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АННОТАЦИЯ 

Боковой амиотрофический склероз — хроническое прогрессирующее заболевание цен-

тральной нервной системы, характеризующееся поражением сегментарно-ядерных мото-

нейронов спинного мозга и мозгового ствола, корковых двигательных клеток и пирамид-

ных трактов. В статье приводится описание клинического случая пациента, страдающего 

боковым амиотрофическим склерозом с пояснично-крестцовым дебютом. Данная форма 

нередко вызывает определенные сложности у неврологов в правильной постановке диаг-

ноза бокового амиотрофического склероза или отнесения ее к болезни двигательного ней-

рона. Дифференциальный диагноз в представленном случае проводился с вертеброгенной 

шейной миелопатией, миастенией, невральной амиотрофией. В ходе сбора анамнеза, те-

рапевтического и неврологического обследования выявлены доказательства дегенерации 

мотонейронов в шейно-грудном и пояснично-крестцовом отделах спинного мозга. Ис-

пользованы вспомогательные методы диагностики (рентгеновская компьютерная томо-

графия позвоночника и магнитно-резонансная томография головного мозга, клинико-

лабораторные методы) для исключения иной патологии. Диагноз бокового амиотрофиче-

ского склероза является «приговором» для пациента, так как эффективного лечения бо-

лезни на данный момент не существует, прогноз всегда неблагоприятен. 

Заключение. Симптомы бокового амиотрофического склероза во многом схожи с други-

ми потенциально излечимыми и/или имеющими доброкачественный прогноз заболева-

ниями нервной системы, поэтому обследование пациента должно быть комплексным, с 

возможным применением молекулярно-генетических методов исследования. 
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ABSTRACT 

Description of a clinical case of amyotrophic lateral sclerosis with lumbosacral debut. These data 

show certain difficulties for neurologists in correct diagnosing ALS or classifying it as a motor 

neuron disease. The differential diagnosis at admission was carried out with vertebrogenic  

cervical myelopathy, myasthenia gravis, and neural amyotrophy. During the collection of  

anamnesis, therapeutic and neurological examinations, evidence of motor neuron degeneration in 

the cervical-thoracic and lumbosacral parts of the spinal cord was revealed. We used auxiliary 

diagnostic methods (RCT of the spine and MRI of the brain, clinical and laboratory methods)  

to exclude other pathologies. The diagnosis of ALS is a verdict for the patient, since there is  

no effective treatment for the disease at the moment.  

CONCLUSION: The symptoms of ALS are largely similar to other potentially curable and / or 

benign diseases of the nervous system, so the patient's examination should be comprehensive, 

with the possible use of molecular genetic research methods. 
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Боковой амиотрофический склероз 
(БАС) — хроническое прогрессирующее 
заболевание центральной нервной систе-
мы, характеризующееся поражением сег-
ментарно-ядерных (нижних) мотонейро-
нов спинного мозга и мозгового ствола, 
корковых (верхних) двигательных клеток 
и пирамидных трактов, а также неуклонно 
прогредиентным течением с неизбежным 
летальным исходом. Распространенность 
данного заболевания 1–5 случаев на 100 
тыс. населения. Пик заболеваемости БАС 
приходится на 5–7 десятилетие жизни. До 
65-летнего возраста мужчины болеют ча-
ще женщин в соотношении от 1,4:1 до 
2,5:1, старше этого возраста их соотноше-
ние выравнивается — 1:1 [1]. Продолжи-
тельность болезни при поясничном дебю-
те — около 2,5 лет, при бульбарном — 
около 3,5 лет. Не более 7% пациентов с 
диагнозом БАС живут более 5 лет [2]. 

Лишь 5–10% приходится на наследст-
венные формы, из них у 1/5 больных выяв-
лена доминантная мутация фермента супер-
оксиддисмутазы (СОД-1), который играет 
важную роль в поддержании нормального 
уровня свободных радикалов. Клинических 
и патоморфологических различий в течение 
заболевания среди семейных и спорадиче-
ских случаев не выявлено. К достоверным 
факторам риска развития БАС относят воз-
раст старше 50 лет, мужской пол, наследст-
венную предрасположенность, проживание 
в сельской местности, курение [3–8]. 

