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Реферат. Одним из приоритетеных направлений 
диагностического этапа при СМА является воз-
можность выявления симптомов заболевания 
на доклиническом уровне. В это связи значение 
функциональных методов исследования, прежде 
всего, электронейромиографических, которые 
позволяли бы обнаружить нарушения двигатель-
ных единиц до клинических проявлений, влияющих 
на прогрессирование состояния, представляется 
чрезвычайно важной задачей. 
Цель. Определить значение метода электроней-
ромиографии (ЭНМГ) в выборе стратегии терапии 
и оценке ее эффективности у детей со СМА.
Материал и методы. 95 детей со СМА. В зависи-
мости от проводимой терапии были разделены на 
2 группы: основная группа — 65 детей (68,4%) те-
рапия назначалась с учетом данных электронейро-
миографии. Группа сравнения — 30 детей (31,6%) 
получали общепринятую симптоматическую 
терапию. По фенотипическим признакам внутри 
сравниваемых групп пациенты были распределены 
на СМА 2 типа и СМА 3 типа. Проводилась оценка 
функциональных возможностей, игольчатая, сти-
муляционная и поверхностная ЭНМГ с контроль-
ной оценкой, установленные рамками научного 
исследования временные отрезки («Исходные дан-
ные», «1 год», «3 года», «5 лет»).
Результаты. Предложенная методика ЭНМГ исс-
следования, проводимого в различные периоды 
течения заболевания принесла свои результаты. 
Проведенное исследование свидетельствует о 
меньшей интенсивности патологического процесса 
в основной группе, которое выражалось менее вы-
раженным двигательным дефицитом и ЭНМГ нару-
шений, чем у детей в группе сравнения, получавших 
общепринятую симптоматическую терапию.
Выводы. Разработанная методика определения 
электромиографических предикторов, основанная 
на систематическом и активном мониторирова-
нии позволяет оптимизировать индивидуальные 
подходы к лечебной тактике у больных СМА с пер-
спективой модификации клинического течения за-
болевания и улучшения качества жизни.
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За последние два десятилетия был достиг-
нут значительный прогресс в изучении мо-
лекулярно-генетических основ спинальных 
мышечных атрофий (СМА), что позволило су-
щественно улучшить диагностику и лечение 
этих заболеваний и послужило платформой 
для разработки инновационных терапевти-
ческих подходов с возможностями модуляции 

генетического дефекта [1–3]. С учетом огра-
ниченной доступности генетических методов 
лечения, сохраняют свою эффективность тра-
диционные подходы к терапии СМА, направ-
ленные на патофизиологические механизмы 
развития и течения заболевания, которые, в 
свою очередь, требуют усовершениствования 
и повышения эффективности [4, 5]. В этой 
связи важное значение приобретают методы 
функциональной диагностики, в частности 
электронейромиография (ЭНМГ), позволяю-
щая проводить диагностику уровня патоло-
гии двигательной единицы с изучением топи-
ки, тяжести и распространенности поражения 
нейро-мышечного аппарата, верификацией 
вовлеченнности миелина и/или аксона, мо-
ниторинг патофизиологических нарушений 
[6–8]. Установлено, что ЭНМГ позволяет вы-
являть наличие изменений в нейро-мышеч-
ном аппарате и оценивать их направленность 
даже при отсутствии динамики в клиническом 
течении заболевания [9–11]. Перспективным 
направлением в лечении пациентов СМА яв-
ляется использование ЭНМГ исследования 
для выработки тактики персонифицирован-
ного подхода к лечению указанной патологии.

Цель. Определить значение метода ЭНМГ в 
выборе стратегии терапии и оценке ее эффек-
тивности у детей со СМА.

Материал и методы иследований. 95 де-
тей с генетически подтвержденным диагно-
зом проксимальной СМА. Из них мальчиков 66 
(69,4%), девочек — 29 (30,6%).

Родители или законные представители 
пациентов были ознакомлены и информи-
рованы о целях, характере, диагностических 
процедурах и дали добровольное информи-
рованное согласие на участие в программе. 
Исследование проводилось на базе Республи-
канского клинического центра нейрореаби-
литации и представляло собой проспективное 
когортное исследование. Выборку формиро-
вали методом стратифицированного отбора.

Условием прекращения исследования яв-
лялся добровольный отказ родителей или 
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законных представителей ребенка от клини-
ческого исследования, несоблюдение реко-
мендаций медицинских работников, бескон-
трольное самолечение, несогласованный с 
врачом прием лекарственных средств.

По фенотипическому спектру [12, 13] паци-
енты распределены на две группы: СМА 2 типа 
и 3 типа. С учетом проводимой терапии паци-
енты со СМА 2 и 3 типа были распределены на 
основную и группу сравнения. 

Основную группу составили 65 детей 
(68,4%) со СМА 2 и 3 типа, которым регулярно 
проводили ЭНМГ обследование с контрольной 
оценкой в начале исследования, через год, 3 
года и пять лет. Пациентам этой группы разра-
батывалась персонифицированная патогене-
тическая терапия, основанная на полученных 
при ЭНМГ исследовании особенностях мио-
генных и неврогенных нарушений. 

