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Актуальность. Мышечная дистрофия дюшенна  — наиболее тяжелая и распространенная форма среди мышечных 
дистрофий детского возраста, характеризующаяся прогрессирующим течением. одной из основных мер замедления 
скорости прогрессирования заболевания считается лечебная физкультура, однако в настоящее время отсутствуют 
рекомендации, позволяющие выделить оптимальный двигательный режим, являющийся эффективным и безопасным 
для пациентов с мышечной дистрофией дюшенна.
Цель — оценка эффективности регулярных динамических аэробных упражнений у пациентов с мышечной дистрофией 
дюшенна, способных к самостоятельному передвижению.
Материалы и методы. обследовано 15 пациентов с генетически подтвержденной мышечной дистрофией дюшенна 
в возрасте от 4,9 до 9,0 года (средний возраст 6,9 года), не принимавших участие в реабилитационных програм-
мах с лечебной физкультурой более 6 мес. до включения в исследование. все пациенты проходили курс лечебной 
физкультуры длительностью 4 мес. Курс был разделен на два этапа: подготовительный (51–60  % индивидуального 
функционального резерва сердца с повторением каждого упражнения 6–8 раз) и тренирующий (61–70 % индивиду-
ального функционального резерва сердца с повторением каждого упражнения 10–12 раз). длительность тренировки 
составляла 60 мин. На исходном уровне и при динамическом наблюдении через 2 и 4 мес. оценивали: дистанцию 
6-минутного теста ходьбы, тесты на время (подъем с пола, бег на дистанцию 10 м, подъем и спуск по лестнице). 
Результаты. Была выявлена статистически достоверная положительная динамика: средние значения дистанции 
6-минутной ходьбы на исходном уровне 478,2 ± 10,1, 489,5 ± 11,4 м (p < 0,05) через 2 мес. и 502,6 ± 10,7 м 
(p < 0,005) через 4 мес. средние значения скорости подъема с пола на исходном уровне 3,7 ± 0,2 с, через 2 мес.  — 
3,5 ± 0,2 с (p < 0,08), через 4 мес. — 3,5 ± 0,2 с (p < 0,05). средние значения скорости бега на дистанцию 10 м на ис-
ходном уровне 4,3 ± 0,1 с, через 2 мес. — 4,1 ± 0,2 с (p < 0,05), через 4 мес. — 4,1 ± 0,1 с (p < 0,005). 
Выводы. таким образом, регулярное выполнение аэробных упражнений лечебной физкультуры без отягощения 
в сочетании с тренировками на велотренажере позволяет повысить показатели выносливости и скорости у пациентов 
с мышечной дистрофией дюшенна на амбулаторных стадиях заболевания.
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Читатель, который окажет доверие 
неизвестному имени и возьмет 
в руки «Курганский дневник» Марии 
Кадаш, получит необыкновенное 
впечатление. Особый интерес при-
дают дневнику гуманизм, мирови-
дение и жизненная позиция его 
автора.
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создать творческую мастерскую 
даже в сарае. Пример Марии Ка-
даш убедительно показывает, как 
писание дневника и ответствен-
ность интеллектуала помогали 
ей вести нечеловеческую борьбу, 
выпавшую на ее долю. Это один 
из уроков, который косвенно по-
могает осознать эта книга.

