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Резюме
Введение. Наследственные миопатии — это большая гетерогенная группа нервно-мышечных заболева-

ний, характеризующихся нарушениями в метаболизме и структуре мышечных волокон. В настоящее время 
имеются ограниченные данные и единичные исследования об эффективности и безопасности различных 
программ тренировок при данной группе заболеваний, что требует дополнительных исследований. 

Цель. Оценить информативность инструментальных и биохимических маркеров безопасности выполняе-
мого комплекса изотонических упражнений без отягощения при помощи биохимических и клинических 
маркёров повреждения скелетных мышц.

Материалы и методы. Всего обследован 31 пациент с генетически подтверждённой мышечной дистрофи-
ей Дюшенна, Беккера и врождённой немалиновой миопатией. Все пациенты выполняли комплекс разрабо-
танных упражнений с частотой 3 раза в неделю в течение 4 месяцев. Проводился комплекс обследований для 
оценки критериев безопасности.

Результаты. Согласно полученным результатам, во всех исследуемых группах было выявлено повышение 
активности креатинфосфокиназы и лактатдегидрогиназы после проводимых физических нагрузок (p≤0,05). 
Тем не менее, по данным магнитно-резонансной томографии мышц не было выявлено статистически досто-
верного изменения сигнала во всех исследуемых мышцах тазового пояса и бёдер до и после тренировки во 
всех группах пациентов. За время прохождения курса реабилитации в группе пациентов с мышечной дистро-
фией Дюшенна не было зарегистрировано клинически значимых нежелательных явлений, все выявленные 
явления соответствуют естественному течению заболевания.

Обсуждение. Несмотря на выявленное повышение активности ферментов в венозной крови после про-
водимых тренировок, данные магнитно-резонансной томографии скелетных мышц не продемонстрировали 
статистически достоверных изменений, что свидетельствует об отсутствии активного воспалительного про-
цесса и отрицательной динамики на момент исследования, что свидетельствует о хорошей переносимости 
выполняемых физических упражнений. 

Выводы. Таким образом, можно сделать вывод о невозможности применения креатинфосфокиназы и 
лактатдегидрогиназы в качестве изолированных маркёров отрицательной динамики при оценке влияния 
физических нагрузок на пациентов с наследственными миопатиями. Проводимый пациентам разрабо-
танный комплекс физических не приводит к клинически значимой отрицательной динамике и является  
безопасным на основании данных клинических, лабораторных и инструментальных маркеров.

Ключевые слова: реабилитация, лечебная физкультура, наследственные миопатии, врождённые миопа-
тии, мышечная дистрофия Дюшенна, маркёры безопасности.
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Abstract
Introduction. Hereditary myopathies are a large heterogeneous group of neuromuscular diseases characterized 

by disturbances in the metabolism and structure of muscle fibers. Currently, there are limited data and isolated 
studies on the effectiveness and safety of various training programs for this group of diseases. Incorrectly dosed 
physical activity can lead to damage to skeletal muscles and progression of the disease.

Aim. To evaluate the information content of instrumental and biochemical markers of the safety of a complex 
of isotonic exercises performed without weights using biochemical and clinical markers of skeletal muscle damage.

Materials and methods. A total of 31 patients with hereditary myopathies were examined, including Duchenne 
and Becker muscular dystrophy and congenital nemaline myopathy. All patients performed a set of developed 
exercises 3 times a week for 4 months. An examination was done to assess safety criteria.

Results. According to the results obtained, in all control groups an increase in the activity of creatine kinase and 
lactate dehydrogenase were detected after training (p≤0.05). But according to muscle MRI, no statistically significant 
changes before and after training in the MR signal were detected in all the studied muscles of the pelvic girdle and 
thighs in all patient groups. During the rehabilitation course, no clinically significant adverse events were recorded 
in the group of patients with Duchenne muscular dystrophy; all identified events correspond to the natural course 
of the disease.

Discussion. Despite the detected increase in enzyme activity in the venous blood after the training, MRI data 
of skeletal muscles did not demonstrate statistically significant changes, which indicates the absence of an active 
inflammatory process and negative dynamics at the time of the study, which indicates good tolerability of the 
physical exercises performed.

Summary. Thus, we can conclude that it is impossible to use creatine kinase and lactate dehydrogenase as isolated 
markers of negative dynamics when assessing the effect of physical activity on patients with hereditary myopathies. 
The developed complex of physical exercises performed on patients does not lead to clinically significant negative 
dynamics and is safe based on data from clinical, laboratory and instrumental markers.

