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Патогенез 

У розвитку БАС беруть участь множинні механізми: глутаматна 

ексайтотоксичність, окислювальний стрес, агрегація білків (зокрема  

TDP-43), порушення автофагії, дисфункція мітохондрій та аксонального 

транспорту. Приблизно у 5–10% випадків БАС має спадкову форму, 

найбільш відомими мутаціями є SOD1, C9ORF72, TARDBP, FUS [4]. 

Клінічні прояви 

БАС зазвичай маніфестує після 50 років із поступовою слабкістю  

в одній групі м‘язів, далі поширюється на інші ділянки. Ознаки ураження 

верхніх мотонейронів (спастичність, гіперрефлексія, патологічні рефлекси) 

поєднуються з симптомами ураження нижніх мотонейронів (атрофія, 

фасцикуляції, в‘ялий параліч). Розлади мови та ковтання (бульбарна 

форма) пов‘язані з гіршим прогнозом [2]. 

Діагностика 

БАС є діагнозом виключення. Важливу роль відіграє електроміографія 

(ЕМГ), на голковій ЕМГ виявляються ознаки денервації та реінервації: 

фібриляції та позитивні гострі хвилі – ознаки активної денервації м‘язових 

волокон; фасцікуляції – характерні для БАС, можуть бути в клінічно 

неуражених м‘язах. Потенціали рухових одиниць (МUAPs) мають 

підвищену амплітуду, подовжену тривалість та поліфазність.  

На стимуляційній ЕМГ оцінюємо функцію периферичних нервів:  

M-відповідь (CMAP): амплітуда знижена (через втрату аксонів), швидкість 

проведення збудження – в межах норми або злегка знижена (але не менше 

70% від норми). F-хвилі: амплітуда знижена або випадає при значній 

загибелі мотонейронів, латентність подовжена. H-рефлекс: знижується або 

зникає при ураженні периферичних мотонейронів, блоки проведення 
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відсутні, що допомагає виключити демієлінізуючі нейропатії, такі  

як мультифокальна моторна нейропатія [1, 3, 5, 7]. 

Лікування 
Етіотропної терапії БАС поки не існує. Єдині два схвалені препарати – 

рилузол (інгібітор глутаматної ексайтотоксичності) та едаравон (анти- 

оксидант) – демонструють уповільнення прогресії [6, 8]. Допоміжна 

терапія включає респіраторну підтримку (неінвазивна вентиляція), PEG 

при дисфагії, симптоматичне лікування спастичності, слиновиділення, 

депресії. 

Прогноз 

Середня тривалість життя після встановлення діагнозу становить  

2–5 років, але при повільно прогресуючих формах можлива тривала 

ремісія. Прогноз гірший при бульбарному початку та швидкому темпі 

прогресії [2]. 

Висновки. БАС – складне мультифакторне захворювання з високим 

рівнем інвалідизації та летальності. Рання діагностика, мультидисциплі- 

нарний підхід і підтримувальна терапія залишаються основними засобами 

покращення якості життя пацієнтів. Подальші дослідження зосереджені  

на геннотерапії, антиагрегаційних стратегіях та імунотерапії. 
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The relevance of the work is associated with a sharp increase in the number 

of molecular genetic examinations of unidentified (unidentified) corpses 

compared to the peacetime period. The huge number of such requests is due to 

the high activity of hostilities, as a result of which it is not always possible to 

collect the bodies of the deceased immediately after the end of the combat clash 

(numerous violations of the laws of war by the aggressor). This has led to the 

emergence of types of human remains, cases of research of which are rare  

in world practice, as well as the emergence of certain features in the work of the 

expert [1]. Many specialists are involved in the process of identifying unknown 

deceased persons at its various stages: forensic medical experts, forensic experts 

– molecular geneticists, participants in the trial, witnesses and potential relatives 


