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Введение

Клинические исследования последнего времени 
показали высокую частоту состояний, сопровождаю-
щихся нервно-мышечными расстройствами, у паци-
ентов в критическом состоянии (ПНМКС). Частота 
встречаемости полинейромиопатии критических 
состояний варьирует от 25% до 83% в зависимости 
от основного заболевания [31]. Основными ее про-
явлениями являются гиподинамия, генерализован-
ная симметричная слабость респираторных мышц и 
мышц конечностей [2]. Диагноз ПНМКС имеет соци-
ально-медицинское значение, является показанием к 
проведению длительной неврологической реабилита-
ции. Важность этой проблемы очевидна, но ее часто-
та, причины и профилактика остаются актуальными 
вопросами исследовательской деятельности. 

Определение

ПНКС и МКС (миопатия критических состоя-
ний) представляют собой 2 этиологические грани 
генерализованной мышечной слабости, которые 
развиваются в связи с тяжелыми заболеваниями. 

Полинейропатии и миопатии часто диагностиру-
ют в случае неэффективности самостоятельного 
дыхания после периода длительной искусственной 
вентиляции легких. Воспаление считается ведущей 
причиной нервно-мышечного повреждения, но су-
ществуют примеры суммирования различных фак-
торов риска развития данного состояния.

Термин «приобретенная слабость в отделении ин-
тенсивной терапии» (ICUAW – Intensive Care Unit 
Acquired Weakness) был введен в англоязычных 
публикациях для описания нейронального и мио-
патического компонентов. Они часто встречаются 
в сочетании и не всегда дифференцируются, часто 
обозначаясь как один синдром. Другим термином 
является так называемая полинейромиопатия кри-
тических состояний (ПНМКС или CIPNM – Criti-
cal Illness Polyneuromyopathy). ПНМКС является 
признанным и частым осложнением у пациентов в 
критическом состоянии.

Эпидемиология

Распространенность ПНМКС зависит от типа, 
тяжести и продолжительности заболевания, чув-
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ствительности используемой диагностики. У боль-
ных, которым проводят ИВЛ в течение 5–7 дней, 
мышечная слабость возникала в 26–65% случаев, а у 
пациентов, находившихся на ИВЛ дольше 10 дней – 
более чем в 2/3 случаев. У пациентов с острым ре-
спираторным дистресс-синдромом (ОРДС) распро-
страненность ПНМКС составила 65,7% на момент 
перевода из ОРИТ и 31,4% на момент выписки из 
стационара [30]. Высокая распространенность на-
блюдается при сепсисе – до 67% [26].

Пожилые пациенты и женщины чаще страдают от 
ПНМКС. Частота встречаемости у женщин в 4 раза 
выше, чем у мужчин [11]. Заболевание связано с 
почти вдвое повышенной среднесрочной смерт-
ностью и приводит к длительному двигательному 
дефициту у трети больных. Степень выраженно-
сти ПНМКС зависит от тяжести заболевания и 
интенсивности его лечения, отрицательно влияет 
на прогноз. Причиной смерти больных с ПНМКС 
часто является септический шок с полиорганной 
недостаточностью [40].

факторы риска

В ряде исследований показана связь между раз-
витием ПНМКС и сепсисом, септическим шоком 
[12], синдромом системной воспалительной ре-
акции (ССВР), полиорганной дисфункцией [29]. 
Факторами риска являются гипергликемия, гиперо-
смолярность, гиперлактатемия, проведение парен-
терального питания, применения вазопрессоров и 
аминогликозидов, заместительная почечная тера-
пия и методы экстракорпоральной детоксикации, 
гипоальбуминемия [5, 39]. Другими независимыми 
предикторами являются продолжительность ИВЛ, 
длительность пребывания в ОРИТ, длительность 
обездвиженности, наличие хронических заболева-
ний у пациента, потеря мышечной массы, преклон-
ный возраст [1, 8, 13, 30].

Противоречивы данные, касающиеся влияния на 
возникновение ПНМКС экстракорпоральной мем-
бранной оксигенации, применения миорелаксантов, 
гипотиреоза, кортикостероидов [37]. Для оценки 
факторов риска в их совокупности необходим си-
стемный подход [20].

Упомянутые факторы риска позволяют предпо-
ложить возможные патогенетические механизмы, 
лежащие в основе ПНМКС.

