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сумарного ответа мышцы или нерва в ответ на сти-
муляцию импульсом электрического тока. Методы 
стимуляционной ЭНМГ позволяют исследовать про-
водящую функцию моторных и сенсорных аксонов 
периферических нервов, а также функциональное 
состояние нервно-мышечной передачи. Также сюда 
относят исследование поздних ответов, таких как 
 F-волна (данный метод позволяет выявить поражение 
нейромоторного аппарата на ранней субклинической 
стадии заболевания) и  Н-рефлекс (является аналогом 
ахиллового рефлекса, посредством которого можно 
оценить порог возбудимости мотонейронов пояснич-
ного утолщения). С помощью игольчатой ЭМГ (рис. 3) 
определяют функциональное состояние мышцы, на-
личие или отсутствие текущего процесса в ней, степень 
и выраженность денервации, выраженность и эффек-
тивность реиннервации. В основе этого метода лежит 
определение параметров потенциалов двигательных 
единиц (ПДЕ), которое включает анализ длительно-
сти, фазности и амплитуды, а также анализ спонтан-
ной активности ДЕ и мышечных волокон.

В диагностике ПМД Дюшенна стимуляционная 
ЭНМГ особой роли не играет. При исследовании 
проводящей функции моторных нервов выявляется 
снижение амплитуды  М-ответа, соответствующее 
снижению силы мышцы и выраженности атрофии; 
остальные параметры остаются в норме до поздней 
стадии заболевания. Более информативной является 
игольчатая ЭМГ. Она и служит основным методом 
исследования при подозрении на ПМД. Выполне-
ние данной методики позволяет выявить первично- 
мышечный тип изменений потенциалов ДЕ (умень-
шение длительности и снижение амплитуды ПДЕ) 
и спонтанную активность мышечных волокон (в виде 
потенциалов острых волн –  ПОВ, потенциалов фиб-
рилляции –  ПФ), указывающих на степень активно-
сти процесса в каждой конкретной мышце. Спон-
танная активность, регистрируемая при ПМД, всегда 
значительно выражена, что отличает ПМД от других 
наследственных первично-мышечных заболеваний. 
Она наблюдается в самых начальных стадиях заболе-
вания, когда наряду с ПФ выявляются ПОВ и разряды 
высокой частоты [6].

Поражение сердца при ПМД Дюшенна
Несмотря на то что проблема вовлечения сердца 

в патологический процесс при миодистрофии Дю-
шенна активно изучается с 1980-х гг. [21, 22], до сих 
пор уровень выявляемости сердечно-сосудистых 
нарушений и профилактика тяжелых осложнений 
на ранних стадиях остаются очень низкими. Причи-
ной летального исхода при большинстве форм ПМД 
является вовлечение в патологический процесс сер-
дечной мышцы [23, 24].

Все это обусловливает необходимость дальнейшей 
разработки вопросов ранней диагностики кардио-
логических нарушений при различных формах ПМД 
с целью определения тактики лечения, профилактики 
развития тяжелых сердечно-сосудистых нарушений, 
улучшения качества и продолжительности жизни 
больных.

Нарушения со стороны сердца проявляются в виде 
ишемических и метаболических изменений миокарда, 
перегрузки левого желудочка (ЛЖ), нарушений про-
водимости и сердечного ритма (в виде внутрисердеч-
ных блокад и аритмий), а также развития внезапной 
сердечной смерти. Структурные изменения сердца 
с дилатацией  ЛЖ или гипертрофией  встречаются при 
миотонической  дистрофии приблизительно у 20% 
больных, систолическая дисфункция ЛЖ отмечается 
в 14% случаев [7, 8], но клинически очевидная СН 
встречается редко –  всего у 2% больных. Кардиомио-
патия у детей с миодистрофией Дюшенна развивается 
на фоне гипо- и адинамии, поэтому не проявляется СН 
I и IIA стадии и не провоцирует жизнеугрожающих на-
рушений ритма и проводимости сердца, что приводит 
к поздней диагностике.

На основании анализа данных многих исследова-
ний можно с уверенностью сказать, что пациенты 
с миодистрофией Дюшенна должны в обязательном 
порядке проходить кардиологическое обследование 
и обследование дыхательной системы на ранних этапах 
заболевания.

