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Спинальная мышечная атрофия (СМА) — аутосомно-рецессивное инвалидизирующее нервно-мышечное заболевание, которое харак-
теризуется гибелью мотонейронов в спинном мозге, что приводит к развитию мышечной слабости и впоследствии к развитию вялого 
тетрапареза, нарушениям глотания и дыхания. Различают 4 типа СМА в зависимости от возраста манифестации, наиболее тяжёлым 
считается I тип заболевания. 
Современная диагностика СМА включает молекулярно-генетическое исследование с поиском мутаций в гене SMN1 и определением 
числа копий гена SMN2. Инструментальные и биохимические методы оценки эффективности терапии СМА находятся в стадии изуче-
ния. Белки нейрофиламентов были исследованы в качестве потенциальных биомаркеров нескольких заболеваний, характеризую-
щихся повреждением и дегенерацией аксонов. В клинических исследованиях есть единичные данные об использовании нейрофи-
ламентов крови как маркеров СМА. В данном обзоре рассматриваются данные зарубежных авторов и клинические исследования 
нейрофиламентов в качестве перспективных биомаркеров СМА — как тяжёлых, так и лёгких цепей. 
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Spinal muscular atrophy (SMA) is an autosomal recessive, disabling neuromuscular disease characterized by the death of motor neurons in 
the spinal cord, giving rise in the development both of muscle weakness and, subsequently, flaccid tetraparesis, swallowing and breathing 
disorders. There are 4 types of SMA, depending on the age of manifestation, the most severe is type I (not counting type 0 — prenatal type).
Modern diagnosis of SMA includes a molecular genetic study looking for mutations in the SMN1 gene and determining the copy number of 
the SMN2 gene. Instrumental and biochemical methods for evaluating the effectiveness of therapy for spinal muscular atrophy are currently 
under study. Neurofilament proteins have been investigated as potential biomarkers for several diseases characterized by axonal damage 
and degeneration. In clinical studies, there are isolated data on the use of blood neurofilaments as markers of SMA. This review considers the 
literature data of foreign authors and clinical studies of neurofilaments as perspective biomarkers of SMA, both heavy and light chains.
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Спинальная мышечная атрофия (СМА) — тяжё-
лое нервно-мышечное заболевание, которое приводит 
к дисфункции и гибели альфа-мотонейронов в спин-
ном мозге. СМА характеризуется прогрессирующей 
атрофией мышц, мышечной слабостью и развитием 
в дальнейшем вялого тетрапареза. Заболевание насле-
дуется аутосомно-рецессивно. Частота заболеваемости 
в мире составляет примерно 1 на 12 000 новорождён-
ных, общая частота носительства — 1 на 54, что коле-
блется от 1 на 50 человек для белого и азиатского насе-
ления и до 1 на 100 человек в популяции африканского 
или афроамериканского населения [1].

В зависимости от сроков манифестации заболева-
ния различают 4 типа СМА, не считая 0 тип (прена-
тальный), при котором новорождённые умирают либо 
внутриутробно, либо спустя несколько недель после 
рождения. Наиболее тяжёлое течение имеет СМА  
I типа (Верднига–Гоффмана), которая является самой 
распространённой (60%) формой заболевания. Дебют 
заболевания отмечается в первые 6 мес жизни. 

До появления современных патогенетических ме-
тодов лечения СМА I типа приводила к смерти или не-
обходимости постоянной лёгочной вентиляции ребён-
ка уже в возрасте 13,5 мес. В большинстве проводимых 
исследований выживаемости показано, что пациенты 
с СМА I типа, не получающие патогенетическое лече-
ние, не доживают до 2 лет.

Развитие проксимальной СМА 5q обусловлено му-
тациями в гене SMN1 (survival motor neuron), кодиру-
ющем белок выживаемости мотонейронов. У человека 
есть второй, почти гомологичный ген — SMN2, кото-
рый отличается от SMN1 всего несколькими нуклеоти-
дами. Один из таких обменов нуклеотидами приводит 
к аберрантному сплайсингу, так что SMN2 продуциру-
ет только около 10% белка SMN по сравнению с SMN1. 

Количество копий SMN2 варьирует у разных пациен-
тов от 1 до 5, и он является основным предиктором тя-
жести заболевания: меньшее количество копий связа-
но с более тяжёлыми типами СМА [2].

