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РЕЗЮМЕ
Введение. Спинальная мышечная атрофия 5q (СМА) — прогрессирующее нейромышечное заболевание, обусловленное мутацией в 
гене SNN1. Патогенетическая терапия существенно изменила естественное течение заболевания, но не обеспечила полного восста-
новления ранее утраченных моторных функций. На фоне сохраняющейся мышечной слабости реабилитация остаётся важнейшим 
компонентом комплексного ведения пациентов. Цель исследования — оценить объём и структуру реабилитации у пациентов со СМА 
1–3-го типов, получающих патогенетическую терапию, и определить её связь с динамикой моторного развития по числу моторных 
навыков.
Материалы и методы. В исследование включено 143 пациента со СМА 1–3-го типов (59 — СМА 1-го типа; 52 — СМА 2-го типа; 32 — 
СМА 3-го типа) в возрасте 0–18 лет. Медиана времени до начала патогенетической терапии от дебюта заболевания равнялась 6,0 [3,0; 
13,0] мес при СМА 1-го типа, 45,0 [14,0; 90,0] мес при СМА 2-го типа и 100,0 [67,0; 147,5] мес при СМА 3-го типа. Период наблюдения 
составил 3 года от инициации патогенетической терапии. Функциональный статус оценивали по 8 моторным навыкам согласно крите-
риям ВОЗ. Объём реабилитации определяли по опросу и медицинской документации. 
Результаты. На фоне патогенетической терапии у пациентов со СМА 1-го типа отмечена положительная динамика развития к конеч-
ной точке наблюдения: удержание головы увеличилось с 35,6% случаев до 82,5%, перевороты — с 1,7% до 67,5%, самостоятельное 
сидение достигнуто у 75% детей, у 15% появилась опора на ноги. У пациентов со СМА 2-го типа на патогенетической терапии зафикси-
рована стабилизация базовых функций и умеренный прирост сложных моторных навыков (освоение ползания увеличилось с 12,5% 
до 17,4% пациентов; стояния с поддержкой — с 8,3% до 21,7%; ходьбы с поддержкой — с 2,1% до 13%; самостоятельной ходьбы —  
до 7,9%). В группе пациентов со СМА 3-го типа моторная динамика на фоне патогенетической терапии характеризовалась преиму-
щественно сохранением имеющихся навыков с отдельными улучшениями (например, рост частоты ползания до 42,9% и единичный 
случай появления самостоятельной ходьбы у исходно «сидячего» пациента). У исходно «ходячих» пациентов со СМА 3-го типа отмеча-
лась стабилизация состояния. Выявлена значимая связь между числом приобретённых моторных навыков и объёмом реабилитации 
у пациентов со СМА 1-го типа, а также у исходно «сидячих» пациентов со СМА 2-го и 3-го типов (p ≤ 0,014). У пациентов со СМА 1-го 
типа регулярная комплексная реабилитация обеспечивала достоверно более высокие показатели моторных навыков по сравнению 
со всеми другими подходами (рpadj < 0,001). У пациентов со СМА 2-го типа регулярные формы реабилитации (комплексная или домаш-
няя) демонстрировали преимущество перед курсовой реабилитацией (рpadj ≤ 0,024). В группе со СМА 3-го типа у сидячих пациентов 
реабилитация курсами (курсовая) в течение года приводила к лучшему моторному ответу на лечение по сравнению с детьми, не полу-
чающими реабилитации (рpadj = 0,028).
Заключение. Реабилитационные мероприятия на регулярной основе, особенно в комплексе с курсами на базе медицинских центров, 
были связаны с лучшим моторным ответом на патогенетическую терапию как у пациентов со СМА 1-го типа, так и у исходно «сидячих» 
пациентов со СМА 2-го и 3-го типов. Полученные данные подтверждают важную роль непрерывной реабилитации в составе стандарта 
ведения пациента со СМА как необходимого условия достижения наилучшего моторного прогресса при современных терапевтиче-
ских патогенетических подходах. 
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ABSTRACT
Introduction. Spinal muscular atrophy  (SMA) 5q is a progressive neuromuscular disorder caused by a mutation in the SMN1 gene. Pathogenetic 
therapy has significantly altered the natural course of the disease but has not ensured complete restoration of previously lost motor functions. 
Given the persistence of muscle weakness, rehabilitation remains a crucial component of comprehensive patient management. Objective of 
the study. To assess the volume and structure of rehabilitation in patients with SMA types 1–3 receiving pathogenetic therapy and determine 
its association with the trend in motor development based on the number of motor skills.
Materials and methods. The study included one hundred forty three patients with SMA types 1–3 (59 — SMA 1; 52 — SMA 2; 32 — SMA 3) 
aged of 0–18 years. The median time from the disease onset to the initiation of pathogenetic therapy was 6.0 [3.0; 13.0] months in SMA type 
1, 45.0 [14.0; 90.0] months in SMA type 2, and 100.0 [67.0; 147.5] months in SMA type 3. The observation period was 3 years from the initiation 
of pathogenetic therapy. Functional status was assessed using eight motor skills according to WHO criteria. The volume of rehabilitation was 
determined through interviews and medical documentation. Statistical analysis was performed using SPSS Statistics, version 26.0 (IBM, USA).
Results. During pathogenetic therapy, patients with SMA type 1 demonstrated positive developmental course by the end of the follow-
up period: head control increased from 35.6% to 82.5%, rolling from 1.7% to 67.5%, independent sitting was achieved in 75% of children, 
and 15% developed the ability to bear weight on their legs. In patients with SMA type 2, pathogenetic therapy resulted in stabilization of 
basic functions and a moderate increase in more complex motor skills (crawling improved from 12.5% to 17.4%; supported standing from 
8.3% to 21.7%; assisted walking from 2.1% to 13%; independent walking — 7.9%). In the SMA type 3 group, motor progress on therapy was 
characterized mainly by preservation of existing skills with some improvements (e.g., an increase in the frequency of crawling to 42.9% and 
a single case of new-onset independent walking in a baseline “sitter”). In baseline “walkers” with SMA type 3, stabilization was observed. A 
significant association was identified between the number of acquired motor skills and the volume of rehabilitation in patients with SMA type 
1, as well as in baseline “sitters” with SMA types 2 and 3 (p ≤ 0.014). In SMA type 1, regular comprehensive rehabilitation resulted in significantly 
higher motor skill scores compared with all other approaches (ppadj < 0.001). In SMA type 2, regular forms of rehabilitation (comprehensive or 
home-based) demonstrated advantages over course-based rehabilitation (ppadj ≤ 0.024). In the SMA type 3 group, among “sitters,” course-based 
rehabilitation during the year led to a better motor response to therapy compared with children receiving no rehabilitation (ppadj = 0.028).
Conclusions. Regular rehabilitation interventions, especially when combined with center-based rehabilitation courses, were associated with 
better motor responses to pathogenetic therapy in both SMA type 1 patients and baseline “sitters” with SMA types 2 and 3. These findings 
confirm the important role of continuous rehabilitation as part of the standard of care for SMA, serving as a necessary condition for achieving 
optimal motor progress under modern pathogenetic therapeutic approaches.
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Введение

