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способствовать проведению персони-
фицированных профилактических и 
лечебных мероприятий, что позволит 
снизить риск развития и осложнений 
этих заболеваний. 

Принимая во внимание полученные 
результаты, сотрудниками лаборато-
рии наследственной и популяцион-
ной генетики ЯНЦ КМП совместно с 
врачами терапевтического отделения 
Больницы ЯНЦ КМП в настоящее 
время проводятся исследования, по-
священные изучению молекулярно-
генетических аспектов формирования 
таких метаболических нарушений как 
сахарный диабет 2-го типа, ожирение, 
неалкогольная жировая болезнь пече-
ни, гипертоническая болезнь. 

Протокол исследований утвержден 
локальным комитетом по биомеди-

цинской этике при ЯНЦ КМП. Работа 
выполняется в рамках НИР «Изучение 
генетической структуры и груза на-
следственной патологии популяций 
Республики Саха (Якутия)». 
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Введение. Данные о распростра-
ненности заболеваний суставов за 
рубежом во многих случаях основаны 
на результатах скрининговых исследо-
ваний. Патология суставов при этом 
методе выявляется в 10,3-35,8% слу-
чаев [5, 6]. Российские исследователи 
показали, что имеют место географи-
ческие вариации распространенности 
болей в суставах. Так, при проведении 
скринингового анкетирования в Крас-
ноярском крае этот показатель не пре-
вышал 15% [1], в Южно-Сахалинске 

жалобы на боли в суставах предъяв-
ляли 21% населения [3], а среди сель-
ских жителей Свердловской области 
они встречались в 36,5% случаев [2]. 
Высокая распространенность артрал-
гий была установлена в Республике 
Саха (Якутия) – до 46,7%, что, возмож-
но, связано с влиянием климатических 
факторов [4]. Чрезвычайно высокой 
оказалась частота болей в суставах 
среди рабочих промышленного пред-
приятия Республики Карелия, где дан-
ный показатель приближался к 65%. 
Причем появление артралгий не зави-
село от тяжести физической работы, а 
видимо, было связано с иными факто-
рами.

Цель исследования: изучить ча-
стоту симптомов поражения суставов 
у сельских жителей Якутии.

Материал и методы исследова-
ния. Было обследовано 687 больных, 

выявленных при сплошном эпидеми-
ологическом исследовании жителей 
семи сельских населенных пунктов 
Якутии. Из них 68,1% составили лица 
женского пола, 31,9% – мужского. 
Медиана возраста мужчин и женщин 
была примерно одинаковой – 50 и 49 
лет соответственно. Минимальный 
возраст лиц обоего пола составил 18 
лет; максимальный возраст мужчин 
составил 88 лет, женщин – 80.

В возрастной структуре наиболь-
шую часть составили лица 40-49 лет 
– 32,9% (в том числе женщин – 23,4; 
мужчин – 9,5); 27,2% составили лица 
в возрасте 50-59 лет (в том числе 
женщин – 19,5; мужчин – 7,7). Лица 
остальных возрастных групп соста-
вили не более 15%. Половое соот-
ношение в возрастных группах ста-
тистически значимо не различалось  
(р>0,05). 
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The frequency of clinical manifestations in patients with joint lesion among the indigenous people of Yakutia (n = 687) was studied. It is revealed 
that the lesion of the joints can begin both in the early childhood (2 years) and in old age (77 years); on average, joint lesion starts at 41-43 years. 
The most common symptoms of joint damage are pain in the joint and crepitus in the knee joints. Among women, there are more often observed: 
swelling of the wrist and knee joints, restriction of mobility of the wrist joints and bilateral crepitus at the knee joints; among men, one-sided crepitus 
at the knee joints. With age increasing, the duration of pain and the frequency of changes in the configuration of the joints at the time of inspection 
increase.
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Результаты и обсуждение. При 
сборе жалоб и анамнеза установлено, 
что возраст начала поражения суста-
вов по полу составил 41 год у мужчин, 
43 года у женщин (р>0,05). Минималь-
ный возраст начала поражения суста-
вов мужчин составил 2 года, женщин 
– 7 лет; максимальный – 77 и 76 лет 
соответственно. 

Наиболее часто поражение суста-
вов как среди женщин, так и среди 
мужчин начиналось в возрасте 40-49 
лет – 40,2 и 27,8% соответственно. 
Среди 23,7% мужчин и 23,5% женщин 
поражение суставов началось в воз-
расте 30-39 лет. На остальные воз-
растные группы начало поражения 
суставов приходилось не более чем 
в 20% случаев. Наиболее значимые 
различия частоты начала поражения 
суставов по полу были в возрастной 
группе 40-49 лет (χ2=17,46; р=0,03; 
V=0,16).