Скрининг для выявления сердечной  патологии не-
обходимо проводить всем детям с нервно-мышечными 
заболеваниями, при которых существует риск вовлече-
ния в патологический процесс сердца. Рекомендации 
относительно времени и частоты проведения первич-
ного и последующих обследований  были разработаны 
Американской  академией  педиатров совместно с экс-
пертами в данной  предметной области и основываются 
на времени начала и клиническом течении пораже-
ния сердца при отдельных нервно-мышечных забо-
леваниях. Скрининг должен включать тщательный  
сбор анамнеза, физикальное обследование на предмет 
признаков и симптомов СН или аритмии [9]. Иногда 
установить наличие клинически значимой  СН у па-
циентов с генерализованной  мышечной  слабостью 
бывает трудно вследствие присутствия симптомов, 
которые могут имитировать признаки СН. Необхо-
димо фиксировать такие общие жалобы, как одышка, 
слабость, утомляемость, нарушение сна, снижение 
аппетита, потеря массы тела, поскольку они в том 
числе могут являться и симптомами недостаточности 
крово обращения. Головокружение или синкопальные 
состояния, ощущение перебоев в работе сердца, чув-
ство учащенного сердцебиения могут быть признаками 
нарушения ритма сердца.

При постановке диагноза в скрининг при выявле-
нии патологии со стороны сердца необходимо вклю-
чать проведение инструментальных и лабораторных 
исследований .

Электрокардиография (ЭКГ) –  важный  инструмент 
скрининга для выявления нарушений  ритма и прово-
димости сердца, гипертрофии или дилатации желу-
дочков [10]. Проведение эхокардиографии считается 
золотым стандартом диагностики структурно-функ-
циональных нарушений  миокарда и способствует 
выявлению патологии сердца на док линическом 
этапе [11].

Очень часто –  в зависимости от уровня поражения 
сердца –  требуется выполнение дополнительного об-
следования. При заболеваниях, сопровождающихся 
выраженными нарушениями ритма, рекомендуется 
проведение суточного мониторирования ЭКГ. Кроме 
того, для оценки степени фиброза миокарда, воспали-
тельных изменений , патологии перикарда у пациентов 
могут применяться такие неинвазивные методы диаг-
ностики, как магнитно-резонансная или компьютерная 
томография сердца с контрастированием [12, 13].

Лечение больных с нарушениями ритма и прово-
димости сердца вк лючает антиаритмическую те-
рапию, имп лантацию иск усственного водител я 
ритма (электрокардиостимулятора), кардиовертера- 
дефибри л л ятора. Больные с ремоделированием 
м иокарда, нару шен и ям и систоли ческой  и/и ли 
диастолической  функции миокарда и хронической 
СН (ХСН) должны получать лечение в соответствии 
с рекомендациям по терапии ХСН [14]. В настоящее 
время рассматривается вопрос о начале превентивной  
терапии патологии сердечно-сосудистой  системы 
больных с нервно-мышечными болезнями в детском 
возрасте. Согласно данным Педиатрического реестра 

 кардиомиопатии шестилетняя выживаемость у паци-
ентов с мышечной дистрофией Дюшенна после уста-
новления диагноза ДКМП составляет 58%, а уровень 
выживаемости без трансплантации сердца –  55% [15]. 
Данные 10-летнего наблюдения указывают на более 
низкий  уровень смертности среди пациентов, ко-
торым согласно рандомизированному отбору были 
изначально назначены ингибиторы ангиотензин-
превращающего фермента (ИАПФ) [16]. Увеличение 
выживаемости по сравнению с данными литературы 
отмечено в исследованиях у пациентов с ПМД Дю-
шенна, полу чавших комбинированную терапию 
ИАПФ и β-блокаторами. Также у части пациентов 
выявлена нормализация функции и размеров ЛЖ [17].

Лечение
На сегодняшний день в Украине не существует спе-

цифического лечения мышечной дистрофии. Все ле-
чение симптоматическое и направлено на поддержа-
ние жизненно важных систем и функций организма. 
В то же время за рубежом уже зарегистрирован препа-
рат, стимулирующий выработку дистрофина. Также 
запатентована методика пересадки костного мозга 
от отца к сыну, что, к сожалению, не восстанавливает 
утраченные способности мышц, однако предотвращает 
дальнейшее их разрушение.