В группу сравнения вошло 30 детей (31,6%) 
со СМА 2 и 3 типа, которые регулярно прохо-
дили клинико-электромиографическое обсле-
дование, как и пациенты основной группы, с 
контрольной оценкой в аналогичные времен-
ные отрезки: в начале исследования, через 
год, 3 года и пять лет. Они получали общепри-
нятую симптоматическую терапию, включая 
медикаментозные препараты, улучшающие 
течение метаболических процессов в мышцах, 
в возрастных дозировках.

Критерии включения в исследование яв-
лялся возраст от 1 года до 5 лет, генетически 
верифицированная форма проксимальной 
СМА с аутосомно-рецессивным типом насле-
дования, соответствие клиническому феноти-
пу СМА 2 или 3 типа, отсутствие сопутствую-
щей тяжелой соматической патологии. 

Критериями исключения был возраст до 
1 года и старше 5 лет, отсутствие молекуляр-
но-генетического обследования или генети-
чески не верифицированная проксимальная 
форма, пациенты со СМА 1 и 4 типа, наличие 
тяжелой соматической патологии. Доброволь-
ный отказ родителей или законных представи-
телей ребенка от клинического исследования.

В рамках генетического обследования у па-
циентов проводилось исследование локуса ко-
роткого плеча 5 хромосомы SMN-гена (ФГБН 
«Медико-генетический научный центр» (г. 
Москва), Медико-генетический центр «Гено-
мед» (г. Ростов), Институт молекулярной био-
логии и генетики НАНУ (г. Киев).

Оценка физических возможностей обследу-
емых осуществлялась с помощью верифици-
рованных международных шкал [14]: дети со 
СМА в возрасте от 3 лет и старше проходили 
тестирование по валидизированной шкале 

RHS, включающей 36 пунктов, в диапазоне 
от 0 до 2 баллов, где 0 наименьший уровень 
функциональных возможностей, развиваю-
щейся до наивысщего уровня способности 
выполнить задание — 2 балла. Функциональ-
ный уровень пациентов со СМА в возрасте от 1 
года до 3 лет оценивался с помощью разрабо-
танного в Республиканском клиническом цен-
тре нейрореабилитации и кафедре детской 
и общей неврологии ФИПО ДонНМУ им. М. 
Горького модифицированного варианта меж-
дународной шкалы Хаммерсмит (Свидетель-
ство о рационализаторском предложении № 
6368). Шкала оценивается в диапазоне от 0 до 
2 баллов, где 0 наименьший уровень функци-
ональных возможностей, развивающейся до 
наивысщего уровня способности выполнить 
задание — 2 балла.

Временной интервал от начала заболева-
ния до включения пациентов в клиническое 
исследование (мес) составил: основная группа 
СМА 2 типа — 3,50±0,64 мес, группа сравнения 
СМА 2 типа — 3,86±0,66 мес. (р=0,7968); основ-
ная группа СМА 3 типа — 6,12±3,03 мес, группа 
сравнения -6,12±1,75 мес. (р=0,8517). 

Из 54 детей со СМА 2 типа, 40 (74,1%) де-
тей вошли в основную группу, остальные 14 
(25,9%) — в группу сравнения. Из 41 пациен-
та со СМА 3 типа, 25 (61,0%) детей составили 
основную группу, а 16 детей (39,0%) — группу 
сравнения. Возрастной состав больных детей 
со СМА распределился следующим образом: от 
1 года до 3 лет — 68 детей (71,6%), старше 3 
лет — 27 пациентов (28,4%). 

Для диагностики уровня поражения мо-
торной интеграции при СМА всем пациентам 
основной группы и группы сравнения было 
выполнено ЭНМГ исследование на программ-
но-аппаратном комплексе «Нейро-МВП-ми-
кро» (РФ), включающего методику стимуля-
ционной ЭНМГ с исследованием моторного 
ответа мышцы, игольчатую ЭНМГ с изучением 
спонтанной активности, амплитуды и дли-
тельности потенциалов двигательной едини-
цы (ПДЕ). А также поверхностную ЭНМГ, вклю-
чающей нагрузочные пробы в виде активных 
физических упражнений в течение 15–20 ми-
нут с последующим изучением динамики по-
казателей поверхностной ЭНМГ до и после на-
грузочных тестов. 

Поверхностная ЭНМГ начиналась с оцен-
ки активности произвольного движения (при 
тоническом напряжении и максимальном 
мышечном сокращении), затем проводились 
нагрузочные пробы в виде активных физи-
ческих упражнений в течение 15–20 минут с 
последующим изучением динамики показате-
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лей поверхностной ЭНМГ до и после нагрузоч-
ных тестов. Наличие отрицательной девиа-
ции параметров потенциалов поверхностной 
ЭНМГ после выполнения нагрузочной пробы 
в виде снижения максимальной амплитуды 
(«Девиация максимальной амплитуды») и по-
казателей интенсификации средней частоты 
(«Девиация средней частоты») на 50% и более 
трактовалось как сопутствующий патологи-
ческий миопатический компонент.

При выявлении по данным базисной ЭНМГ 
снижение амплитуды М-ответа на 70% и бо-
лее, снижение длительности М-ответа, нали-
чие положительных острых волн по данным 
игольчатой ЭНМГ, расценивалось как аксо-
нальный тип невропатии [6–8, 15]. 

