
107

Мышечная слабость и утрата 

двигательных навыков у пациентов 

с детским церебральным параличом

Обзор литературы

О.А. Клочкова, А.Л. Куренков

DOI: https://doi.org/10.15690/vsp.v19i2.2103

Национальный медицинский исследовательский центр здоровья детей, Москва, Российская Федерация

В обзоре рассматриваются различные аспекты снижения мышечной силы и утраты двигательных навыков у пациентов 
с детским церебральным параличом (ДЦП). Описаны патофизиологические механизмы, обусловленные первичным 
повреждением и реорганизацией центральной нервной системы (ЦНС), структурно-функциональными изменениями 
мышечной ткани, биомеханическим дисбалансом. Проведены параллели между изменениями, наблюдаемыми у паци-
ентов с ДЦП и саркопенией — физиологическим процессом утраты мышечной силы и функции у пациентов пожилого 
возраста. Показано, что для пациентов с церебральным параличом характерен феномен «раннего старения» опорно-
двигательного аппарата. Обсуждаются потенциальные направления профилактики саркопении у детей и взрослых 
с ДЦП. Понимание описанных механизмов первичных и возрастных изменений мышечной ткани при ранних поврежде-
ниях ЦНС необходимо для планирования повседневной активности пациентов, выбора правильной тактики реабили-
тации, минимизации неблагоприятных лечебных воздействий и обоснованной коррекции сопутствующих нарушений.
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Various aspects of muscle strength decrease and loss of motor skills in patients with cerebral palsy (CP) are considered in this review. 
Pathophysiological mechanisms caused by primary damage and reorganization of central nervous system (CNS), structural-functional 
changes of muscle tissue, biomechanical disbalance are described. Changes at patients with CP equate with sarcopenia (physiological 
process of muscle strength and function loss in elderly patients). It has been shown that patients with cerebral palsy have such 
phenomenon as «early aging» of musculo-skeletal system. Potential approaches for prevention of sarcopenia in children and adults 
with cerebral palsy are discussed. Understanding of the described mechanisms of primary and age-related changes in muscle tissue in 
early CNS injuries is necessary to plan the activities of daily living for patients, choose the correct rehabilitation tactics, minimize adverse 
therapeutic effects, and reasonable management of comorbid conditions.
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ВВЕДЕНИЕ 
Термином «детский церебральный паралич» (ДЦП) 

обозначают стойкие нарушения развития моторики 
и поддержания позы, возникшие в результате пери-
натального повреждения или аномалии развивающе-
гося головного мозга [1]. Повреждения центральной 
нервной системы (ЦНС) при ДЦП возникают на самом 
раннем этапе развития ребенка и влияют на двигатель-
ные возможности, координацию, постуральный кон-
троль, а также на другие — немоторные — сферы его 
жизни [2]. Несмотря на непрогрессирующий характер 

неврологического дефицита, пациенты с ДЦП демон-
стрируют ухудшение двигательных функций. В детском 
и юношеском возрасте (до 21 года) утрата ранее осво-
енных двигательных навыков характерна, в первую 
очередь, для детей с III–V уровнями по Системе клас-
сификации больших моторных функций (Gross Motor 
Function Classification System, GMFCS) [3, 4], тогда как 
во взрослом возрасте постепенное снижение двига-
тельных возможностей происходит независимо от уров-
ня GMFCS [5]. По данным систематического обзора [6], 
примерно у 25% пациентов с церебральным параличом 
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с возрастом наблюдается ухудшение или утрата ходьбы. 
В зоне наибольшего риска находятся пациенты с исходно 
худшими двигательными способностями, двусторонни-
ми формами ДЦП и наличием боли или значительной 
мышечной слабости [6]. Однако, даже дети с церебраль-
ным параличом с исходно высоким уровнем и качеством 
двигательной активности имеют повышенный риск утра-
ты способности самостоятельного перемещения и появ-
ления потребности во вспомогательных средствах для 
передвижения во взрослом возрасте [7–9]. Традиционно 
такие изменения объясняют накоплением вторичных 
ортопедических деформаций [10]. Однако, на сегодняш-
ний день проблема представляется комплексной. Все 
больше внимание исследователей привлекает вопрос 
структурной патологии мышц при ДЦП и феномена «ран-
него старения» опорно-двигательного аппарата на фоне 
исходного повреждения ЦНС [11, 12].

В структуре современной реабилитации детей с ДЦП 
отмечается явное превалирование тонусснижающих 
методов [13]. Однако, спастичность регистрируется лишь 
в 75–80% случаев, тогда как мышечная слабость (парез) 
в той или иной степени присутствует у всех пациентов 
с ДЦП [11, 14]. Звучит все больше аргументов в пользу 
того, что именно степень мышечной слабости, а не спастич-
ности, определяет двигательный дефицит и инвалидизацию 
у пациентов с ДЦП в долгосрочной перспективе [15, 16].