Доктор Эндре Цейзель, 
врач-генетик
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Абрамовичем Илизаровым, о его врачебной де-
ятельности, которую он вел с необыкновенным 
человеколюбием, верой, фанатизмом и неуто-
мимостью. Читатель узнает, как Г.А. Илизаров 
относился к людям, которые жили или рабо-
тали в больнице, сумеет проследить за проис-
ходившими из года в год переменами.
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physicAl therApy in pAtients with duchenne musculAr dystrophy: 
dynAmics of the course of the diseAse
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BACKGROUND: Duchenne muscular dystrophy is the most severe and common form among childhood muscular dystro-
phies, characterized by a progressive course. One of the main measures to slow down the rate of progression of the 
disease is physiotherapy, but now there are no recommendations to identify the optimal motor regimen, which is effec-
tive and safe for patients with Duchenne muscular dystrophy. 
AIM: The aim of the study was to evaluate the effectiveness of regular dynamic aerobic exercise in patients with 
Duchenne muscular dystrophy who are capable of independent movement. 
MATERIALS AND METHODS: We examined 15 patients with genetically confirmed Duchenne muscular dystrophy aged 
4,9 to 9,0 years (mean age 6,9 years) who did not participate in rehabilitation programs with exercise therapy for 
>6 months prior to inclusion in the study. All patients underwent a course of physical therapy, the duration of the 
course was 4 months, the course was divided into 2 stages: preparatory stage (individual cardiac functional reserve 
51–60% with the number of repetitions of each exercise 6–8 times) and training stage (individual cardiac functional 
reserve 61–70% with the number of repetitions each exercise 10–12 times) The duration of the training was 60 minutes. 
At the baseline and during dynamic observation after 2 and 4 months, the following were evaluated: 6-minute walk 
test, timed function test (time to stand from supine, running 10 m, time to climb and descent 4 stairs).
RESULTS: Statistically significant positive dynamics was revealed: the average values of the distance of the 6-minute 
walk at the baseline were 478,2 ± 10,1 m, then 489,5 ± 11,4 m (p < 0.05) after 2 months and 502,6 ± 10,7 m (p < 0.005) 
after 4 months. The average values of the time to stand from supine at the baseline was 3,7 ± 0,2 sec., after 2 months — 
3,5 ± 0,2  sec. (p < 0.08), after 4 months — 3,5 ± 0,2 sec. (p < 0.05). Mean values of time to run 10 m at baseline 
4,3 ± 0,1  sec., after 2 months — 4,1 ± 0,2 sec. (p < 0,05), and after 4 months — 4,1 ± 0,1 sec. (p < 0.005). 
CONCLUSIONS: Thus, the regular performance of aerobic physical therapy exercises without weights in combination with 
training on an exercise bike can increase endurance and speed in ambulant patients with Duchenne muscular dystrophy.

Keywords: Duchenne muscular dystrophy; rehabilitation; physical therapy.
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АКТУА ЛЬНОСТЬ
Мышечная дистрофия Дюшенна (МДД) — наи-

более тяжелая и распространенная форма среди 
мышечных дистрофий детского возраста. Заболе-
ваемость составляет 3,3 на 10 тыс. новорожден-
ных мальчиков. МДД характеризуется неуклонным 
прогрессирующим течением, слабостью и атро-
фией с преимущественным поражением скелет-
ной мускулатуры тазового пояса, бедер и голеней, 
что приводит к ранней инвалидизации и утрате 
способности к самостоятельному передвижению 
в возрасте около 10–12 лет [1, 2, 6, 22]. По мере 
прогрессирования заболевания характерно вовле-
чение аксиальной и проксимальной мускулатуры 
верхних конечностей и развитие кардиологических, 
респираторных и ортопедических осложнений. 
Лечебную физкультуру (ЛФК) рассматривают как 
одну из основных мер профилактики прогресси-
рования заболевания и сопутствующих ортопеди-
ческих нарушений [12, 21]. Согласно международ-
ным рекомендациям по тактике лечения пациентов 
с нервно-мышечными заболеваниями рекомен-
дуется облегченный (субмаксимальный) уровень 
двигательной активности [6], однако в настоящее 
время имеются ограниченные данные и единич-
ные исследования об эффективности различных 
программ тренировок, большинство из которых 
проведено с пациентами взрослого возраста. 
Отсутствуют рекомендации, позволяющие выде-
лить оптимальный двигательный режим, который 
станет эффективным и безопасным для пациентов 
с МДД и другими нервно-мышечными заболева-
ниями [24]. В случае неверно подобранного режи-
ма двигательной активности возможно ускорение 
прогрессирования заболевания. При недостаточном 
уровне физических нагрузок не будет отмечаться 
клинически значимой положительной динамики, 
в то же время избыточные нагрузки могут со-
провождаться нежелательными явлениями в виде 
усиления болей в мышцах, возникновением мио-
глобинурии и, в конечном итоге, ухудшением 
двигательных возможностей за счет избыточного 
повреждения мышечных волокон и нарастания не-
специфической воспалительной активности [8, 9]. 
Согласно рекомендациям Всемирной организа-
ции здравоохранения дети должны поддержи-
вать физическую активность умеренной или вы-
сокой интенсивности не менее 60 мин каждый 
день. По данным исследований, мальчики с МДД 
не соответствуют этим критериям, отмечается 
снижение активности по мере их взросления, что 
усугубляет течение заболевания [5]. При естествен-
ном течении заболевания пациенты с МДД через 
12 мес. демонстрируют отрицательную динамику 

