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Резюме. В статье представлены данные медицинской документации пациентов с различ-

ными формами установленного диагноза БАС, проходящих амбулаторное лечение. Целью исследо-

вания является изучение фармакотерапии бокового амиотрофического склероза в исследуемой 

группе пациентов. 

Ключевые слова: боковой амиотрофический склероз, фармакоэпидемиология, симптомати-

ческое лечение. 

Resume. The article presents the data of medical documentation of patients with various forms of 

established diagnosis of ALS, undergoing outpatient treatment. The aim of the research is to study the 

pharmacotherapy of amyotrophic lateral sclerosis in the study group of patients. 

Ключевые слова: amyotrophic lateral sclerosis, pharmacoepidemiology, symptomatic treatment. 

 

Актуальность. Боковой амиотрофический склероз (БАС) – наиболее часто 

встречающаяся форма болезни мотонейрона с избирательным поражением перифе-

рических мотонейронов передних рогов спинного мозга и двигательных ядер мозго-

вого ствола, центральных мотонейронов, а также кортикоспинальных трактов. Забо-

левание проявляется неуклонно нарастающими парезами, мышечными атрофиями, 

фасцикуляциями и пирамидным синдромом [1]. 

Болезнь поражает лиц трудоспособного и зрелого возраста, приводя в конечном 

итоге к гибели пациентов и чаще всего от дыхательной недостаточности. 
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Известно, что около 80% мотонейронов погибает до развития симптоматики, 

что значительно затрудняет поиск эффективных лечебных технологий, так как остав-

шимся 20% клеток сложно компенсировать весомый недостаток мотонейронов. 

Между тем научные исследования направлены не только на поиск новых лекарствен-

ных средств, но и на разработку новых способов их доставки непосредственно к мо-

тонейронам с помощью вирусных носителей, РНК- вмешательств, мишенью которых 

является вытеснение мутантного гена из молекулы ДНК, а также применение стволо-

вых нейрональных клеток [2]. 

Отсутствие эффективного лечения, неуклонное прогрессирование заболевания 

с резким ухудшением и сокращением жизни пациентов с БАС предполагает большие 

затраты при назначении лекарственных средств, а также предметов ухода на поддер-

жание качества жизни данной категории пациентов [3]. 

Цель: определить фармакоэпидемиологические характеристики лечения паци-

ентов с БАС для дальнейшего совершенствования схем фармакотерапии. 

Задачи: 

1. Изучить продолжительности жизни пациентов с установленным диагнозом 

БАС, длительность болезни. 

2. Исследовать  потребляемые ресурсы (группы фармакологических препара-

тов, ИВЛ, средства ухода) у данной группы пациентов. 

3. Оценка рациональности схем фармакотерапии при наличие диагноза БАС. 

Материалы и методы. Исследование проведено методом сплошного актив-

ного ретроспективного мониторинга с использованием медицинской документации 

(форма № 025/у-07 «Медицинская карта амбулаторного больного», форма 027/у - вы-

писной эпикриз) 16 пациентов Московского района г.Минска в период с 2009-2016(с 

установленным диагнозом БАС). Использованы методы выкопировки данных, расчет 

средних (±ст. откл.), максимальных, минимальных и относительных показателей, 

95% ДИ, анализ выживаемости с применением множительных оценок Каплана-Мей-

ера, фармакоэпидемиологические методы (частотный анализ и DDD-методология). 

Использована АТХ-система классификации лекарственных средств. Для установле-

ния наличия показаний/противопоказаний к применению ЛС проведен анализ акту-

альных на момент проведения исследований (2017 г)инструкций ЛС, опубликован-

ных в Реестре лекарственных средств Республики Беларусь. 

Результаты и их обсуждение. Среди пациентов 5 составили мужчины, 11 со-

ставили женщины. Средний возраст пациентов на момент начала заболевания соста-

вил 64 года ±7 лет, средний возраст на момент смерти составил 66 ±6 лет, средняя 

продолжительность заболевания от начала до смерти составила 2±1,1года. В момент 

проведения исследования в живых остаются 4 пациента (2 мужчины, 2 женщины). 

На рисунке 1 представлен Ploting Kaplan-Meier with R, на котором показано, что 

БАС является заболеванием с прогредиентным течением и приводит к летальному 

исходу. По нашим данным вероятность выживания стремится к нулю после 4 года 

жизни, что соответствует литературным данным по средней продолжительности 

жизни 32-60мес. при БАС. 
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Рисунок 1 – Анализ выживаемости с применением множительных оценок Каплана-Мейера 

 

На рисунке 2 представлены основные формы БАС, встречаемые у пациентов. 
 

