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Цель исследования – изучение эпидемиологических и клинических особенностей миастении на территории Красноярского края.
Материалы и методы. Объектом исследования стали данные 314 пациентов с миастенией, зарегистрированные Красноярским 
краевым медицинским информационным аналитическим центром. Из них 87 пациентов находились под постоянным динамическим 
наблюдением.
Результаты. Средний возраст пациентов составил 45,4 года (стандартное отклонение 4,5 года). Число заболевших женщин –  
66 (75,86 %), что в 3 раза больше, чем мужчин, – 21 (24,14 %). Распространенность составила 10,98 на 100 тыс. населения, 
первичная заболеваемость – 0,01 на 1000.
Заключение. Установлены особенности клинического течения заболевания у пациентов, проживающих на территории Красно-
ярского края, формируется краевой регистр больных. С сентября 2016 г. открыт кабинет нервно-мышечной патологии на базе 
консультативной поликлиники Краевой клинической больницы.
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Aim. To study the epidemiological features of myasthenia gravis in the Krasnoyarsk region.
Materials and methods. 314 cases of myasthenia gravis, registered by the Krasnoyarsk regional health information analytical center, 87  
of these patients were under constant monitoring.
Results. Mean age of the patients was 45.4 (SD 4.5) years. The number of women in the observed group – 66 (75.86 %), which was 3 times 
more than men – 21 (24.14 %). The prevalence was 10.98 per 100.000 population, the primary incidence – 0.01 by 1000.
Conclusion. Clinical features of the disease in the region were established, the register of patients with myasthenia was formed. From  
September 2016 a department of the neuromuscular pathology on the basis of advice Regional Hospital was formed.
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Введение
Миастения – аутоиммунное заболевание со слож-

ным патофизиологическим механизмом поражения 
структур нервно-мышечного аппарата. В основе раз-
вития болезни лежит выработка антител, преимуще-
ственно к ацетилхолиновым рецепторам постсинап-
тической мембраны, что сопровождается нарушением 
нервно-мышечной передачи. Главной клинической 
особенностью миастении является прогрессирующая 
слабость и патологическая утомляемость различных 
мышечных групп [1–4].

Значительный интерес исследователей привлекает 
изучение эпидемиологических особенностей миастении.

Большинство авторов отмечают рост числа паци-
ентов с данной патологией в различных регионах. Так, 
за последние полвека заболеваемость миастенией 
возросла с 3,1 до 15–24 на 100 тыс. населения [2, 4–9]. 
В связи с этим исследования по изучению эпидемио-
логических показателей миастении являются необхо-
димой основой для оптимизации диагностических 
и лечебных мероприятий, прогнозирования течения 
и исходов заболевания, оценки социального ущерба 
и экономических затрат [10, 11]. Наиболее изучены 
эпидемиологические особенности миастении в Бела-
руси, Италии, Сербии, Дании, Великобритании, Ир-
ландии, Швеции, Китае, Японии, США, где распро-
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страненность заболевания варьирует до 24 на 100 тыс. 
населения [3, 5, 9, 10, 12–15]. Например, в Италии 
за последние 20 лет отмечен рост заболеваемости ми-
астенией с 6,2 до 11,1 на 100 тыс. жителей [9, 15].

В России наиболее изучена эпидемиологическая 
ситуация в тех регионах, где созданы миастенические 
центры и ведутся регистры пациентов с данным забо-
леванием.

По данным ряда исследований, распространен-
ность миастении в Московской области составила 
в среднем 8,95 на 100 тыс. населения [16]. За период 
с 2003 по 2012 г. показатель распространенности миа-
стении в Ленинградской области составил 5,4 
на 100 тыс. населения [1]. В Самарской области заре-
гистрирован более высокий аналогичный показатель – 
9,7 на 100 тыс. населения [6], в Республике Коми, на-
против, он не превышает 5,03 на 100 тыс. населения [7]. 
Средняя ежегодная заболеваемость в данном регионе 
за последние 10 лет составила 0,73 на 100 тыс. населе-
ния [7]. Известно, что миастения носит преимущест-
венно прогрессирующий характер течения: примерно 
в 85 % случаев в первые 3 года от дебюта глазной фор-
мы миастении присоединяются симптомы поражения 
бульбарных мышц и мышц конечностей [17]. Наиболее 
грозное осложнение заболевания – миастенический 
криз, частота развития которого может составлять 
до 20–30 %, чаще у пациентов с тимомой [18, 19].

Красноярский край является одним из крупнейших 
регионов России. Согласно данным Росстата 
на 01.01.2016 численность населения Красноярского 
края в 2015 г. составила 2 865 908 человек. Большая 
площадь (до 2 366 797 км2) и протяженность (до 3000 км) 
региона, низкая плотность населения (1,2 чел / км2) 
создают проблемы по организации своевременного 
оказания медицинской помощи пациентам с различ-
ными заболеваниями, в том числе с миастенией.