Патогенетические механизмы

Воспалительные и микроциркуляторные нару-
шения играют ключевую роль в развитии ПНМКС. 
В экспериментальных моделях сепсиса на животных 
была показана связь со сверхэкспрессией E-селек-
тина эндотелия сосудов, кровоснабжающих пери-
ферические нервы, что приводит к формированию 
эндоневрального отека и вторичному повреждению 
нервных волокон. В связи с повышенной проница-
емостью сосудов происходит дополнительное пря-

мое повреждение аксонов за счет проникновения 
токсических метаболитов [14]. 

Гипергликемия вызывает дисфункцию нейронов 
и митохондрий мышечных волокон. Другими ко-
факторами являются катаболический статус обме-
на и гипоальбуминемия [26]. Повреждение мышц 
и аксонов может происходить из-за повреждения 
ионных каналов (каналопатии) [6]. В ряде экспе-
риментов показана альтерация быстрых натриевых 
каналов с гиповозбудимостью мембраны мышечно-
го волокна. Продемонстрировано изменение гомео-
стаза внутриклеточного кальция с последующим 
снижением сократительной способности мышц. 
Накапливаются данные о развитии атрофии кле-
точного стресс-ответа, связанного с дисфункцией 
эндоплазматического ретикулума, известного как 
ответ развернутого белка (UPR) [10].

При МКС функциональные и структурные измене-
ния мышц происходят сложным образом. Из-за сни-
жения синтеза и увеличения потребления мышечных 
белков, особенно миозина, происходит ранняя атро-
фия мышц. Воспалительные процессы играют в этом 
важную роль. Фактор некроза опухоли α, интерлей-
кин 1, интерлейкин 2, интерлейкин 6, а также «фактор 
дифференцировки роста» (GDF-15), убиквитиновая 
протеасомная система (UPS), сывороточный амилоид 
А1 были идентифицированы как провоспалительные 
медиаторы, способствующие атрофии [41]. Цито-
зольный белок, Nod-подобный рецептор семейства 
NLRP, основной компонент одноименного типа ин-
фламмасом (NLRP3 инфламмасом), имеет решающее 
значение в развитии атрофии скелетных мышц [28]. 
Наряду с дегенеративными изменениями, включаю-
щими повреждение сократительных элементов сар-
комеров, потерю десмина и дистрофина, снижение 
уровня метаболизма 18F-ФДГ, в скелетных мышцах 
пациентов наблюдались признаки адаптивных струк-
турно-функциональных перестроек – модификация 
фенотипа мышечных волокон по «быстрому» типу и 
активация аутофагического пути [3, 6]. Доказана важ-
ная регулирующая роль в атрофии мышц у больных 
с тяжелой термической травмой сигнального пути 
миостатина [42].

Изолированная ПНКС представляет собой ней-
ропатию крупных волокон с дегенерацией аксонов. 
В отдельных исследованиях была обнаружена ней-
ропатия тонких волокон со сниженной плотностью 
интраэпидермальных нервных волокон. Дегенера-
ция тонких волокон объясняет невропатическую 
боль со жгучей дизестезией и сниженной темпе-
ратурной чувствительностью даже спустя месяцы 
после пребывания в реанимации. У пациентов с 
сепсисом обнаружена связь биоэнергетической не-
достаточности и нарушения нейромышечной пере-
дачи сигнала [23].

Диагноз

Диагноз устанавливают на основании клини-
ческой картины, наличия факторов риска и под-
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тверждают нейрофизиологической диагностикой 
[38]. Седация и/или нарушение сознания ограни-
чивают неврологическое обследование. Нейрофи-
зиологическая диагностика в ОРИТ ограничена 
интерференционными артефактами: отеком, трав-
матическим повреждением тканей, гипотермией, 
отсутствием произвольной мышечной активно-
сти. Например, нарушения коагуляции исключа-
ют использование игольчатой электромиографии. 
На данный момент «золотой стандарт» диагностики 
ПНМКС отсутствует [24].