Современная диагностика СМА включает молеку-
лярно-генетическое исследование с поиском мутаций 
в гене SMN1 и определением числа копий гена SMN2 
[3, 4]. 

На сегодняшний день разработана терапия, на-
правленная на выработку белка выживаемости мо-
тонейрона (белок SMN). К ней относятся препара-
ты — модификаторы сплайсинга гена SMN2 нусинер-
сен (Спинраза) — антисмысловой олигонуклеотид 
и рисдиплам (Эврисди) — малая молекула, а также 
онасемноген абепарвовек (Золгенсма) — генный пре-
парат, обеспечивающий замену дефектного гена SMN1 
на его функциональную копию, которая находится 
внутри вектора аденоассоциированного вируса AAV9 
(adeno-associative virus 9). В результате действия препа-
рата Золгенсма нормализуется выработка белка выжи-
ваемости мотонейронов SMN. 

Инструментальные и биохимические методы 
оценки эффективности терапии СМА находятся в ста-
дии изучения. В качестве потенциальных биомаркеров 
нескольких заболеваний, характеризующихся повре-
ждением и дегенерацией аксонов, исследованы белки 
нейрофиламентов (НФ). Эти промежуточные фила-
менты уникальным образом экспрессируются в нейро-
нах и при высвобождении во внеклеточную жидкость 
при аксональной дегенерации могут быть обнаружены 
в спинномозговой жидкости и крови. Помимо СМА 
повышенные концентрации НФ обнаружены в крови 
и/или спинномозговой жидкости при боковом амио-
трофическом склерозе, рассеянном склерозе, болез-
нях Альцгеймера и Паркинсона, Шарко–Мари–Тута 
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и лейкоэнцефалопатии у взрослых с аксональными 
сфероидами и пигментированной глией [5].

Несколько исследований спинномозговой жидко-
сти показали, что уровни белков НФ повышены при 
широком спектре неврологических заболеваний. Од-
нако, учитывая, что люмбальная пункция является 
инвазивной процедурой, она осуществлялась редко 
и не систематически. По тем же причинам НФ редко 
измеряют при заболеваниях, при которых нечасто по-
казаны диагностические люмбальные пункции. Уров-
ни НФ в крови можно количественно определить с по-
мощью твердофазного иммуноферментного анализа 
и более чувствительной технологии электрохемилю-
минесцентного анализа, но ни один из этих методов 
не может выявить небольшие изменения, связанные 
с заболеванием. Только введение одномолекулярных 
матричных анализов позволило надёжно обнаружи-
вать НФ в образцах крови во всём диапазоне концен-
траций, в том числе у здоровых людей. За последние 
несколько лет наблюдается всплеск числа публикаций 
об уровне НФ в крови при различных неврологических 
расстройствах [6].

Поскольку существуют значительные различия 
в способах измерения уровня НФ в крови для разных 
методов и лабораторий, необходима стандартизация 
измерения НФ в крови. Следует соблюдать осторож-
ность при интерпретации результатов, полученных 
в различных исследованиях. Для получения норма-
тивных данных для референсных интервалов необ-
ходимы большие популяции здоровых людей. Суще-
ствуют многочисленные демографические факторы, 
образ жизни пациентов и сопутствующие заболева-
ния, которые потенциально влияют на уровни НФ 
в биологических образцах. С ростом использования 
анализов крови необходимо учитывать такие пере-
менные, как физические упражнения, объём крови, 
индекс массы тела и т.д. Также известно, что следо-
вые количества НФ наряду с нейронами были обна-
ружены в эритроцитах, Т-лимфоцитах, подоцитах 
и ооцитах, что также может затруднять диагностику. 
Поскольку изменение уровня НФ в крови связано 
со старением, необходимы дальнейшие исследова-
ния для установления скорректированных по возра-
сту нормальных значений уровней НФ в сыворотке 
во всех возрастных группах [7].

С.V.B. Hviid и соавт. были установлены референс-
ные интервалы НФ в сыворотке крови у скандина-
вской контрольной группы, состоящей из 342 человек 
в возрасте 18–87 лет, что уже является значительным 
успехом [8].

Поскольку в настоящее время целью исследовате-
лей СМА является объективизация оценки динами-
ки состояния пациентов на фоне патогенетической 
терапии, уровень НФ в крови и цереброспинальной 
жидкости (ЦСЖ) является важным биохимическим 
маркером заболевания и позволит определить эффек-
тивность лечения.

