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БИОЭТИЧЕСКИЕ ПРОБЛЕМЫ ПРИ
ОРГАНИЗАЦИИ СПЕЦИАЛИЗИРОВАННОЙ 
МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ ПАЦИЕНТАМ
С БОЛЕЗНЬЮ ДВИГАТЕЛЬНОГО
НЕВРОНА В РЕСПУБЛИКЕ САХА (ЯКУТИЯ)

Изучены биоэтические проблемы пациентов с боковым амиотрофическим склерозом (БАС) для улучшения организации специали-
зированной медицинской помощи. Биоэтические проблемы при БАС возникают на любой стадии заболевания при обращении больного 
к врачу. Помощь психологов, деятельность биоэтических комитетов в медицинских организациях при информировании о заболевании 
пациентов и их родственников, информированность врачей неврологов о мерах социальной поддержки со стороны государства могут 
помочь при организации мероприятий медико-социальной помощи для улучшения качества жизни пациентов с БАС.
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паллиативная помощь.

The bioethical problems of patients with amyotrophic lateral sclerosis (ALS) were studied to improve the organization of specialized medical 
care. Bioethical problems in ALS arise at any stage of the disease when the patient consults a doctor. The assistance of psychologрists, the ac-
tivities of bioethical committees in medical organizations in informing patients and their relatives about the disease, the awareness of neurologists 
about the measures of social support from the state can help in organizing medical and social assistance measures to improve the quality of life 
of patients with ALS. 
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Введение. Боковой амиотрофиче-
ский склероз (БАС) - это тяжелое за-
болевание неизвестной этиологии и 
патогенеза, сопровождающееся гибе-
лью центральных и периферических 
мотоневронов, неуклонным прогрес-
сированием и неизбежным летальным 
исходом. Заболеваемость БАС в мире 
составляет 1,89 на 100 тыс. населения,  
а распространенность – 5,2 случая на 
100 тыс. населения [17]. 7% больных 
БАС болеют дольше 5 лет, средняя 
продолжительность жизни составляет 
2,5 года при бульбарном и 3,5 года при 
спинальном дебюте БАС. В последние 
годы отмечается увеличение заболе-
ваемости болезнью двигательного не-
врона (БДН) в мире [11].

Клиника заболевания проявляется 
развитием двигательных нарушений, 

бульбарным и псевдобульбарным 
синдромом, в результате чего боль-
ной становится обездвиженным, не 
может принимать пищу и разгова-
ривать. Основной причиной смерти 
при БАС становится рестриктивная 
или рестриктивно-обструктивная ды-
хательная недостаточность, которая 
развивается из-за пареза мышц диа-
фрагмы, дыхательных мышц и аспи-
рации пищи и слюны при бульбарных 
нарушениях[7]. 

Ведение пациента с БАС является 
для врача очень сложной задачей в 
виду тяжести, быстропрогредиентного 
течения и неизлечимости заболева-
ния. В сложном комплексе медико-со-
циальных задач одними из основных 
являются биоэтические проблемы, со-
провождающие больного с БАС до кон-
ца его жизни. Cложность биоэтических 
проблем у врача невролога возникает 
на всех этапах оказания специализи-
рованной медицинской помощи (СМП). 
На I этапе амбулаторной СМП, при по-
дозрении на БАС, врач стоит перед ди-
леммой: сообщить ли об этом пациен-
ту и его родственникам или дождаться 
окончательной установки диагноза по-
сле обследования. При оказании СМП  
на II этапе в круглосуточном стацио-
наре, когда проведена дифференци-
альная диагностика с БАС-подобными 
заболеваниями и установлен оконча-
тельный диагноз БАС, перед лечащим 
врачом также стоит нелегкая задача 
о сообщении диагноза пациенту и его 