 

Рисунок 2 – Формы БАС, встречаемые у исследуемой группы пациентов 

 

Среди осложнений бульбарный синдром встречался у 44%(95%ДИ 21% – 69,5), 

бульбарно-псевдобульбарный синдром встречался у 25% (95%ДИ 83,3% – 52,6%), 

тетрапарез был обнаружен у 56,2% (95%ДИ 30,5% – 79,25%), парапарез встречался у 

12,5% (95%ДИ 22% – 40%) пациентов. Дыхательные нарушения встречались у 4 па-

циентов (25% (95%ДИ 83,3% – 52,6%).Сопутствующие заболевания включали в себя: 

артериальная гипертензия и ишемическая болезнь сердца у всех пациентов, у двух 

пациентов БА, у одного пациента ХОБЛ. 

Первая группа инвалидности была выставлена 9 (56,2% (95%ДИ 30,5% – 

79,25%)) пациентам, у 7 (43,8% (95%ДИ 20,7% -69,5%)) пациентов была выставлена 
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вторая группа. У 37,5% пациентов имеется ограничение трудовой деятельности ФК4, 

у 25% имеется нарушение языковых и речевых функций ФК3, у 18,75% пациентов 

имеется нарушение статодинамических функций ФК4,нарушение самообслуживания 

ФК4, передвижение ФК4, обучение ФК3. Период длительности нетрудоспособности 

у умерших пациентов соответствовал длительности заболевания. 

Боковой амиотрофический склероз входит в перечень заболеваний, дающих 

право гражданам на бесплатное обеспечение лекарственными средствами, выдавае-

мые по рецептам врачей в пределах перечня основных лекарственных средств, при 

амбулаторном лечении, а также лечебным питанием.  

Основные группы фармакологических препаратов, используемые для лечения 

у данных пациентов, в соответствие с АТХ включали:N06BX Другие психостимуля-

торы и ноотропные препараты, N07AX02 Прочие парасимпатомиметики, N07AA ан-

тихолинэстеразные препараты,N07XX прочие препараты для лечениязаболеваний 

нервной системы,N06AA09 Ингибиторы обратного захвата моноаминов,B06AB про-

чие гематологические средства, A14AB01 Анаболические стероидные препараты, 

A16AX01Тиоктовая кислота, R05CBМуколитики, N03A Противоэпилептические 

препараты, C07A Бета-адреноблокаторы, C09A Ингибиторы ангиотензин-превраща-

ющего фермента(АПФ), C03 Диуретики, M01A Нестероидные противовоспалитель-

ные препараты, С01EB Прочие препараты для лечения заболеваний сердца, A11Ви-

тамины. 

Среди умерших пациентов вентиляционную поддержку, а также средства соци-

альной реабилитации получали 2 пациента, зондовое кормление получали 3 пациента. 

Имеется клинический протокол РБ за 2005, в котором БАС входит в раздел  

группу заболеваний «Спинальные мышечные атрофии и родственные синдромы» 

(G12). В качестве лекарственной терапии пациентам рекомендовано назначение: Пи-

рацетам 20% р-р 10,0 в/в или в/м; Глицин 0,1 - 3 раза/сут.; Милдронат 750 мг/сут. в 3 

приема; Нандролон 2,0 мл в/м 2 раза в неделю 3-5 инъекций; По показаниям: Нео-

стигмин 0,05% 1,0 подкожно. Средняя длительность лечения 20-30 дней 2 раза в год. 

Исход заболевания: стабилизация или прогрессирование процесса. 

При проведении исследования было установлено, что пациентам с БАС при ам-

булаторном наблюдении назначались всего 15 наименований лекарственных средств 

(нейромидин, актовегин, эмоксипин, пирацетам, неуробекс, кокарнит, тиоктовая кис-

лота, винпоцетин, ретаболил, холина альфосцерат, фезам, цитофлавин, тиамин, пири-

доксин, цианокобаламин). Были проанализированы 15 оригинальных инструкцийЛС, 

имеющихся в Реестре лекарственных средств Республики Беларусь(на 2017г), назна-

чаемых пациентов с БАС на предмет наличия показаний для применения при БАС. 

Только в одной оригинальной инструкции в разделе «показания к применению» есть 

прямоеуказания на использование  препарата при наличии установленного диагноза 

БАС –цианокобаламин. Учитывая такое показание, как дегенеративные заболевания, 

к группе препаратов для возможного использования можно отнести: холина аль-

фосцерат инеуробекс(без прямого указания на БАС в инструкции). 