Хочется верить, что в ближайшем будущем дети в Ук-
раине смогут получать специфическое лечение, которое 
позволит улучшить качество их жизни и продлить ее.
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Рис. 3. Проведение игольчатой ЭМГ
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У пациентов с АГ отмечаются более низкие показа­
тели когнитивных функций по результатам всех нейро­
психологических тестов: время реакции, пространствен­
ная и зрительная память, непосредственное и отсроченное 
воспроизведение запоминаемых слов, скорость реакции 
выбора, анализ информации, решение задач, выявление 
сходств и различий, обобщение, активность, мотивация, 
программирование действий, умозаключение, произвольное 
внимание. Установлено, что у 73% пациентов среднего и по­
жилого возраста с длительностью АГ более 5 лет выявляются 
КН [8]. Результаты указывают, что после инфаркта мио­
карда (ИМ) пациенты имеют более высокий риск развития 
сосудистой деменции [9]. Кроме того, нельзя недооценивать 
вклад собственно возрастных изменений головного мозга 
в когнитивную дисфункцию. Более того, в условиях все­
мирной тенденции к постарению населения проблема ког­
нитивного снижения (возраст-ассоциированного состоя­
ния) приобретает масштабы социальной катастрофы и про­
должает набирать обороты, охватывая пожилое населения 
уже в масштабах пандемии [10].

В современном обществе человек все меньше сталкива­
ется с естественными биологическими стрессорами и все 
больше испытывает давление психосоциальных факто­
ров, обусловленных экономическими обстоятельствами, 
информационными технологиями и межличностными 
конфликтными отношениями, что в условиях низкой 
стрессоустойчивости может привести к более раннему 
развитию некоторых заболеваний или прогрессирова­
нию уже имеющихся [11]. Так, любой умственный труд 
и сложная ответственная операторская работа требуют 
постоянной сосредоточенности. Широкое распростране­
ние получил такой вид деятельности, как работа за ком­
пьютером, сопряженная с интенсивной когнитивной на­
грузкой. Отдельный интерес представляет умственное 
утомление, вызываемое непрерывной работой, требующей 
интенсивной когнитивной деятельности, когда развитие 
сонливости недопустимо или маловероятно, а развитие 
монотонии подавляется сосредоточением на выполнении 
задания [12]. Установлено, что умственное утомление при­
водит к ухудшению функций произвольного внимания, 
замедляет дискриминацию стимулов и увеличивает время 
реакции. Кроме того, умственное утомление ухудшает 
способность к субъективному восприятию своих ошибок 
и в целом нарушает работу систем реагирования на сти­
мулы [12]. Констатируется, что при воздействии на чело­
века чрезвычайно сильных и значимых факторов (природ­
ные катастрофы, террористические акты и др.) возникают 
психопатологические переживания, эмоциональные рас­
стройства и нарушение когнитивных функций [13]. Все это 
негативным образом сказывается на повседневной жизни 
человека и практически всегда требует профессиональной 
медицинской помощи.

Данные экспериментальных работ свидетельствуют о том, 
что воздействие стресса в ранние периоды жизни оказы­
вает негативное влияние на когнитивные и поведенческие 
функции у взрослых животных, что проявляется в виде сни­
жения показателей пространственного обучения и исследо­
вательской активности в отношении нового объекта, а также 
изменения уровня активности. Так, в ходе исследования 
H. Wei и соавт. было показано, что неонатальный стресс 
приводит к изменению функции гиппокампа, из-за чего 
снижается способность к обучению [14]. Установлено, что 
как однократный, так и повторяющийся стресс у беремен­
ных самок морских свинок сопровождается повышением 
секреции глюкокортикоидов. Они проникают через плацен­
тарный барьер к плоду, увеличивая активность фетальной 
гипоталамо-гипофизарно-надпочечниковой системы, что 
ведет к изменению в развитии мозга [15].

В экспериментальном исследовании Я.Г. Разуваевой [16] 
были изучены особенности влияния алкогольной инток­
сикации, эмоционального стресса, депривации сна, ско­
поламина и гипоксии на психоэмоциональное состояние 
животных, когнитивные функции; влияние указанных 