Keywords: rehabilitation, physical therapy, hereditary myopathies, congenital myopathies, Duchenne muscular 
dystrophy, safety markers
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Введение / Introduction

Наследственные миопатии — это большая гете-
рогенная группа нервно-мышечных заболеваний, 
характеризующихся нарушениями в метаболизме 
и структуре мышечных волокон, основные симпто-
мы включают в себя мышечную слабость, атрофию, 
повышенную утомляемость и прогрессирующие 
деформации опорно-двигательного аппарата [1]. 
Наследственные мышечные дистрофии пред-
ставляют собой прогрессирующее заболевание. 
Их распространённость составляет от 19,8 до 25,1 
на 100 тыс. человек [2]. Одной из наиболее частых 
форм являются мышечная дистрофия Дюшенна 
(МДД) (1,7–4,2 на 100 тыс. новорожденных маль-

чиков) [3, 4]. К более редким формам относят 
мышечную дистрофию Беккера (МДБ) (2,4 на  
100 тыс. новорожденных мальчиков), дистрофиче-
скую миотонию (0,5–18,1 на 100 тыс. населения), 
лице-лопаточно-плечевую мышечную дистрофию 
Ландузи – Дежерина (3,2–4,6 на 100 тыс. населения) 
[5–7]. Также среди мышечных дистрофий выделя-
ют большую гетерогенную группу конечностно- 
поясных форм, наиболее часто характеризующих-
ся вовлечем проксимальных отделов плечевого 
(тип Лейдена – Мёбиуса) и тазового пояса (тип 
Эрба) [5]. Их распространённость варьирует от 4 до 
7 случаев на 100 тыс. населения. К ещё одной боль-
шой и гетерогенной группе наследственных ми-
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31 пациент с наследственными миопатиями, из 
них 16 пациентов с генетически подтверждённой 
мышечной дистрофией Дюшенна в возрасте от 4,1 
до 11,6 лет (средний возраст 7,6 лет), 8 пациентов 
с мышечной дистрофией Беккера в возрасте от 
9,9 до 15,0 лет (средний возраст 13,1 лет) и 7 па-
циентов с врождённой немалиновой миопатией  
в возрасте от 4,9 до 9,9 лет (средний возраст 7,1 лет).  
В группе детей с МДД 16 пациентов принимали 
глюкокортикостероидную терапию ежедневно  
в стандартных рекомендуемых дозировках более  
6 месяцев. Все пациенты способны к самостоя-
тельному передвижению. 

Все пациенты выполняли комплекс упражне-
ний, включающий в себя:

1. Динамические аэробные упражнения с ак-
центом на аксиальную мускулатуру, тазовый пояс, 
бёдра и голени.

2. Упражнения на велотренажере на модели  
с широким сидением, устойчивой спинкой и регу-
лировкой для пациентов разного возраста. 

3. Тренировка баланса сидя и стоя.
4. Упражнения для амортизации стоп.
5. Укрепление стабилизаторов туловища  

(поперечная мышца живота, мышцы брюшного 
пресса, глубокие ротаторы позвоночного столба)  
и нижних конечностей.

6. Коррекция статического стереотипа (выра-
ботка навыка правильной позы сидя и стоя).

7. Дыхательные упражнения с целью увеличе-
ния амплитуды движения в межреберных проме-
жутках, улучшение подвижности в реберно-позво-
ночных и реберно-грудинных сочленениях.

Длительность курса реабилитации составляла 
4 месяца, курс был разделён на 2 этапа: подгото-
вительный и тренирующий. Тренировки выпол-
нялись под контролем врача ЛФК. Интенсивность 
подбиралась для каждого пациента индивидуаль-
но в зависимости от возраста, частоты сердечных 
сокращений (ЧСС) по формуле индивидуального 
функционального резерва сердца (ИФРС) = 190 — 
возраст в годах. Интенсивность подготовительно-
го этапа: 51–60% от ИФРС с количеством повторе-
ний каждого упражнения 6–8 раз. Интенсивность 
для тренирующего этапа: 61–70% от ИФРС с ко-
личеством повторений каждого упражнения  
10–12 раз. Длительность тренировки составляла 60 
мин. Частота 3 раза в неделю. 