При оказании медицинской помощи в должном объ-
еме продолжительность жизни большинства пациентов 
с ДЦП с легкими и умеренными двигательными наруше-
ниями (GMFCS I–III) на сегодняшний день приближает-
ся к общепопуляционной [17]. Способность к самостоя-
тельному передвижению и самообслуживанию является 
одним из ключевых факторов, определяющих качество 
жизни и социальной адаптации у взрослых людей с цере-
бральным параличом [18]. Понимание патогенеза 
мышечной слабости и прогрессирующего ухудшения дви-
гательной функции при ДЦП необходимы для коррекции 
существующих подходов в реабилитации пациентов дет-
ского возраста и максимального сохранения их активно-
сти и самообслуживания во взрослой жизни.

Цель данного обзора — рассмотреть различные 
аспекты патогенеза мышечной слабости и утраты двига-
тельных функций при ДЦП, а также потенциально эффек-
тивных подходов к профилактике данного явления.

НЕЙРОГЕННЫЕ ОСНОВЫ МЫШЕЧНОЙ СЛАБОСТИ 
ДЦП — клиническое следствие повреждения или 

аномалий ЦНС, затрагивающих, в первую очередь, верх-
ний мотонейрон [1, 2]. К проявлениям синдрома верх-
него мотонейрона относят симптомы как со знаком «-» 
(мышечная слабость, нарушение селективного мотор-
ного контроля и поддержания позы, дефицит и искаже-
ние афферентной сенсорной информации), так и со зна-
ком «+» (повышение мышечного тонуса — спастичность, 
повышение сухожильных рефлексов, клонусы) [19]. 
«Негативные» симптомы синдрома верхнего мотоней-
рона рассматриваются как более значимые предикто-
ры двигательного потенциала ребенка по сравнению 
с симп томами «+» [16].

Степень спастичности и выраженность мышечной сла-
бости как в отдельных мышцах, так и в функциональных 
сегментах конечностей напрямую не коррелируют друг 
с другом [13]. Спастичность и высокие рефлексы обу-
словлены вторичной реорганизацией нейромышечного 
взаимодействия в условиях снижения нисходящего тор-
мозного влияния головного мозга на �-нейроны спинного 
мозга, контролирующие мышечные веретена [20], тогда 

как мышечная слабость и гипотония — первичное про-
явление поражения ЦНС при ДЦП, особенно заметное 
в острый период повреждения корково-спинномозгового 
пути и нередко встречающееся у новорожденных, которые 
впоследствии разовьют клиническую картину ДЦП [21].

Появление и сохранение мышечной слабости у паци-
ентов с ДЦП на протяжении всей жизни можно объяснить 
несколькими нейрогенными факторами. Повреждение 
структур пирамидного тракта при ДЦП приводит к сниже-
нию эфферентной импульсации к нижнему мотонейрону 
и уменьшению его способности активировать мышцы-
агонисты [22, 23]. Нарушение процесса мышечной акти-
вации при ДЦП приводит к ограничению возможности 
точного моторного контроля и произвольной регуляции 
мышечного усилия [24]. Cелективный мышечный кон-
троль страдает и в результате нарушения центральной 
регуляции процессов реципрокного торможения, пре-
имущественно при попытке совершения быстрых или 
реципрокных движений (например, ходьбы) [22, 23]. 
В исследовании J. Engsberg и соавт. при произвольном 
сгибании и разгибании колена у 70% пациентов с ДЦП 
наблюдалась ко-контракция мышц-антагонистов даже 
при медленном выполнении задания [25].

Физиологическое увеличение силы мышечного сокра-
щения обусловлено либо наращиванием числа активиро-
ванных (рекрутированных) двигательных единиц — сово-
купности мотонейрона и иннервируемых им мышечных 
волокон, либо повышением частоты импульсации уже 
работающих двигательных единиц. Количество мышеч-
ных волокон в составе двигательных единиц неодина-
ково и зависит от точности совершаемых движений: 
от нескольких десятков волокон в мышцах пальцев, гла-
за до сотен и тысяч в крупных мышцах конечностей 
и туловища [22]. Паттерн рекрутирования двигательных 
единиц также специфичен для каждой мышцы. В норме 
активация начинается с небольших двигательных единиц 
и модулируется в зависимости от моторной задачи [26]. 
При повреждении верхнего мотонейрона рекрутирование 
двигательных единиц замедлено, недостаточно и проис-
ходит в нарушенном порядке [27, 28]. В результате мышца 
включается в движение медленно и не полностью. Низкая 
скорость прироста мышечного усилия при ДЦП, по срав-
нению со здоровыми сверстниками, может быть обуслов-
лена ограниченным рекрутированием высокопороговых 
двигательных единиц и нарушением процесса повышения 
частоты импульсации по низкопороговым двигательным 
единицам [29]. Прирост мышечного усилия, в норме обес-
печиваемый балансом между процессами рекрутирова-
ния новых двигательных единиц и повышением частоты 
их импульсации, при повреждении верхнего мотонейрона 
может сдвигаться в сторону рекрутирования [26]. При 
попытке нарастить мышечное усилие происходит пре-
ждевременная активация крупных и быстро утомляемых 
двигательных единиц, что приводит к раннему истощению 
и снижению мышечного усилия [30].