в дистанции 6-минутной ходьбы, данные разнятся 
от –10,9 ± 69,2 до –25,8 ± 74,3 м [7, 11, 19]. В воз-
расте 8,8 ± 2,0 года у пациентов с МДД характер-
на отрицательная динамика в показателях тестов 
на подъем с пола, бег на дистанцию 10 м и подъем 
по лестнице от –0,07 до –0,33 с за период наблюде-
ния 12 мес. или оставались стабильными в возрасте 
5–6,9 года при нахождении на фазе «плато» [4, 6, 17]. 
Контрольная группа пациентов детского возраста 
выполняет тест бега на 10 м в среднем за 3,0 с, 
а подъем с пола и на 4 ступени за 1–2 с.

В то же время известно, что динамическая гим-
настика (изотоническая) — движение, сопровожда-
ющееся чередованием напряжения и расслабления 
мышцы — предусматривает аэробный путь энер-
гообеспечения. Это происходит за счет повышения 
активности симпатической нервной системы и вы-
раженного гомеостатического эффекта, который 
базируется на улучшении гемоциркуляции и об-
менных процессов и способствует повышению функ-
ционального состояния организма [14, 25]. Основу 
физиологических реакций в динамической гимна-
стике составляют сочетание скорости двигательных 
реакций и частоты сердечных сокращений [14]. 
Адекватная реакция на физические нагрузки со-
провождается восстановлением и улучшением 
гемодинамики и, соответственно, оптимизацией 
работы сердечно-сосудистой системы. Следстви-
ем таких тренировок является значительное уве-
личение функциональных возможностей системы 
кровообращения [18]. Одновременно происходит 
восстановление нарушенного баланса между про-
цессами возбуждения и торможения в нервной 
системе, напряжения и расслабления мышц. Как 
следствие — оптимизация функции всех органов 
и систем организма [15, 23].

Особенности динамической гимнастики в норме: 
1. Тренировка скоростной выносливости мышцы, 
которая, в первую очередь, зависит от скорости 
движений, а не от продолжительности нагруз-
ки. Скоростные тренировки в раннем возрасте 
(до 7 лет) способствуют повышению скорости 
двигательных реакций, которые носят врожденный 
характер. 2. Увеличение мышечной массы проис-
ходит за счет увеличения количества миофибрилл. 
Мышечные волокна чаще располагаются парал-
лельно оси. Происходит удлинение мышечной ча-
сти и укорочение сухожильной части мышечного 
волокна. Объем мышцы увеличивается больше, 
чем при изометрической гимнастике. 3. Повыше-
ние динамической нагрузки способствует стимуля-
ции и удлинению трубчатых костей [10, 18, 25]. 
Исходя из данных особенностей, были разработаны 
динамические упражнения с целью максимального 
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сохранения пораженных мышц и улучшения гемо-
динамики и нейрорегуляции как самих мышц, так 
и организма ребенка в целом.

Цель — оценить эффективность регулярных дина-
мических аэробных упражнений у пациентов с МДД, 
способных к самостоятельному передвижению.

МАТЕРИА ЛЫ И МЕТОДЫ
Исследование проводилось на базе Санкт-

Петербургского государственного педиатрического 
медицинского университета. Обследовано 15 паци-
ентов с генетически подтвержденной МДД в воз-
расте от 4,9 до 9,0 года (средний возраст 6,9 года). 
Из них 13 пациентов принимали глюкокортикосте-
роидную терапию ежедневно в стандартных реко-
мендуемых дозировках более 6 мес.

Критерии включения в исследование:
1) мужской пол;
2) генетически подтвержденный диагноз МДД;
3) способность к самостоятельному передвижению 

(ранняя и поздняя амбулаторная стадия);
4) последнее участие в реабилитационных про-

граммах с ЛФК более 6 мес. до включения 
в исследование;

5) возможность родителей/опекунов и пациентов 
регулярно посещать клинику с целью прохожде-
ния курсов реабилитации на протяжении всего 
исследования.
На исходном уровне и при динамическом на-

блюдении через 2 и 4 мес. оценивали: дистанцию 
6-минутного теста ходьбы, тесты на время (подъем 
с пола, бег на дистанцию 10 м, подъем и спуск 
по лестнице). Проводили оценку функционально-
го класса выполнения тестов на время по шести-
балльной шкале (табл. 1–3).