Всем испытуемым пациентам была выполнена 
магниторезонансная томография скелетных мышц 
тазового пояса, бёдер и голеней. Исследование 
проводилось на магниторезонансном томографе 
Philips Ingenia 1.5T с использованием наружной 
нательной катушки. С двух сторон оценивались 
мышцы тазового пояса (большая, средняя и ма-
лая ягодичные мышцы, мышца, напрягающая ши-
рокую фасцию, подвздошно-крестцовая мышца, 

опатий относят врождённые (структурные) мио-
патии. Общими признаками этой группы является 
врождённая мышечная слабость, гипотония, сни-
жение или отсутствие сухожильных рефлексов, 
задержка в психомоторном развитии, часто ха-
рактерен ранний дебют (детская и неонатальные 
формы). Их распространённость составляет около 
1 на 100 тыс. новорожденных [8, 9]. Ключевыми па-
томорфологическими изменениями при мышеч-
ных дистрофиях является изменение мышечных 
волокон разного калибра, нарушение их формы, 
утраченная поперечная исчерченность. Также ха-
рактерно увеличение количества ядер и их гипер-
плазия, возможно восковидное перерождение, 
вакуолизация и некроз, что является характерным 
признаком мышечного повреждения, ведущего  
в дальнейшем к фиброзно-жировой дегенерации 
[10, 11]. Таким образом, отличительной особенно-
стью мышечных дистрофий является повышен-
ная активность аланинаминотрансферазы (АлАТ), 
аспартатаминотрансферазы (АсАТ), креатинфос-
фокиназы (КФК и КФК-МВ) и лактатдегидрогеназы 
(ЛДГ), что свидетельствует об активном прогрес-
сирующем патологическом процессе в скелетных 
мышцах [7]. В то же время, для врождённых мио-
патий характерны нормальные показатели, либо 
же незначительное повышение активности КФК, 
ЛДГ, АлАТ и АсАТ, так как нет активного прогрес-
сирующего распада скелетных мышц [8, 9].

Согласно международным рекомендациям по 
ведению пациентов нервно-мышечными заболе-
ваниями, регулярные дозированные физические 
упражнения позволяют замедлить прогрессиро-
вание мышечной слабости и скелетные дефор-
мации при наследственных миопатиях. Однако  
в настоящее время имеются ограниченные дан-
ные и единичные исследования об эффективности 
и безопасности различных программ тренировок 
[12]. Избыточные нагрузки несут риск поврежде-
ния скелетных мышц, что проявляется усилением 
болевого синдрома, возникновением миоглобину-
рии, мышечной слабости и возможным ускорени-
ем прогрессирования заболевания [3, 13, 14]. 

Цель / Aim

Цель исследования — оценить информатив-
ность инструментальных и биохимических мар-
керов безопасности выполняемого комплек-
са изотонических упражнений без отягощения 
упражнений при помощи биохимических и клини-
ческих маркёров повреждения скелетных мышц.

Материалы и методы /  
Materials and methods

Исследование проводилось на базе Санкт-
Петербургского государственного педиатрическо-
го медицинского университета. Всего обследован 
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наружная и внутренняя запирательные мышцы, 
гребенчатая мышца) и бёдер (большая, длинная 
и короткая приводящие мышцы, четырёхглавая 
мышца бедра (прямая мышца бедра, латераль-
ная, медиальная и промежуточная широкие мыш-
цы бедра), двуглавая мышца бедра (короткая и 
длинная головки), полусухожильная и полупере-
пончатая мышцы, тонкая мышца и портняжная 
мышца). МРТ мышц выполнялось 6 раз: до и по-
сле тренировки на исходном уровне, через 2 и  
4 месяца. Применялись последовательности с при-
обретением изображений на нескольких срезах  
с разным временем эхо («multi-slice-multi-echo» 
последовательности, далее — MSME). Исследование 
проводилось со следующими параметрами:  
время эхо (ТЕ) = 10–200 мс, время повторений  
(TR) = 3500 ms, угол наклона = 90°, угол перефоку-
сировки 180°, количество срезов = 7, расстояние 
между срезами = 15 мм, толщина срезов = 10 мм.

На исходном уровне и при динамическом на-
блюдении через 2 и 4 месяца проводился забор 
венозной крови утром натощак с целью оценки 
активности КФК и ЛДГ до и после выполнения фи-
зических упражнений.