Спинальная мышечная атрофия (СМА) — тяжёлое 
аутосомно-рецессивное нейродегенеративное заболе-
вание, приводящее к дефициту полноценного белка 
SMN, прогрессирующей гибели мотонейронов спин-
ного мозга и вялому параличу [1–3]. Традиционно за-

болевание подразделяют на 1–3-й типы в зависимости 
от возраста манифестации и максимальных двигатель-
ных возможностей пациента [4–6].

Внедрение патогенетической терапии (нусинер-
сен, рисдиплам, онасемноген абепарвовек МНН) 
кардинально изменило естественное течение СМА, 
замедлив прогрессирование вторичных осложнений 
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и создав условия для сохранения и развития моторных 
функций [6–16]. В этой новой парадигме системати-
ческая реабилитация перестала быть паллиативной 
мерой, превратившись в обязательный компонент 
лечения, улучшающий эффект фармакотерапии и на-
правленный на максимальную реализацию функцио-
нального потенциала пациентов [17–25].

Физиологическое обоснование необходимости ре-
абилитации многогранно. Во-первых, дозированная 
физическая активность способна стимулировать ней-
ропластичность и поддерживать мышечную массу, что 
особенно важно на фоне патогенетического лечения 
[22, 26]. Во-вторых, реабилитация является ключевым 
методом профилактики вторичных осложнений: кон-
трактур суставов, сколиоза, дыхательной недостаточ-
ности, связанной с деформацией позвоночника, кото-
рые сами по себе ухудшают качество жизни и ограни-
чивают мобильность пациентов [27]. 

Современная реабилитация при СМА — гибкая 
система мероприятий, направленная на замедление 
осложнений и раскрытие функционального потенци-
ала каждого пациента [17, 18, 20, 25, 28–31]. Основные 
подходы к реабилитации пациентов со СМА отражены 
в действующих клинических рекомендациях [4, 5].

Эффективность реабилитации при СМА достига-
ется, если она соответствует следующим принципам 
(принципы эффективной реабилитации):

1) раннее начало реабилитации — с момента поста-
новки диагноза или проявления первых симптомов; 

2) мультидисциплинарность — сочетание кон-
сультации профильных врачей, лечебной физкульту-
ры (ЛФК), эрготерапии, использования технических 
средств реабилитации (ТСР), логопедии, ортезирова-
ния и психологической поддержки;

3) индивидуализация — в соответствии с актуаль-
ным состоянием пациента и регулярная переоценка;

4) непрерывность — внедрение комплекса еже-
дневной домашней реабилитации в привычный режим 
дня пациента;

5) фокус на качестве жизни и максимальной само-
стоятельности пациента.

Несмотря на доказанную важность комплексной 
реабилитации, в реальной клинической практике со-
храняется значительный разрыв между рекомендаци-
ями и фактическим объёмом получаемой пациентами 
реабилитационной помощи. Исследования указывают 
на то, что на момент начала патогенетического лече-
ния многие пациенты, особенно с тяжёлыми формами 
СМА, не получали адекватного восстановительного 
лечения [32]. Основными барьерами являются тяжесть 
состояния, ограниченная доступность реабилитации 
и недостаточная информированность и мотивирован-
ность родителей, неприверженность медицинским ре-
комендациям.

Следует учитывать важность проактивного подхо-
да — превентивное начало реабилитации, до момента 
начала формирования вторичных ортопедических ос-

ложнений, предотвратит их формирование (или зна-
чительно отсрочит их появление или снизит степень 
их тяжести), которые могут ограничить функциональ-
ные возможности, несмотря на увеличение мышечной 
силы на фоне патогенетического лечения [33–38].