Оценку проводил врач-невролог, прошедший 
специализированную подготовку по данным те-
стам. Для всех пациентов тесты проводили в оди-
наковых комфортных условиях с учетом времени 
суток, удобной легкой одежды и обуви. При при-
знаках физического или эмоционального переутом-
ления пациента тест переносили на другой день.

Все пациенты выполняли комплекс упражнений, 
включающий:
1) динамические аэробные упражнения с акцентом 

на аксиальную мускулатуру, тазовый пояс, бедра 
и голени;

2) упражнения на велотренажере на модели с ши-
роким сидением, устойчивой спинкой и регули-
ровкой для пациентов разного возраста;

3) тренировка баланса сидя и стоя;
4) упражнения для амортизации стоп;
5) укрепление стабилизаторов туловища (попереч-

ная мышца живота, мышцы брюшного пресса, 
глубокие ротаторы позвоночного столба) и ниж-
них конечностей;

6) коррекция статического стереотипа (выработка 
навыка правильной позы сидя и стоя);

7) дыхательные упражнения с целью увеличения 
амплитуды движения в межреберных промежут-
ках, улучшение подвижности в реберно-позво-
ночных и реберно-грудинных сочленениях.
Длительность курса реабилитации составляла 

4 мес., курс был разделен на два этапа: подготови-
тельный и тренирующий. Тренировки выполнялись 
под контролем врача ЛФК. Интенсивность подби-
ралась для каждого пациента индивидуально в за-
висимости от возраста, частоты сердечных сокраще-
ний по формуле индивидуального функционального 
резерва сердца (ИФРС) = 190 – возраст в годах. 

Таблица 1 / Table 1
описание функционального класса при выполнении теста на скорость при подъеме с пола
Description of the functional class when performing a timed functional test rising from the floor

Баллы / 
Score

Функциональный класс при выполнении теста на подъем с пола / 
Functional class of motor abilities of the rise from floor test

1 Не может встать из положения лежа, даже с опорой на стул / 
Unable to stand from supine, even with use of a chair

2 Может встать с опорой на стул / 
Requires chair to stand up from supine

3 Переворачивается на живот, встает с опорой на ноги обеими руками / 
Rolls over, stands up with both hands “climbing up” the legs

4 Переворачивается на живот, встает с опорой на ногу одной рукой / 
Rolls over, stands up with 1 hand support on leg

5 Переворачивается на бок и встает с опорой на пол одной/двумя руками, не прикасаясь к ноге / 
Rolls to the side and stands up with one or both hands on the floor to start to rise but does not touch legs

6 Может встать без переворота и опоры на ноги / 
Stands up without rolling over or using hands on legs
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Средние значения и доверительный интервал 
рассчитывали при р = 0,05, определяли парный 
t-критерий Стьюдента для зависимых совокуп-
ностей.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Средние значения дистанции 6-минутной ходь-

бы на исходном уровне в группе испытуемых 
составляли 478,2 ± 10,1 м. При повторных обсле-
дованиях после проведенного курса ЛФК была 
отмечена статистически достоверная положитель-
ная динамика, средняя дистанция 489,5 ± 11,4 м 

Таблица 2 / Table 2
описание функционального класса при выполнении теста на скорость при беге на дистанцию 10 м
Description of the functional class when performing a timed functional test run 10 meters distance

Баллы / 
Score

Функциональный класс при выполнении теста на бег 10 м / 
Functional class of motor abilities of the 10 meters run test

1 Не может ходить / 
Unable to walk

2 Может ходить, но использует коленно-голеностопные ортезы или постороннюю помощь / 
Unable to walk independently but can walk with knee-ankle-foot orthosis or support from a person

3
Не может ускорить ходьбу, выраженная адаптационная походка с широко расставленными ногами 

с поясничным гиперлордозом / 
Cannot increase walking speed, highly adapted, wide-based lordotic gait