И, наконец, нейрогенный компонент мышечной сла-
бости при ДЦП можно рассматривать с позиции глобаль-
ного нарушения созревания нервной системы новорож-
денного в условиях повреждения ЦНС. После рождения 
процессы миелинизации и синаптогенеза в централь-
ной и периферической нервной системе не завершены 
и активируются под действием функциональной нагруз-
ки [31]. Физиологичное развитие ребенка сопровожда-
ется многократным повторением нормальных движе-
ний и закреплением двигательного паттерна за счет 
образования стойких синаптических связей и постепен-
ной утратой «резервных» путей [32]. В условиях раннего 
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повреждения ЦНС нейропластичность позволяет сохра-
нить движения за счет формирования новых синаптиче-
ских связей и сохранения дополнительных путей [33, 34]. 
Вместе с тем данная реорганизация не восполняет функ-
цию в полной мере, а ограничение двигательной актив-
ности в раннем возрасте в сочетании с вынужденным 
повторением патологических движений ведет к закреп-
лению соответствующих нервных связей и патологиче-
ского стереотипа [15].

ИЗМЕНЕНИЯ СТРУКТУРЫ И ФУНКЦИИ МЫШЦ 
ПРИ ДЕТСКОМ ЦЕРЕБРАЛЬНОМ ПАРАЛИЧЕ 
Современное представление о патогенезе ДЦП рас-

сматривает мышцы как основной «орган-мишень», изме-
няющий свои структурные и функциональные характери-
стики вследствие первичного повреждения ЦНС [11, 12]. 
Срок повреждения ЦНС, степень двигательных наруше-
ний, возраст ребенка с ДЦП и другие факторы определя-
ют широкий диапазон вариантов изменений в скелетных 
мышцах, приводящих к клинически значимому снижению 
мышечной силы.

Нарушения процессов развития 

и дифференцировки мышечной ткани 

Наравне со структурами нервной системы мышечная 
ткань проходит определенные этапы «созревания» в пре- 
и постнатальном периодах. Перестройка мышечной ткани 
продолжается на протяжении всего детства и ранней 
юности [35]. Эмбриональные и неонатальные формы 
миозина заменяются взрослыми формами под влиянием 
гормональной регуляции, мышечной активности и пас-
сивного механического растяжения [36, 37]. Выраженное 
изменение двигательной активности, отсроченная или 
отсутствующая вертикализация с уменьшением нагруз-
ки на мышцы при ДЦП могут приводить к задержке 
и нарушению созревания взрослых форм миозина и их 
функциональному несоответствию типичным возрастным 
нагрузкам [38]. Остается открытым вопрос, что является 
первичным при ДЦП — объем двигательной нагрузки, 
вызывающий перестройку мышц, или исходное преобла-
дание определенного типа волокон и их влияние на дви-
гательные возможности пациента.

Содержание волокон 1-го (медленного) и 2-го (быстро-
го) типов в каждой мышце зависит от ее основной 
функции. Мышцы, испытывающие длительные статиче-
ские нагрузки по удержанию позы и равновесия, состо-
ят преимущественно из волокон 1-го типа (например, 
камбаловидная мышца). В мышцах, обеспечивающих 
быстрое развитие максимального напряжения, в норме 
преобладают волокна 2-го типа (например, икронож-
ная мышца) [22, 39]. Отсутствие физической нагрузки 
при иммобилизации, тенотомии или искусственной неве-
сомости приводит к перестройке мышечной структуры 
и преобладанию волокон 2-го типа [40, 41]. Хроническая 
электростимуляция, напротив, вызывает постепенную 
трансформацию мышцы с увеличением в ней доли воло-
кон 1-го (медленного типа) [42, 43]. Логично предпо-
ложить, что раннее нарушение нейрональной регуляции 
процессов роста и созревания мышц при повреждениях 
центрального мотонейрона может приводить к измене-
нию дифференцировки и соотношения типов мышечных 
волокон. Однако исследования биоптатов мышц пациен-
тов с ДЦП показали противоречивые результаты. Было 
выявлено как увеличение доли волокон 1-го медленного 
типа [44, 45], так и доли волокон 2-го типа [46], равно как 
и отсутствие значимых изменений в соотношении типов 
волокон на фоне спастичности [47, 48]. Данный аспект 

еще требует изучения с учетом особенностей выбора 
мышц для биопсии и отбора пациентов (сроки поврежде-
ния ЦНС, объем и характер нагрузки на мышцы).