Ещё одной актуальной задачей является поиск 
чувствительных инструментов для оценки эффектив-
ности реабилитации. Функциональные шкалы, реко-
мендуемые для оценки эффективности патогенети-
ческой терапии (CHOP INTEND, HINE-2, HFMSE, 
RULM, MFM-32, 6MWT), могут быть недостаточно 
чувствительны для фиксации минимального прогрес-
са у пациентов с тяжёлыми ограничениями или в со-
стоянии стабилизации, не отражать все имеющиеся 
навыки и имеют ограничения, связанные с методо-
логией применения, зависят от опыта исследователя 
[33–35, 37, 39–41]. В этой связи перспективным пред-
ставляется использование количественных показате-
лей, таких как подсчёт ключевых двигательных уме-
ний, что позволяет детализировать динамику даже при 
отсутствии смены функционального класса (ФК) [42].

Таким образом, в условиях новой терапевтической 
эры при СМА приобретает первостепенное значение 
комплексная оценка объёмов, доступности и эффек-
тивности реабилитации.

Цель настоящего исследования — проведение 
оценки объёмов и видов реабилитации, получаемой 
пациентами с различными типами СМА на фоне пато-
генетической терапии, и анализ связи между объёмом 
реабилитации и динамикой моторного развития, оце-
ниваемой по количеству моторных навыков.

Материалы и методы
Критерием включения в исследование был диагноз 

СМА 5q, подтверждённый молекулярно-генетически-
ми методами, в том числе установленный по результа-
там расширенного неонатального скрининга в возрасте 
от 0 до 18 лет. Все дети наблюдались в детском психо-
неврологическом отделении № 2 Научно-исследова-
тельского клинического института педиатрии и дет-
ской хирургии им. акад. Ю.Е. Вельтищева РНИМУ им. 
Н.И. Пирогова и получали один из видов патогенети-
ческого лечения (МНН — онасемноген абепарвовек, 
рисдиплам, нусинерсен) или была проведена последо-
вательная смена одного вида лечения на другой. Дети 
на комбинированной терапии не включались в иссле-
дование. От всех законных представителей пациентов 
получено письменное информированное согласие 
об участии в исследовании. Критерием исключения 
являлся отказ родителей от участия их ребёнка в ис-
следовании. В работе проводился ретроспективный 
анализ с серией проспективных наблюдений за период 
с апреля 2021 г. по декабрь 2024 г.

В исследование включены 143 пациента со 
СМА 1–3-го типов в возрасте от 0 до 18 лет. Группа со 
СМА 1-го типа (СМА1) состояла из 59 (41,3%) паци-
ентов, все они относились к ФК «лежачий» на момент 
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включения. В группу со СМА 2-го типа (СМА2) во-
шли 52 (36,4%) пациента, среди которых 4 (7,7%) ре-
бёнка имели ФК «лежачий», а 48 (92,3%) — «сидячий». 
Группа со СМА 3-го типа (СМА3) включала 32 (22,4%) 
пациента, из которых 19 (59,4%) исходно относились 
к ФК «сидячий» и 13 (40,6%) — к ФК «ходячий».

Гендерный состав был относительно сбалан-
сированным: в группе СМА1 — 28 (47,5%) девочек 
и 31 (52,5%) мальчик; СМА2 — 29 (55,8%) девочек 
и 23 (44,2%) мальчика; СМА3 — по 16 (50,0%) дево-
чек и мальчиков. У пациентов группы СМА1 медиана 
возраста появления симптомов составила 3,0 [1,0; 4,0] 
мес, СМА2 — 7,5 [6,0; 11,0], СМА3 — 18,0 [12,0; 24,0].

Возраст начала патогенетической терапии суще-
ственно различался между фенотипами. У пациен-
тов группы СМА1 медиана начала лечения состави-
ла 9,0 [5,0; 18,0] мес, тогда как у пациентов группы 
СМА2 — 55,0 [22,0; 100,5]. В группе СМА3 старт ле-
чения приходился на ещё более старший возраст, ме-
диана составила 114,0 [83,5; 166,5] мес. Медиана от де-
бюта заболевания до начала лечения составила в груп-
пе СМА1 6,0 [3,0; 13,0] мес, в группе СМА2 — 45,0 
[14,0; 90,0], а в группе СМА3 — 100,0 [67,0; 147,5]. 

Распределение видов терапии существенно раз-
личалось между группами. В группе СМА1 онасем-
ноген абепарвовек МНН получили 15 (25,4%) паци-
ентов, рисдиплам МНН — 11 (18,6%), нусинерсен 
МНН — 15 (25,4%). Переход с нусинерсена на она-
семноген абепарвовек был зафиксирован у 10 (16,9%) 
пациентов, переход с рисдиплама на онасемноген 
абепарвовек — у 7 (11,9%). Ещё 1 (1,7%) пациент 
последовательно получил нусинерсен, затем рис-
диплам и далее онасемноген абепарвовек. В группе 
СМА2 нусинерсен получали 19 (36,5%) пациентов, 
рисдиплам — 16 (30,8%), онасемноген абепарво-
век — 10 (20,8%). Последовательная терапия нусинер-
сеном с переходом на онасемноген абепарвовек была 
у 5 (9,6%) пациентов, а переход с рисдиплама на она-
семноген абепарвовек — у 2 (3,8%). Применение тера-
пии у пациентов в группе СМА3: нусинерсен получа-
ли 27 (84,4%) человек, тогда как рисдиплам — 5 (15,6%); 
онасемноген абепарвовек в этой группе не использо-
вался.