Увеличении средней амплитуды ПДЕ на 
50% и более и/или нарастание средней дли-
тельности на 50% и более; интенсификация 
фазности на 25% при относительной сохран-
ности формы турнов, наличие спонтанной ак-
тивности в виде потенциалов фасцикуляции 
(ПФЦ), потенциалов фибрилляции (ПФ), поло-
жительных острых волн (ПОВ) трактовалось 
как патологические феномены моторной ин-
теграции [9, 10, 16].

При выявлении аксонопатии на начальных 
этапах заболевания по данным ЭНМГ в схему 
лечения включали ипидакрин в виде мезопун-
ктурных инъекций в дистальные отделы ниж-
них конечностей: точки RP4-7, E40-43, V58-60, 
F2-6 по 0,5-1 мл №10, 8–10 точек на процеду-
ру с последующим переходом на длительный 
(до 2 месяцев) пероральный прием препарата 
в дозировке от 5 до 20 мг/сутки. Усиление ак-
сональной дегенерации диктовало необходи-
мость назначения актовегина по 50–200 мг/
сутки в сочетании с тиоктовой кислотой (40–
80 мг/сутки) — до 2 месяцев.

При ЭНМГ идентификации сопутствующе-
го миогенного поражения на начальны этапах 
заболевания рекомендовалось подключение 
терапии, направленной на улучшение мито-
хондриального обмена: убихинон (2  мг/кг/
сутки  — до 3 месяцев) с последующим прие-
мом левокарнитина (50 мг/кг/сутки — до 45 
дней), который чередовали с цитруллина ма-
латом (0,5–1 мг/сутки — до 1 месяца).

При выявлении миогенной прогредиенции 
парентерально вводился фосфокреатинин 
(50–100 мг/сутки, № 5, 1 раз в 3 дня) с после-
дующим переходом на креатин моногидрат 
(250–1000 мг/сутки) до 1 месяца с последую-
щим длительным приемом альфакальцидола 
(1–3 мкг/сутки).

Статистическая обработка данных выпол-
нена с использованием пакетов прикладных 

программ Statistica 10 и SAS JMP 11. 2. Анализ 
динамики показателей производился на осно-
ве непараметрического критерия Вилкоксона. 
Сравнения двух несвязанных групп по коли-
чественным шкалам проводились на основе 
непараметрического критерия Манна-Уитни. 
Уровень статистической значимости был зафик-
сирован на уровне вероятности ошибки 0,05. 

Результаты и обсуждение. Результаты 
проведенных молекулярно-генетических ис-
следований свидетельствовали о значительном 
преобладании гомозиготной делеции (конвер-
сии) экзона 7 и/или 8 экзона SMN1 — 92 пациен-
та (94,4%), при более низкой частоте встречае-
мости делеции на одной аллеле и внутригенной 
мутации на другой аллеле: 3 (5,6%) детей.

При обследовании двигательных возмож-
ностей детей с различными фено-типиче-
скими вариантами СМА установлено, что у 
пациентов со СМА 2  типа двигательные воз-
можности по результатам тестирования по 
шкале MHS суще-ственно ниже, в сравнении 
с показателями у больных СМА 3 типа. Разни-
ца в баллах между фенотипическими группа-
ми в начале исследования составила 2,5 раза 
(р<0,0001) (таблица 1). За год бальная оценка 
по шкале MHS снизилась у детей СМА 2 типа 
группы сравнения на 24,12% (р=0,0022), в 
то время у детей основной группы снижение 
составило 10,62% (р=0,0019). Соответствен-
но через год отметили увеличение разрыва в 
показателях MHS исследумых групп в 2,4 раза 
(таблица 1). За аналогичный период у пациен-
тов основной группы показатели СМА 3 типа 
MHS снизились на 1,75% (р=0,0173), в то время 
в группе сравнения отрицательная динамика 
составила 5,44% (р=0,0032) с разницей между 
группами в 3,1 раза (таблица 1). Полученные 
результаты свидетельствуют о различных 
темпах прогрессирования заболевания и по-
зитивном влиянии проводимой терапии. 

Через 3 года показатели функциональных 
возможностей исследуемых пациентов СМА 2 
и 3 типа, с учетом возрастного критерия, из-
меренные по шкале RHS, по-прежнему указы-
вали на более тяжелое клиническое течение 
в группах сравнения: бальная оценка по шка-
ле RHS у детей основной группы СМА 2  типа 
была на 34,55% выше, чем в группе сравне-
ния. Подобная тенденция отмечена и у детей 
основной группы СМА 3 типа, у которых дви-
гательные возможности на на 19,47% выше 
чем в группе сравнения. (таблица 2). Через 2 
года от предыдущей контрольной временной 
отметки снижение значений бальных оценок 
по шкале RHS по-прежнему преобладало в 
группах сравнений: в 2,09 раза у пациентов со 
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СМА 2 типа, в 1,41 раза у детей со СМА 3 типа 
(таблица 2). Существенно менее выраженная 
отрицательная динамика функциональных 
возможностей в основных группах, по нашему 
мнению, свидетельствует о замедлении про-
грессирования заболевания как результат эф-
фективности применяемой терапии [2, 4, 6, 11].