Нарушение развития мышечной ткани при ДЦП может 
затрагивать не только процессы дифференцировки воло-
кон, но и формирование структур, отвечающих за нейро-
мышечную передачу и рефлекторную регуляцию мышеч-
ного сокращения. Нарушение активности центрального 
мотонейрона на пренатальном этапе может приводить 
к врожденным аномалиям закладки мышечных веретен 
и ацетилхолиновых рецепторов [49, 50].

Структурные изменения мышц при ДЦП 

Скелетные мышцы образованы сократимыми и несо-
кратимыми тканями. Сократимая часть мышцы обес-
печивает развитие мышечного усилия и состоит из 
повторяющихся участков — саркомеров, образующих 
миофибриллы, которые, в свою очередь, входят в состав 
мышечных волокон, объединенных в пучки. Несо-
кратимая часть мышцы представлена соединительной 
и жировой тканью [22, 51].

При ДЦП изменения в мышцах фиксируют как 
на макро, так и на микроуровне. Используя магнитно-
резонансную томографию, J. Noble с соавт. [52] сравнили 
содержание внутри- и межмышечного жира в нижних 
конечностях у 10 пациентов в возрасте 22,5 лет с дву-
сторонним ДЦП (GMFCS I–III) и здоровых сверст ников. 
У пациентов с ДЦП содержание жира было статистически 
значимо выше во всех мышцах, различалось по уров-
ням GMFCS и преобладало у пациентов с GMFCS III. 
Количество межмышечного жира также было выше при 
ДЦП по сравнению с группой контроля. Соотношение 
объемов подкожной жировой клетчатки и мышечной 
ткани не различалось [52]. У детей с ДЦП, тетрапарезом 
в возрасте от 5 до 14 лет (12 человек) также было пока-
зано снижение объема мышечной ткани бедра на 51% 
и повышение объема внутримышечного жира в 2,3 раза 
по сравнению с контрольной группой [53]. Для выявления 
изменений параметров эхо-интенсивности у пациентов 
с ДЦП может быть использовано и более доступное 
для повседневной практики ультразвуковое исследова-
ние мышц. Сопоставление результатов обследования 
26 детей с ДЦП и 10 здоровых добровольцев показало, 
что для церебрального паралича было характерно умень-
шение объема паретичной нижней конечности, увели-
чение интенсивности эхо-сигнала от мышечной ткани 
и его бо �льшая неоднородность, свидетельствующие 
о повышенном содержании несократимой ткани [54]. 
Увеличение жировой инфильтрации и содержания соеди-
нительной ткани в мышцах при ДЦП ведет к уменьшению 
их сократительной способности и силы развиваемого 
усилия [12].

Изменение структуры скелетных мышц с увеличением 
содержания несократимых тканей сопровождается изме-
нениями структуры мышечных волокон. Так, по данным 
микроскопических исследований биоптатов мышечных 
волокон больных ДЦП, выявлены высокая вариабель-
ность размеров мышечных волокон, а также наличие 
большого числа «круглых» и «надкушенных» волокон, 
в отличие от многоугольных волокон одинакового раз-
мера у здоровых добровольцев [48, 55]. Выраженность 
данных изменений коррелирует с тяжестью двигательных 
нарушений и возрастом пациентов [44, 56].

Развитие максимального мышечного усилия зависит 
от числа саркомеров в мышце и их длины, отражаю-
щей степень перекрытия филаментов актина и миози-
на [22, 35]. Рост мышечных волокон происходит путем 
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добавления новых саркомеров под действием рас-
тяжения, нагрузки или роста прилежащей кости [57]. 
Ограничение двигательной активности и спастичность 
при повреждениях ЦНС могут нарушать процессы мышеч-
ного роста и приводить к увеличению не количества, 
а длины саркомеров. На примере мышцы локтевого 
сгибателя кисти у подростков и молодых взрослых с ДЦП 
было выявлено увеличение длины саркомеров, сопрово-
ждаемое снижением силы мышцы до 40% от нормы [58]. 
Удлинение саркомеров приводит к уменьшению площади 
перекрытия актиновых и миозиновых филаментов и, как 
следствие, снижению силы мышечного сокращения [22].

