% обследован-
ных. Четких статистически значимых различий между па-
циентами с шейно-грудной, пояснично-крестцовой, буль-
барной и высокой формами не выявлено. Исследователи 
предполагают, что спирографическое исследование функ-
ции внешнего дыхания необходимо проводить не реже 
1 раза в 3 мес. для наиболее эффективного предотвраще-
ния дыхательных осложнений.

В настоящий момент спирометрическое исследование 
обязательно при планировании установки гастростомы, 
поскольку риск развития осложнений во время опера-
ции увеличивается при низких показателях ЖЕЛ и ФЖЕЛ. 
В своей работе T. Benstead et al. [24] показали, что наибо-
лее благоприятна ситуация, когда гастростому устанавли-
вают при ЖЕЛ >50%, тогда как при ЖЕЛ <30% операция 
сопряжена с высоким риском интраоперационной инту-
бации пациента и перевода его на искусственную венти-
ляцию легких (ИВЛ).

Пульсоксиметрия и спирометрия — базовые средства 
оценки функции дыхательной системы. Вспомогатель-
ную роль в диагностике играют кардиореспираторный мо-
ниторинг и анализ газов крови. Эти методы не распростра-
нены в амбулаторной практике, так как требуют пребывания 
пациента в стационаре. Анализ газов крови применяют 
в случаях, когда обсуждается недостаточность масочной 
вентиляции и необходимость ИВЛ.

коррекция дыхательных нарушений
Следующий вопрос после диагностики дыхательных 

нарушений — способ их коррекции. На первый план выхо-
дят методы респираторной поддержки с помощью аппара-
тов ИВЛ, подключаемых через различные маски (неинва-
зивные) либо через трахеостому (инвазивные).

неинВазиВная Вентиляция легких
В 2017 г. А. Radunovic с группой ученых из Кокрей-

новской библиотеки опубликовали обзор, в котором 
подтверждаются данные о том, что НИВЛ значительно 
продлевает жизнь пациентам с БАС [21]. Исследования 
показывают, что средняя продолжительность жизни па-
циентов, для лечения которых использовали НИВЛ, со-
ставила 316 дней против 226 дней у пациентов, которым 
НИВЛ не назначали [2]. НИВЛ предпочтительна для сим-

Таблица. Классификация ДН по степени тяжести 
Table. Classification of respiratory disorders (RD) by severity 

Степень тяжести ДН 
RD severity level

pO2, мм рт. ст.
pO2, mmHg SpO2, %

Норма / Standard ≥80 ≥95

I 60–79 90–94

II 40–59 75–89

III <40 <75
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птоматического лечения ДН, поскольку не только уве-
личивает продолжительность жизни, но и улучшает ее 
качество.

Принято считать, что НИВЛ позволяет купировать сим-
птомы ДН, при этом не ухудшая качество жизни пациента. 
Пациент способен самостоятельно выбирать комфортный 
ему режим работы НИВЛ, регулировать величину инспи-
раторного давления, экспираторного давления, а также 
определять частоту дыхательных движений через механиз-
мы триггирования вдоха.

Следует учитывать, что длительное ношение маски 
для НИВЛ сопряжено с рядом побочных явлений. Са-
мое частое — образование пролежней и дискомфорт в ме-
стах прилегания маски к коже. Эта проблема решается ин-
дивидуальным подбором маски по размеру и материалу, 
а также попеременным использованием масок различно-
го типа (можно чередовать полнолицевые, ороназальные 
и назальные маски (см. рисунок)).

инВазиВная Вентиляция легких
Инвазивная ИВЛ в отличие от НИВЛ значительно сни-

жает качество жизни пациента и требует значительных 
финансовых и трудовых затрат. Именно поэтому немало-
важно обсудить с пациентом и его родственниками пер-
спективы трахеостомии и инвазивной ИВЛ. Это важно 
сделать заблаговременно, до того, как пациент утратит 
возможность принимать решения самостоятельно и изъ-
являть свою волю в устной или письменной форме.

Критерии перехода с НИВЛ на инвазивную ИВЛ:
 � отсутствие самостоятельного дыхания;
 � рефрактерная гипоксемия на НИВЛ (pO2 

<60 мм рт. ст.);
 � нарушение сознания, неспособность понимать и вы-

полнять команды медицинского персонала;
 � невозможность ношения маски (аномалии лицевого 

скелета, травмы, пролежни);
 � необходимость использования НИВЛ >20 ч в сутки;
 � усугубление бульбарных нарушений, препятствую-

щих НИВЛ.
Также важно получить согласие пациента и его родствен-

ников, поскольку пациенту на ИВЛ требуется особый уход.
K. Takei et al. [25] в своем исследовании сравнили паци-

ентов с БАС из нескольких регионов мира. Оказалось, что в 
США доля пациентов, находящихся на НИВЛ, доходила 
до 87%, однако на инвазивную ИВЛ переходили лишь 4%. 
В то же время в Японии НИВЛ использовали 46% пациен-
тов, а инвазивную ИВЛ — 38%.

заключение
Таким образом, при оказании помощи пациенту с БАС 

следует обращать пристальное внимание на критиче-
ские точки, такие как масса тела, глотание, дыхательная 
функция. Также важно оценивать психологический и ког-
нитивный статус пациента, потому что это значительно 
влияет на течение заболевания и комплаентность. Вместе 
с тем, перед научным сообществом стоит много нерешен-
ных задач, и требуется дальнейшее изучение вопросов ди-
агностики и коррекции дыхательных нарушений у пациен-
тов с БАС. Большое внимание исследователей в последнее 
время направлено в сторону абилитации пациентов и на 
поиск методов продления периода самостоятельного ды-
хания, что позволило бы отложить использование респира-
торной поддержки на более поздний срок.
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