Клиническая картина

1. Двигательная функция
Важным симптомом ПНМКС является симме-

тричный и вялый парез, нейропатический компонент 
(ПНКС) проявляется более дистально, а миопатиче-
ский компонент (МКС) – более проксимально [33]. 
Компонент МКС проявляется в связи с атрофией 
мышц в течение нескольких дней. Часто возникает 
«диафрагмальная слабость» или «вентилятор-инду-
цированная диафрагмальная дисфункция» (около 
80% пациентов в критическом состоянии с ИВЛ), в 
большинстве случаев сочетающаяся с ПНМКС [25]. 
Вовлечение черепных нервов как таковое встреча-
ется крайне редко, нарушения глазодвигательной и 
пупилломоторной функций не описаны.

В диагностике ПНМКС используется шкала 
оценки мышечной силы Совета медицинских ис-
следований (MRC), ручная динамометрия (Grip 
Strenght Test), тест TUG (Timed Up and Go), тест 
физической функции в ОРИТ (PFIT-s), тест мо-
бильности в ОРИТ Perme (Perme MS), The de 
Morton Mobility Index (DEMMI), шкала перемен-
ных клинического исхода (COVS), инструмент 
Chelsea Physical Assessment Tool (CPAx), оценка 
функционального состояния в отделении интен-
сивной терапии (FSS-ICU), шкала мобильности в 
отделении интенсивной терапии (IMS), алгоритм 
оптимальной оценки мобилизации в ОРИТ хирур-
гического профиля (SOMS) и манчестерская оценка 
подвижности (MMS) [1,44]. Часть шкал, в частно-
сти, тест 6-минутной ходьбы (6MWT), показатель 
функциональной независимости (FIM), индекс мо-
бильности Rivermead (RMI), индекс Бартела, может 
применяться в ОРИТ лишь у небольшой части па-
циентов и, несмотря на высокий диагностический 
потенциал, широкого клинического применения 
у пациентов в критическом состоянии может не 
иметь. Наиболее часто используется шкала MRC, 
хотя и имеет определенные ограничения [21]. Для 
оценки и прогнозирования функциональной ак-
тивности пациентов ОРИТ необходимо оценивать 
мышечную выносливость, для чего предлагается ис-
пользовать модифицированный функциональный 
тест FI2 [22].

2. Рефлексы
На начальных стадиях патологического процесса 

проприоцептивные рефлексы вызываются, но затем 

ослабевают или не вызываются. При изолирован-
ной МКС они могут быть сохранены, наблюдает-
ся выраженная мышечная атрофия с сохранением 
чувствительности по мере прогрессирования забо-
левания.

3. Чувствительность
При ПНКС отмечаются нарушения поверхност-

ной чувствительности, проприоцепции, темпера-
турно-болевой чувствительности; сенсорных на-
рушений при МКС не обнаружено.

Нейрофизиологическая диагностика
В случае дистально-симметричного сенсомотор-

ного проявления ПНМКС электронейрография 
(ЭНГ) показывает снижение амплитуд моторных 
ответов (М-волн) или потенциалов действия сен-
сорных нервов с нормальной или слегка сниженной 
скоростью проведения по нерву. При МКС потенци-
ал действия сложных мышц может также быть зна-
чительно снижен по амплитуде (> 50% от нормы) за 
счет мышечной дисфункции [43] при сохраненном 
потенциале действия сенсорных нервов. Снижение 
амплитуды М-волны медиальной широкой мышцы 
бедра и длительности М-волны мышцы, отводящей 
мизинец, демонстрируют хорошую корреляцию с 
диагнозом ПНМКС; выявление их может помочь 
в ранней диагностике ПНМКС [18].

Прямой мышечной стимуляцией можно выяс-
нить, вызвано ли снижение амплитуды М-волны 
МКС или ПНКС: при нейропатии прямая мы-
шечная стимуляция приводит к нормальному по-
тенциальному ответу, при миопатии отсутствует 
мышечный ответ как на электрическую, так и пря-
мую импульсацию. Мышечная стимуляция может 
обнаружить значительно уменьшенную амплитуду 
мышечного ответа [4].

Электромиография обычно показывает патологи-
ческую спонтанную активность в виде фибрилля-
ций и положительных острых волн как при ПНКС, 
так и при МКС. Выявляется также увеличение ко-
личества полифазных потенциалов двигательных 
единиц, с одной стороны, из-за дегенерации аксонов 
в контексте ПНКС, с другой стороны, из-за плохой 
синхронизации потенциалов мышечных волокон в 
контексте МКС. 