Одной из возможных причин удлинения саркомера 
может быть изменение свойств белков, отвечающих 
за поддержание его длины и сопротивляемости рас-
тяжению. Гигантский белок титин — структурная основа 
саркомера — продемонстрировал способность менять 
свои изоформы и механические свойства в сердечной 
мышце под действием хронической ишемии [59, 60]. 
Аналогичные процессы могут происходить и в скелетной 
мышце на фоне нарушенной иннервации и спастичности. 
Так, в работах R. Lieber и J. Friden было показано умень-
шение растяжимости отдельного мышечного волокна 
спастичной мышцы [61, 62]. Повышенное сопротивление 
растяжению не было связано с изменением электро-
миографических характеристик волокна [63] и, по всей 
вероятности, обусловлено перестройкой структур, отве-
чающих за поддержание длины саркомера.

Несмотря на снижение растяжимости отдельного 
мышечного волокна, пучок спастичных мышечных воло-
кон обладает большей растяжимостью, чем пучки воло-
кон здоровой мышцы [61, 62]. В здоровой мышце пучок 
волокон обладает значительно большей устойчивостью 
к растяжению, чем отдельное мышечное волокно, за счет 
свойств внеклеточного матрикса, содержащего в своем 
составе коллагены различных типов, а также протеогли-
каны и гликопротеины. При ДЦП мышцы содержат боль-
шее количество внеклеточного матрикса, но его качество 
и сопротивление растяжению значительно уступает здо-
ровым мышцам [61].

Таким образом, структурные изменения в мышцах 
при ДЦП отражаются не только на их сократительной 
способности, но и на пассивных механических свойствах 
отдельных мышечных волокон и их пучков. Изменения 
упруго-эластических характеристик мышцы влияет как 
на сопротивление, которое необходимо преодолеть мыш-
це для начала сокращения, так и на то, с какой силой 
мышца будет сопротивляться растяжению при сокра-
щении антагонистов [15]. Итогом подобных изменений 
становится снижение силы мышечного сокращения 
и изменение энергозатрат на инициацию движения. 
Отсроченным следствием нарушения структуры и эла-
стичности мышечной ткани становится формирование 
контрактур, встречающееся у пациентов с ДЦП со всеми 
уровнями двигательного развития по GMFCS [64].

Биомеханические аспекты мышечной слабости 

У пациентов с ДЦП отмечается снижение объема 
и длины паретичных мышц, а также площади поперечного 
сечения мышечного брюшка и угла перистости мыш-
цы — параметров, определяющих силу и скорость раз-
вития мышечного усилия [45, 65]. При гемипарезе мыш-
цы на стороне повреждения меньше, чем на здоровой 
конечности, но и те и другие отличаются по длине и объ-
ему от мышц у здоровых сверстников [55]. Снижение объ-
ема икроножных мышц при ДЦП может быть выявлено 
уже в возрасте 15 мес [66], к дошкольному возрасту 

доходить до 22%, а к взрослому — до 45% в сравнении 
со здоровыми сверстниками [66]. Нарастание мышечно-
го дефицита с возрастом отмечается во всех основных 
мышечных группах конечностей с преобладанием в дис-
тальных сегментах [67].

Изменение длины мышц при ДЦП включает два пато-
логических аспекта:
1) укорочение мышечного брюшка (на 10% для медиаль-

ной головки икроножной мышцы по данным ультра-
звукового исследования 16 подростков со спастиче-
ским гемипарезом [68]);

2) удлинение сухожилия [15].
Оптимальное развитие мышечного усилия возмож-

но при определенной исходной длине мышцы [22, 30]. 
Укороченное мышечное брюшко содержит меньшее чис-
ло саркомеров, что приводит к снижению максимально 
развиваемого мышечного усилия. В то же время за счет 
перерастяжения сухожильной части могут наблюдаться 
увеличение общей длины мышечно-сухожильного ком-
плекса и его неоптимальная предстартовая длина [30]. 
Длительное вынужденное положение конечности вслед-
ствие укорочения спастичных мышц при ДЦП приводит 
к перерастяжению мышц-антагонистов и их биомехани-
ческой несостоятельности [15], что может усугубляться 
развитием фиксированных суставных контрактур [64].

Таким образом, к основным биомеханическим аспек-
там снижения мышечной силы при ДЦП можно отне-
сти раннее и прогрессирующее уменьшение мышечного 
объема (как в паретичных, так и клинически интактных 
конечностях), и нарушение биомеханического баланса 
вследствие изменения длин мышечной и сухожильной 
частей в мышцах-агонистах и антагонистах.