Белки НФ представляют собой нейронспецифи-
ческие компоненты цитоскелета, входящих в семей-
ство промежуточных филаментов III и IV типов. НФ 
собраны из семейства 5 промежуточных филаментов, 
которые отличаются по относительной молекуляр-
ной массе в SDS-полиакриламидных гелях. Круп-
нейшей из них является тяжёлая цепь НФ (200 кДа; 
NfH), за которой в порядке убывания молекулярной 
массы следуют средняя цепь (150 кДа; NfM), лёгкая 
цепь (70 кДа; NfL), α-интернексин (66 кДа) и перифе-
рин (57 кДа) [9, 10]. Их роль в нейронах ещё до конца 
не изучена; возможно, они выполняют транспортную 
и структурную функции. Сохраняя цитоскелет, НФ 
играют важную роль в регуляции диаметра миелинизи-
рованных аксонов, они необходимы для радиального 
роста и нейрональной проводимости, поскольку явля-
ются преимущественно аксональными структурными 
компонентами и составными элементами синапсов. 
НФ способствуют росту и стабильности аксонов как 
в центральных, так и в периферических нервах, а также 
поддержанию стабильности митохондрий содержимо-
го микротрубочек. Установлена также роль различных 
изоформ НФ в поддержании структуры и функции 
дендритных шипиков и в регуляции глутаматергиче-
ских и дофаминергических синапсов [10].

Субъединицы NfH и NfM очень чувствительны 
к протеазам, пока они дефосфорилированы. Фосфори-
лирование играет важную роль в сборке и деградации 
НФ. По причине высокого фосфорилирования белков 
NfH (около 80%) они являются более резистентными 
к воздействию протеолитических ферментов, что спо-
собствует повышенной устойчивости к деградации 
белка.

В здоровом организме НФ находятся в достаточ-
но стабильном состоянии, их текучесть крайне низка, 
однако при повреждении аксонов и гибели нейронов 
белки НФ высвобождаются в спинномозговую жид-
кость и дренируются в кровоток через арахноидальные 
грануляции. При этом достоверна корреляция концен-
траций между плазмой и спинномозговой жидкостью, 
что делает белки НФ доступными прогностическими 
маркерами течения и степени ответа на терапию при 
некоторых заболеваниях нервной системы. 

Для количественного анализа цепей НФ в прак-
тике используются несколько лабораторных методов: 
иммуноферментный анализ, электрохемилюминес-
ценция и одномолекулярные матрицы с антителами 
против NfL (несмотря на значительно низкие кон-
центрации белков лёгкой цепи в крови, данный тест 
способен обнаруживать белки сыворотки при суб-
фемтомолярных концентрациях (концентрация менее  
10–15 моль/л). 

При изучении концентрации НФ стоит обратить вни-
мание на то, что период полувыведения фосфорилиро-
ванных NfL (pNfL) в среднем составляет около 4–8 мес, 
что может дать представление о начале дегенерации ак-
сонов, происходящей за много недель до измерения. 
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Необходимо также учитывать возможное наличие бо-
лее высокой концентрации НФ у здоровых младенцев, 
что может отражать продолжающиеся физиологические 
процессы развития нейронов, такие как запрограмми-
рованная гибель клеток, ремоделирование иннервации 
полинейрональных мышечных волокон [11].

В то время как уровни НФ в сыворотке крови 
и ЦСЖ широко описаны у взрослых и детей старшего 
возраста с неврологическими заболеваниями, данные 
о младенцах, и особенно новорождённых, немного-
численны. T. Matsushige и соавт. сообщили о повы-
шенном уровне NfH в сыворотке детей старше 6 мес 
с фебрильными судорогами продолжительностью бо-
лее 30 мин, что свидетельствует о том, что длительные 
судороги способствуют нейрональному повреждению 
[12]. M. Douglas-Escobar и соавт., H. Toorel и соавт. 
также указали, что содержание NfH плазмы крови 
у новорождённых с поражением ЦНС также было вы-
ше, чем у здоровых новорождённых [13, 14]. Кроме 
того, уровень NfL у младенцев, перенёсших терапевти-
ческую гипотермию по поводу поражения ЦНС, был 
значительно выше у детей с неблагоприятными изме-
нениями головного мозга по данным магнитно-резо-
нансной томографии по сравнению с пациентами без 
этих изменений [15]. 