В исследовании использовались условные обозна-
чения визитов:

•	 визит 0.0 — за 0–3 мес до начала патогенетиче-
ской терапии;

•	 визит 1.0 — через 1 год (интервал 9–15 мес);
•	 визит 2.0 — через 2 года (интервал 21–27 мес);
•	 визит 3.0 — через 3 года (интервал 33–39 мес).
В рамках оценки эффективности патогенетиче-

ской терапии (визиты 0.0–3.0) проводилось исследова-
ние 6 ключевых моторных навыков (сидение 10 с и бо-
лее без поддержки, стояние с поддержкой, ползание 
на четвереньках, стояние без поддержки, ходьба вдоль 
опоры и самостоятельная ходьба на 5 и более шагов без 
поддержки) по критериям ВОЗ. Дополнительно оце-

нены навыки удержания головы в вертикальном по-
ложении и переворотов. Всем пациентам присваивал-
ся ФК в соответствии с предложенными критериями 
Ю.О. Папиной и соавт. [43].

Объём получаемой пациентами реабилитации оце-
нивали на основании опроса родителей/пациентов, 
а также согласно медицинским выпискам пациентов 
из стационаров за год, предшествующий визиту. Все 
подходы к реабилитации были разделены на 4 группы:

1. Полное отсутствие любых видов реабилитации: 
ребёнок не получал домашнюю реабилитацию (не 
занимался дома ЛФК, ортопедическими растяжка-
ми, не имел возможности дома заниматься на трена-
жёрах, не посещал бассейн на регулярной основе и др.) 
и не прошёл 2 и более курсов восстановительного ле-
чения и реабилитации в специализированных меди-
цинских учреждениях в течение года перед визитом.

2. Домашняя реабилитация: в течение года перед 
оценкой ребёнок занимался различными видами вос-
становительного лечения дома на регулярной осно-
ве (не менее 2 раз в неделю) и с применением не ме-
нее 3 различных методик (например, ЛФК, массаж, 
ортопедические растяжки, занятия на тренажёрах или 
посещение бассейна на регулярной основе и другие 
методики), использование которых возможно по месту 
жительства. При этом ребёнок не проходил два и более 
курсов восстановительного лечения и реабилитации 
в специализированных учреждениях в течение года пе-
ред визитом (курсовую реабилитацию).

3. Курсовая реабилитация: ребёнок прохо-
дил 2 и более курса восстановительного лечения и ре-
абилитации в специализированных учреждениях дли-
тельностью 10-14 дней в течение года перед визитом. 
При этом он не получал домашнюю реабилитацию 
в интервале между курсами.

4. Комплексная реабилитация: ребёнок регулярно 
занимался дома, получал домашнюю реабилитацию 
и дополнительно курсовую реабилитацию 2 и более 
раза в год перед визитом.

Основным методом, оцениваемым в исследова-
нии, являются нетехнические методы реабилитации. 
Отдельное применение таких методик, как физиотера-
певтическое лечение, электростимуляция, не учиты-
валось, поскольку их обычно включают в программу 
комплексной курсовой реабилитации. Не оценивалось 
использование ТСР, поскольку в данном исследова-
нии не проводилась оценка ортопедических ослож-
нений заболевания и не анализировалась потребность 
пациентов в креслах-колясках, вертикализаторах и ор-
топедических изделиях. Число обследованных паци-
ентов в каждой точке могло отличаться в связи с не-
явкой на визиты и/или отсутствии данных в медицин-
ской документации.

Статистический анализ проведён с применением 
программного пакета «SPSS Statistics v. 26.0» («IBM»). 
Нулевую гипотезу отвергали при уровне значимости 
р  < 0,05 (в случае апостериорных попарных сравне-
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ний — при скорректированном уровне значимости 
рadj  < 0,05). Количественные переменные описывали 
с помощью среднего значения и стандартного откло-
нения и/или медианы и квартилей, дополнительно 
указывали диапазон значений. Поскольку число мо-
торных навыков имело ненормальное распределение, 
применяли тест Краскела–Уоллиса с апостериорными 
попарными сравнениями, для поправки на множест
венные сравнения применяли метод Бонферрони. 

Результаты

Моторные навыки и объём проводимой  
реабилитации
Все пациенты в группе СМА1 (n = 59) на старте 

исследования имели ФК «лежачий». До начала пато-
генетической терапии (визит 0.0) удерживать голову 
в вертикальном положении могли 21 (35,6%) из 59 де-
тей. К визиту 3.0 этот навык отмечался уже у 33 (82,5%) 
из 40 пациентов. Число детей, способных выполнять 
перевороты в обе стороны в положении лежа, возросло 
с 1 (1,7%) из 59 на старте до 27 (67,5%) из 40 к оконча-
нию наблюдения. На визите 0.0 ни один ребенок не де-
монстрировал умения сидеть без поддержки 10 и более 
секунд, однако к визиту 3.0 этот навык сформировался 
у 30 (75%) из 40 пациентов; 4 (10,0%) из 40 детей осво-
или ползание на четвереньках, 6 (15,0%) из 40 могли 
стоять с поддержкой, а 3 (7,5%) из 40 — ходить с под-
держкой. Навыков самостоятельного стояния и само-
стоятельной ходьбы в течение всего периода наблю-
дения среди пациентов в группе  СМА1, получающих 
патогенетическую терапию, не достигнуто. В итоге, 

в группе СМА1 75% пациентов из оценённых к третье-
му году наблюдения достигли ФК «сидячий». 