патологических состояний на  процессы свободно­
радикального окисления липидов и активность ферментов 
антиоксидантной защиты организма. Установлено, что при 
алкогольной интоксикации, стрессовых, нейродегенера­
тивных и гипоксических состояниях у животных развива­
ется комплекс поведенческих нарушений, характеризую­
щийся двигательной и эмоциональной заторможенностью, 
нарушениями когнитивных функций. Этому соответство­
вало выявление в коре больших полушарий, гиппокампе 
и мозжечке морфофункциональных изменений, характе­
ризующихся уменьшением количества функционально 
активных и ростом числа регрессивных форм нейронов 
(пикнотических, резко гипохромных и «клеток-теней»), 
явлений сателлитоза и нейронофагии на фоне снижения 
энергетического потенциала и подавления активности 
моноаминергических систем головного мозга. Результаты 
исследования показали, что основными и общими меха­
низмами в повреждающем действии нервной системы при 
указанных патологических состояниях являются активация 
свободнорадикального окисления липидов и снижение 
активности системы антиоксидантной защиты.

Экспериментально [17] установлены различия в меха­
низмах влияния стресса на когнитивные функции живот­
ных с разным генотипом и доказана способность стресса 
вызывать отсроченные КН. Так, у крыс линии Вистар 
пережитый стресс приводил к снижению эпизодической 
памяти и плотности нейронов в СА1-области гиппокампа 
и не влиял на содержание кортикостерона*. В то же время 
у крыс линии OXYS, по сравнению с контрольными жи­
вотными линии Вистар, во всех группах определялся вы­
раженный когнитивный дефицит и снижение плотности 
нейронов в СА1-области гиппокампа, но дополнительного 
влияния на этот процесс пережитого стресса не выявлено. 
Однако именно у этих животных определено повыше­
ние уровня базального кортикостерона после воздействия 
стресса, что является повреждающим фактором в отно­
шении когнитивных функций. В более ранних экспери­
ментальных исследованиях было продемонстрировано 
негативное воздействие гиперкортизолемии на память [18]. 
Клинические данные свидетельствуют о том, что повыше­
ние уровня кортизола является одним из факторов разви­
тия депрессии [19].

Вопросы влияния стрессового состояния у женщин 
в  период беременности на  развитие ребенка изучены 
в ряде исследований. Установлено, что избыточные цир­
кулирующие гормоны стресса (кортизол, кортикотропин) 
у женщины во время беременности изменяют программи­
рование нейронов плода и в сочетании с генетическими 
факторами, постнатальной средой и качеством материн­
ского внимания определяют поведение потомства [15]. 
В ряде клинических исследований были отмечены нару­
шения поведения и обучения у детей и подростков с пост­
травматическим стрессовым расстройством [20].

Установлены изменения поведения и психики у людей, 
переживших экстремальные воздействия. Так, в исследова­
нии Е.О. Шульц [21] было отмечено, что уровень социаль­
ной активности личности влияет на особенности пережи­
вания экстремальной ситуации людей разных возрастных, 
половых и профессиональных групп. Люди с высоким 
уровнем социальной активности, пережившие экстре­
мальные ситуации, обладают более высокой жизнестойко­
стью и позитивно ориентированы на перспективы жизни 
и самореализации в будущем. Также установлено, что люди 
с разным уровнем социальной активности по-разному 
проявляют стрессоустойчивость в ситуациях реальной 
угрозы жизни, здоровью и психологическому благополу­
чию, их личностные трансформации в связи с пережива­
нием психологической травмы по-разному отражаются 
в изменениях, связанных с жизненным тонусом, общей 
поведенческой активностью, самооценкой и отношением 
к окружающим.

Результаты указывают, что стрессогенный фактор ведет 
к активации симпатической нервной системы и секреции 

катехоламинов в гипоталамо-гипофизарно-надпочечнико­
вой системе с существенным повышением уровня корти­
зола. Далее запускается каскад поведенческих, сердечно-
сосудистых, эндокринных и метаболических изменений, 
адаптирующих организм к  изменяющимся условиям 
внешней среды [22]. Вместе с тем не всегда воздействие 
стрессорного фактора заканчивается успешной адапта­
цией. Хорошо известна ассоциация стресса с развитием 
ИМ. Так, в исследовании INTERHEART [22а] изучалась 
взаимосвязь психосоциальных факторов с риском развития 
ИМ у 24 767 человек из 52 стран Европы, Азии, Ближнего 
Востока, Африки, Австралии, Северной и Южной Аме­
рики. Психосоциальный стресс оценивали по четырем 
простым вопросам о стрессе на работе и дома, финансовом 
стрессе и основных жизненных событиях в прошлом году. 
Полученные в ходе исследования данные подтвердили, что 
наличие четырех психологических стрессоров ассоцииро­
валось с повышенным риском развития ИМ (p<0,0001).