Значительный интерес представляют ре-
зультаты игольчатой ЭНМГ, проводимой паци-
ентам исследуемых групп на различных эта-
пах развития болезни.

В начале заболевания, увеличение длитель-
ности ПДЕ у обследованных детей со СМА 3 
типа было на 7,7% больше в сравнении с груп-
пой СМА 2  типа (р<0,0001) (таблица 3). Если 
расценивать увеличение длительности ПДЕ 
как проявление компенсаторного увеличения 
размеров двигательных единиц в ответ на де-
генерацию нейронов спинного мозга [10, 16], 
то полученные результаты свидетельствуют о 
более высоких компенсаторных возможностях 
у детей СМА 3 типа. На это указывает и суще-
ственное повышение амплитуды ПДЕ у паци-
ентов СМА 3  типа: оно было на 13,4% боль-
ше в сравнении с результатами в группе СМА 
2 типа (р<0,0001) (таблица 3), что свидетель-
ствует о более тяжелом течении в группе СМА 
2 типа. Спонтанная активность двигательных 
единиц в виде ПФЦ, которые также являются 
маркером активности процесса повреждения 
мотонейронов спинного мозга [6, 10], на ран-
них этапах была выше у детей со СМА 3 типа 
на 21,8%, в сравнении с группой пациентов 
СМА 2 типа (р<0,0009) (таблица 3). Обращает 
на себя внимание обнаруженное существен-
ное увеличение показателей ПФ и ПОВ в груп-
пе больных СМА 2 типа. Количество ПФ в 1,8 
раза превосходило значения в группе СМА 
2  типа (р=0,0281), а показатель ПОВ в груп-

пе СМА 2  типа превышал аналогичный пара-
метр у детей СМА 3 типа в 4,7 раза (р<0,0001). 
С нашей точки зрения, полученные данные 
являются свидетельством развития сопут-
ствующих изменений в мышечных волокнах и 
периферической нервной системе. Значитель-
ное повышение показателей ПФ указывает на 
развитие миопатического процесса [7, 11, 16]. 
Выявление ПОВ можно трактовать как прояв-
ление неврогенного поражения [8, 15]. В це-
лом, показатели спонтанной активности ПФ 
и ПОВ свидетельствовали о более выражен-
ных нарушениях неврогенного и миогенного 
характера в группе СМА 2 типа. Через 1 год от 
начала заболевания длительность ПДЕ у де-
тей основной группы СМА 2 типа увеличилась 
на 14,83%, в то время как в группе сравнения 
он составил 28,32% (p<0,0001). Еще более су-
щественная разница, достигшая трехкратных 
значений, получена при изучении длитель-
ности ПДЕ у детей СМА 3 типа: в основной 
группе увеличение показателей составило 
6,49%, в группе сравнения 19,33% (p<0,0001). 
Последующий анализ длительности ПДЕ в 
различные временные промежутки выявил 
ожидаемое его увеличение с разницей в по-
казателях между основной группой и группой 
сравнения СМА 2 и 3 типов, который достигал 
двух- и трехкратных значений соответственно 
и сохранялся до окончания исследования (та-
блица 3). Отмеченная тенденция, указывает 
на различные темпы прогрессирования забо-
левания, которые выше в группах сравнения, 
о чем свидетельствует более напряженное 
течение компенсаторно-приспособительных 
процессов. Похожую ситуацию наблюдали 
с амплитудой ПДЕ: ее рост в первый год от 
начала заболевания в основной группе СМА 
2  типа составил 50,27%, в группе сравнения, 

Таблица 1. Показатели бальной оценки функциональных возможностей по шкале МHS: ис-
ходные данные и через 1 год от начала исследования (M±m)

Группа (СМА) Показатель Исходные данные, M±S 1 год, M±S Уровень р
Основная (СМА 2) Бальная оценка 

функциональных 
возможностей 
шкале MHS

11,30±2,17 10,10±0,44 0,0019
Сравнения (СМА 2) 12,14±1,79 9,21±0,43 0,0022
Основная (СМА 3) 28,60±0,65 28,10±0,71 0,0173
Сравнения (СМА 3) 28,50±1,15 26,95±1,00 0,0032

Таблица 2. Мониторинг показателей бальной оценки функциональных возможностей по 
шкале RHS через 3 и 5 лет от начала исследования (M±m)

Группа (СМА) Показатель 3 года, M±S 5 лет, M±S, Уровень p
Основная (СМА 2) Бальная оценка 