На начальном этапе (визит 0.0) из 59 пациентов, 
включенных в исследование, данные по реабилитации 
были доступны для 57 человек. Из них 37 (64,9%) па-
циентов в группе СМА1 не получали реабилитации, 
тогда как комплексная реабилитация была представле-
на лишь у 7 (12,3%). К визиту 3.0 ситуация принципи-
ально изменилась: комплексная реабилитация стано-
вилась ведущей формой — у 24 (63,2%) из 38 пациен-
тов, а отсутствие реабилитации встречалось уже только 
у 3 (7,9%). Фактически у 92,1% пациентов на 3-м году 
исследования (к визиту 3.0) применялся хотя бы один 
вид реабилитации. Таким образом, наблюдался выра-
женный переход от высокой доли отсутствия реаби-
литации к доминированию комплексной программы 
реабилитации у пациентов в группе СМА1 (рис. 1). 

В группе СМА2 на старте исследования (визит 0.0) 
было 48 пациентов с ФК «сидячий». На всех этапах на-
блюдения 100% пациентов сохраняли умение удержи-
вать голову и сидеть самостоятельно не менее 10 с. Ди-
намика более сложных моторных функций: частота 
ползания изменялась с 6/48 (12,5%) до 4/23 (17,4%); 
стояния с поддержкой — с 4/48 (8,3%) до 5/23 (21,7%); 
ходьбы с поддержкой — с 1/48 (2,1%) до 3/23 (13,0%). 
Способность к самостоятельной ходьбе развилась мак-
симально к визиту 2.0 у 3/38 (7,9%) детей, таким обра-
зом ими был достигнут ФК «ходячий». 

В группе СМА2 у «сидячих» пациентов на первом 
осмотре (визит 0.0) данные по реабилитации были 
доступны у 45 пациентов, не получали реабилитацию 
почти половина — 20 (44,4%). К визиту 3.0 доля таких 

Рис. 1. Распределение вариантов реабилитации у пациентов в группе СМА1 на визитах 0.0–3.0 (описательная статистика).

Fig. 1. Distribution of rehabilitation approaches used by patients in the group SMA1 on visits 0.0–3.0 (descriptive statistics).
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пациентов снизилась до 4/22 (18,2%). Напротив, ком-
плексная реабилитация, которую на старте получали 
лишь 4/45 (8,9%), к конечной точке стала наиболее 
распространённой — 9/22 (40,9%). Домашняя и курсо-
вая формы реабилитации к визиту 3.0 распределялись 
как 8/22 (36,4%) и 1/22 (4,5%) соответственно. Полная 
динамика объёма реабилитации у пациентов в группе 
СМА2 представлена на рис. 2.

У пациентов в группе СМА3, исходно имевших ФК 
«сидячий» (n = 19), базовые умения, такие как удержа-
ние головы и сидение без опоры, фиксировались у всех 
детей на всём протяжении наблюдения. Ползание на 
четвереньках отмечалось у 4/19 (21,1%) на старте и у 3/7 
(42,9%) к визиту 3.0; самостоятельная ходьба достигнута 
лишь у 1/7 (14,3%) ребёнка начиная с визита 1.0. 

У исходно «сидячих» пациентов в группе СМА3 
на осмотре 0.0 большинство не получали реабилита-
цию — 13/18 (72,2%). На последующих визитах эта 
доля оставалась высокой: 10/18 (55,6%) на визите 2.0 
и 4/7 (57,1%) — на 3.0. Остальные формы реабилита-
ции встречались значительно реже. Курсовая реабили-
тация составляла 3/18 (16,7%) на визите 0.0, затем 8/19 
(42,1%) на 1.0 и 6/18 (33,3%) на 2.0; к визиту 3.0 её по-
лучал лишь 1 (14,3%) ребёнок. Домашняя и комплекс-
ная формы во всех точках не превышали 5–14%.

Среди «ходячих» пациентов в группе СМА3 при 
первом осмотре данные были получены у 11 детей, 
из которых 5 (45,5%) не получали реабилитации; осталь-
ные 18,2% распределялись между домашней, курсовой 
и комплексной формами. К визиту 3.0 доля детей без 
реабилитации снизилась до 1/6 (16,7%), а комплексная 
реабилитация стала ведущей — 4/6 (66,7%). Полная ди-
намика у пациентов в группе СМА3 показана на рис. 3.

Рис. 2. Распределение вариантов реабилитации у пациентов в группе СМА2 (исходно «сидячие» на старте терапии)  
на визитах 0.0–3.0 (описательная статистика).

Fig. 2. Distribution of rehabilitation approaches used by patients in the group SMA2 on visits 0.0–3.0 (descriptive statistics).

Проведено исследование связи общего числа мотор-
ных навыков с объёмом реабилитации за год (таблица). 
Оценка проводилась, начиная с визита 1.0. При выявле-
нии связи общего числа моторных навыков с объёмом 
реабилитации за прошедший год единицей наблюдения 
(«случай») считался момент времени, в который были 
оценены оба показателя. Следовательно, у одного паци-
ента могло быть несколько «случаев», если такая оценка 
происходила в нескольких временных точках. 