Исследование эпидемиологических показателей 
и особенностей клинического течения миастении 
у пациентов, проживающих на территории Краснояр-
ского края, до настоящего времени не проводилось, 
что и определило выбор направления настоящей ра-
боты.

Цель исследования – изучение эпидемиологиче-
ских и клинических особенностей миастении у паци-
ентов, проживающих на территории Красноярского 
края.

материалы и методы
Проанализированы собственные данные наблю-

дения пациентов с миастенией на базе Краевой кли-
нической больницы г. Красноярска и показатели за-
регистрированных случаев заболевания 
на территории края по данным Красноярского крае-
вого медицинского информационного аналитическо-
го центра за 2015 г. Кроме того, оценены результаты 
дистанционного анкетирования врачей-неврологов 

города и края, которые вносили в специально разра-
ботанную электронную форму информацию о числе 
наблюдаемых больных миастенией, форме заболева-
ния, объеме проводимой терапии и степени компен-
сации состояния.

Диагноз устанавливали в соответствии с классифи-
кацией Б. М. Гехта и соавт. [19], верифицировали с уче-
том жалоб, данных анамнеза, неврологического осмо-
тра с тестами на физическую нагрузку, прозериновой 
пробы, результатов электронейромиографии с декре-
мент-тестом, в ряде случаев исследовали уровень анти-
тел к ацетилхолиновым рецепторам (лаборатория 
«Инвитро»). При наличии бульбарных и глазодвига-
тельных нарушений выполняли магнитно-резонанс-
ную томографию головного мозга. Всем пациентам 
назначали общеклинические анализы крови и мочи, 
мультиспиральную компьютерную томографию перед-
него средостения, при необходимости проводили кон-
сультации смежных специалистов. Каждого пациента 
фиксировали в регистре больных с указанием наиболее 
полных паспортных, клинических данных, результатов 
обследования, объема проводимой терапии и динами-
ки состояния. В исследование включали больных обо-
его пола с диагнозом миастении, постоянно прожива-
ющих на территории Красноярского края, давших 
письменное согласие на участие в исследовании.

Для оценки взаимосвязи возраста и характера тече-
ния заболевания пациенты были разделены на 2 груп-
пы: до 40 лет и после 40 лет.

Статистический анализ результатов выполняли 
с помощью пакета IBM SPSS Statistics v. 19. Исполь-
зовали метод описательной статистики, результаты 
представляли в виде среднего значения и стандартно-
го отклонения (M ± σ). Для подтверждения достовер-
ности различий между группами применяли критерий 
Манна–Уитни, статистически значимыми различия 
считали при p <0,05. Для оценки взаимосвязи между 
качественными параметрами использовали метод 
анализа произвольных таблиц сопряженности с при-
менением критерия χ2, значимым считали результат 
выше критического значения. Первичную заболевае-
мость рассчитывали как отношение числа впервые 
в жизни зарегистрированных случаев заболеваний 
за год, умноженного на 1000, к среднегодовой числен-
ности населения в регионе [20]. Распространенность 
оценена как отношение общего числа всех заре-
гистрированных случаев заболевания в текущем пе-
риоде, как ранее установленных, так и впервые выяв-
ленных, умноженного на 1000, к среднегодовой 
численности населения [20].

Результаты
По данным Красноярского краевого медицинско-

го информационного аналитического центра за 2015 г., 
на территории Красноярского края зарегистрировано 
314 пациентов с установленным диагнозом миастении, 
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из них 284 пациента в возрасте старше 18 лет, у 26 за-
болевание дебютировало до 14 лет, у 4 – в возрасте 
15–18 лет. В 2015 г. на территории края зарегистриро-
ван 31 случай дебюта заболевания. Первичная заболе-
ваемость по Красноярскому краю за 2015 г. составила 
0,0108 на 1000 населения, распространенность – 10,98 
на 100 тыс.

На базе Краевой клинической больницы г. Красно-
ярска за период с 2012 по 2015 г. с диагнозом аутоим-
мунной миастении под наблюдением находились 
87 больных, что составляет 27,7 % от общего числа 
пациентов с данной патологией в регионе. Средний 
возраст пациентов в обследуемой группе – 45,4 года 
(стандартное отклонение (СО) 4,5 года). Число жен-
щин, находящихся на активном динамическом наблю-
дении, в 3 раза больше, чем мужчин (75,86 % против 
24,14 %). Возраст пациентов на момент клинической 
манифестации миастении составил 39,9 ± 3,09 года. 
Дебют клинических проявлений миастении у женщин 
регистрировался в среднем в 38,8 ± 2,96 года, что было 
на 3 года раньше, чем у мужчин, – 42,3 ± 3,21 года. 
Период с момента появления первых симптомов 
до установления диагноза миастении нередко состав-
лял от нескольких месяцев до нескольких лет, в сред-
нем около 1,4 ± 0,2 года. В ряде случаев пациенты на-
блюдались с диагнозами «хроническая ишемия 
головного мозга», «стволовой энцефалит», «инсульт 
в вертебробазилярном бассейне».