При выполнении МРТ и лабораторных анали-
зов до тренировки, все испытуемые были преду-
преждены о необходимости избегать повышенных 
физических нагрузок минимум за 3 дня до прове-
дения исследования. 

МРТ мышц после тренировки выполнялась 
через 3–3,5 часа после окончания тренировки. 
Лабораторная оценка показателей активности 
КФК и ЛДГ в крови после физических упраж-
нений проводилась на следующее утро после 
тренировки.

Статистический анализ проводился при помо-
щи программного обеспечения Microsoft Excel и 
IBM SPSS Statistics v.26.0. Проводился расчет сред-
них значений и доверительного интервала при  
α = 0,05, рассчитывался парный t-критерий 
Стьюдента и парный t-критерий Вилкоксона для 
зависимых совокупностей. Сравнительный анализ 
проводился для показателей до и после трениров-
ки на каждом из этапов исследования.

Результаты / Results
Биохимические маркёры

В группе пациентов с МДД средние значения 
КФК на исходном уровне составляли 15306,9± 
4441,9 ед/л до тренировки и 21554,5±6195,4 ед/л 
после тренировки (p≤0,01), через 2 мес. 13768,7± 
3876,4 ед/л до тренировки и 19738,4±5158,8 ед/л  
после тренировки (p≤0,01) и через 4 мес. 
13764,4±4828,4 ед/л до тренировки и 18989,9± 
6003,5 ед/л после тренировки (p≤0,01). Значения 
ЛДГ в данной группе на исходном уровне состав-
ляли 1093,9±281,6 ед/л до тренировки и 1584,3± 

380,2 ед/л после тренировки (p≤0,01), через  
2 мес. 944,6±216,9 ед/л до тренировки и 1711,8± 
509,1 ед/л после тренировки (p≤0,01) и через 4 мес. 
914,1±197,8 ед/л до тренировки и 1506,5 ±260,7 ед/л 
после тренировки (p≤0,01).

Группа пациентов с МДД в возрасте младше  
7 лет характеризовалась средними значения-
ми КФК на исходном уровне составляли 20113,5± 
9096,0 ед/л до тренировки и 26808,3±13348,6 ед/л 
после тренировки (p≤0,05), через 2 мес. 19154,0± 
5896,8 ед/л до тренировки и 27773,5±6805,6 ед/л 
после тренировки (p≤0,05) и через 4 мес. 19348,5± 
8378,6 ед/л до тренировки и 26904,9±10344,3 ед/л 
после тренировки (p≤0,05). Значения ЛДГ в данной 
возрастной группе на исходном уровне состав-
ляли 1455,8±552,6 ед/л до тренировки и 2126,5± 
750,2 ед/л после тренировки (p≤0,05), через 2 мес.  
1230,8±407,1 ед/л до тренировки и 2180,4± 
1162,7 ед/л после тренировки (p≤0,05) и через 4 
мес. 1170,7±364,0 ед/л до тренировки и 1883,7± 
258,1 ед/л после тренировки (p≤0,05). В группе па-
циентов с МДД старше 7 лет средние значения КФК 
на исходном уровне составляли 11317,2±3311,5 ед/л 
до тренировки и 16835,1±4906,2 ед/л после трени-
ровки (p≤0,01), через 2 мес. 10233,9±3332,4 ед/л до 
тренировки и 13444,7±4740,7 ед/л после трениров-
ки (p≤0,01) и через 4 мес. 9623,6±4284,8 ед/л до тре-
нировки и 12992,8±4866,7 ед/л после тренировки 
(p≤0,01). Значения ЛДГ в данной возрастной группе 
на исходном уровне составляли 826,0±173,3 ед/л до 
тренировки и 1158,8±200,0 ед/л после тренировки 
(p≤0,01), через 2 мес. 752,8±140,0 ед/л до трениров-
ки и 1325,1±285,7 ед/л после тренировки (p≤0,01) 
и через 4 мес. 730,3±140,3 ед/л до тренировки  
и 1193,5 ±300,5 ед/л после тренировки (p≤0,01).

При проведении корреляционного анализа  
в данной группе была выявлена средняя обратная 
взаимосвязь возраста пациентов с активностью 
в биохимическом анализе крови КФК (r = 0,52, 
p≤0,05) и ЛДГ (r = 0,62, p≤0,01).