В группе пациентов СМА1 медианное число мо-
торных навыков было различным и существенно 
и достоверно отличалось для разных объёмов реа-
билитации: от 0 [0; 1] при отсутствии реабилитации 
до 3 [1; 3] при применении комплексной реабилита-
ции. Статистический анализ подтвердил значимость 
этих различий (р < 0,001), причём апостериорные 
сравнения выявили значимые отличия между ком-
плексной реабилитацией и всеми остальными вари-
антами реабилитации (рpadj < 0,001). 

Для исходно «сидячих» пациентов в группе СМА2 
общее число моторных навыков также достовер-
но различалось в зависимости от формы реабили-
тации (р < 0,001): медианные значения определены 
от 3 [2; 3] при отсутствии реабилитации до 4 [3; 8] при 
домашней реабилитации. Апостериорные сравнения 
показали значимые отличия между отсутствием реаби-
литации и комплексной реабилитацией (рpadj = 0,031), 
а также между курсовой и комплексной реабилитацией 
(рpadj = 0,007) и между домашней и курсовой реабили-
тацией в пользу регулярной домашней реабилитации 
(рpadj = 0,024). Результаты указывают на преимущества 
регулярных занятий (комплексного или домашнего 
подхода) перед курсовой реабилитацией. 
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Рис. 3. Распределение вариантов реабилитации у пациентов в группе СМА3 на визитах 0.0–3.0 (описательная статистика).
а — исходно «сидячие» (на старте терапии); б — исходно «ходячие» (на старте терапии). 
Fig. 3. Distribution of rehabilitation approaches used by patients in the group SMA3 on visits 0.0–3.0 (descriptive statistics).
a — patients who were “sitters” (at treatment initiation); b — patients who were “walkers” (at treatment initiation).

Связи общего числа моторных навыков с объёмом реабилитации за предшествующий год

Associations between the total number of motor skills and the amount of rehabilitation over the previous year

Группа
Group

Нет реабилитации
No rehabilitation

Домашняя 
реабилитация 
Home-based 
rehabilitation

Курсовая реабилитация
Course-based 
rehabilitation

Комплексная 
реабилитация
Comprehensive 

rehabilitation

р

СМА1 на старте «лежачий»
SMA1 at baseline: “lying” 0 [0; 1] 0 [0; 0] 1 [0; 3] 3 [1; 3] < 0.001

СМА2 на старте «сидячий»
SMA2 at baseline: “sitting” 3 [2; 3] 4 [3; 8] 3 [2; 3] 3 [3; 4] < 0.001

СМА3 на старте «сидячий»
SMA3 at baseline: “sitting” 2 [2; 3] 3 [3; 6] 4 [3; 6] 3 [3; 6] 0.014

СМА3 на старте «ходячий»
SMA3 at baseline: “walking” 8 [8; 8] 8 [8; 8] 8 [8; 8] 8 [8; 8] 1.000

а | a

б | b
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У пациентов в группе СМА3 исходно с ФК «сидя-
чий» различия по общему числу моторных навыков 
при разных объёмах реабилитации также были стати-
стически значимыми (р = 0,014) с лучшими результа-
тами при курсовой (медиана 4 [3; 6]) и комплексной 
(медиана 3 [3; 6]) реабилитации. Апостериорные по-
парные сравнения выявили значимые различия толь-
ко между группами полного отсутствия реабилитации 
и курсовой реабилитации (рpadj = 0,028). Таким образом 
те, кто реабилитировался хотя бы 2 раза в год курсом, 
имел большее число моторных навыков, чем те, кто 
не реабилитировался. 

Дополнительно проводился анализ связи улучше-
ния ФК с объёмом реабилитации за предшествующий 
год. Однако его проведение было сопряжено с рядом 
ограничений. Анализ показал, что понятие «улуч-
шение ФК» в ряде случаев теряет чувствительность. 
Представление моторного развития не количествен-
ным (число моторных навыков), а категориальным 
(улучшение ФК — «да»/»нет») показателем требует 
применения других методов анализа (метод χ2 и точ-
ный критерий Фишера), обладающих более низкой 
чувствительностью. Это приводит к меньшей стати-
стической мощности анализа, что, вероятно, и обусло-
вило отсутствие значимых результатов в подгруппах, 
где они были получены при анализе общего числа мо-
торных навыков. 

Вероятно, именно по этой причине в группе паци-
ентов СМА1 и ФК «лежачий» связь между улучшением 
ФК и объёмом реабилитации не достигла статистиче-
ской значимости (р = 0,080), тогда как связь между чис-
лом моторных навыков и объёмом реабилитации была 
значимой (р < 0,001). Аналогично, в группе пациентов 
СМА3 и ФК «сидячий» связь между улучшением ФК 
и объёмом реабилитации не достигла статистической 
значимости (р = 0,500), тогда как связь между общим 
числом моторных навыков и объёмом реабилитации 
была значимой (р = 0,014). Лишь в группе СМА2 и ФК 
«сидячий» на старте с объёмом реабилитации были зна-
чимо связаны и число моторных навыков (р < 0,001), 
и улучшение ФК (смена на более высокий) (р = 0,014). 