САРКОПЕНИЯ ПРИ ДЕТСКОМ ЦЕРЕБРАЛЬНОМ 
ПАРАЛИЧЕ 
Вышеперечисленные структурные и функциональные 

изменения при ДЦП можно рассматривать как первичные 
причины мышечной слабости. Однако, наряду с исходны-
ми повреждениями нейромоторного аппарата для дан-
ных пациентов характерны снижение мышечной силы 
и утрата двигательных навыков с возрастом. Данное 
явление не объясняется в полной мере формированием 
контрактур или иных ортопедических осложнений и может 
быть лучше обосновано с позиции физиологического 
процесса — саркопении — изменения качества мышеч-
ной ткани, снижения ее белковой массы, а также утраты 
мышечной силы с возрастом [69], протекающей, однако, 
с иной скоростью, чем в норме. До 20 лет мышечная мас-
са здорового человека растет за счет увеличения разме-
ров мышечных волокон. Примерно после 25 лет начина-
ются постепенная утрата двигательных единиц и атрофия 
входящих в них мышечных волокон [70]. Наиболее актив-
но и заметно этот процесс протекает после 60 лет, снижая 
повседневные функциональные возможности пожилых 
людей [71, 72]. В течение длительного времени роль 
состояния скелетной мускулатуры в сохранении здоровья 
и качества жизни оставалась недооцененной. Однако, 
исследования последних лет заставили признать сар-
копению одним из ведущих факторов риска повышения 
заболеваемости и травматизма, частоты госпитализаций 
и потребности в уходе, а также ухудшения качества жизни 
и смертности у лиц старше 65 лет [73].

К основным аспектам саркопении пожилых лиц отно-
сят анаболическую резистентность, изменения каче-
ственных характеристик и состава мышечной ткани 
и нутритивный дефицит [12]. Эти же патогенетические 
факторы едва ли не в большей степени присутствуют 
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у пациентов с повреждениями ЦНС, причем в случае 
с ДЦП — с самого раннего возраста.

Анаболическая резистентность 

Поддержание постоянной мышечной массы у здоро-
вых молодых лиц осуществляется за счет баланса между 
уровнем синтеза (анаболизма) белков мышечной ткани 
и их распада (катаболизма). С возрастом происходит 
ослабление реакции организма на факторы, в норме сти-
мулирующие синтез белка в мышцах (потребление ами-
нокислот с пищей и физическую активность), развивается 
анаболическая резистентность [74, 75]. Формированию 
анаболической резистентности у пожилых лиц способ-
ствуют такие факторы, как снижение двигательной 
активности, хроническое воспаление и оксидативный 
стресс [76, 77]. Итогом является отрицательный белко-
вый баланс и постепенное снижение массы скелетных 
мышц. В свою очередь, сокращение мышечной массы 
ведет к снижению объемов депонирования и метаболиз-
ма глюкозы, что способствует формированию инсулино-
резистентности и снижению общего уровня энергетиче-
ского обмена в организме [78, 79].

Формирование анаболической резистентности при 
ДЦП в настоящее время мало изучено [12]. Вместе с тем 
для пациентов с данным заболеванием характерны как 
ограничение физической активности в связи с первич-
ным неврологическим дефицитом, так и частые эпизоды 
длительной иммобилизации — этапное и послеопера-
ционное гипсование, способствующее преобладанию 
катаболических процессов и мышечной атрофии. Тяжесть 
двигательных нарушений коррелирует со степенью сни-
жения двигательной активности и формированием вто-
ричных ортопедических деформаций, которые, в свою 
очередь, еще больше ограничивают передвижение [77].

Оксидативный стресс и хроническое воспаление 
при ДЦП могут быть обусловлены дефицитом отдель-
ных нутриентов и витаминов, факторами окружающей 
среды (пассивным курением, длительным пребыванием 
в закрытых помещениях), сопутствующими хронически-
ми заболеваниями и их терапией (эпилепсией, частыми 
респираторными инфекциями и т. д.) [80].

Изменение качественных характеристик 

и состава мышечной ткани 

Наряду со снижением числа и размеров мышеч-
ных волокон с возрастом (до 50% с 20 до 90 лет) [81] 
для саркопении пожилых людей характерно изменение 
качественного состава мышечной ткани. Зафиксировано 
уменьшение числа мышечных волокон 2-го (быстрого) 
типа, а также возрастзависимое повышение жировой 
инфильтрации мышц [82, 83]. Постепенная утрата мото-
нейронов с возрастом также приводит к денервацион-
но-реиннервационным перестройкам в мышцах, умень-
шению их силы и снижению качества произвольного 
контроля за сокращениями [84]. Дополнительным факто-
ром патогенеза возрастной саркопении считают разви-
тие дисфункции митохондрий, обусловленную уменьше-
нием образования аденозинтрифосфата и нарушением 
экспрессии генов, кодирующих синтез митохондриальных 
белков [85, 86]. Более поздние исследования показали, 
что митохондриальная дисфункция, инсулинорезистент-
ность и снижение физической выносливости могут быть 
в большей степени связаны с уменьшением двигатель-
ной активности и жировой инфильтрацией мышц, чем 
с одним лишь старением [87].

С этой точки зрения, аналогичные изменения в мыш-
цах у пациентов с ДЦП (иные пропорции мышечных 

волокон и жировая инфильтрация мышц, реорганизация 
двигательных единиц и т. д.) могут рассматриваться и как 
последствия первичного поражения ЦНС, и как результат 
преждевременной саркопении на фоне предрасполагаю-
щих факторов, в первую очередь, малоподвижности.