Группа пациентов с МДБ характеризовалась 
средними значениями КФК на исходном уров-
не 11442,8±5924,1 ед/л до тренировки и 16136,4± 
7155,8 ед/л после, через 2 месяца 10314,0± 
4252,8 ед/л до тренировки и 15290,2± 
5316,2 ед/л после и 9577,4±3561,7 ед/л до трени-
ровки и 14329,8±6341,6 ед/л после. Значения ЛДГ 
в данной группе составляли на исходном уровне 
721,2±212,5 ед/л до тренировки и 998,0±274,1 ед/л 
после, через 2 месяца 687,2±189,9 ед/л до трени-
ровки и 968,0±256,7 ед/л после и 706,8±139,4 ед/л 
до тренировки и 1010,2±317,3 ед/л после.

В группе пациентов с врождёнными миопа-
тиями средние значения КФК на исходном уров-
не составляли 125,0±66,8 ед/л до тренировки и 
145,8±78,3 ед/л после тренировки (p≤0,05), че-
рез 2 мес. 129,2±71,0 ед/л до тренировки и 156,4± 
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78,9 ед/л после тренировки (p≤0,05) и через 4 мес. 
129,2±67,9 ед/л до тренировки и 151,0±78,6 ед/л 
после тренировки (p≤0,05). Значения ЛДГ в дан-
ной группе на исходном уровне составляли 206,8± 
58,7 ед/л до тренировки и 237,2±51,2 ед/л после 
тренировки (pp≤0,05), через 2 мес. 213,4±50,6 ед/л 
до тренировки и 216,6±66,0 ед/л после трениров-
ки и через 4 мес. 219,6±62,8 ед/л до тренировки  
и 228,2±62,0 ед/л после тренировки (p≤0,05).

При проведении корреляционного анализа  
в группе пациентов с врождёнными миопатиями 
не было выявлено значимой взаимосвязи возраста 
пациентов с активностью в биохимическом анали-
зе крови КФК (r = -0,60, p = 0,285) и ЛДГ (r = 0,30,  
p = 0,624).

Определение воспалительной активности  
в мышцах по данным МРТ

В группе пациентов с МДД средняя интенсив-
ность сигнала в скелетных мышцах тазового по-
яса составляла на исходном уровне 39,6±1,1 мс до 
тренировки и 40,0±0,9 мс после, через 2 месяца 
38,7±1,3 мс до тренировки и 38,5±1,2 мс после и 
через 4 месяца 38,7±1,1 мс до тренировки и 38,4± 
0,6 мс после (рис. 1). Средняя интенсивность сигна-
ла в мышцах бёдер в данной группе составляла на 
исходном уровне 38,9±1,5 мс до тренировки и 39,4± 

1,6 мс после, через 2 месяца 37,5±1,9 мс до трени-
ровки и 38,3±1,5 мс после, и через 4 месяца 38,4± 
1,8 мс до тренировки, 36,6±1,7 мс после (рис. 2).

Группа пациентов с МДБ при оценке скелетных 
мышц тазового пояса характеризовалась средни-
ми значениями интенсивности сигнала на исход-
ном уровне 35,4±0,4 мс до тренировки и 36,4±0,6 мс  
после, через 2 месяца 35,4±0,5 мс до тренировки 
и 35,8±0,7 мс после, и через 4 месяца 35,2±0,4 мс 
до тренировки и 36,0±0,6 мс после. Средняя ин-
тенсивность сигнала в мышцах бёдер составля-
ла 35,1±0,7 мс до тренировки и 35,4±0,9 мс после,  
через 2 месяца 35,3±0,8 мс до тренировки и 
35,5±0,9 мс после, и через 4 месяца 35,0±0,7 мс до 
тренировки и 35,3±0,9 мс после.

В группе пациентов с врождёнными миопати-
ями при оценке скелетных мышц тазового пояса 
средние значения интенсивности сигнала на ис-
ходном уровне составляли 34,2±1,9 мс до трениров-
ки и 33,9±1,4 мс после, через 2 месяца 34,5±0,8 мс  
до тренировки и 34,7±0,6 мс после, и через 4 меся-
ца 34,7±0,8 мс до тренировки и 34,6±0,7 мс после. 
Средняя интенсивность сигнала в мышцах бёдер 
составляла 34,1±0,4 мс до тренировки и 34,0±0,3 мс 
после, через 2 месяца 34,4±0,6  мс до тренировки  
и 34,3±0,3 мс после, и через 4 месяца 34,2±0,6 мс до 
тренировки и 34,0±0,4 мс после.