Для пациентов из группы СМА3 с исходным ФК 
«ходячий» сравнительный анализ не проводился, по-
скольку количество моторных навыков на протяжении 
всего наблюдения оставалось максимальным (n = 8), 
как и сам ФК. 

Подход к исследованию связей объёма реабилита-
ции с функциональными моторными шкалами (CHOP 
INTEND, HINE-2, HFMSE, RULM и др.) не исполь-
зовался по причине невозможности статистической 
обработки в точке перехода с одной шкалы на другую, 
учитывая методологию применения шкал (смену шкал 
в зависимости от ФК и возраста пациента). 

Обсуждение
Структура включённой выборки существенно 

определяла ожидаемую динамику моторного ответа. 

Пациенты со СМА 1-го типа, у которых дебют забо-
левания приходился на медианный возраст 3 [1,0; 4,0] 
мес, а лечение начиналось относительно рано — 
в 9 [5,0; 18,0] мес, демонстрировали наиболее выра-
женную положительную моторную динамику. Это со-
гласуется с данными литературы, указывающими, что 
ранний возраст начала терапии и высокая нейропла-
стичность раннего детского возраста создают условия 
для достижения новых моторных навыков и феноти-
пической модификации заболевания [44, 45]. У па-
циентов со СМА 1-го типа в нашем исследовании от-
мечено существенное улучшение моторных навыков: 
удержание головы увеличилось с 35,6 до 82,5%, пере-
вороты — с 1,7 до 67,5%, а самостоятельное сидение 
было достигнуто у 75% детей, что соответствует фено-
типическому сдвигу, описанному в систематических 
обзорах, где достижение новых моторных вех при те-
рапии всеми препаратами для патогенетического лече-
ния СМА наблюдалось у значимой части пациентов со 
СМА 1-го типа [9, 44, 45].

У пациентов со СМА 2-го типа отмечались зна-
чительно более поздний старт терапии (медиа-
на 55 [22,0; 100,5] мес) и длительный период без патоге-
нетического лечения (медиана времени между иници-
ацией терапии и дебютом заболевания — 45 [14,0; 90,0] 
мес). В соответствии с данными литературы, такие 
анамнестические характеристики ограничивают по-
тенциал выраженного моторного улучшения, приводя 
преимущественно к стабилизации базовых двигатель-
ных навыков и умеренному приросту сложной мото-
рики [11, 45, 46]. У пациентов со СМА 2-го типа была 
зафиксирована стабилизация базовых навыков и при-
рост сложных (ползание — с 12,5 до 17,4%, стояние 
с поддержкой — с 8,3 до 21,7%, ходьба с поддержкой — 
с 2,1 до 13%; самостоятельная ходьба — у 7,9%), что со-
гласуется с данными обзоров [11, 44, 45].

Пациенты со СМА 3-го типа характеризова-
лись ещё более поздним началом терапии (медиа-
на 114 [83,5; 166,5] мес) и длительным интервалом 
между дебютом и лечением (медиана 100 [67,0; 147,5] 
мес), что отражает хроническое, медленно прогрес-
сирующее течение заболевания до терапевтического 
вмешательства. Полученная в этой группе динамика 
моторного развития — преимущественно сохранение 
существующих навыков с отдельными умеренными 
улучшениями — соответствует опубликованным дан-
ным, где стабилизация (и сохранение амбулаторности 
для ходячих пациентов) рассматривается как основной 
ожидаемый результат терапии у поздно леченных па-
циентов старшего возраста [11, 45, 46].

Таким образом, динамика моторного развития 
во всех трёх группах совпадает с результатами крупных 
обзоров и подтверждает фенотипическую эволюцию 
СМА при применении патогенетических препаратов.

Перед стартом патогенетической терапии зна-
чительное количество пациентов не получали ни-
какого вида реабилитации за предшествующий год: 
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в группе СМА1 — 64,9%, в группе СМА2 ФК «сидя-
чий» — 44,4%, в группе СМА3 ФК «сидячий»— 45,5% 
и в группе СМА3 ФК «ходячий»  —  72,2%. Вероятно, 
такая ситуация связана с основными осложнениями 
у детей со СМА при естественном течении, особенно 
у пациентов со СМА 1-го и 2-го типов, такими как: 
тяжесть состояния ребёнка, обусловленная зависимо-
стью от респираторной поддержки, наличием сколи-
оза и многочисленных контрактур крупных суставов, 
доступности реабилитации для тяжёлых пациентов.

Промежуточные осмотры показали колебания 
в распределении пациентов по видам реабилитации, 
при этом отмечается тенденция к увеличению доли 
пациентов, получающих различные виды реабилита-
ции, и снижению доли тех, кто не получает реабили-
тационные мероприятия.

Во всех группах отмечался переход к более широ-
кому применению комплексной реабилитации. У па-
циентов в группе СМА1 она стала доминирующим под-
ходом, а в группах СМА2 (исходно «сидячие») и СМА3 
(исходно «ходячие») её использование также выросло 
к визиту 3.0. Это свидетельствует о включении и вов-
лечении семьи в процесс реабилитации и, вероятно, 
об улучшении соматического статуса, особенно у тя-
жёлых пациентов, что позволило чаще получать курсы 
восстановительного лечения на базе реабилитацион-
ных центров или стационаров и улучшило привержен-
ность комплексному и непрерывному подходу со сто-
роны родителей этих пациентов.