Нами также была изучена часто-
та клинических признаков поражения 
суставов. В результате исследования 
было выявлено, что наиболее часты-
ми клиническими проявлениями пора-
жения суставов являются боль в суста-
вах (у 100% больных) и крепитация в 
коленных суставах (у 54%). С частотой 
от 10 до 30% встречались: изменение 
конфигурации сустава (28,2%), артрит 
одного сустава (25,1%) и припухание 
коленных суставов (КС) (12,5%). У 
3-10% больных были отмечены: огра-
ничение подвижности КС (10%), припу-
хание проксимальных межфаланговых 
суставов (ПМФС) кистей (6,4%), припу-
хание лучезапястных суставов (ЛЗС) 
(4,6%), ограничение подвижности та-
зобедренных суставов (ТБС) (3,9%), 
ограничение подвижности ЛЗС (3,6%), 
припухание пястно-фаланговых су-
ставов (ПФС) кистей (3,5%), артрит 
трех и более суставов (3,3%) и симме-
тричность артритов (3,2%). Наиболее 
редко встречались положительный 
ревматоидный фактор (1,5%) и ревма-
тоидные узлы (0,6%).

Из рентгенологических признаков 
наиболее часто встречались остеофи-
ты (24,5%) и сужение суставных щелей 
(19,8%) (рис.1).

При анализе зависимости частоты 
признаков от пола статистически зна-
чимые различия были выявлены в ча-
стоте следующих четырех симптомов:

1) припухание лучезапястных суста-
вов;

2) припухание коленных суставов;
3) ограничение подвижности луче-

запястных суставов;
4) крепитация в коленных суставах 

при активных движениях.
Припухание лучезапястных суста-

вов чаще встречалось среди женщин, 
чем среди мужчин (χ2=7,09; р=0,03). 
Припухание ЛЗС среди женщин чаще 
было двусторонним, чем односторон-
ним (3,8% против 2,1). Среди мужчин 
частота припухания ЛЗС как с одной, 
так и с двух сторон была одинаковой 
(0,9%). 

Припухание коленных суставов так-
же чаще наблюдалось среди женщин, 
чем среди мужчин (χ2=7,45; р=0,02). 
Несколько чаще припухание КС среди 
женщин было с одной стороны, чем с 
двух (8,1% против 6,4). Среди мужчин, 
напротив, частота припухания КС с 
двух сторон была чаще, чем с одной 
(5% против 3,2).

Двустороннее ограничение подвиж-
ности ЛЗС было чаще среди женщин, 
чем среди мужчин (3,6% против 0,5); 
одностороннее – среди женщин встре-
чалось в 1,5% случаев, среди мужчин 
– не было отмечено (χ2=13,3; р=0,001). 

Крепитация в КС как среди женщин, 
так и среди мужчин была чаще с двух 
сторон, чем с одной (47,2% против 9,8 
и 35,1% против 12,3 соответственно). 
Двусторонняя крепитация в коленных 
суставах при активных движениях на-
блюдалась чаще среди женщин (47,2% 
против 35,1 среди мужчин), тогда как 
с одной – чаще среди мужчин (12,3% 
против 9,8 среди женщин) (χ2=8,95; 
р=0,01).

При анализе зависимости часто-
ты симптомов от возрастной группы  
статистически значимые различия 
были выявлены в частоте двух сим-
птомов: длительность боли и изме-
нение конфигурации суставов на мо-
мент осмотра.

Длительность боли статистически 
значимо зависела от возраста иссле-
дованных (χ2=17,46; р=0,03). В возрас-
те 18-39 лет в большинстве случаев 
боль длилась до 1 нед., в 40-49 лет 
– более половины месяца и до 1 нед. 
с одинаковой частотой, после 50 лет – 
более половины месяца. Частота боли 
длительностью менее недели с нарас-
танием возраста статистически значи-
мо снижалась с 71,4% в возрасте 18-19 
лет до 0 в возрасте 80-89 лет (ρ=-0,98; 
р<0,001). Частота боли длительностью 
более половины месяца, напротив, с 
нарастанием возраста повышалась с 
28,6% в возрасте 18-19 лет до 100 в 
возрасте 80-89 лет (ρ=0,95; р<0,01). 
Частота боли длительностью 2 нед. от 
возраста статистически значимо не за-
висела (ρ=0,05; р>0,05) (рис.2).