функциональных 
возможностей по шкале 
RHS

19,25±0,81 17,02±0,28 0,0110
Сравнения (СМА 2) 12,36±0,74 8,14±0,36 0,0010
Основная (СМА 3) 60,08±2,23 56,24±3,70 0,3782
Сравнения (СМА 3) 48,38±2,60 39,88±2,19 0,0168
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она увеличилась на 39,01% (p<0,0001). Через 
два года после предыдущей контрольной вре-
менной отметки этот показатель в основной 
группе практически не изменился, в то же вре-
мя в группе сравнения произошло увеличение 
на 24,59% (p<0,0001). Последующие два года 
сопровождались нарастанием амплитуды ПДЕ 
в основной группе СМА 2  типа на 22,69%, в 
группе сравнения за аналогичный период уве-
личение составило 48,76% (p<0,0001). Ампли-
туда ПДЕ у детей со СМА 3 типа имела отличи-
тельные особенности: через 1 год в основной 
группе и группе сравнения она практически 
не изменились, спустя 2 года в основной груп-
пе отмечалось ее увеличение на 13,38%, в 
группе сравнение на 8,32%. За весь период на-
блюдения в основной группе она увеличилась 
на 29,27% (p<0,0001), в то же время в группе 
сравнения рост составил 13,15% (p=0,1803) 
(таблица 3). Полученные в результате иссле-
дования результаты позволяют, опираясь на 
имеющиеся в литературе сведения, предпо-
ложить, что отмеченный более существенный 
рост показателей амплитуды ПДЕ у детей ос-
новной группы со СМА 3 типа является след-
ствием активации реиннервационных про-
цессов, при этом значительное увеличение 
амплитуды ПДЕ в группах СМА 2 типа, следует 
расценивать как напряжение в течении ком-
пенсаторных механизмов, которые несколько 
выше в группе сравнения [6, 7, 11].

Подтверждением активности процесса по-
вреждения мотонейронов спинного мозга у 
детей со СМА 2 и 3 типа является значитель-
ное увеличение числа ПФЦ. За год их количе-
ство в основной группе СМА 2  типа выросло 
на 83,33%, в то время как в группе сравнения 
отмечено троекратное повышение этого по-
казателя (p<0,0001). За аналогичный период 
в основной группе СМА 3 типа также отмече-
но нарастание активности ПФЦ до 45,28%, в 
группе сравнения отмечены более высокие 
темпы их увеличения — в 2,25 раза (p<0,0001). 
Наибольший пик роста ПФЦ зафиксирован 
спустя 2 года у детей со СМА 2 типа: в основ-
ной группе он увеличился в 2,66 раза, в груп-
пе сравнения в 2,11 раза (p<0,0001). В группах 
детей СМА 3 типа за аналогичный временной 
интервал также отмечен двукратный подъем 
активности ПФЦ (p<0,0001). Еще более суще-
ственное увеличение ПФЦ выявлено к окон-
чанию исследования: в основной группе СМА 
2 типа этот показатель увеличился в 4,53 раза 
(p<0,0001), в группе сравнения в 6,46 раза 
(p<0,0001); в основной группе СМА 3 типа 
рост составил 1,43 раза, в группе сравнения в 
3,17 раза (p<0,0001) (таблица 3). Полученные 
нами результаты, позволяют с уверенностью 
утверждать, что интенсивность процессов 
повреждения мотонейронов спинного мозга 
существенно выше в группах сравнения СМА 
2 и 3 типов.

Группа (СМА) Показатель,
ед. изм.

Исходные 
данные M±S, 

1 год, M±S 
(%)

3 года, M±S 
(%)

5 лет, M±S 
(%)

Уровень 
р

Основная (СМА 2) Длительность 
ПДЕ 
(повышение, %)

49,05±2,98 56,32±3,35 71,43±3,14 102,07±2,3 <0,0001
Сравнения (СМА 2) 49,88±4,36 64,00±3,82 93,29±3,16 135,08±6,12 <0,0001
Основная (СМА 3) 53,51±4,23 56,99±2,89 63,63±2,09 70,32±1,75 <0,0001
Сравнения (СМА 3) 52,36±5,78 62,48±5,75 71,45±7,06 88,21±2,54 <0,0001
Основная (СМА 2) Амплитуда 

ПДЕ – (мВ)
1,69±0,22 2,54±0,54 2,67±0,93 3,05±0,73 <0,0001

Сравнения (СМА 2) 1,67±0,17 2,32±0,51 2,73±0,95 3,55±1,11 <0,0001
Основная (СМА 3) 1,89±0,32 1,99±0,13 2,24±0,16 2,45±0,29 <0,0001
Сравнения (СМА 3) 1,93±0,28 1,99±0,11 2,15±0,17 2,18±0,61 0,1803
Основная (СМА 2) Потенциалы 

фасцикуляции 
(у.е.)

1,65±0,66 3,02±0,28 7,42±1,20 9,12±3,29 <0,0001
Сравнения (СМА 2) 2,00±0,55 7,93±0,27 12,14±1,17 14,93±1,86 <0,0001
Основная (СМА 3) 2,12±0,33 3,08±0,28 4,60±0,50 5,16±0,37 <0,0001
Сравнения (СМА 3) 2,12±0,34 4,25±0,45 6,56±0,51 8,88±0,89 <0,0001
Основная (СМА 2) Потенциалы 

фибрилляции 
(у.е.)

0,50±0,51 0,80±0,76 1,15±0,77 2,05±0,88 <0,0001
Сравнения (СМА 2) 0,57±0,51 2,79±0,43 4,00±0,78 5,29±1,27 <0,0001
Основная (СМА 3) 0,36±0,49 0,56±0,77 0,84±0,69 1,60±0,65 <0,0001
Сравнения (СМА 3) 0,19±0,40 1,50±1,10 2,25±1,13 3,25±0,45 <0,0001
Основная (СМА 2) Положительные 

острые волны 
(у.е.)