Нутритивный дефицит 

Одним из факторов, предрасполагающих к саркопе-
нии, считается несоответствие количественного и каче-
ственного состава макро- и микронутриентов в пище 
пожилых лиц их физиологическим потребностям [12]. 
Помимо неадекватного поступления питательных ве -
ществ и витаминов с пищей в развитие саркопении вно-
сят вклад формирующиеся с возрастом мальдигестия 
и мальабсорбция [88]. Влияние на мышечный метабо-
лизм и саркопению наиболее изучено для таких пищевых 
компонентов, как белки, длинноцепочечные полинена-
сыщенные жирные кислоты, кальций, фосфор, магний, 
витамины D и группы B [89–91]. При равной энергети-
ческой ценности рациона пожилые люди с саркопенией 
в среднем потребляют меньше белка на единицу массы 
тела, витаминов D, B6, B9, B12, E, магния, фосфора и селе-
на по сравнению с контрольной группой без саркопении 
[92, 93]. Адекватный прием белка особенно значим с точ-
ки зрения профилактики анаболической резистентности. 
Было показано, что суточное потребление белка снижа-
ется с возрастом [94]. Кроме того, пищевые привычки, 
связанные с наибольшим приемом белка в обеденное 
и вечернее время и наименьшим — утром, могут пре-
пятствовать оптимальному синтезу белков в мышечной 
ткани в течение дня, тем самым внося вклад в форми-
рование анаболической резистентности [95]. Сравнение 
рационов пожилых людей, живущих самостоятельно, 
показало, что наиболее слабыми физически были те, кто 
меньше всего белка потреблял на завтрак [96].

Часть патологических факторов, связанных с пита-
нием и саркопенией у пожилых, могут быть прослеже-
ны и у пациентов с ДЦП. В различных исследованиях 
неоднократно обсуждались характерные для ДЦП нару-
шения питания — дефицит веса, нарушение роста, белко-
во-энергетическая и микронутриентная недостаточность, 
остеопения и ожирение [97, 98]. Усугубление нутритив-
ных проблем и дефицит белкового компонента в составе 
тела, как правило, коррелирует со степенью двигатель-
ного дефицита [99, 100]. Уменьшение мышечной массы 
у детей с церебральным параличом может быть обуслов-
лено низким поступлением белков с пищей, а также их 
недостаточным усвоением. Среди основных причин как 
медицинские аспекты (нарушения глотания, снижение 
аппетита, гастроэзофагеальная рефлюксная болезнь, 
мальабсорбция и запоры), так и социальные факторы 
(нарушения режима питания, физические и ментальные 
ограничения, встречающиеся у ряда взрослых пациен-
тов с ДЦП, которые могут затруднить самостоятельную 
регулярную покупку продуктов и приготовление сложных 
и полноценных блюд, финансовые трудности в обеспече-
нии разнообразного рациона) [97, 101].

Вместе с тем, значимая часть детей с ДЦП, несмотря 
на проблемы с глотанием и пищеварением, получает 
количество белка, сопоставимое со здоровыми свер-
стниками, демонстрируя, тем не менее, признаки белко-
во-энергетической недостаточности [102, 103]. Остается 
открытым вопрос, сопоставимы ли потребности в белке 
у здоровых детей и детей с ДЦП. Многие пациенты с ДЦП 
проходят регулярную двигательную реабилитацию, в том 
числе с интенсивным растяжением и микротравматиза-
цией мышечных волокон, что подразумевает постоян-
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ное замещение и восстановление поврежденной ткани, 
а значит, и повышенные потребности в поступлении бел-
ка с пищей [103, 104].

Другой значимый фактор снижения мышечной силы 
при ДЦП — дефицит витамина D, участвующего не только 
в костном метаболизме, но и в синтезе ряда протеинов, 
работе мембранных кальциевых каналов, а также повы-
шении чувствительности мышечной ткани к анаболиче-
ским стимулам [105, 106]. Дефицит витамина D отмечен 
у пациентов всех уровней по GMFCS, но более выражен 
у детей с GMFCS IV–V [104]. Это обусловлено как огра-
ничением пребывания на открытом воздухе, так и более 
выраженными сопутствующими проблемами, в том числе 
эпилепсией. Прием противоэпилептических препаратов 
может быть дополнительным фактором риска дефицита 
витамина D [107].

Таким образом, патогенетические механизмы сарко-
пении, изученные у пожилых лиц, могут быть хорошо про-
слежены и у пациентов с ДЦП. Снижение двигательной 
активности, неадекватное поступление и/или усвоение 
макро- и микронутриентов с пищей, исходное и вторич-
ное изменение структуры и состава мышечной ткани при 
ранних повреждениях ЦНС усугубляют риск формирова-
ния анаболической резистентности и раннего снижения 
функциональных резервов мышечной ткани.

