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Обследовано 78 человек с болезнью двигательного нейрона (БДН). Мужчины составили 63 (80,8%) человека, женщи-

ны — 15 (19,2%) человек (соотношение 4,2 : 1,0).  Распространение БДН в городской популяции Новосибирска на 

01.01.2008 г. составило 3,46 случая на 100 тыс населения. У большинства больных выявлен боковой амиотрофический 

склероз — у 76 (97,4%) человек, первично-боковой склероз — у 1 (1,3%), прогрессирующий бульбарный паралич — у 1 

(1,3%). Лиц моложе 27 лет на момент возникновения первых симптомов заболевания среди обследованных больных не бы-

ло. Преобладала возрастная группа от 41 до 60 лет (66 человек — 84,6%). 

Ключевые слова: болезнь двигательного нейрона, боковой амиотрофический склероз, демографические характеристики. 

78 patients with motor neuron disease (MND) were examined. Prevalence of MND in urban population of Novosibirsk on 

2008/01/01 is 3,46 per 100 000 of population. In majority of patients amyotrophic lateral sclerosis (ALS) was revealed — 76 people 

(97,4%); primary lateral sclerosis was revealed in 1 case (1,3%), progressive bulbar paralysis was revealed also in 1 case (1,3%). 

There were 63 men (80,8%) and 15 women (19,2%) (ratio is 4,2 : 1,0). There was no people younger than 27 years for the moment 

when first symptoms of the disease were revealed. The major age group was 41 to 60 years (66 people — 84,6%). 

Key words: motor neuron disease, amyotrophic lateral sclerosis, demographic characteristics. 

УДК 616.8-009.2:614.1(571.1) 

 

Анализ имеющихся в настоящее время немного-

численных данных об эпидемиологии болезни двига-

тельного нейрона (БДН) в странах с различными кли-

матогеографическими условиями указывает на значи-

тельную вариабельность ее распространенности [1, 3, 

5, 7, 8]. Научное обоснование, планирование невоз-

можно без точных эпидемиологических данных в по-

пуляции отдельных регионов с учетом их географиче-

ских и этнических особенностей. Все это диктует не-

обходимость изучения региональных особенностей 

эпидемиологии БДН и факторов риска [2, 4, 6, 9, 10].  

Распространенность БДН, демографические ха-

рактеристики больных БДН исследованы у населения 

крупного промышленного города Западной Сибири — 

г. Новосибирска.  

Для уточнения сведений о распространенности 

БДН были изучены амбулаторные карты больных,  

 

находящихся на диспансерном учете в поликлиниках, 

архивные истории болезни неврологических отделе-

ний больниц г. Новосибирска, а также данные офици-

альной статистики Новосибирского областного коми-

тета государственной статистики и бюро МСЭК. Ди-

агноз во всех случаях установлен в неврологических 

стационарах, большинство больных обследовались и 

лечились неоднократно. 

В результате проведенного популяционного эпи-

демиологического исследования среди жителей 

г. Новосибирска за период с 1 января 2004 г. по 31 

декабря 2008 г. было выявлено 78 больных БДН, сре-
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ди них мужчины составили 63 (80,8%) человека, жен-

щины — 15 (19,2%) человек (соотношение 4,2 : 1,0).  

В разработку включены только данные о пациен-

тах с достоверным диагнозом БДН согласно Эль-

Эскориальским критериям (1994, 1998), основные  

клинические характеристики которых представлены в 

табл. 1. 
Т а б л и ц а  1  

Клинические характеристики пациентов с БДН 

Показатель  Абс.  % 

Достоверный диагноз БДН по Эль-Эскориальским 

критериям 

 

78  

 

100 

Средняя длительность заболевания, мес  29,12  4,31 

Тяжесть БДН: 

ALSFRS на момент регистрации  

 

25,90  3,25 

средняя скорость прогрессирования, баллы за 12 мес 07,80  1,94 

Течение БДН:      

быстропрогрессирующее 42 53,8 

медленно прогрессирующее 36 46,2 

Форма БДН:      

боковой амиотрофический склероз 74 94,9 

первичный боковой склероз  1 1,3 

прогрессирующий бульбарный паралич 3 3,8 

 

Распространение БДН в городской популяции Но-

восибирска на 01.01.2008 г. составило 3,46 случая на 

100 тыс. населения. 