0,98±0,28 1,48±0,96 2,20±0,85 2,62±0,93 <0,0001
Сравнения (СМА 2) 0,86±0,53 3,36±0,74 3,64±0,63 4,07±0,92 <0,0001
Основная (СМА 3) 0,16±0,37 0,72±0,74 1,64±0,70 2,28±0,74 <0,0001
Сравнения (СМА 3) 0,25±0,45 2,50±0,97 3,12±0,62 4,75±0,58 <0,0001

Таблица 3. Мониторинг показателей игольчатой ЭМГ (M±m)
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Проведенная через год оценка ПФ в иссле-
дуемых группах свидетельствует о развитии 
миопатического поражении. Вместе с тем, сте-
пень выраженности этих нарушений имела 
существенные различия в наблюдаемых груп-
пах. У пациентов основной группы СМА 2 типа 
темпы прироста ПФ составили 60%, в группе 
сравнения этот показатель увеличился в 3,87 
раза (p<0,0001). Особенно отчетливое увели-
чение разрыва в показателях интенсивности 
ПФ между исследуемыми группами выявлено 
у детей со СМА 3 типа: в основной группе при-
рост составил 55,56%, в группе сравнения этот 
показатель был выше в 12,6 раз (p<0,0001). 
Еще более существенная разница получена 
при изучении ПФ спустя 2 года: у детей основ-
ной группы активность ПФ увеличилась на 
70%, в группе сравнения СМА 2 типа — в 2,13 
раза (p<0,0001), в основной группе СМА 3 типа 
прирост составил 77,77%, в группе сравнения 
СМА 3 типа выявлено увеличение количества 
ПФ в среднем в 4 раза (p<0,0001). Ожидаемо 
через 5 лет наблюдения в исследуемых груп-
пах происходило усиление выраженности ПФ, 
как проявление вторичной миогенной де-
струкции мышечных волокон. Однако актив-
ность ПФ оставалась выше в группах сравне-
ния в сравнения с детьми основных групп с 
разницей в 2,66 раза у детей со СМА 2 типа и 
в 4,74 раза у обследованных пациентов СМА 
3 типа (p<0,0001) (таблица 3). Признаки не-
врогенного поражения, свидетельством ко-
торого является увеличение активности ПОВ 
[6, 7, 15], указывали на более высокие темпы 
его развития у детей со СМА 3 типа: в основ-
ной группе этот показатель увеличился в 3,5 
раза, в группе сравнения — в 9 раз (p<0,0001). 
Подобное отмечено и у детей со СМА 2 типа: 
в основной группе прирост составил 51,28%, в 
группе сравнения отмечено увеличение ПОВ в 
2,91 раз (p<0,0001). Полученные через 2 года 
характеристики ПОВ указывали на прогресси-
рование неврогенного поражения, о чем сви-
детельствовало нарастание интенсификации 
ПОВ, более представленных у детей СМА 3 
типа: в основной группе этот показатель вы-
рос в 5,75 раз, в группе сравнения в 2,5 раза 
(p<0,0001). У детей со СМА 2 типа прирост 
ПОВ был несколько ниже: в основной груп-
пе  — 74,36%, в группе сравнения  — 33,33% 
(p<0,0001). Через 2 года наблюдалось даль-
нейшее увеличение активности ПОВ: в ос-
новной группе СМА 3 типа в 4 раза, в группе 
сравнения в 6,5 раз. В основной группе СМА 2 
типа активность ПОВ выросла на 43, 59%, в то 
время в группе сравнения на 50% (p<0,0001). 
Зафиксированный рост активности ПОВ в ос-

новных группах СМА через 3 года от начала за-
болевания объясняется, с нашей точки зрения, 
определенной адаптацией к возникающим де-
нервационным процессам, перестройкой и ре-
канализацией структур аксона мотонейрона 
в ответ на проводимую патогенетическую те-
рапию, что согласуется с литературными дан-
ными [8–10]. Снижение интенсивности ПОВ и 
ПФ в основных группах СМА следует расцени-
вать как механизм сдерживания миогенного и 
неврогенного поражения посредством проак-
тивной терапии [15, 16]. 

Значительный интерес представляет вы-
явленная этапность снижения амплитуды 
М-ответа, как проявление сопутствующей ак-
сонопатической невропатии [7, 8, 15]. В начале 
исследования значение амплитуды М-ответа 
в 2,62 раза выше в сравении с группой СМА 
2  типа, что свидетельствует о существенно 
более выраженных неврогенных нарушениях 
в группе СМА 2 типа. Через 1 год от начала ис-
следования в основных группах СМА этот по-
казатель практически не изменился, в то же 
время как в группе сравнения СМА 2 типа па-
дением амплитуды М-ответа составило 36,9%, 
в группе сравнения СМА 3 типа этот параметр 
снизился на 55,1% (p<0,0001). Через 2 года в 
основной группе СМА 2 типа наметилась тен-
денция к снижению амплитуды М-ответа, ко-
торая снизилась на 29,47%, в группе сравне-
ния снижение составило 29,77% (p<0,0001). 
Меньшая выраженность аксональной деге-
нерации отмечена в основной группе СМА 
3 типа в виде снижения амплитуды М-ответа 
на 9,41%, у детей в группе сравнения ампли-
туда снизилась на 14,3%. По мере прогресси-
рования заболевания наблюдалось усиление 
аксонопатического поражения у детей со СМА. 
К концу исследования падение амплитуды 
у детей основной группы СМА 2  типа соста-
вило 66,01%, в группе сравнения – 88,47% 
(p<0,0001). Похожую ситуацию наблюдали у 
детей со СМА 3 типа: в основной группе сни-
жение этого параметра составило 26,01%, в 
группе сравнения этот показатель снизился 
существенно больше – в 3,29 раза (p<0,0001) 
(таблица 4). Большая сохранность амплитуды 
М-ответа в основных группах СМА, по нашему 
мнению, может быть обусловлено проводи-
мой патогенетической терапией, направлен-
ной на ключевые звенья аксоплазматического 
транспорта и согласуется с литературными 
данными [2, 17]. 