Возможности профилактики саркопении при ДЦП 

Описанные первичные и вторичные аспекты «преж-
девременного старения» мышечно-скелетного аппарата 
у больных ДЦП должны учитываться при формировании 
реабилитационной и лечебной программы пациентов. 
Среди основных направлений профилактики саркопении 
в данной группе пациентов можно выделить следующие.

Обеспечение регулярной физической нагрузки. 

Адаптированная уровню GMFCS, дозированная физи-
ческая нагрузка остается основным фактором сохране-
ния мышечного объема и функции. В систематическом 
обзоре J. Gillett и соавт. показано, что занятия, направ-
ленные на тренировку выносливости и мышечной силы, 
способны обеспечить гипертрофию и изменение морфо-
логии и архитектуры скелетных мышц у детей и взрослых 
с церебральным параличом [108]. Физическая нагрузка 
является обязательным условием усвоения нутриентов 
и профилактики анаболической резистентности, остеопе-
нии и сопутствующих патологий дыхательной, сердечно-
сосудистой, пищеварительной и других систем.

Коррекция нутритивного статуса. Подразумевает 
подбор количественного и качественного состава раци-
она пациентов с ДЦП с учетом индивидуального уровня 
двигательной активности и реабилитационной нагрузки, 
сопутствующих нарушений пищеварения, приема про-
тивоэпилептических и других препаратов. Важен тща-
тельный контроль возможности физиологического при-
ема и усвоения пищи. При тяжелых нарушениях глотания 
и пищеварения своевременное введение специализи-
рованных продуктов питания, установка гастростомы 
являются важными элементами профилактики тяжелой 
белково-энергетической недостаточности и катаболизма 
мышечной ткани [100].

Мониторинг эффективности реабилитационных 

и лечебных вмешательств и их влияния на мышеч-

ную ткань. Большинство методов реабилитации при 
ДЦП так или иначе воздействует на опорно-двигатель-
ный аппарат как «орган-мишень» повреждения ЦНС. 
При выборе метода лечения следует принимать во вни-
мание его отдаленное влияние на структуру и функцию 
мышечной ткани с учетом вышеописанных механизмов 

повреждения и перестройки нейромоторного аппарата. 
Следует по возможности избегать длительной иммоби-
лизации, повторных хирургических вмешательств, осо-
бенно способствующих рубцеванию мышечной ткани 
(повторных множественных миофибротомий), частого 
проведения ботулинотерапии. Осторожно относиться 
к необратимым нейрохирургическим вмешательствам, 
в первую очередь невротомиям. Важен профилакти-
ческий ортопедический подход с использованием тех-
нических средств реабилитации и позиционирования, 
сохраняющий оптимальное биомеханическое соотноше-
ние в суставах и длину мышц. Хирургическая коррекция 
ортопедических деформаций должна проводиться свое-
временно. При наличии показаний предпочтительно 
одновременное вмешательство на нескольких функци-
ональных уровнях (многоуровневая хирургия). Данный 
подход был разработан и научно обоснован в первую 
очередь у пациентов с GMFCS I–III. Одномоментные 
многоуровневые вмешательства позволяют не толь-
ко минимизировать число операций и общий период 
иммобилизации, но и откорректировать весь каскад 
биомеханических нарушений, обеспечив ребенку опти-
мальные условия для двигательной реабилитации [109].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Мышечная слабость и утрата двигательных возмож-

ностей у пациентов с ДЦП — многофакторная пробле-
ма. Первичные повреждения ЦНС приводят не только 
к нарушению иннервации мышц и центрального контроля 
движений, но и к патологическим условиям для развития 
опорно-двигательной системы с самого раннего этапа. 
Это приводит к формированию вторичных ортопедиче-
ских осложнений, биомеханическому дисбалансу и соз-
данию предпосылок для раннего запуска естественных 
механизмов саркопении. Вторичные осложнения ДЦП — 
двигательный дефицит, малоподвижный образ жизни, 
нутритивные нарушения, сопутствующие заболевания 
и методы их коррекции — отражаются на состоянии 
мышечной ткани и, как следствие, на физической вынос-
ливости, способности к самообслуживанию, качестве 
и продолжительности жизни пациентов. Оптимальное 
оказание помощи пациентам с ДЦП должно включать 
в себя профилактику описанных возрастных изменений 
мышечной ткани, коррекцию повседневной активности 
и рациона пациентов, выбор правильной тактики реа-
билитации, минимизацию неблагоприятных лечебных 
воздействий и обоснованную медикаментозную и хирур-
гическую коррекцию сопутствующих нарушений.
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