Отличия были более выражены в группе СМА3 
среди исходно «сидячих» пациентов, где сохраня-
лась тенденция низкой приверженности реаби-
литации — 57,1% не получали восстановительное 
лечение к визиту 3.0. Возможно, это связано с не-
дооценкой тяжести заболевания и необходимости 
реабилитации среди пациентов со СМА 3-го типа, 
низкой приверженности медицинским рекоменда-
циям со стороны семей и иным.

В настоящем исследовании выявлены связи меж-
ду числом моторных навыков и объёмом реабилита-
ции у пациентов с различными типами СМА. Так, 
у пациентов со СМА 1-го типа и исходно «сидячих» 
со СМА 2-го и 3-го типов медианное число моторных 
навыков значимо отличалось при различных подходах 
к реабилитации, наличие реабилитации было связано 
с более высокой моторной функцией (p ≤ 0,014). У па-
циентов со СМА 1-го типа апостериорные сравнения 
показали достоверное преимущество комплексной реа-
билитации по сравнению со всеми другими вариантами 
(рpadj < 0,001). У пациентов со СМА 2-го типа выявлены 
преимущества регулярных занятий (комплексного или 
домашнего подхода) перед курсовой реабилитацией 
(рpadj ≤ 0,024). У пациентов со СМА 3-го типа исходно 
«сидячих» 2 и более курсов реабилитации в год (курсо-
вая реабилитация) ассоциировались с большим числом 
моторных навыков по сравнению с пациентами с отсут-
ствием реабилитации (рpadj = 0,028).

Сравнительный анализ результатов собственного 
исследования и данных литературы по эффективно-
сти реабилитации при СМА подтверждает полученные 
нами результаты. В исследовании Г.Н. Пономаренко 
и соавт. с участием 50 пациентов со СМА 2-го и 3-го 
типов (средний возраст 7,2 ± 2,4 года) показано, что 
комплексная медицинская реабилитация, включаю-
щая кинезиотерапию, ортезирующие методики и элек-
тронейростимуляцию, приводит к улучшению клини-
ческого статуса, увеличению подвижности суставов 
и моторной функции. Использование у пациентов со 
СМА комплексной медицинской реабилитации пока-
зало достаточную статистически значимую (p < 0,05) 
результативность [19]. 

В обзоре H.I. Shin показано, что появление пато-
генетической терапии не отменяет необходимости фи-
зической реабилитации, а напротив — требует её как 
средство поддержания и развития моторных функций. 
По мнению авторов, реабилитационные вмешатель-
ства становятся всё более проактивными с точки зрения 
увеличения продолжительности жизни и стабилизации 
состояния заболевания [31]. Y.G. Yi и соавт. подчёрки-
вают, что реабилитационные стратегии, включая по-
зиционирование и фиксацию, стояние с поддержкой, 
коррекцию деформаций опорно-двигательного аппа-
рата, растяжку, физические упражнения, вспомога-
тельные устройства, лёгочную реабилитацию и лечение 
дисфагии, могут улучшить двигательную функцию, ра-
ботоспособность, повседневную активность и качество 
жизни пациентов со СМА. Это подчёркивает важность 
начинать эти терапевтические стратегии на более ран-
них стадиях заболевания [47]. Таким образом, получен-
ные нами данные согласуются с результатами отече-
ственных и зарубежных исследований. 

Используемый подход количественной оценки 
общего числа моторных навыков обеспечил чувстви-
тельность анализа (в отличие от анализа смены функ-
ционального класса), что делает этот метод предпоч-
тительным. Однако, учитывая невозможность оценки 
детей в стабильном состоянии, например, стабильно 
«ходячих» пациентов, анализ необходимо дополнять 
функциональными моторными шкалами (CHOP IN-
TEND, HINE-2, HFMSE, RULM и др.) и другими ме-
тодиками. Например, в диссертационной работе И.С. 
Мальцева, посвящённой медицинской реабилитации 
пациентов со СМА, предложено использование функ-
ционального профиля пациента на основе первичного 
набора базовых категорий Международной класси-
фикации функционирования, ограничений жизне-
деятельности и здоровья («ICF Based Documentation 
Form») для оценки эффективности реабилитации при 
СМА [42, 48].

Заключение 
Систематическая комплексная реабилитация пере-

стала быть паллиативной мерой, превратившись в обя-
зательный компонент лечения, улучшающий эффект 
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фармакотерапии и направленный на максимальную 
реализацию функционального потенциала пациен-
тов в развитии, поддержании и сохранении моторных 
навыков у пациентов со СМА. В нашем исследовании 
показано, что регулярная непрерывная комплексная 
реабилитация, включающая в себя поддерживающие 
курсы профессиональной реабилитации на базе меди-
цинских учреждений в совокупности с регулярными 
поддерживающими занятиями дома (домашняя реаби-
литация) способствует увеличению объёма моторных 
навыков. Отсутствие регулярной реабилитации или 

ограничение её лишь эпизодическими курсами без 
выполнения индивидуализированной ежедневной до-
машней программы существенно снижает вероятность 
достижения клинически значимых улучшений, даже 
при проведении патогенетической терапии. Количе-
ственная оценка моторных навыков оказалась более 
чувствительной, чем категориальная смена функци-
онального класса, что подчёркивает важность приме-
нения точных, числовых показателей для выявления 
даже умеренного, но клинически значимого прогресса 
в моторном развитии.
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