Способ родоразрешения не влияет на уровень НФ 
в сыворотке и ЦСЖ: в небольшой когорте новорождён-
ных на 2-е сутки жизни уровни тяжёлых цепей НФ 
не отличались у детей, рождённых естественным путём, 
и пациентов, рождённых путём кесарева сечения.

В то время как основным источником NfL в сы-
воротке крови и ЦСЖ считается центральная нерв-
ная система, повреждения периферических нейронов 
могут способствовать увеличению значений NfL, как 
недавно было обнаружено при изучении перифериче-
ских невропатий [16]. Работа D.K. Shah и соавт. демон-
стрирует правомерность идеи о том, что состояние NfL 
у этих детей может быть результатом, по крайней ме-
ре частично, повреждения периферических нейронов 
[15]. K.H. Schulpis и соавт. показали, что повышенные 
уровни маркеров повреждения нейронов NfL и S100B 
могут быть вызваны компрессией мозга плода во время 
родов [17, 18].

В исследовании K.S. Evers и соавт. однофакторный 
анализ выявил сильную обратную зависимость между 
уровнем NfL в сыворотке (sNfL) и возрастом и весом 
здорового ребёнка [19]. Похожая возрастная зависи-
мость была недавно описана в когорте неврологиче-
ски здоровых детей со снижением уровня sNfL у детей 
старшего возраста. Кроме того, в возрасте 10–15 лет 
уровни sNfL, по-видимому, находятся на самом низ-
ком уровне, а после юношеского возраста увеличива-
ются линейным образом до возраста примерно 60 лет, 
в более старшем возрасте sNfL росли гораздо быстрее 
[20, 21]. 

Таким образом, в течение всего жизненного цикла 
уровень лёгких цепей сНФ, снижаясь от высоких уров-

ней у новорождённых до позднего детства, а затем не-
уклонно повышаясь, представляет собой U-образную 
кривую. Возможным объяснением высокого уровня 
sNfL у новорождённых является развивающийся мозг 
с высоким оборотом нейронов и специализированной 
системой тубуло-эндоплазматического ретикулума для 
транспорта белков. Судя по тому, что сосуды головно-
го мозга у младенцев более хрупкие, чем у взрослых, 
это может означать, что развивающийся мозг более 
уязвим. В целом, уровень sNfL, по-видимому, отража-
ет значительный рост мозга до подросткового возрас-
та, за которым следует потеря нейронов, что связано 
с нормальным старением. Однако данные о половых 
различиях в sNfL отсутствуют [19].

M.C. Reinert и соавт. подчёркивают, что у здоровых 
детей уровни sNfL ниже, чем у взрослых здоровых ко-
горт, описанных в литературе [21]. Уровни sNfL у здо-
ровых взрослых людей зависят от возраста и ежегодно 
увеличиваются на 2,2%. В исследовании также была 
показана зависимость от возраста, но с более высоки-
ми уровнями sNfL у здоровых детей младшего возрас-
та. Это может отражать миграцию клеток и клеточную 
дифференциацию, включая процессы ремоделирова-
ния нейронов в развивающемся мозге.

В клинических исследованиях есть единичные дан-
ные об использовании НФ крови как маркеров СМА. 

C.R.R. Alves и соавт. отмечают, что повышенные 
уровни НФ обратно пропорциональны количеству ко-
пий SMN2 [22]. Максимальный уровень pNfH, наблю-
даемый у здоровых младенцев, составлял 1000 пг/мл, 
в то время как у пациентов с СМА наблюдался широ-
кий диапазон уровней до 30 000 пг/мл. При этом дети 
с 2 или 3 копиями SMN2 имели более высокие уровни 
pNfH, чем здоровые младенцы или пациенты с СМА 
с 4 копиями SMN2. В среднем у пациентов с 2 копиями 
SMN2 уровень pNfH был выше в 19,3 раза, с 3 копи-
ями — в 12,3, с 4 копиями — в 4,8. Пиковые уровни 
pNfH у младенцев с 2 копиями SMN2 в основном на-
блюдались с самого раннего возможного момента ис-
следования до 6-месячного возраста, в то время как 
для младенцев с 3 копиями SMN2 характерна более 
изменчивая динамика с пиковыми уровнями в период 
от 3 мес до 1 года.