Несмотря на отчетливую тенденцию посте-
пенного снижения амплитуды М-ответа за ис-
следуемый период, у пациентов основной груп-
пы СМА 3 типа выявленные изменения на 45% 
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меньше, чем в группе сравнения (р <0,0001). 
Подобная картина отмечена у пациентов основ-
ной группы СМА 2 типа, у которых отрицатель-
ная динамика исследуемого параметра на 22% 
меньше, чем в группе сравнения (р <0,0001) 
(таблица 4).

Наряду с выявленными неврогенными на-
рушениями, у пациентов исследуемых групп 
верифицированы миогенные изменения, 
которые, согласно экспериментальным ис-
следованиям, могут оказывать определенное 
влияние на течение заболевания [1, 17]. Под-
тверждением активности развития миогенных 
нарушений является значительная степень 
девиации максимальной амплитуды и средней 
частоты [6]. В частности, это нашло подтверж-
дении при изучении девиации максимальной 
амплитуды, отражающей прогрессирование за-
болевания с миогенным триггером [7]. 

В начале исследования у пациентов группы 
СМА 2 типа этот параметр выше в 1,56 раза в 
сравнении с группой СМА 3  типа, свидетель-
ствующее о меньшей выраженности миопа-
тического повреждения в группе СМА 3 типа. 
Через 1 год в основных группах степень деви-
ации максимальной амплитуды практически 
не изменилась, в то время как у детей со СМА 2 
в группе сравнения этот показатель вырос на 
11,35%, у пациентов СМА 3 типа аналогичной 
группы степень девиации наросла на 50,16% 
(p<0,0001). Тенденция к существенному раз-
рыву степени девиации максимальной ампли-
туду сохранилась на протяжении всего иссле-
дования: спустя 2 года в основной группе СМА 
2  типа степень девиации выросла на 14,48% 
с двукратным приростом данного параме-
тра у детей в группе сравнения (p<0,0001). За 
аналогичный период в основной группе СМА 

3  типа девиация максимальной амплитуды 
выросла на 43,09%, в то время у пациентов 
группы сравнения на – 79,60% (p<0,0001). К 
концу 5-летнего наблюдения девиация макси-
мальной амплитуды выросла у пациентов ос-
новной группы СМА 2 типа на 35,14% с ростом 
в 2,67 раза в группе сравнения (p<0,0001). 
Несколько менее представлен разрыв в зна-
чениях девиации максимальной амплитуды 
В меньшей степени за аналогичный период 
наблюдали увеличение значений девиации 
максимальной амплитуды у детей СМА 3 типа, 
который увеличился в 2,23 раза в группе срав-
нения (p<0,0001). Выраженность миопатиче-
ского повреждения получена и при исследо-
вании девиации средней частоты. В начале 
заболевания этот показатель у детей со СМА 
2 типа в 1,66 раза выше в сравнении с группой 
СМА 3  типа, что указывает на более мягкое 
течение заболевания [16]. Через год от нача-
ла исследования отметили увеличение девиа-
ции средней частоты в исследуемых группах. 
Значения этого параметра в основной груп-
пе СМА 2 типа увеличились на 4,01%, в груп-
пе сравнения – на 15,68%. В основной группе 
СМА 3 типа этот показатель нарос на 12,38%, в 
группе сравнения на 58,23% (р<0,0001). Соот-
ветственно, через год наблюдали увеличение 
разрыва в значениях девиации средней часто-
ты, который достиг трехкратных значений в 
исследуемых группах СМА 2  типа и четырех-
кратных показателей в группах СМА 3  типа 
(р<0,0001). Проведенная спустя два года оцен-
ка девиации средней частоты свидетельству-
ет о неуклонном развитии миопатического 
процесса [6, 7, 11]. У детей СМА 2 типа основ-
ной группы этот показатель вырос на 18,21%, 
в группе сравнения исследуемый параметр 

Таблица 4. Мониторинг показателей поверхностной и стимуляционной ЭНМГ (M±m)

Группа (СМА) Показатель,
ед.изм

Исходные 
данные, 

M±S

1 год, M±S 
(%)

3 года, M±S 
(%)

5 лет, M±S 
(%), 

Уровень 
р

Основная (СМА 2) Амплитуда 
М-ответа (мВ)