родственникам. При этом психологи-
ческая работа должна осуществляться 
отдельно с пациентом и его близкими 
людьми, которые в будущем будут 
осуществлять за ним уход. Решение 
о проведении паллиативной терапии, 
социальных, финансовых вопросов, а 
также предварительные распоряжения 
пациента должны осуществляться за-
долго до того, когда возникнет необ-
ходимость проведения энтерального 
питания или вспомогательной венти-
ляции легких. Все это требует приме-
нения комплекса социальных, меди-
цинских, юридических мероприятий, 
основной из которых является био-
этическая проблема, затрагивающая 
моральные и нравственные аспекты 
как со стороны врача, так и со стороны 
пациента и его родственников. В Рос-
сийской Федерации нет единого стан-
дарта ведения пациентов с неизлечи-
мыми и фатальными заболеваниями, 
в том числе и с БАС.

Цель: решение биоэтических про-
блем пациентов с БАС для улучшения 
организации специализированной ме-
дицинской помощи.

Материалы и методы исследова-
ния. В исследование были включены  
пациенты с БАС (n=11), их родствен-
ники (n=11) и врачи неврологи (n=30). 
3 пациента из 11 нуждались в перио-
дической искусственной вентиляции 
легких. Все участники исследования 
дали письменное информированное 
согласие для участия в исследовании.
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Критерии включения: больные с 
клинически достоверным БАС с при-
менением Эль-Эскориальных критери-
ев [5]; родственники пациентов с БАС, 
у которых нет психического заболева-
ния; врачи, имеющие специализацию 
«неврология». 

Критерии исключения: пациенты, 
имеющие БАС-имитирующие синдро-
мы; пациенты и их родственники, не 
подписавшие письменное информи-
рованное согласие на проведение ис-
следования; пациенты с тяжелой сте-
пенью БДН, которые не могут самосто-
ятельно участвовать в исследовании; 
родственники  пациентов, имеющие 
психические заболевания.

Методы исследования. Клиниче-
ский метод включал исследование по 
Эль–Эскориальным критериям для 
установки достоверного БАС и оценку 
соматического статуса. Для изучения 
психоэмоционального состояния паци-
ентов и их близкого окружения исполь-
зовалась госпитальная шкала тревоги 
и депрессии HADS (Hospital Anxiety 
and Depression Scale) 

Для определения степени готов-
ности принятия информации о своем 
заболевании применялся метод меди-
цинского интервью с пациентами и их 
близким родственником, осуществля-
ющим уход за больным БАС. У врачей 
неврологов использовался метод анке-
тирования. 

Статистический анализ результатов 
исследований проводился с помощью 
программы Exсel для определения 
средних величин.

Результаты и обсуждение. В вы-
борку пациентов включено 11 паци-
ентов с достоверным БАС по Эль-
Эскориальным критериям. По этниче-
ской принадлежности 8 (72,7%) чел. 
– представители якутской этнической 
группы, 3 (27, 3%) пациента – русской 
этнической группы. Средний возраст 
составил 53±11,8 года. Возраст варьи-
ровал в пределах 30-72 лет. У 5 паци-
ентов диагноз БАС был установлен 
впервые. У остальных 6 пациентов 
диагноз был установлен от 1,5 до 5 лет 
назад.  

Обследование по шкале HADS по-
казало, что все больные испытывают 
клинически выраженную тревогу и 
депрессию. Однако опрос по шкале 
HADS родственников пациентов не вы-
явил клинических признаков депрес-
сии, тогда как уровень тревоги также 
значительно превышал нормальные 
показатели. Так, в группе больных с 
БАС уровень тревоги в среднем со-
ставил 17,74±0,48 балла, депрессии 
- 13,60±0,68. У родственников пациен-

тов с БАС уровень тревоги составил 
13,8 ±0,32 балла. Средний уровень 
депрессии у членов семей составила 
5,9±0,62 балла. 

Таким образом, наше исследова-
ние показывает, что все пациенты и 
члены их семей испытывают выражен-
ное психоэмоциональное напряжение, 
связанное с заболеванием.