По классификации Хондкариана О.А., 
и др. (1978), выделяют формы БАС [5]:  

• высокая (церебральная) — харак-
теризуется избирательным поражением 
двигательных нейронов передней цен-
тральной извилины, кортикоспинальных и 
кортикобульбарных трактов. Сопровож-
дается в клинике спастическим тетра- или 
парапарезом с псевдобульбарным син-
дромом, с минимальными проявлениями 
поражения периферических двигательных 
нейронов. Наблюдается в 1–2% случаев.  

• бульбарная — доминирует пора-
жение, амиотрофии, отмечается у 25% 
больных.  

• шейно-грудная форма — развива-
ется смешанный парез в руках и спастиче-
ский парез в ногах (50%).  

• пояснично-крестцовая форма — на-
чало заболевания с нижнего вялого парапа-
реза с восходящим течением (20–25%). 

Для диагностики заболевания кроме 
анализа клинической картины (сочетания 
периферических параличей с пирамидны-
ми знаками, наличия фасцикуляций, буль-
барного и/или псевдобульбарного синдро-
ма и т.д.), важное значение имеет электро-
нейромиография с целью идентификации 
денервационного процесса и уточнения 
уровня поражения, магнитно-резонансная 
томография (МРТ) головного мозга для 
исключения другой потенциально излечи-
мой патологии, сопровождающейся сход-
ной симптоматикой на первых стадиях па-
тологического процесса [9]. Известно, что 
около 80% мотонейронов погибает до раз-
вития симптоматики, что значительно за-
трудняет поиск эффективных лечебных 
технологий, так как оставшимся 20% кле-
ток сложно компенсировать весомый не-
достаток функции мотонейронов. 

Клинический случай 

Приводим наблюдаемый нами кли-
нический случай данного заболевания с 
пояснично-крестцовым дебютом. 

Больной С., 71 год, обратился в кли-
нику нервных болезней с жалобами на 
слабость и похудание мышц плечевого 
пояса и нижних конечностей, подергива-
ния мышц в них. Считает себя больным с 
января 2018 г., когда впервые появилась 
слабость и быстрая утомляемость мышц 
нижних конечностей, прогрессирующая с 
течением времени. Затем присоединилась 
слабость мышц верхних конечностей, 
мышечные подергивания в руках и ногах. 
На протяжении 6 месяцев пациент отме-
тил уменьшение объема мышц плечевого 
пояса и нижних конечностей. 

Анамнез жизни: перенесенные забо-
левания: ИБС: стенокардия напряжения II 
ФК. Гипертоническая болезнь III ст., 3 ст., 
р. 4. Наследственность не отягощена. 

Пациенту был проведен следующий 
комплекс обследования: клинический ос-
мотр, общий и биохимический анализы 
крови, мочи, ЭКГ, УЗИ брюшной полости, 
МРТ головного мозга, грудного отдела 
позвоночника, рентгеновская томография 
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(РКТ) позвоночника, игольчатая элекро-
нейромиография (ИЭНМГ). 

Данные объективного обследования: 
общее состояние удовлетворительное. 
Пониженного питания. Кожные покровы 
обычной окраски. В легких дыхание вези-
кулярное, хрипов нет. Частота дыхатель-
ных движений — 18 в 1 минуту. Тоны 
сердца приглушены. Пульс удовлетвори-
тельного наполнения. Артериальное дав-
ление - 130/85 мм рт. ст., частота сердеч-
ных сокращений — 72 в мин. Ритм сердца 
правильный. Язык влажный. Живот мяг-
кий, безболезненный. Физиологические 
оправления контролирует. 

Неврологический статус: сознание 
ясное. Менингеальных знаков нет. Глаз-
ные щели, зрачки равные, фотореакция 
сохранена. Корнеальный рефлекс сохра-
нен. Птоза, косоглазия, нистагма нет. Но-
согубные складки симметричны. Язык по 
средней линии, без атрофий. Глоточные 
рефлексы сохранены. Равномерное сни-

жение мышечной силы до 4 баллов в ру-
ках, до 3 баллов в ногах. Сухожильные 
рефлексы с рук снижены, S>D; с ног сни-
жены, S≤D. Мышечный тонус снижен. 
Симптом Бабинского отрицательный. Ги-
потрофия мышц плечевого пояса и ниж-
них конечностей. Выраженные фасцику-
ляции во всех мышечных группах. Чувст-
вительность, координация движений, та-
зовые функции не нарушены.  