Следует подчеркнуть, что стресс-обусловленные забо­
левания (ИМ, язвенная болезнь и др.) развиваются далеко 
не у всех, а только у лиц, обладающих низкой стрессо­
устойчивостью. Клинические данные, полученные в ис­
следовании А.В. Шевченко [17], показали, что низкая 
стрессоустойчивость относится к факторам риска в разви­
тии КН. Было установлено, что группа пациентов с низким 
уровнем стрессоустойчивости, в которую вошли больные 
с хронической ишемией мозга и у которых в анамнезе име­
ются указания на перенесенный ИМ, язвенную болезнь, 
характеризуется выраженным когнитивным снижением 
в сравнении с группой контроля, включавшей пациентов 
с хронической ишемией мозга и нормальным уровнем 
стрессоустойчивости.

Исследования последних лет позволили установить 
значение кортизола как существенного предиктора в от­
ношении КН дисфункции и эмоциональных расстройств 
(тревоги и депрессии) у больных с хронической ишемией 
мозга [17]. Показано, что кортикостероиды, с одной сто­
роны, способны оказывать быстрое негеномное влияние 
на возбудимость и активацию нейронов гипоталамуса, 
гиппокампа, миндалины, префронтальной коры голов­
ного мозга, благодаря чему очень быстро обеспечивается 
адаптация к конкретной ситуации. С другой стороны, 
действие кортизола может осуществляться с помощью 
геномных механизмов, обеспечивающих долгосрочные 
эффекты [23].

Доказано, что увеличение содержания кортизола в крови 
сопровождается модификациями структуры и функции 
головного мозга [24]. Продемонстрировано существование 
взаимосвязи между увеличением уровня кортизола в крови 
и уменьшением объема гиппокампа [22], ассоциированное 
с функцией памяти [25]. Продолжительное влияние повы­
шения содержания кортизола в крови способно приводить 
к изменениям нейрональной пластичности гиппокампа, 
структурно-функциональным нарушениям дендритов, 
а также к гибели нейрональных и глиальных клеток [26]. 
Более того, отмечено, что кортизол вовлекается в про­
цессы, ассоциированные со старением головного мозга 
и развитием КН [27]. Также имеются указания на обрати­
мость некоторых эффектов кортизола [28].

Итак, результаты ряда исследований свидетельствуют 
о том, что появившийся еще в детстве подсознательный 
конфликт способен актуализироваться в условиях стрессо­
генных событий и приводить к ухудшению когнитивных 
функций в отдаленный период. Особо следует отметить, 
что начальные этапы когнитивного снижения могут 
остаться нераспознанными. Вместе с тем выявление когни­
тивных расстройств на ранних стадиях позволяет вовремя 
начать адекватную терапию, направленную, в частности, 
на улучшение церебрального кровообращения и устране­
ние действия сердечно-сосудистых факторов риска. Это 
дает возможность предотвратить или замедлить развитие 
сосудистой деменции и острых сосудистых осложнений, 
сохранить удовлетворительное качество жизни, улучшить 
прогноз и выживаемость этих больных.
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Стресс и когнитивные нарушения
Важной медицинской и социальной проблемой современности является существенное увеличение 
числа пациентов с когнитивными нарушениями (КН). Часто это связано с тяжелой инвалидизацией 
больных, выраженным снижением качества жизни самих пациентов и ухаживающих 
за ними родственников [1]. Основными факторами развития КН являются наследственная 
предрасположенность, стрессы, расстройства мозгового кровообращения различного генеза, 
использование нейропсихотропных средств, а также соматические и эндокринные заболевания [2]. 
Доказано, что к развитию когнитивного дефицита приводит хроническое сосудистое 
поражение мозга, обусловленное атеросклерозом, артериальной гипертензией (АГ), сахарным 
диабетом, нарушениями сердечного ритма и др. [3]. Так, в ряде крупных эпидемиологических 
исследований [4-7] доказана роль АГ в формировании КН. И.И. Князькова

*Кортикостерон – ​малозначимый и сравнительно малоактивный глюкокортикоидный гормон коры надпочечников у человека. Однако у крысы 
кортикостерон является основным и наиболее активным для нее глюкокортикоидом, подобно кортизолу у человека (прим. ред.). ЗУЗУ