4 Может ускорить ходьбу, не может бежать, умеренная адаптационная походка / 
Can pick up speed but cannot run, moderately adapted gait

5 «Бег» без отрыва обеих стоп от пола (Duchenne jog) / 
Nearly running, but cannot achieve both feet off the ground simultaneously (Duchenne jog)

6 Нормальный бег с отрывом обеих стоп от пола / 
Runs and gets both feet off the ground

Таблица 3 / Table 3
описание функционального класса при выполнении теста на скорость при подъеме и спуске на 4 ступени
Description of the functional class when performing a 4-step climbs and descend

Баллы / 
Score

Функциональный класс при выполнении теста на подъем и спуск на 4 ступени / 
Functional class of motor abilities of climb and descend on 4 steps

1 Не может подняться/спуститься на 4 ступени / 
Unable to climb/descend 4 stairs

2

Поднимается/спускается приставными шагами, опираясь обеими руками на один или два перила или опираясь 
одной рукой на перила, а второй на ногу / 

Climbs/descend 4 standard stairs “marking time” (climbs one foot at a time, with both feet on a step before moving to 
next step), uses both arms on one or both handrails or uses 1 handrail and the other arm pushes on the leg or body

3
Поднимается/спускается приставными шагами, опираясь одной рукой на перила или ногу / 

Climbs/descend 4 standard stairs “marking time”(climbs one foot at a time, with both feet on a step before moving 
to next step), using one arm on one handrail or one hand pushing on leg or body

4
Поднимается/спускается приставными шагами без помощи перил и опоры на руки / 

Climbs/descend 4 standard stairs “marking time” (climbs one foot at a time, with both feet on a step before moving 
to next step), not needing handrail and not using hands to push on leg

5 Поднимается/спускается через ступеньку, с опорой руками на перила или ноги / 
Climbs/descend 4 standard stairs alternating feet, needs handrail/s for support or uses arms to push on the leg or body

6 Поднимается/спускается через ступеньку без перил и помощи рук / 
Climbs/descend 4 standard stairs alternating feet, not needing handrail support or using arm to push on the leg

Интенсивность подготовительного этапа: 51–60 % 
ИФРС с количеством повторений каждого упраж-
нения 6–8 раз. Интенсивность для тренирующего 
этапа: 61–70 % ИФРС с количеством повторений 
каждого упражнения 10–12 раз. Длительность тре-
нировки составляла 60 мин. Частота 3 раза в не-
делю. Подана заявка на патент *.

Статистический анализ проводили при помощи 
программного обеспечения IBM SPSS Statistics v.23.0. 
* риоритетная справка № 2021135761 от 03.12.2021. Суслов В.М., 
Либерман Л.Н., Суслова Г.А. «Способ проведения лечебной физ-
культуры пациентам с нервно-мышечными заболеваниями».
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(p < 0,05) через 2 мес. и 502,6 ± 10,7 м (p < 0,005) — 
через 4 мес. (рис. 1).

Средние значения скорости подъема с пола на ис-
ходном уровне в группе испытуемых 3,7 ± 0,2 с. 
При динамическом наблюдении была отмечена по-
ложительная динамика, среднее время 3,5 ± 0,2 с 
(p < 0,08) через 2 мес. и 3,5 ± 0,2 с (p < 0,05) — 
через 4 мес. (рис. 2).

Средние значения функционального класса 
подъема с пола на исходном уровне составляли 
4,4 ± 0,2 балла, через 2 мес. — 4,8 ± 0,1 балла 
и через 4 мес. — также 4,8 ± 0,1 балла.

Средние значения скорости бега на дистанцию 
10 м на исходном уровне в группе испытуемых 
составляли 4,3 ± 0,1 с. При динамическом на-
блюдении через 2 мес. среднее время 4,1 ± 0,2 с 
(p < 0,05) и через 4 мес. 4,1 ± 0,1 с (p < 0,005) 
(рис. 3).

Средние значения функционального класса 
подъема с пола на исходном уровне составляли 

4,4 ± 0,2 балла, через 2 мес. — 4,8 ± 0,1 балла 
и через 4 мес. — так же 4,8 ± 0,1 балла.