У 76 (97,4%) больных выявлен боковой амиотро-

фический склероз (БАС), первично-боковой склероз 

— у 1 (1,3%), прогрессирующий бульбарный паралич 

— у 1 (1,3%). В общей группе незначительно преоб-

ладали пациенты с быстропрогрессирующим типом 

течения заболевания (42 человека, 53,8%), хотя суще-

ственные отличия обнаруживались между мужчинами 

и женщинами. Средняя тяжесть заболевания ALSFRS 

на момент регистрации составила (25,9  3,25) балла, а 

средняя скорость прогрессирования (7,8  1,94) балла 

за 12 мес. 

При проведении исследования использовали два 

основных источника контроля. Первый, госпиталь-

ный, контроль — 59 (75,6%) человек с другими забо-

леваниями центральной нервной системы (ЦНС) (ча-

ще с начальными проявлениями недостаточности моз-

гового кровообращения, хронической церебральной 

ишемией I—II стадий с негрубой рассеянной невроло-

гической симптоматикой, вегетативной дистонией, 

исключая аутоиммунные, дегенеративные, демиели-

низирующие и наследственные заболевания ЦНС, а 

также сопровождающиеся значительными наруше-

ниями памяти и интеллекта). Второй источник кон-

троля — здоровые добровольцы — 19 (24,4%) человек 

из числа медперсонала больницы, что позволило 

обеспечить достаточную квалифицированность изло-

жения данных анамнеза и добросовестность заполне-

ния анкеты. 

При изучении демографических и социально-

экономических характеристик больных БДН и пред-

ставителей контрольной группы, включенных в ана-

литическое эпидемиологическое исследование, было 

установлено, что у последних был более высокий уро-

вень образования, что позволило увеличить точность 

и достоверность собираемой информации. 

Среди больных преобладали лица русской нацио-

нальности — 74 (94,8%) человека, 1,3% составили 

украинцы, 1,3% — белорусы, 1,3% — татары, 1,3% — 

немцы (табл. 2). 

Т а б л и ц а  2  

Демографические и социально-экономические характеристики 

больных БДН и представителей контрольной группы 

Показатель 

Больные  

БДН 

Лица кон-

трольной 

группы 

Абс.  % Абс. % 

Пол  
Мужчины  63  80,8 63  80,8 

Женщины  15  19,2 15  19,2 

Средний возраст начала заболевания 50,8  3,98 51,3  2,17 

Средний возраст на момент взятия на учет 51,4  3,69 52,3  3,22 

Образование  

Начальное  3 3,8 — — 

Среднее  24 30,8 14 17,9 

Среднее специальное  15 19,2 18 23,1 

Высшее техническое  17 21,8 19 24,5 

Высшее гуманитарное 19 24,4 27 34,5 

Национальность  

Русские  74 94,8 74 94,8 

Украинцы  1 1,3 1 1,3 

Белорусы 1 1,3 1 1,3 

Татары 1 1,3 1 1,3 

Немцы 2 2,0 2 2,0 

Всего  78 100 78 100 

Контрольная 

группа 

Госпитальный кон-

троль  

59 74,6 

Добровольцы  19 24,4 

 

Показатели, выявленные при анализе социально-

экономического статуса и занятости пациентов с БДН 

и контрольной группы в различных сферах производ-

ства, представлены в табл. 3. 

Большинство пациентов, страдающих БДН явля-

лись уроженцами Новосибирска и Новосибирской об-
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ласти (53 (67,9%) человека), из них 79,2% с момента 

рождения не меняли место жительства (табл. 4). 

Из 32,1% приезжих преобладали выходцы из дру-

гих сибирских регионов, европейской части России и 

Дальнего Востока. Все они последние 10 лет прожи-

вали в Новосибирске и заболели, проживая в нем же.  

При изучении факторов риска БДН использо- 

вались пары больной — контроль, конкордантные  

по полу, возрасту, национальности, месту рождения  

(в пределах определенных географических зон).  