C.R.R. Alves и соавт. cравнили уровни NfL 
у пациентов с СМА и здоровых новорождённых 
контрольной группы [22]. Максимальный уровень 
NfL в контроле составлял 20 пг/мл, у пациентов 
с СМА — 1100 пг/мл. У пациентов с СМА с 2 ко-
пиями SMN2 уровень NfL был выше, чем у здоро-
вых и пациентов с СМА с 4 или 3 копиями SMN2. 
У пациентов с 2 копиями SMN2 содержание NfL бы-
ло выше, чем в контроле, в 20,1 раза, с 3 копиями 
SMN2 — в 9,1 раза, с 4 копиями SMN2 — в 3,7 раза. 
Таким образом, продемонстрировано, что циркули-
рующие концентрации pNfH и NfL в первые месяцы 
жизни пациентов с СМА повышены и обратно кор-
релируют с количеством копий SMN2.
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В работе C. Spicer и соавт. указано, что уровень 
NfH в крови чувствительно реагировал на эффектив-
ное лечение препаратами антисмысловых нуклеоти-
дов у мышей с тяжёлой СМА I типа [23]. Однако этот 
ответ был недолгим, и вскоре после этого уровень 
NfH восстановился, даже несмотря на то, что фено-
типы болезни, включая выживаемость и моторные 
функции, продолжили улучшаться у мышей, полу-
чивших лечение.

Аналогичное явление зарегистрировано у здоровых 
детей и у детей с СМА, у которых уровень pNfH в крови, 
по-видимому, снижается с возрастом. Медианный уро-
вень pNfH у детей с симптомами СМА (< 1 года; 15 400 
пг/мл) был примерно в 10 раз выше, чем у детей кон-
трольной группы того же возраста без неврологиче-
ских заболеваний (1510 пг/мл). У здоровых детей уро-
вень снизился более чем на 90% (группа детей до 1 года 
и группа детей от 1 года до 18 лет) — до 124,5 пг/мл.  
Концентрация pNfH в крови также снижалась с те-
чением времени у пациентов с СМА, получавших ну-
синерсен и имитацию контроля, хотя в группе, полу-
чавшей нусинерсен, уровень pNfH снижался быстрее, 
в то время как в группе ложного контроля он демон-
стрировал постепенное снижение в течение всего пе-
риода исследования. Точно так же уровни белка NfH 
демонстрировали динамическую экспрессию с тече-
нием времени и резкое снижение во время раннего 
постнатального развития как у контрольных мышей, 
так и у мышей с СМА [23].

B.T. Darras и соавт. отмечают, что у детей с СМА 
уровень НФ в крови и/или ЦСЖ значимо повышен, 
в то время как после проведения патогенетической те-
рапии препаратом нусинерсен он достоверно снижа-
ется [11]. Авторы приводят данные о том, что уровни 
pNfH в плазме повышены у участников с инфантиль-
ной СМА по сравнению с контрольной группой того 
же возраста. Уровень pNfH до лечения коррелирует 
с клиническими характеристиками, позволяющими 
прогнозировать тяжесть заболевания. Лечение нуси-
нерсеном вызывает резкое снижение уровня pNfH 
в течение 2 мес после начала приёма с его последую-
щей относительной стабилизацией.

Динамика концентрации pNfH с течением време-
ни при СМА с инфантильным началом также различа-
ется. В исследовании B.T. Darras и соавт. уровни pNfH 
снизились примерно на 60% за 10 мес исследования 
у участников, не получавших терапию [11]. Неуклон-
ное снижение pNfH также отмечалось у участников 
с инфантильным началом СМА и прогрессирующим 
снижением моторных функций, получавших плаце-
бо-контроль. Это снижение может представлять собой 
любой из возможных вариантов, включая гибель дви-
гательных нейронов и/или аксонов, прогрессирование 
состояния двигательных нейронов в нефункциональ-
ное, но обратимое состояние, переход от активной 
к подострой фазе заболевания, снижение продукции 
pNfH, и/или изменение механизмов высвобождения 

pNfH, и/или изменение способов синтеза. Эти изме-
нения pNfH в плацебо-контрольной группе могут до-
казывать факт того, что нейродегенерация наиболее 
активна в дебюте клинического заболевания. Раннее 
повышение уровня pNfH позволяет также предпо-
ложить, что его уровень может быть повышен у бес-
симптомных детей, например, выявленных во время 
скрининга новорождённых, что указывает на лежа-
щий в основе дегенеративный процесс. Следователь-
но, терапию нужно инициировать как можно раньше. 
У пациентов, у которых во время скрининга новорож-
дённых было выявлено ≥ 4   копий SMN2, мониторинг 
уровня pNfH может помочь принять решение о подхо-
дящем времени для начала терапии. Таким образом, 
уровень pNfH в плазме повышен у младенцев с СМА. 
Лечение нусинерсеном связано со значительным сни-
жением уровня pNfH с последующей относительной 
стабилизацией.