Рисунок 1. Интенсивность МР-сигнала от воды в мышцах тазового пояса в группе пациентов с МДД  
при динамической оценке до и после тренировки

Figure 1. Water MR-signal intensity in pelvic girdle muscles in the DMD patients group in dynamic observation before 
and after training
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Клиническая оценка нежелательных явлений

За 4 месяца курса ЛФК у 31 пациента были за-
регистрированы нежелательные явления в тече-
ние 24 часов после тренировки, из них мышеч-
ные боли лёгкой интенсивности в группе МДД 10 
(62,5%) и в группе МДБ 6 (75,0%), мышечная боль 

умеренная (4–6 баллов по ВАШ) в группе МДД 2 
(12,5%), чувство уплотнения и напряжения мышц 
нижних конечностей в группе МДД 14 (87,5%) 
и в группе МДБ 6 (75,0%). В группе МДД 1 случай 
(6,25%) чувства боли в спине лёгкой интенсивности 
(табл. 1).

Рисунок 2. Интенсивность сигнала от воды в мышцах бёдер в группе пациентов с МДД при динамической 
оценке до и после тренировки
Figure 2. Water MR-signal intensity in thighs muscles in the DMD patients group in dynamic observation before  
and after training

Таблица 1 / Table 1
 Нежелательные явления, зарегистрированные в ходе курса ЛФК в течение 24 ч.  

после проведённой тренировки у пациентов с МДД, МДБ и врождёнными миопатиями /  
Adverse events registered during a course of exercise therapy within 24 hours after training  

in patients with DMD, BMD and congenital myopathies

Нежелательные явления / Adverse events

Частота / Frequency

группа  
с МДД /

DMD group
(n = 16)

группа  
с МДБ /

BMD group
(n = 8)

группа с врождёнными 
миопатиями /

congenital myopathies 
group (n = 7)

Мышечная боль лёгкая  
(1–3 б. по визуальной аналоговой шкале (ВАШ)) /
Mild muscle pain (1–3 visual analogue scale (VAS) score)

10 (62,5%) 6 (75,0%) 0

Мышечная боль умеренная (4–6 б. по ВАШ) /
Moderate muscle pain (4–6 VAS score)

2 (12,5%) 0 0

Мышечная боль выраженная (7–10 б. по ВАШ) /
Severe muscle pain (7–10 VAS score)

0 0 0

Чувство уплотнения и напряжения мышц нижних 
конечностей / Feeling of tightness and tension  
in the muscles of the lower extremities

14 (87,5%) 6 (75,0%) 0
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Окончание таблицы 1 / End of Table 1

Нежелательные явления / Adverse events

Частота / Frequency

группа  
с МДД /

DMD group
(n = 16)

группа  
с МДБ /

BMD group
(n = 8)

группа с врождёнными 
миопатиями /

congenital myopathies 
group (n = 7)

Нарастание мышечной слабости / Increasing muscle weakness 0 0 0

Нарушение артериального давления / Blood pressure disorder 0 0 0

Аритмии / Arrhythmias 0 0 0

Миоглобинурия / Myoglobinuria 0 0 0

Травмы суставов / Joint injuries 0 0 0

Травмы мышц / Muscles injuries 0 0 0

Боль в спине / Backache 1 (6,25%) 0 0

Обсуждение / Discussion

В данном исследовании оценивалась без-
опасность разработанного комплекса физиче-
ских упражнений и его влияние на скелетные 
мышцы при миопатиях детского возраста. Как 
у здоровых людей, так и при нервно-мышечных 
заболеваниях, интенсивные упражнения при-
водят к повреждению клеточной структуры на 
уровне сарколеммы и Z-дисков, что приводит  
к увеличению общего КФК [15, 16]. При превыше-
нии порога нагрузки, которую может выдержать 
мышечная ткань, КФК проникает в интерстици-
альную жидкость, поглощается лимфатической 
системой и возвращается в кровоток. Границей 
диапазона интенсивности упражнений, которую 
может выдержать мышечная ткань, является ее 
предельная точка: когда нагрузка превышает 
определенный предел мышечной способности, 
КК просачивается в интерстициальную жидкость, 
поглощается лимфатической системой и возвра-
щается в кровоток [17]. Самая высокая активность 
сывороточных ферментов после тренировки об-
наруживается после очень длительных соревно-
вательных упражнений, таких как марафонский 
бег на сверхдлинные дистанции или соревнова-
ния по триатлону. Упражнения с отягощениями, 
которые включают эксцентрические мышечные 
сокращения, такие как бег под уклон, вызывают 
наибольшее увеличение активности сывороточ-
ных ферментов [18].