Т а б л и ц а  3  

Занятость больных БДН и представителей контрольной группы  

в различных сферах производства 

Показатель 
Больные БДН Лица контрольной группы 

Абс. % Абс. % 

Рабочие  41 52,6 20 25,6 

Служащие, в том числе: 37 47,4 49 62,8 

медработники  1 1,3 10 12,8 

учителя  4 5,1 4 5,1 

военнослужащие  

сфера обслуживания 

 

21 

 

26,9 

 

14 

 

17,9 

Учащиеся      

(студенты НГМУ)  —  9 11,5 

Всего 78 100 78 100 

 

Т а б л и ц а  4  

Место рождения больных БДН и лиц контрольной группы 

Место рождения 
Больные БДН Контрольная группа 

Абс. % Абс. % 

Новосибирск  38 48,7 38 48,7 

Новосибирская область 15 19,2 15 19,2 

За пределами области:  25 32,1 25 32,1 

Сибирь  13 16,7 13 16,7 

Европейская часть РФ 5 6,4 5 6,4 

Дальний Восток 3 3,8 3 3,8 

Украина  2 2,6 2 2,6 

Средняя Азия  2 2,6 2 2,6 

Всего  78 100 78 100 

 

Возрастной состав на момент появления первых 

симптомов заболевания представлен в табл. 5. Лиц 

моложе 27 лет на момент возникновения первых сим-

птомов среди обследованных не было. Преобладала 

возрастная группа от 41 до 60 лет (66 (84,6%) человек). 

Таким образом, подавляющее большинство случаев 

заболевания пришлось на трудоспособный возраст. 

При этом были отмечены существенные отличия в 

группе мужчин и женщин. Если средний возраст начала 

заболевания в общей группе составил (50,8  4,68) года, 

то среди мужчин (52,9  2,78) года, а среди женщин 

(41,8  2,54) года. Обращает на себя внимание факт, 

что на момент возникновения первых симптомов 

женщины были почти на 10 лет моложе мужчин. Наи-

более неблагоприятным у мужчин оказался возрас-

тной период от 41 до 60 лет, у женщин — от 36 до 55 

лет. 

Давность заболевания на момент постановки на 

учет колебалась в пределах от 11 до 123 мес, причем у 

подавляющего большинства (69,2%) пациентов она 

составила 13—36 мес. Средняя продолжительность 

патологии на момент обследования в общей группе 

составила (29,1  3,21) мес. С одной стороны, это по-

зволяло говорить о достоверности установленного 

диагноза и проследить на протяжении достаточно дли-

тельного периода динамику заболевания, с другой — 

определиться в прогнозах течения болезни. Группа 

пациентов с давностью патологии до 1 года была са-

мой малочисленной и составила 3 (3,8%) человека. 

Возможно, она была бы более значимой, но в иссле-

дование включены только случаи достоверной БДН, 

поэтому большинство указанных пациентов наблюда-

лись в группе с синдромальным диагнозом БАС.  

Т а б л и ц а  5  

Распределение больных БДН по возрасту на момент начала 

заболевания 

Возраст на-

чала заболе-

вания, лет 

Мужчины Женщины Всего 

Абс. % Абс. % Абс. % 

26—30  — — 3 3,8 3 3,8 

31—35  — — — — — — 

36—40  1 1,3 3 3,8 4 5,1 

41—45  18 23,1 3 3,8 21 26,9 

46—50 9 11,5 3 3,8 12 15,4 

51—55 18 23,1 3 3,8 21 26,9 

56—60 12 15,4 — — 12 15,4 

61—65 3 3,8 — — 3 3,8 

66—70 1 1,3 — — 1 1,3 

71—73 1 1,3 — — 1 1,3 

Всего  63 80,8 15 19,2 78 100 

 

Т а б л и ц а  6  

Давность болезни на момент обследования 

Давность 

болезни, мес 

Мужчины Женщины Всего 

Абс. % Абс. % Абс. % 

До 12 6 7,7 3 3,8 9 11,5 

13—24 33 42,3 — — 33 42,3 

25—36 12 15,4 9 11,5 21 26,9 

37—48 12 15,4 2 2,6 14 17,9 

Более 49 — — 1 1,3 1 1,3 

Всего  63 80,8 15 19,2 78 100 
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Обращает на себя внимание значительное преоб-

ладание женщин при длительности заболевания 25—

36 мес, мужчин — 13—24 мес. Средняя продолжи-

тельность болезни у мужчин при этом составила 

(24,9  2,31) мес, у женщин (46,6  8,32) мес. Такое 

значительное отличие объяснялось наличием в группе 

женщин пациентки с достоверно установленным ди-

агнозом БДН с продолжительностью патологии 

123 мес. Вероятно, именно этот клинический случай 

требует дальнейшего тщательного наблюдения и ана-

лиза. Большинство (87,2%) пациентов находились под 

наблюдением от 13 до 48 мес. 