Кроме этого, ни в одном случае не 
была произведена помощь клиниче-
ского психолога, так как в поликлини-
ках, к которым были прикреплены дан-
ные пациенты, не предусмотрены шта-
ты этого специалиста из-за отсутствия 
тарифа обязательного медицинского 
страхования (ОМС) на эту медицин-
скую услугу. В круглосуточных стаци-
онарах, исключая стационары Реги-
онального сосудистого центра, также 
по этой причине не предусмотрены 
вакансии клинических психологов. Эту 
функцию по возможности выполняет 
лечащий врач невролог. 

При анкетировании врачи невроло-
ги ответили на следующие вопросы 
(каждый ответ из 100% опрошенных 
врачей): 

1. Считаете ли вы, что необходимо 
скрыть диагноз под БАС-подобным 
заболеванием, например, вертебро-
генной миелопатией, чтобы не вы-
звать у больного депрессию, суицид, 
сосудистые кризы, могущие привести 
к острым нарушениям мозгового кро-
вообращения и острому коронарному 
синдрому и др., или дать ему полную 
информацию о заболевании? 7,4% 
врачей ответили «скрыть диагноз», а  
92,6% из опрошенных врачей считают, 
что не следует утаивать от больного 
его заболевание;

2. Необходима ли помощь психоло-
га пациенту с БАС и его родственни-
кам? В 100% ответ был «Да».

3. Есть ли в вашей организации 
штат психолога? Опрос среди врачей 
государственных бюджетных и авто-
номных учреждений показал, что пси-
холог есть в 48 % этих учреждений.

4. Есть ли в вашей организации ло-
кальный комитет по биоэтике? Опрос 
показал, что только в 20% медицин-
ских организаций организованы ло-
кальные комитет по биоэтике;

5. Знакомы ли вы с содержанием 
приказа Министерства здравоохране-
ния Российской Федерации № 348н 
«Об утверждении перечня медицин-
ских изделий, предназначенных для 
поддержания функций органов и си-
стем организма человека, предостав-
ляемых на дому» от 31 мая 2019 г., где 
в перечень включены аппараты искус-
ственной вентиляции легких общего 

назначения, предоставляемые для ис-
пользования на дому. 19% врачей не 
были знакомы с этим приказом;

6. Какие меры медико-социальной 
помощи Вы бы рекомендовали? Врачи 
неврологи рекомендуют:

- наблюдение мультидисциплинар-
ными бригадами, в том числе с выез-
дами на дому – 3,2%;

- ведение больных специально обу-
ченными специалистами – невролога-
ми – и лечение больных в специализи-
рованных клиниках БАС – 31,2%;

- создание центров медико-соци-
альной помощи пациентам с БАС – 
3,2%;

- создание единого регистра БАС – 
3,1 %;

- создание локальных комитетов по 
биоэтике – 51,1%;   

- упрощение процедуры получения 
аппарата ИВЛ на дому через центры 
паллиативной помощи – 3,1%.

Метод клинического интервью вы-
явил, что пациентов волновали следу-
ющие вопросы:

1)	 Как БАС отразится на продол-
жительности жизни? (92%);

2)	 Смогут ли они справляться со 
своей ежедневной работой? (85%); 

3)	 Передается ли это заболева-
ние по наследству? (65%);

4)	 Почему он заболел этим забо-
леванием? (97%);

5)	 Ведется ли поиск эффектив-
ного лекарственного средства? (86%);

6)	 Есть ли меры государствен-
ной поддержки для пациентов с БАС? 
(45%).