Пациенту проведено обследование: 
клинический и биохимический анализы 
крови, ЭКГ, ультразвуковое исследование 
брюшной полости, МРТ головного мозга, 
грудного отдела позвоночника, РКТ по-
звоночника, ИЭНМГ. 

В биохимическом анализе крови в 
ыявлено повышение уровня КФК — до 
257 Ед/л. 

При РКТ шейного отдела позвоноч-
ника от 14.09.2018: картина остеохондро-
за,  спондилоартроза  шейного  отдела  по- 
звоночника (рис. 1). 

 

 
 

Рис. 1. Рентгеновская томография шейного отдела позвоночника. 
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По данным МРТ грудного отдела 

позвоночника от 14.09.2018 у пациента 

МР-картина дегенеративно-дистрофичес-

ких изменений грудного отдела позвоноч-

ника. Грыжи дисков Th8-9, Тh9-10. Протру-

зия диска Th6-7 (рис. 2). 

На МРТ головного мозга от 

14.09.2018 визуализируются признаки за-

местительной наружной гидроцефалии 

(рис. 3). 

 

 
 

Рис. 2. Магнитно-резонансная томография грудного отдела позвоночника. 

 

 

 
 

Рис. 3. Магнитно-резонансная томография головного мозга. 
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Для определения характера процесса 

проведена игольчатая электронейромио-

графия (18.09.2018). Исследованы дельто-

видная мышца справа (С5; подмышечный 

нерв), двуглавая мышца плеча справа 

(С5–С6; мышечно-кожный нерв), 1-я 

межкостная мышца кисти слева (С8–Th1; 

локтевой нерв), четырехглавая мышца 

бедра слева (L2–L4; бедренный нерв), пе-

редняя большеберцовая мышца справа 

(L5–S1; малоберцовый нерв). Во всех ис-

следованных мышцах зарегистрированы 

признаки текущего денервационно-

реиннервационного процесса со спонтан-

ными потенциалами фасцикуляций. За-

ключение: полученные данные характер-

ны для генерализованной аксонопатии 

мотонейронов (рис. 4). 

 

 
 

 
 

Рис. 4. Игольчатая элекронейромиография: в исследованных мышцах определяются  

признаки денервации и распада мышечных волокон, признаки реиннервационных  

изменений в мышцах. 

 

На основании жалоб, анамнеза, кли-

ники, данных дополнительного обследо-

вания поставлен диагноз: БАС, спиналь-

ная форма с пояснично-крестцовым дебю-

том, и назначено лечение: рилузол по 1 т. 

× 3 р/сутки, карбамазепин 200 мг/сутки, 

Магне В6 по 1 т. × 2 р/сутки, левокарни-

тин по 1 к. × 3 р/сутки, массаж конечно-

стей, физиолечение. На фоне проводимого 

лечения состояние без динамики. 
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Приведенные данные демонстриру-

ют определенные сложности у неврологов 

в правильной постановке диагноза БАС 

или отнесения его к болезни двигательно-

го нейрона. Дифференциальный диагноз 

при поступлении проводился с вертебро-

генной шейной миелопатией, миастенией, 

невральной амиотрофией. 

В ходе сбора анамнеза, терапевтиче-

ского и неврологического обследования 

выявлены доказательства дегенерации мо-

тонейронов в шейно-грудном и пояснич-

но-крестцовом отделах спинного мозга. 

Использованы вспомогательные методы 

диагностики (РКТ позвоночника и МРТ 

головного мозга, клинико-лабораторные 

методы) для исключения иной патологии. 

К сожалению, эффективного лечения 

болезни на данный момент не существует. 

В настоящее время единственным препа-

ратом в мире с доказанной эффективно-

стью является рилузол, который продлева-

ет жизнь больным БАС в среднем на 3 ме-

сяца, за счет ингибирования высвобожде-

ния из нейронов возбуждающей аминокис-

лоты глутамата; избыток последнего за-

пускает процесс дегенерации нейронов [9]. 

При боковом амиотрофическом склерозе 

прогноз всегда неблагоприятен. 

Заключение 

Симптомы бокового амиотрофиче-

ского склероза во многом схожи с другими 

потенциально излечимыми и/или имеющи-

ми доброкачественный прогноз заболева-

ниями нервной системы, поэтому обследо-

вание пациента должно быть комплексным, 

с возможным применением молекулярно-

генетических методов исследования. 
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