Больные БДН в большинстве своем происходили 

из семей рабочих и колхозников (60,3%), что сущест-

венно отличалось от контрольной группы, в которой 

родители 61,5% обследованных являлись государст-

венными служащими (табл. 7). 

Т а б л и ц а  7  

Социальное происхождение больных БДН и лиц контрольной  

группы 

Происхождение 
Больные БДН 

Контрольная  

группа 

Абс. % Абс. % 

Рабочие  34 43,6 21 26,9 

Сельхозрабочие  13 16,7 9 8,7 

Служащие:  

госслужащие 

31 

18 

39,4 

23,1 

48 

41 

61,5 

52,6 

медработники  3 3,8 2 2,6 

учителя  6 7,7 2 2,6 

военнослужащие  4 5,1 3 3,8 

Всего  78 100 78 100 

 

Проанализирован профессиональный анамнез па-

циентов с БДН и их занятость в различных сферах 

производства на момент начала заболевания. 

Как следует из табл. 8, среди мужчин на момент на-

чала заболевания подавляющее большинство было 

представлено рабочими (52,4%) и служащими (33,3%), 

что в совокупности составило 85,7%. У женщин отме-

чена несколько иная тенденция: служащие и временно 

не работающие (по разным причинам) составили 93,4%. 

Следует отметить, что из всей когорты обследованных 

только  

2 мужчины были пенсионерами по возрасту. 

Т а б л и ц а  8  

Социальный статус больных БДН на момент начала  

заболевания 

 Профессия  
Мужчины Женщины Всего 

Абс. % Абс. % Абс. % 

Рабочие  33 52,4 1 6,7 34 43,6 

Служащие: 

госслужащие  

22 

21 

34,9 

33,3 

8 

6 

53,3 

40,1 

30 

27 

38,5 

34,6 

медработники  — — 1 6,6 1 1,3 

учителя  — — 1 6,6 1 1,3 

военнослужащие  1 1,6 — — 1 1,3 

Пенсионеры  2 3,2 — — 2 2,6 

Неработающие 6 9,5 6 40,1 12 15,4 

Всего  63 100 15 100 78 100 
 

На момент постановки на учет среди больных 

БДН отмечалась несколько иная картина. 

При анализе данных табл. 9 в группе мужчин  

и женщин выявлены существенные отличия: если ко-

личество служащих в двух подгруппах достоверно не 

отличалось (р > 0,05), то рабочие достоверно преобла-

дали в группе мужчин (р < 0,05), что частично объяс-

нялось половозрастными особенностями подгруппы. 

Кроме того, обращало на себя внимание достоверное 

преобладание в группе женщин (р < 0,005) инвалидов 

I—III групп по сравнению с мужчинами (66,5 и 22,1% 

соответственно), что, с одной стороны, косвенно сви-

детельствовало о неблагоприятном течении заболева-

ния, приведшем к ранней инвалидизации у лиц жен-

ского пола, с другой — более внимательном отноше-

нии к состоянию своего здоровья, раннем выявлении 

первых симптомов заболевания и своевременном об-

ращении за медицинской помощью, систематическом 

наблюдении и лечении. 

Т а б л и ц а  9  

Трудоспособность больных БДН на момент обследования 

Профессия 
Мужчины Женщины Всего 

Абс. % Абс. % Абс. % 

Рабочие  23 36,5 — — 23 29,5 

Служащие  19 30,2 5 33,3 24 30,8 

Работающие  

инвалиды  

II и III групп  

 

 

5 

 

 

7,9 

 

 

2 

 

 

13,3 

 

 

7 

 

 

8,9 

Инвалиды:       

III группы 5 7,9 2 13,3 7 8,9 

II группы 5 7,9 4 26,6 9 11,5 

I группы 4 6,3 4 26,6 8 10,3 

Пенсионеры 7 11,1 — — 7 8,9 

Всего 63 100 15 100 78 100 

 

Установлена статистически значимая зависи-

мость (р < 0,05) между фактом рождения в много-

детной семье (52,6%, в среднем (2,64  0,19) ребенка 

в семье больных и 26,9%, в среднем (1,76  0,54) 
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ребенка в группе контроля) и заболеваемостью БДН 

(табл. 10). 

Больные БДН чаще, чем представители групп- 

пы контроля, рождались по счету вторыми и после-

дующими детьми в семье (р < 0,01), средний порядко-

вый номер среди сибсов также был несколько выше  

в группе пациентов с БДН, хотя в этом случае раз- 

личие не достигало статистически значимых величин 

(р > 0,05). 