Средние значения скорости подъема на 4 сту-
пени на исходном уровне, через 2 и 4 мес. сос-
тавляли 2,9 ± 0,1 с (рис. 4). Средние значения 
функционального класса подъема на 4 ступе-
ни на исходном уровне 4,9 ± 0,2 балла, через 
2 мес. — 5,2 ± 0,2 балла и через 4 мес. — так же 
5,2 ± 0,2 балла.

Средние значения скорости спуска на 4 сту-
пени на исходном уровне в группе испытуемых 
составляли 3,4 ± 0,2 с. При динамическом на-
блюдении через 2 мес. среднее время 2,8 ± 0,1 с 
(p < 0,005) и через 4 мес. — 2,8 ± 0,1 с (p < 0,005) 
(рис. 5).

Средние значения функционального класса спу-
ска на 4 ступени на исходном уровне 4,1 ± 0,3 балла, 
через 2 мес. — 4,8 ± 0,3 балла и через 4 мес. — 
4,9 ± 0,1 балла.
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Рис. 1. Динамика дистанции 6-минутного теста ходьбы. 
* p < 0,05; ** p < 0,005

Fig. 1. Dynamic of the 6 minute walking test. *  p < 0.05, 
** p < 0.005

Рис. 2. Динамика изменения скорости подъема с пола. 
* p < 0,05; ** p < 0,005

Fig. 2. The dynamics of the change in the time of the rising 
from the floor. * p < 0.05, ** p < 0.005
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Fig. 3. Dynamics in the time of the running 10 meters distance. 
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ОБСУ Ж ДЕНИЕ
В нашем исследовании проводилась оценка дви-

гательных возможностей пациентов, регулярно вы-
полнявших аэробные упражнения и занимавших-
ся на велотренажере в течение 4 мес. Несмотря 
на средний возраст пациентов, согласно литера-
турным данным характеризующийся достижением 
фазы «плато» или прогрессирующей симптомати-
кой, в исследуемой группе была отмечена положи-
тельная динамика в дистанции 6-минутного теста 
ходьбы и тестах на время. Положительная дина-
мика также была отмечена другими авторами при 
выполнении аэробных упражнений с применением 
ручного и ножного велоэргометра, было выявле-
но улучшение в показателях количества оборотов 
педалей на велотренажере у 30 пациентов с МДД 
после курса аэробных тренировок в течение 24 нед. 
Авторы также продемонстрировали улучшение 
двигательных функций рук у пациентов, не спо-
собных самостоятельно ходить [13].

В ходе 4-месячного курса тренировок у па-
циентов с МДД в нашем исследовании отмечено 
статистически значимое улучшение показателей 
тестов на время (подъем с пола, бег на дистан-
цию 10 м и спуск на 4 ступени). Время подъ-
ема на 4 ступени осталось без статистически 
значимых изменений и составляло 2,9 ± 0,1 с. 
Тем не менее во всех тестах на время, включая 
подъем на 4 ступени, было отмечено небольшое 
повышение функционального класса выполнения 
задания за счет улучшения паттерна движений, 
снижения выраженности или отсутствия компен-
саторных движений при выполнении теста. Поло-
жительная динамика была характерна для функ-
ционального класса на исходном уровне 5 баллов 
для подъема с пола и бега на 10 м и 4–5 баллов для 
подъема и спуска по лестнице, в то же время начальная 
оценка менее 3–4 баллов для всех тестов на время 

характеризовалась более стойкими нарушениями 
при динамическом наблюдении, что сопряжено с бо-
лее тяжелой клинической картиной и выраженными 
морфологическими изменениями скелетных мышц.

Мышечная дистрофия Дюшенна в долгосроч-
ной перспективе характеризуется неуклонной от-
рицательной динамикой, несмотря на проводимые 
реабилитационные мероприятия [3, 11, 16], однако 
регулярное выполнение упражнений позволяет за-
медлить прогрессирование мышечной слабости, 
улучшить кардио-респираторную функцию, сни-
зить выраженность суставных контрактур, а так-
же улучшить качество жизни пациента и его се-
мьи [20].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, регулярное выполнение аэроб-

ных упражнений ЛФК без отягощения в сочета-
нии с тренировками на велотренажере позволяет 
повысить показатели выносливости и скорости 
у пациентов с МДД на амбулаторных стадиях за-
болевания.
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