Анализ возрастной структуры показал, что среди 
больных, состоящих на учете в Краевой клинической 
больнице, преобладают пациенты молодого возраста 
от 20 до 40 лет – 37 (42,53 %) человек. Число больных 
в возрасте 40–60 лет и старше 60 лет примерно равно 
и составляет 23 (26,44 %) и 27 (31,03 %) соответствен-
но. Число женщин в наблюдаемой группе – 66 
(75,86 %), мужчин – 21 (24,14 %), что можно выразить 
соотношением 3:1. Наибольшее преобладание женщин 
зарегистрировано в возрастной группе 20–40 лет, со-
отношение составило 3,7:1. В возрасте 40–60 лет соот-
ношение больных женского и мужского пола состави-
ло 3:1, после 60 лет – 1,6:1.

В клинической структуре болезни преобладала 
(75,80 %) генерализованная форма, выявленная у всех 
больных в возрасте до 20 лет, у 30 (88,20 %) из 34 паци-
ентов в возрасте 20–40 лет, у 14 (60,90 %) из 23 боль-
ных в возрасте 40–60 лет и у 18 (66,67 %) из 27 паци-
ентов старше 60 лет. Глазная форма отмечена у 10 
(11,50 %) из 87 больных. Инвалидность по миастении 
имели 12 (13,84 %) пациентов.

Тимомаассоциированная миастения наблюдалась 
у 5-й части (n = 18 (20,69 %)) больных. Тимому чаще 
выявляли у пациентов молодого возраста с генерали-
зованной формой заболевания. Тимомэктомию про-
вели 14 (77,8 %) из 18 пациентов с тимомой, в основ-
ном по направлению в клиники федерального 
подчинения Москвы, Новосибирска и Томска.

Обнаружена взаимосвязь возраста пациентов и ха-
рактера течения заболевания (табл. 1). Более тяжелое 
прогрессирующее течение болезни практически в 2 ра-
за чаще регистрировали в возрастной группе до 40 лет. 
Стационарное течение заболевания преобладало у па-
циентов старше 40 лет. Влияния продолжительности 
заболевания на тяжесть клинических проявлений 
миастении нами не зарегистрировано.

Анализ объема выполняемой терапии, в том числе 
в зависимости от возраста (табл. 2), выявил следующее: 
всем пациентам проводили симптоматическую терапию 
(пиридостигмина бромид 60 Н в дозе 180–360 мг / сут, 
препараты калия 1–3 г / сут), из них 10 больных получали 
исключительно данный вид терапии; патогенетическая 
иммуносупрессивная терапия (глюкокортикостероиды – 
метилпреднизолон или преднизолон, и / или цитоста-
тики – азатиоприн, циклоспорин А) была назначена 55 
(63,2 %) больным. Нерегулярные курсы плазмафереза 
получали 14 (16,9 %) пациентов, курсы внутривенных 
высокодозных иммуноглобулинов – 8 (9,2 %).

Кризы при миастении в анамнезе зарегистрирова-
ны у 15 (21,4 %) больных, средний возраст пациентов 
в этой группе составил 36,0 (СО 2,03) года. Декомпен-
сация заболевания у большинства пациентов возника-
ла на фоне перенесенной острой вирусной инфекции, 
после тяжелых стрессовых ситуаций, при самостоя-

Таблица 1. Распределение пациентов с миастенией по возрасту и характеру течения, n (%)

Table 1. Distribution of patients with myasthenia by age and treatment type, n (%)

Характер течения заболевания 
Disease progression type

До 40 лет (n = 48) 
Under 40 years (n = 48) 

После 40 лет (n = 39) 
Below 40 years (n = 39) 

Миастенические эпизоды 
Episodes of myasthenic crisis

4 (8,3) 1 (2,6) 

Стационарное течение 
In-patient course

21 (43,7) 28 (71,8) 

Прогрессирующее течение 
Progressive course

23 (47,9) 10 (25,6) 

Примечание. Применяли метод анализа произвольных таблиц сопряженности с использованием критерия χ2. За достоверные 
принимали различия на уровне значимости 95 % при р <0,05. 
Note. Arbitrary-sized contingency tables with the χ2-test were analyzed. Significant differences corresponded to 95 % level of significance at р <0.05.
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тельном снижении дозы или отмене глюкокортикосте-
роидов. У большинства (n = 11 (73,3 %)) пациентов 
после купирования криза отмечена длительная стаби-
лизация состояния, что объясняется проведенной 
коррекцией объемов патогенетической терапии.