Наблюдение за пациентами с БАС 
выявило биоэтические проблемы на 
разных этапах развития заболева-
ния. От того, как будет преподнесен 
диагноз, зависит состояние больного: 
сможет ли пациент принять неизбеж-
ность летального исхода, выберет ли 
он позицию смирения и непротивле-
ния болезни или найдет внутренние 
силы жить с этим неизлечимым и фа-
тальным заболеванием. И это обсто-
ятельство накладывает на лечащего 
врача большую моральную ответ-
ственность в связи с необходимостью 
сообщения диагноза больному и его 
окружению. При сообщении диагноза 
БАС пациенту и его близким людям 
необходимо соблюдать нравственные 
нормы медицинской этики и деонто-
логии. 

Биоэтические проблемы при со-
общении о диагнозе бокового амио-
трофического склероза. Руководству-
ясь пунктом 1 статьи 22 Федерального 
закона № 323 от 21.11.2011(ред. от 
03.07.2016), врач должен сообщить 
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информацию, ничего не скрывая. В 
случае неблагоприятного прогноза со-
общать о характере болезни следует в 
деликатной форме гражданину или его 
супругу (супруге), одному из близких 
родственников, если пациент не за-
претил сообщать им об этом и (или) не 
определил иное лицо, которому долж-
на быть передана такая информация. 
Из-за отсутствия единого алгоритма 
действий в РФ в подобных ситуациях, 
врач действует на свое усмотрение  и 
так, как принято действовать в этих 
случаях в данном медицинском учреж-
дении [1]. При решении сообщения о 
диагнозе БАС необходимо иметь в 
виду, как воспримет диагноз пациент и 
его родственники.

При озвучивании диагноза леча-
щему врачу следует учесть особен-
ности характера пациента, насколько 
тесные связи у него с членами семьи, 
есть ли, кроме родственников, другие 
близкие люди. Важно заранее оценить 
ситуацию и выбрать тактику озвучи-
вания диагноза: сможет ли пациент 
принять диагноз наедине или предпо-
чтительнее сообщить диагноз в кругу 
родственников или близких людей. 
Поддержка близких и родных в период 
информирования о фатальном забо-
левании очень важна[6].

Таким образом, врач должен пред-
усмотреть, какие эмоции вызовет у 
больного известие о его диагнозе и 
внутренне быть готовым к ним, что-
бы суметь объективно отреагировать. 
Иногда врачи для того, чтобы избе-
жать тяжелой моральной ситуации при 
общении с больным, откладывают со-
общение диагноза до дня выписки из 
стационара. Такая позиция со стороны 
врача, на которого пациенты возлагают 
надежды и верят в него, нежелательна 
и неприемлема. Мы считаем, что диа-
гноз необходимо сообщать до выписки 
из стационара, чтобы больной мог со-
браться с мыслями и оценить создав-
шуюся ситуацию с родными, а также 
обсудить, какую медико-социальную 
помощь он может получить после вы-
писки из стационара. 

Биоэтические проблемы при под-
ключении к аппарату искусственной 
вентиляции легких пациентам с БАС. 
Для паллиативного лечения БАС су-
ществует «золотой стандарт» паллиа-
тивной терапии БАС, который  включа-
ет искусственную вентиляцию легких 
(ИВЛ), чрескожную эндоскопическую 
гастростомию, энтеральное питание, 
препарат рилузол (не зарегистрирован 
в РФ) и симптоматическое фармацев-
тическое и не фармацевтическое ле-
чение[8]. 