Т а б л и ц а  1 0  

Демографические характеристики больных БДН и лиц контрольной группы 

Показатель Больные БДН Контрольная группа p ПС ДИ 

Абс. % Абс. % 

Возраст матери до 27 лет 

Возраст матери старше 27 лет  

Всего  

31 

47 

78 

39,7 

60,3 

100 

51 

27 

78 

65,4 

34,6 

100 

<0,005  

<0,005 

0,43  

2,97 

0,23—0,78 

1,32—4,22 

Средний возраст матери 29,10  0,49 25,38  0,59 <0,02 

Каким по счету родился 02,54  0,31 02,11  0,28 >0,05 

Число детей в семье 03,32  0,27 02,32  0,19 <0,01 
 

П р и м е ч а н и е. р - уровень значимости; ПС — показатель соотношения; ДИ — 95%-й доверительный интервал ПС. 

При анализе возраста родителей на момент рож-

дения оказалось, что страдающие БДН достоверно 

чаще рождались от матерей в возрасте старше 27 лет 

(р < 0,005), что, возможно, является фактором риска 

развития БДН, так же как и рождение от матери в воз-

расте до 27 лет, вероятно, уменьшает риск развития 

заболевания. Средний возраст матерей пациентов с 

БДН был также больше, чем в контрольной группе 

((29,1  0,49) и (25,38  0,59) года соответственно, 

р < 0,02). 

При изучении семейного анамнеза не установлено 

статистически значимых различий в частоте заболева-

ний (сердечно-сосудистой, дыхательной систем, желу-

дочно-кишечного тракта, болезней обмена, аллергиче-

ских реакций, психических болезней и др.) членов се-

мей больных и контроля. В группе БДН выявлены 

девять семей, где родственники имели в анамнезе нару-

шения нервной системы, которые привели к инвалиди-

зации, но ни в одном из случаев не отмечалась БДН.  

Как видно из табл. 11, БДН не была диагностиро-

вана ни в семьях пациентов основной группы, ни кон-

трольной. Наличие близнецов в обследованных груп-

пах достоверно не отличалось, и ни один из близнецов 

не страдал БДН. Что касается других нейродегенера-

тивных заболеваний, то они достоверно чаще наблю-

дались в основной группе (p < 0,05). В отношении 

распространенности других заболеваний нервной сис-

темы статистически достоверных различий между 

группами не обнаружено (p > 0,05). Таким образом, 

полученные данные достоверно не позволяют сделать 

вывод о семейной предрасположенности именно к 

БДН, но достоверное преобладание в основной группе 

членов семей с нейродегенеративными заболеваниями 

требует дальнейшего наблюдения и объяснения.  

Не получено статистически достоверных различий 

в частоте контактов с другими детьми в детском, под-

ростковом и юношеском возрасте (посещение детско-

го сада, поездки в пионерские лагеря, обучение в 

средних, специальных и высших учебных заведениях) 

в группе больных и контрольной. 

Т а б л и ц а  1 1  

Семейный анамнез в группе больных БДН и в контрольной  

группе 

Показатель 
Больные БДН 

Контрольная 

группа р 

Абс. % Абс. % 

Семейный анамнез БДН — — — — — 

Родственная связь — — — — — 

Наличие близнеца 2 2,6 1 1,3 >0,05 

Имеет ли близнец БДН — — — — — 

Семейный анамнез  

болезни Паркинсона 

 

6 

 

7,7 

 

1 

 

1,3 

 

<0,05 

Семейный анамнез  

болезни Альцгеймера 

 

— 

 

— 

 

— 

 

— 

 

— 

Другие болезни нервной 

системы 

 

3 

 

3,8 

 

1 

 

1,3 

 

>0,05 

Всего 78 100 78 100 — 

 

Среди мужчин с БДН отмечено значительно 

большее число проходивших военную службу по 

сравнению с контрольной группой (69,8 и 46,1% соот-

ветственно), что достигало уровня статистической 

достоверности.  

Множественный регрессионный анализ выявил в 

качестве значимых некорригируемых факторов риска 

развития БДН мужской пол и возраст старше 40 лет, 
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возраст матери моложе 27 лет (р = 0,0012) как фактор, 

снижающий риск развития БДН. 
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