Изменение конфигурации суставов 
на момент осмотра статистически вы-
сокозначимо зависело от возрастной 
группы (χ2=68,58; р<0,00001). С уве-
личением возраста частота измене-
ния конфигурации суставов на момент 
осмотра повышалась с 0% в возрас-

Рис.1. Частота рентгенологических признаков поражения суставов

Рис.2. Длительность боли в зависимости от возраста
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те 18-19 лет до 50% в возрасте 80-89 
лет (ρ=0,93; р<0,01). Наиболее высо-
кая частота изменения конфигурации 
наблюдалась в возрасте 60-69 лет 
(51,5%).

Выводы. Таким образом, пора-
жение суставов клинически начинает 
проявляться в среднем в 41-43 года, но 
может начаться как в раннем детском 
(2 года), так и в старческом возрасте 
(77 лет). Наиболее частыми клиниче-
скими проявлениями являются боль 
в суставе и крепитация в коленных 
суставах. Среди женщин чаще наблю-
даются: припухание лучезапястных и 
коленных суставов, ограничение под-
вижности лучезапястных суставов и 
двусторонняя крепитация в коленных 
суставах; среди мужчин – односторон-
няя крепитация в коленных суставах. 
С увеличением возраста повышаются 
длительность боли и частота измене-
ния конфигурации суставов на момент 
осмотра.
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Введение. Прогрессирующая мы-
шечная атрофия (ПМА) – это редкое 
заболевание из группы болезней дви-
гательного неврона, (БДН) которое ха-
рактеризуется избирательным пораже-
нием клеток передних рогов спинного 
мозга и проявляется прогрессирующей 
мышечной слабостью, гипотрофиями 

и фасцикуляциями. По рекомендации 
Всемирной Федерации Неврологов, 
с 1994 г. к болезням двигательного 
неврона отнесены тяжелые нейро-
дегенеративные заболевания с неиз-
вестной этиологией и неуточненным 
патогенезом, для которых характерно 
селективное поражение центральных 
и/или периферических мотонейронов. 
Для заболеваний группы БДН типично 
прогредиентное течение с неизмен-
ным летальным исходом. В эту груп-
пу входят боковой амиотрофический 
склероз (БАС), прогрессирующая мы-
шечная атрофия (ПМА), первичный 

боковой склероз (ПБС) и прогрессиру-
ющий бульбарный паралич (ПБП). [12]. 

Самым распространенным в мире 
заболеванием из этой группы является 
БАС, доля которого в этой группе со-
ставляет 80%. Доля ПМА составляет 
9%, ПБП – 8, ПБС – 2% [7]. Впервые 11 
пациентов с прогрессирующей мышеч-
ной атрофией описал в 1850г. F.Aran 
[1]. В 1874 г. J.M. Charcot привел раз-
личия в клинической и патологической 
картине бокового амиотрофического 
склероза и прогрессирующей мышеч-
ной атрофии и выделил БАС и ПМА 
в отдельные синдромы. Учитывая El-

T.K. Давыдова, T.Я. Николаева, Л.Т. Оконешникова
Сравнительный анализ спорадиче-
ских случаев и семейной формы про-
грессирующей мышечной атрофии 
за 30-летний период (1986-2016 гг.) 
в Республике Саха (Якутия)

С целью изучения особенностей течения спорадической и семейной формы ПМА за период с 1986-2016 гг. проведено исследование, 
которое выявило умеренный темп прогрессирования у больных со спорадическими случаями ПМА и медленный темп прогрессирования 
при ее семейной форме. При семейной форме заболевания наблюдался более ранний возраст дебюта. У мужчин заболевание начина-
лось раньше, чем у женщин, по сравнению с больными со спорадической ПМА. 

Ключевые слова: болезнь двигательного неврона, боковой амиотрофический склероз, прогрессирующий бульбарный паралич, про-
грессирующая мышечная атрофия, первичный боковой амиотрофический склероз.

With the purpose to study the peculiarities of sporadic and family form of PMA during the period from 1986 to 2016 we performed а research 
that revealed a moderate rate of progression in patients with sporadic cases of PMA and a slow rate of progression in its family form. In the family 
form of the disease, an earlier age of debut was observed. In men, the disease began earlier than in women, compared with sporadic PMA patients.

Keywords: motor neuron disease, amyotrophic lateral sclerosis, progressive bulbar paralysis, progressive muscular atrophy, primary lateral 
sclerosis.
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