Врачебному персоналу следует 
помнить о том, что установка аппара-
та ИВЛ для замещения дыхательной 
функции требует предварительного 
разрешения биоэтических проблем. 
Перед установкой аппарата необходи-
мо провести беседу с родственниками 
и пациентом. Следует отметить, что 
принятие решения о подключении к 
аппарату ИВЛ больного в первую оче-
редь ложится на его семью и является 
очень важным нравственным шагом с 
ее стороны, так как от ухода за пациен-
том с ИВЛ зависит поддержание жизни 
больного члена семьи. В некоторых 
случаях больной решает не продол-
жать общение с врачами и отказывает-
ся обсуждать свой диагноз с близкими, 
впадает в уныние и отказывается ле-
читься [15]. В таких случаях необходи-
ма не только помощь близких людей, 
но и психолога, чтобы они помогли 
справиться больному с осознанием 
болезни и направить на путь решения 
проблемы, а не отстранения от неё. В 
литературе описаны случаи аффек-
тивного поведения и многочисленных 
суицидальных попыток в подобных си-
туациях, например, при болезни Ген-
тингтона [9]. Семья или близкое окру-
жение больного при выборе подклю-
чения к аппарату ИВЛ должны учесть 
свои финансовые возможности, озна-
комиться с требованиями по уходу за 
пациентом, находящимся на аппарате 
ПНВЛ или ИВЛ в домашних условиях. 
Перед подключением аппарата ИВЛ  
необходимо получить информирован-
ное согласие на установку аппарата. 

Решение вопроса о применении 
аппарата ИВЛ на дому до июня 
2019 г. для большинства пациентов с 
БАС было неразрешимой проблемой 
не только из-за финансовых трудно-
стей приобретения оборудования для 
личного использования в домашних ус-
ловиях, но и отсутствия государствен-
ной поддержки. 31 мая 2019 г. было из-
дано два приказа Министерства здра-
воохранения Российской Федерации, 
Министерства труда и социальной 
защиты Российской Федерации (Мин-
труда России) № 348н «Об утверж-
дении перечня медицинских изделий, 
предназначенных для поддержания 
функций органов и систем организма 
человека, предоставляемых на дому» 
[4] и приказ № 345н/372н об утверж-
дении «Положения об организации 
оказания паллиативной медицинской 
помощи, включая порядок взаимодей-
ствия медицинских организаций, орга-
низаций социального обслуживания и 
общественных объединений, иных не-
коммерческих организаций, осущест-

вляющих свою деятельность в сфере 
охраны здоровья» [2]. По приказу № 
348н, в перечень входят аппараты 
искусственной вентиляции легких об-
щего назначения, предоставляемые 
для использования на дому. Данные 
приказы являются хорошей государ-
ственной поддержкой для больных, 
получающих паллиативную помощь на 
дому, о них пациенты и медицинские 
работники недостаточно информиро-
ваны. Из прошедших анкетирование 
88% врачей неврологов указали на не-
достаточное обеспечение аппаратами 
ИВЛ. 

В мировой практике есть опыт меж-
дисциплинарного подхода к симпто-
матическому лечению и уходу за па-
циентами с БАС, который можно было 
бы перенять и внедрить в российском 
здравоохранении на уровне первичной 
медико-социальной помощи [10,12, 
16].

Сохранность интеллекта пациен-
тов с БАС, с одной стороны, помогает 
им объективно оценить сложившуюся 
жизненную ситуацию и самостоятель-
но или совместно с близкими людьми 
решить вопрос об установке гастро-
стомы и периодического подключения 
к аппарату искусственной вентиляции 
легких, а с другой - это понимание и 
осознание того, что паллиативная по-
мощь представляет только времен-
ную меру. В то же время отсутствие 
пролежней, заместительная респи-
раторная терапия аппаратом ИВЛ на 
фоне хорошего ухода, а также участие 
близкого окружения пациента с БДН 
в решении его проблем на сегодняш-
ний день делают диагноз бокового 
амиотрофического склероза не столь 
фатальным. Междисциплинарный, 
паллиативный подход может продлить 
выживание и сохранить качество жиз-
ни [10,13,14]. Это требует разъяснения 
родственникам, что при своевремен-
ной профилактике осложнений, т.е. 
адекватном уходе за больным, пра-
вильном проведении ИВЛ, пациент с 
БАС может жить на ИВЛ в среднем до 
1 года и больше [3]. 