Измерения проводимости диафрагмального нерва 
и записи электромиографии межреберных мышц 
или диафрагмы имеют диагностическое значение 
при изолированной неудаче отлучения от ИВЛ без 
других нервно-мышечных нарушений в конечностях, 
но являются технически сложными и требуют соот-
ветствующей нейрофизиологической экспертизы [6].

Биопсия мышц
Миопатия (или миопатическая часть ПНМКС) 

также может быть диагностирована с помощью 
биопсии мышц. Отличительный признак МКС  – 
преимущественная потеря миозина в сравнении с 
актином; отмечается исчезновение дистрофина из 
сарколеммы, жировое перерождение мышц [7].
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Выделяют следующие миопатические подтипы:
– классический МКС: неспецифическая атрофия 

волокон 1-го и 2-го типов, жировая дистрофия, не-
некротическая (клиническая картина: отсутствие 
повышения уровня креатинфосфокиназы [КФK]) 
[33];

– некротизирующая миопатия (повышение уров-
ня КФК);

– «толстофиламентная миопатия»: потеря межмио-
фибриллярной сети (повышение уровня КФК).

УЗИ мышц и периферических нервов
В последние годы обсуждаются возможности 

сонографии мышц и периферических нервов [1]. 
Атрофические изменения мышц могут быть об-
наружены очень рано, изменения эхотекстуры 
мышц и обнаружение фасцикуляций могут сви-
детельствовать о повреждении мышечной ткани 
[47]. УЗ-исследование диафрагмы имеет диагно-
стическое значение при затруднении отлучения 
от ИВЛ [31]. Ряд исследований не смог выявить 
высокую точность ультразвукового исследования 
мышц и периферических нервов для выявления 
ПНМКС [43]. У части пациентов в критическом 
состоянии было выявлено увеличение мышечной 
массы, связанное с отеком мышечной ткани [15]. 
Ультразвуковое исследование высокого разреше-
ния демонстрирует увеличение площади попереч-
ного сечения большеберцового нерва как признак 
воспалительного отека [14].

МРТ и КТ мышц
На МР-исследовании может выявляться мас-

сивное повреждение мышц, преимущественно 
проксимальных, что может помочь в установке 
диагноза ПНМКС. Использование специализиро-
ванных количественных протоколов МРТ может 
помочь значительно точнее оценивать изменения 
мышц. В качестве стандарта для КТ-исследования 
предлагается определение значения потери пло-
щади поперечного сечения мышцы, выпрямляю-
щей позвоночник, а также использование индекса 
скелетной мускулатуры (Skeletal Muscle Index, 
SMI) [46].

Дифференциальный диагноз
В настоящее время любая мышечная слабость 

в ОРИТ требует дифференциальной диагностики 
с ПНМКС (таблица).

Профилактика и терапия
Профилактика и адекватное лечение ПНМКС 

имеют большое значение [39]. Интенсивное лече-
ние сепсиса считается основным в профилактике 
ПНМКС. Воздействие на недавно открытые ме-
диаторы воспаления, участвующие в мышечной 
атрофии, такие как GDF-15, может оказаться пер-
спективным. Другие профилактические стратегии 
включают уменьшение влияния известных факто-
ров риска [45]. Так, нормализация уровня глюкозы 
в крови значительно снижала частоту выявления 
признаков ПНМКС.

Безопасной и выполнимой методикой профи-
лактики является сокращение продолжительности 
иммобилизации [34]. Пассивные движения руками 
и ногами на тренажере способствуют уменьшению 
потери мышечной массы и могут препятствовать 
развитию ПНМКС [19]. Ранняя мобилизация диа-
фрагмы за счет спонтанного дыхания считается 
стандартной практикой для минимизации слабости 
дыхательных мышц [17]. Раннее начало физиоте-
рапии в течение первых 48–72 часов проведения 
пациенту ИВЛ продемонстрировало значитель-
ный положительный эффект. Высокоинвазивные 
методы терапии, такие как ЭКМО, не являются 
препятствием для проведения ранней мобилизации 
пациента. Для пассивной активации мышц может 
использоваться электрическая стимуляция [21].

Алиментарная недостаточность считается одним 
из основных факторов ПНМКС, и рациональный 
подход к коррекции дефицита питания приводит 
к уменьшению степени выраженности ПНМКС [5, 
19]. Назначение раннего питания в ОРИТ способ-
ствует увеличению мышечной силы у пациентов с 
ПНМКС [48].