0,71±0,13 0,72±0,11 0,49±0,10 0,24±0,02 <0,0001
Сравнения (СМА 2) 0,68±0,14 0,43±0,14 0,23±0,13 0,08±0,01 <0,0001
Основная (СМА 3) 1,82±0,12 1,73±0,14 1,56±0,11 1,35±0,02 <0,0001
Сравнения (СМА 3) 1,66±0,12 0,74±0,12 0,53±0,13 0,24±0,02 <0,0001
Основная (СМА 2) Девиация 

максимальной 
амплитуды (%)

52,91±1,81 53,00±1,58 60,56±1,32 71,50±3,24 <0,0001
Сравнения (СМА 2) 53,06±1,88 59,09±1,72 68,62±0,99 102,67±5,59 <0,0001
Основная (СМА 3) 34,05±2,12 35,25±1,29 48,73±1,23 60,79±3,37 <0,0001
Сравнения (СМА 3) 34,07±2,12 51,16±1,33 61,20±1,26 93,95±5,12 <0,0001
Основная (СМА 2) Девиация 

средней частоты 
(%)

50,87±1,94 52,91±1,82 62,17±5,15 74,14±5,20 <0,0001
Сравнения (СМА 2) 51,03±1,45 59,03±1,48 77,49±3,94 105,78±9,15 <0,0001
Основная (СМА 3) 30,57±1,88 34,36±1,32 42,10±4,77 53,41±5,83 <0,0001
Сравнения (СМА 3) 31,63±1,88 50,04±1,67 55,39±5,43 99,47±7,87 <0,0001
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увеличился в 3,3 раза (р<0,0001). У пациентов 
основной группы СМА 3  типа девиация сред-
ней частоты увеличилась на 25,34%, в группе 
сравнения это значение выросло на 16,89%. 
Спустя два года от предыдущей временной 
отметки выявили признаки углубления ми-
огенных изменений в исследуемых группах, 
характеризующихся дальнейшим увеличени-
ем показателей девиации средней частоты, в 
среднем в 2 раза (р<0,0001). За пять лет иссле-
дования интенсивность девиации средней ча-
стоты существенно выше в группах сравнения 
СМА 2 и 3 типов: в 2,34 раза и 2,87 раза соот-
ветственно (р<0,0001) (таблица 4). 

Выявленные в процессе исследования ста-
тистически значимые различия в исследу-
емых показателях девиации максимальной 
амплитуды и средней частоты у детей в основ-
ных группах и группах сравнения различных 
фенотипических вариантов СМА убедительно 
свидетельствуют об эффективности патоге-
нетической терапии, которая оказывает су-
щественное позитивное влияние на течение и 
прогноз заболевания [11, 17].

Выводы. Проведенное исследование по-
казывает важность и эффективность приме-
нения метода ЭНМГ для выработки тактики 
персонифицированной терапии пациентам со 
спинальной мышечной амиотрофией, а также 
позволяет проводить оценку эффектиности 
лечебных мероприятий. Использование ЭНМГ 
дает возможность своевременно обнаружи-
вать и проводить динамический мониторинг 
развития вторичного миогенного и невроген-
ного поражения и направлять терапевтиче-
ские возможности на сдерживание прогресси-
рования этих процессов. 

Исследование показало, что у детей СМА 
2  типа заболевание протекает в более тяже-
лой форме, с большей интенсивностью про-
цессов гибели мотонейронов спинного мозга, 
ранним появлением признаков вторичного 
миогенного и неврогенного процессов. 

M.R. Shaymurzin, I.S. Lutskiy, Z.I. Yakhyaeva
ROLE OF ELECTRONEUROMYOGRAPHY IN THE 
FORMATION OF THERAPEUTIC STRATEGY IN 
CHILDREN WITH SPINAL MUSCULAR ATROPHIES
Abstract. One of the priority areas of the diagnostic 

stage for SMA is the ability to identify symptoms of 
the disease at the preclinical level. In this regard, the 
importance of functional research methods, primarily 
electroneuromyographic, which would allow to detect 
disorders of motor units to clinical manifestations that 
affect the progression of the condition, is an extremely 
important task.
Purpose. To study the value of the method of 
electroneuromyography (ENMG) in choosing a 
treatment strategy and evaluating its effectiveness in 
children with SMA.

Material and methods. 95 children with SMA. 
Depending on the therapy, they were divided into 2 
groups: the main group – 65 children (68.4%), the 
therapy was prescribed taking into account the data 
of electroneuromyography. Comparison group – 30 
children (31.6%) received conventional symptomatic 
therapy. According to phenotypic traits within the 
compared groups, patients were divided into type 
2 SMA and type 3 SMA. Functionality assessment, 
needle, stimulation and surface ENMG with a control 
assessment, time periods established by the framework 
of the scientific research (“Initial data”, “1 year”, “3 
years”, “5 years”) were carried out.
Results. The proposed methodology of ENMG research 
conducted in different periods of the course of the 
disease brought its results. The study indicates a lower 
intensity of the pathological process in the main group, 
which was expressed by a less pronounced motor deficit 
and ENMG disorders than in children in the comparison 
group who received conventional symptomatic therapy.
Conclusions. The developed methodology for 
determining electromyographic predictors based on 
systematic and active monitoring allows us to optimize 
individual approaches to therapeutic tactics in patients 
with SMA with the prospect of modifying the clinical 
course of the disease and improving the quality of life.

Keywords. Spinal muscular atrophy, electroneuromyography, 
therapy
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