Был проведен анализ по АТХ/DDD системе с расчетом установленной суточной 

дозы для тех препаратов, назначение которых можно было проследить в течение по-

лугода: NDDD тиоктовая кислота- 180000 DDD/полгода; NDDDкарбамазепин 
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72000DDD/полгода; NDDDхолина альфосцерат- 4032 DDD/полгода; NDDD нейроми-

дин - 360 DDD/полгода; NDDD винпоцетин- 360 DDD/полгода; NDDD милдронат- 

240 DDD/полгода. У остальных препаратов отсутствовала систематичность в схемах 

назначения ЛС как по длительности, так и по выбору оптимальных суточных дозиро-

вок, поэтому невозможно сопоставить объемы потребления препаратов у данной 

группы пациентов. 

В настоящее время единственным препаратом в мире с доказанной эффектив-

ностью, который продлевает жизнь у пациентов даже на поздних стадиях БАС в сред-

нем на 3 месяца, является препарат Riluzole. В основе механизма действия лежит тор-

можение высвобождения из нейронов возбуждающей аминокислоты глутамата, из-

быток которой запускает процесс дегенерации нейронов. Препарат назначается по ре-

комендациям European Federation of Neurological Society (Европейской Федерации 

Неврологических сообществ) сразу после уточнения диагноза. На территории РБ ри-

лузол не зарегистрирован. У исследуемой группы пациентов данный препарат не ис-

пользовался в схемах лекарственной терапии. 

 

Выводы: 

1. Средняя продолжительность заболевания после установления диагноза БАС 

составляет 2±1,1года. 

2. Установление настоящего диагноза гарантирует подтверждение группы ин-

валидности в кратчайшие сроки. 

3. При фармакотерапии у данных пациентов не используется лекарственный 

препарат патогенетического действия рилузол, который удлиняет выживаемость па-

циентов на 3-6мес. и на сегодняшний день является единственным препаратом с до-

казанной эффективностью по БАС. 

4. Основное место в фармакотерапии занимают препараты, направленные на 

коррекцию симптомов болезни. 

5.  В малом объеме используются вспомогательные методики- НИВЛ, ЧЭГ, зон-

довое питание и т.д. 

6. Отсутствует система государственного обеспечения пациентов НИВЛ, ЧЭГ, 

зондовое питание и т.д. 
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Резюме. Статья посвящена теме внутриутробного лечения плода. Рассмотрены вопросы 

медикаментозных методов лечения некоторых форм длительной сердечной аритмии (тахиарит-

мии, брадиаритмии, АВ-блокады), применения глюкокортикостероидов, а также некоторые ас-

пекты фетальной хирургии.    
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Resume.The subject of intrauterine treatment of the fetusis discussed in thearticle. Questions of 

drug therapy of some long-term cardiac arrhythmia forms (tachyarrhythmia, bradyarrhythmia, AV-block-

ade), glucocorticoids use and some aspects of fetal surgery were considered. 

Keywords:intrauterine, arrhythmia, medication, surgery, corticosteroids. 

 

Актуальность. Фармакотерапия во время беременности часто неизбежна из-за 

расширения возможностей диагностики и отчасти из-за увеличения доли беременных 

женщин с хроническими заболеваниями. Систематический обзор использования ле-

карственных средств (ЛС) во время беременности в развитых странах показал, что 27-

93% беременных женщин принимали хотя бы одно, исключая витамины и минералы; 

а использование противопоказанных при беременности ЛС варьировало от 0,9% до 

4,6% в Дании и США соответственно.Известно, что многие соединения, которые вво-

дят для лечения острых и хронических заболеваний у матери, могут проникать через 

плаценту и вызывать нежелательные эффекты в развивающихся тканях и органах 

плода. С другой стороны, подробные знания о трансплацентарной фармакокинетикеи 

роли плацентарных переносчиков ЛС должны помочь в оптимизации трансплацен-

тарного лечения и выборе правильных ЛС и алгоритмов дозирования для беременной 

женщины. Внутриутробная хирургия ещё один высокотехнологичный раздел перина-

тальной охраны плода. Перечень показаний к оперативному вмешательству у плода, 

находящегося в утробе матери, достаточно узок, соответственно методики внутри-

утробной хирургии эксклюзивны и используются только в крупных перинатальных 

центрах. 

Цель: приобрести и структурировать знания по теме «внутриутробное лечение 

плода» для определения направления дальнейших научных исследований в данной 

области. 

Задачи: поиск и систематизация литературных источников по теме «внутри-

утробное лечение плода». 