В нашем исследовании двоим 
больным с БАС была проведена за-
местительная дыхательная терапия 
аппаратом ИВЛ в домашних услови-
ях. Это женщина, 54 лет, саха, с буль-
барным дебютом БАС и умеренным 
темпом прогрессирования болезни и 
мужчина 54 лет, русский, с шейным 
дебютом БАС и быстрым темпом 
прогрессирования. В первом случае 
перед подключением к аппарату ИВЛ 
была проведена предварительная бе-
седа с пациенткой и ее мужем, было 
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получено информированное согласие 
на подключение к аппарату ИВЛ в до-
машних условиях. До приобретения 
аппарата ИВЛ больная находилась в 
отделении реанимации и интенсивной 
терапии. Аппарат ИВЛ был приобре-
тен на собственные средства. Женщи-
на прожила 5 лет после подключения 
аппарата ИВЛ, питание осуществля-
лось через назогастральный зонд. Па-
циентка периодически осматривалась 
неврологом, терапевтом, хирургом, 
получала лечебную физкультуру, мас-
саж, т.е. при ее ведении был осущест-
влен мультидисциплинарный подход. 
Во втором случае продолжительность 
жизни с аппаратом ИВЛ составила 
2 года. Учитывая быстрый темп раз-
вития заболевания, информацию о 
возможном скором летальном исхо-
де пациента с БАС было решено со-
общить его жене, которая попросила 
не информировать об этом мужа, так 
как сам пациент находился в состоя-
нии субдепрессии. Поскольку форси-
рованная жизненная ёмкость лёгких 
(ФЖЕЛ) была менее 50%, у пациента 
были показания для подключения к 
аппарату ИВЛ. Супругами было приня-
то решение о подключении к аппарату 
ИВЛ. После получения письменного 
информированного согласия пациенту 
был установлен аппарат ИВЛ. В даль-
нейшем аппарат ИВЛ для использова-
ния в домашних условиях был взят в 
аренду.

Врачи и близкие больного должны 
учитывать неизбежные эмоциональ-
но-волевые нарушения, а также де-
прессии при БАС, которые могут при-
вести к несвоевременному принятию 
больным решений относительно мето-
дов лечения, направленных на прод-
ление жизни. Необходимо убедить 
больного, что применение аппарата 
ИВЛ в домашних условиях является 
методом респираторной поддержки, 
а не реанимационным мероприятием, 
и не требует пребывания больного в 
условиях отделения реанимации и 
анестезиологии. При этом больной 
имеет возможность остаться в кругу 
семьи, может путешествовать и даже 
работать в дистанционном режиме. 
Членов семьи необходимо предупре-
дить о реорганизации своего быта, 
подстроенного под уход за больным. 
Всем пациентам и членам их семей 
необходима помощь психолога и пси-
хотерапевта. 

Заключение. Таким образом, наше 
исследование биоэтических проблем 
при организации специализированной 
помощи пациентам с боковым амио-
трофическим склерозом выявило:

1)	 отсутствие единого алгоритма 
действий при решении биоэтических 
проблем в РФ;

2)	 недостаточность информи-
рования врачей о нормативных до-
кументах государственной поддержки 
пациентам, которые нуждаются в ИВЛ 
в РС(Я); 

3)	 недостаточность существую-
щих мер медико-социальной поддерж-
ки в РС (Я) (недостаточную укомплек-
тованность психологами медицинских 
учреждений; отсутствие локальных 
биоэтических комитетов в некоторых 
медицинских учреждениях в РС(Я); 
неиспользование опыта междисципли-
нарных бригад при ведении больных с 
БАС).

Психологическая поддержка в те-
чение всего периода наблюдения па-
циентов, соблюдение этики и деон-
тологии, соблюдение прав пациента 
являются основой при организации 
специализированной помощи этой ка-
тегории пациентов. Локальные этиче-
ские комитеты лечебных учреждений 
должны помогать в обсуждении слож-
ных этических проблем, возникших 
в клинической практике, и формули-
ровании рекомендаций о том, как эти 
проблемы следует решать.
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