Обсуждение
В ходе исследования получены сведения об эпиде-

миологии миастении в Красноярском крае, рассчита-
ны предварительные показатели распространенности, 
заболеваемости миастении в регионе, что может яв-
ляться основой для сравнительного анализа и дальней-
шего мониторинга.

Полученные эпидемиологические показатели 
сопоставимы с аналогичными данными других реги-
онов России, где имеется специализированный 
прием для пациентов с миастенией (в том числе 
в Самарской, Ленинградской, Московской областях 
и Республике Башкортостан). При этом выявлен ряд 
особенностей, характерных для исследованного ре-
гиона. Показатель распространенности миастении 
в Красноярском крае составляет 10,98 на 100 тыс. 
населения, что превышает аналогичные данные 
по Московской и Самарской областям, Республике 
Коми, в ряде стран ближнего и дальнего зарубежья 
[6, 16]. Более высокие, чем в Красноярском крае, 
показатели распространенности миастении опубли-
кованы в работах американских и итальянских авто-
ров [10, 14].

Миастения у пациентов Красноярского края наблю-
дается преимущественно у лиц активного, трудоспособ-
ного возраста, причем у женщин средний возраст дебю-
та в среднем на 3,5 года меньше, чем у мужчин. Число 
женщин, находящихся на активном динамическом на-
блюдении, в 3 раза больше, чем мужчин, что совпадает 
с данными работ других авторов [6, 8, 9, 21].

В исследованной когорте у пациентов в возрасте 
до 40 лет чаще встречается патология тимуса в виде 
гиперплазии и тимомы. Декомпенсация миастении 

в большинстве случаев развивалась в группе пациентов 
до 40 лет, сопровождалась развитием дыхательных 
и бульбарных нарушений, представляющих угрозу 
для жизни. Нами была выявлена взаимосвязь возраста 
и тяжести течения заболевания, объема получаемой 
терапии (см. табл. 1, 2).

Полиморфизм клинических проявлений миасте-
нии, недостаточная настороженность врачей в отно-
шении данного заболевания ввиду его относительно 
редкой встречаемости в отдельных регионах края, ве-
роятно, могли влиять на своевременность и качество 
диагностики.

Представленные эпидемиологические и клиниче-
ские особенности миастении у пациентов, проживаю-
щих на территории Красноярского края, в частности 
большая встречаемость и более тяжелое течение у па-
циентов работоспособного возраста, обосновывают 
необходимость создания специализированной службы 
в регионе в целях своевременной диагностики и диф-
ференциального диагноза миастении, динамического 
наблюдения за характером и типом течения заболева-
ния, индивидуального подхода к разработке диагно-
стических и лечебно-реабилитационных схем, оценки 
эффективности проводимого лечения. В перспективе 
планируется дальнейшая динамическая оценка анали-
зируемых в статье показателей, что является важным 
для планирования и организации системы оказания 
медицинской помощи пациентам с миастенией на тер-
ритории края.

Заключение
Результаты исследования явились основой для от-

крытия кабинета нервно-мышечной патологии на ба-
зе консультативно-диагностической поликлиники 
Краевой клинической больницы г. Красноярска. Со-
здание специализированного приема и ведение реги-
стра больных на базе ведущего многопрофильного 
лечебного учреждения края направлены на повышение 
качества диагностики, лечения и диспансерного 

Таблица 2. Распределение пациентов с миастенией  в зависимости от возраста и проводимой терапии, n (%)

Table 2. Distribution of patients with myasthenia by age and treatment scale, n (%)

Терапия 
Treatment

До 40 лет (n = 45) 
Under 40 years (n = 45) 

После 40 лет (n = 32) 
Below 40 years (n = 32) 

Глюкокортикостероиды 
Glucocorticoids

22 (48,9) 19 (59,8) 

Цитостатики 
Cytostatics

10 (22,2) 4 (12,5) 

Плазмаферез 
Plasmapheresis

8 (17,8) 6 (18,7) 

Внутривенные высокодозные иммуноглобулины в анамнезе 
History of intravenous high-dose immunoglobulins

5 (11,1) 3 (9,4) 

Примечание. Применяли метод анализа произвольных таблиц сопряженности с использованием критерия χ2. За достоверные 
принимали различия на уровне значимости 95 % при р <0,05. 
Note. Arbitrary-sized contingency tables with the χ2-test were analyzed. Significant differences corresponded to 95 % level of significance at р <0.05.
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наблюдения пациентов с миастенией, более тесное 
взаимодействие со смежными специалистами (тора-
ка льными хирургами, эндокринологами, генетиками, 

клиническими фармакологами и др.), проведение 
мониторинга эпидемиологических показателей забо-
левания в регионе.
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