В исследовании Finkel R.S. и соавт. была проана-
лизирована взаимосвязь между уровнями нусинерсена 
в спинномозговой жидкости и pNfH в плазме с исполь-
зованием данных 93 участников с СМА с инфантиль-
ным началом и 2 копиями генов SМN2 из исследова-
ний CS3A (NCT01839656) и ENDEAR (NCT02193074) 
[24]. Применяли три различных режима дозирования 
нусинерсена. Установлено, что более высокие уровни 
нусинерсена в спинномозговой жидкости соответ-
ствовали большему процентному снижению уровней 
белков pNfH в плазме. Более высокие дозы нусинерсе-
на, вводимые интратекально, напрямую коррелирова-
ли с большей клинической эффективностью, что соот-
ветствовало изменениям показателя CHOP INTEND 
по сравнению с исходным уровнем. Эти данные указы-
вают на дозозависимость между уровнями нусинерсе-
на в спинномозговой жидкости и ответом на лечение, 
а также достоверно коррелируют со снижением уровня 
pNfH в крови.

C.R.R. Alves и соавт. подчеркивают, что уровни 
НФ снижались быстрее в когорте детей, получающих 
терапию нусинерсеном по сравнению с когортой, 
не получавшей лечения [22]. Однако у пациентов, по-
лучавших монотерапию онасемногеном абепарвове-
ком, наблюдалось значительное повышение уровня 
НФ независимо от количества копий SMN2. Несмотря 
на значительное повышение уровня НФ в ближайший 
период после лечения, 6 из 7 детей развиваются нор-
мально и продолжают приобретать соответствующие 
возрасту двигательные навыки. Напротив, у младенцев 
с симптомами СМА, получавших нусинерсен, а затем 
онасемноген абепарвовек в течение короткого проме-
жутка времени после этого, не наблюдалось повыше-
ния уровня НФ. 

Повышенный уровень НФ, наблюдаемый при при-
менении онасемногена абепарвовека, и его отсутствие 
у детей первого года жизни, получавших нусинерсен, 
могут указывать на защитный эффект сопутствующей 
терапии в критический период уязвимости к острой 
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денервации по сравнению с пациентами, не получав-
шими лечения.

Alves C.R.R. et al. утверждают, что начало лечения 
нусинерсеном связано с быстрым снижением уровней 
pNfH и NfL, а внутривенная генная терапия онасемно-
геном абепарвовеком связана с увеличением уровней 
НФ в сыворотке. Предварительное лечение младен-
цев нусинерсеном, по-видимому, предотвращает или 
уменьшает повышенную концентрацию НФ [22].

De Vivo D.C. et al. считают, что уровни pNfH, из-
меренные после нагрузочной дозы нусинерсена, могут 
предсказать будущие двигательные функции, такие 
как самостоятельная ходьба [25]. 

Таким образом, быстрое снижение уровней НФ 
(как лёгких, так и тяжёлых цепей) указывает на их 
ценность как потенциального биомаркера ответа на 
терапию СМА. Белки НФ были исследованы в каче-
стве потенциальных биомаркеров нескольких заболе-
ваний, характеризующихся повреждением и дегенера-
цией аксонов.

Поскольку в настоящее время не разработаны ин-
струментальные и лабораторные методики, которые 
позволили бы дать объективную оценку динамике 
СМА I типа на фоне лечения, важным является опре-
деление нейрофизиологических и биохимических мар-
керов заболевания. Изучение НФ (тяжёлых, средних, 
лёгких цепей), по мнению многих исследователей, яв-
ляется перспективным методом оценки тяжести СМА, 
позволяет определить степень эффективности патоге-
нетической терапии, а также в какой-то мере прогно-
зировать её результат (например, развитие таких мо-
торных навыков, как самостоятельная ходьба).
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