В случае с наследственными миопатиями, 
особенно при мышечных дистрофиях, порог до-
пустимой физической нагрузки является более 
низким за счёт нарушения синтеза мышечных 
белков. В нашей работе применялся специализи-
рованный разработанный комплекс физических 
упражнений, исключающий избыточный характер 
нагрузки в ходе тренировки. В соответствии с ре-

зультатами нашего исследования, активность КФК 
и ЛДГ в биохимическом анализе крови в ответ на 
заданную физическую нагрузку характеризова-
лась 1,5–2 кратным повышением, что согласует-
ся с результатами исследования, проведённого со 
взрослыми пациентами с конечностно-поясны-
ми формами мышечной дистрофии и мышечной  
дистрофии Беккера [19]. По литературным дан-
ным, 2–4 кратное повышение КФК на 1–3 сутки 
после физических упражнений описывается и  
у здоровых добровольцев после упражнений 
на велотренажере, длительность 90 минут [20].  
По литературным данным описывается высокая и 
умеренная корреляция активности КФК с возрас-
том пациентов [21], что соответствует полученным 
в нашем исследовании данным. Таким образом, 
активность КФК (снижение с возрастом) при МДД 
может служить косвенным маркёром динамики 
течения заболевания при длительном наблюдении 
[22, 23]. Отсутствие корреляции между показателя-
ми активности КФК и ЛДГ и возрастом пациентов  
с врождёнными миопатиями может объясняться 
отсутствием активного патологического процес-
са и выраженного повреждения скелетных мышц. 
Тем не менее, это требует дальнейшего изучения 
на большей выборке пациентов.

По результатам нашего исследования, интен-
сивность сигнала Т2 в скелетных мышцах ниж-
них конечностей была повышена во всех иссле-
дуемых группах у пациентов с МДД и МДБ, что 
соответствует течению заболевания и согласуется  
с результатами ранее проведённых исследований 
[24]. В группе пациентов с врождёнными не про-
грессирующими миопатиями интенсивность сиг-
нала оставалась в пределах референтных значе-
ний, составляющих 33–35 мс для мышц тазового 
пояса, бёдер и голеней по данным нашего преды-
дущего исследования [25, 26], что свидетельствует 
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об отсутствии активного воспалительного процес-
са на момент исследования.

Ни в одной исследуемой группе не было выяв-
лено статистически достоверных динамических 
изменений по данным МРТ до- и после нагрузки, 
что свидетельствует об отсутствии нарастания от-
ёка и воспаления в скелетных мышцах, обуслов-
ленных избыточным характером нагрузки, что 
является одним из инструментальных маркёров 
безопасности выполняемых упражнений.

В ходе курса тренировок все пациенты на-
блюдались врачом-неврологом с целью выявле-
ния нежелательных явлений, взаимосвязанных  
с проводимыми упражнениями. Все зарегистри-
рованные нежелательные явления (мышечная 
боль и чувство напряжения в мышцах ног) в груп-
пе пациентов с МДД и МДБ являются естествен-
ным течением заболевания и носили лёгкий и 
непродолжительный характер. Во всех группах 
пациентов не было зарегистрировано нежела-
тельных явлений, повлекших к отказу родителей 
и пациента или невозможности прохождения 
дальнейшего курса тренировок.

Выводы / Summary

Таким образом, на основании полученного 
комплекса клинических, лабораторных и нейро-
визуализационных данных, можно сделать вывод 
о невозможности применения КФК и ЛДГ в каче-
стве изолированных маркёров отрицательной ди-
намики при оценке влияния физических нагрузок 
на пациентов с наследственными миопатиями. 
Необходимо проведение дополнительного кли-
нического и инструментального обследования —  
качественной или количественной МРТ скелетных 
мышц с целью определения выраженности отёка и 
воспалительной активности. 

Проводимый разработанный комплекс физи-
ческих упражнений не приводит к клинически 
значимой отрицательной динамике и является 
безопасным на основании данных клинических, 
лабораторных и инструментальных маркеров.
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