Изучается возможность применения инги-
биторов холинэстеразы у пациентов с ПНМКС. 
А. М. Алашеев и А. А. Белкин в 2013 г. провели 
клиническое испытание ипидакрина у пациентов 

Дифференциальная диагностика мышечной слабости 
Differential diagnosis of muscle weakness

Причина Нозологические формы

Поражения спинного мозга Ишемия и кровоизлияние в спинной мозг, механическое сдавление спинного мозга, интраспи-
нальное объемное образование, эпидуральные абсцессы, цервикальная миелопатия, аутоим-
мунный или патоген-обусловленный миелит (например, энцефаломиелит, клещевой менинго-
энцефалит, вирус Западного Нила)

Поражения ствола головного мозга Центральный понтинный миелинолиз (синдром осмотической демиелинизации)
Нарушения нервно-мышечной передачи Миастения, синдром Ламберта – Итона, ботулизм, интоксикации
Медикаментозное воздействие Миорелаксанты, нервно-мышечные блокады, стероидная миопатия
Электролитные нарушения Гипокалиемия, гипофосфатемия, гипермагниемия
Системные заболевания Диабетическая нейропатия, аутоиммунные нейропатии или миопатии, например, синдром Гийе-

на –  Барре, энцефалит, васкулит, ВИЧ-инфекция, порфирия, паранеопластические синдромы
Мышечные заболевания Рабдомиолиз, мышечные дистрофии, митохондриальные миопатии, метаболические миопатии
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с нервно-мышечными нарушениями. По данным 
электронейромиографии было выявлено статисти-
чески значимое увеличение индекса нервно-мышеч-
ного повреждения в среднем на 8 пунктов.

Регулирующую роль в регенерации скелетных 
мышц при МКС может играть мелатонин [27]. 
Имеется опыт терапии тестостероном у пациентов 
с МКС [37]. Обсуждается применение гидрокорти-
зона для предотвращения потери мышечной массы 
и ослабления системного воспаления [15].

Прогноз и отдаленные последствия

Возникновение ПНМКС ухудшает среднесроч-
ный и отдаленный прогноз реанимационных боль-
ных. Согласно исследованию S. Baby et al. (2021), 
летальность в группе пациентов ОРИТ с ПНМКС 
была на 43% выше, чем в группе пациентов без 
проявлений ПНМКС [8]. К моменту выписки из 
стационара у трети больных еще сохраняются про-
явления ПНМКС, через 3 месяца – у 20–30%, через 
6–12 месяцев – у 10–15%, около 10% пациентов со-
храняют симптоматику через 2 года, в ряде случаев 
более 10 лет [44]. Исследование D.  Schmidt et al.  
(2022) показало: частота ПНМКС составила 52% 
пациентов к моменту отлучения от ИВЛ, 38% при 
переводе из отделения и 13% при выписке из боль-
ницы [37]. По сравнению с мужчинами женщины 

восстанавливались лучше. Возраст, продолжитель-
ность пребывания в ОРИТ, состояние здоровья до 
госпитализации являются важными факторами 
прогнозирования исхода [44].

ПНКС и МКС значительно различаются по про-
гнозу и скорости регенерации: восстановление при 
МКС происходит быстрее, чем при ПНКС [38]. 
В случае ПНКС скорость регенерации аксонально-
го повреждения составляет максимум 1 мм в день. 
Плато достигается через 6 месяцев, незначительные 
улучшения возможны на 2 году после болезни [33]. 
Стационарные реабилитационные периоды длятся 
2–3 месяца. Показатель функциональной независи-
мости пациента с перенесенной ПНМКС не зависит 
от степени тяжести [13].

Таким образом, ПНМКС и МКС связаны с рез-
ким снижением качества жизни и препятствуют 
социальной и профессиональной реинтеграции 
бывших пациентов ОРИТ. Пациенты с ПНМКС 
чаще имеют когнитивный дефицит, более высокий 
индекс коморбидности Чарлсона, у них более рас-
пространена анемия, мерцательная аритмия, син-
дром обструктивного апноэ сна и бактериемия [35]. 
Ранняя дифференциация синдрома мышечной сла-
бости, мероприятия по его профилактике и лечению 
будут способствовать улучшению исходов у боль-
ных реанимационного профиля вне зависимости от 
этиологии заболевания.
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