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К Л И Н И Ч Е С К И Е Н А Б Л Ю Д Е Н И Я

Болезнь Вильсона (БВ) – орфанное аутосомно-рецес-

сивное заболевание, которое характеризуется избыточным

накоплением меди в органах-мишенях (печень, головной

мозг, почки, роговица и др.) с последующим развитием ха-

рактерной клинической симптоматики [1–6]. Молекуляр-

но-биологической основой БВ являются мутации гена в 13-й

хромосоме (локус 13q14) [1, 7, 8]. 

По данным разных авторов, БВ встречается у пациен-

тов любых этнических групп и национальностей, средняя

распространенность составляет 1:30 тыс. с существенными

географическими различиями (от 0,5 до 4,3:100 тыс.) [9–12]. 

В зависимости от особенностей симптоматики разли-

чают паркинсоническую, псевдосклеротическую, дискине-

тическую и хореическую формы БВ [13]. Однако на практи-

ке зачастую целесообразнее пользоваться классификацией

БВ, основанной на первичных проявлениях: печеночная

(40% случаев), неврологическая (35%), психиатрическая

(10%), другая (гематологическая, почечная или смешанная)

формы [14].

Как показывают клинические наблюдения, психиче-

ские расстройства при БВ чаще всего представлены демен-

цией, реже встречаются шизофреноподобный, шизоаффек-

тивный, кататонический психозы [15–17]. Частота психи-

ческих проявлений при БВ остается неясной [18].

При дебюте БВ с симптомом психоза состояние паци-

ента могут ошибочно принимать за шизофрению [15]. При

этом длительное лечение антипсихотиками не сопровожда-

ется существенным улучшением [19, 20].
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Приводим наблюдение пациента с психотическими

проявлениями БВ.

Больной Н., 36 лет, обратился с жалобами на нарушение

сна в течение недели, ухудшение памяти, быструю утомляе-

мость, раздражительность, агрессивность.

Раннее развитие без особенностей, семейный анамнез не

отягощен. Во время школьного обучения отмечались неусидчи-

вость и конфликтность. В студенческие годы эпизодически

употреблял алкогольные напитки, наркотические вещества,

был конфликтен. Болен с 2014 г., когда появились жалобы на

повышенную утомляемость, плохой сон. С этого времени стал

высказывать бредовые идеи отношения и преследования. Ут-

верждал, что «борется с преступниками, которые посягнули

на государственность», ощущал влияние «людей, которые

«продавали» свое гражданство». С 2014 по 2018 г. трижды на-

ходился на лечении в психиатрической больнице, был установ-

лен диагноз шизофрении, параноидная форма, приступообраз-

но прогредиентное течение. Ремиссии были нестойкие, несмо-

тря на поддерживающее лечение. Большую часть времени про-

водил за созданием разных групп в социальных сетях, не рабо-

тал. Многократно обращался в Службу безопасности Украи-

ны (СБУ) и в полицию с целью «разоблачения хакеров и преда-

телей», для «передачи важной информации». 

На момент осмотра сознание ясное, все виды ориенти-

ровки сохранены, во время беседы нетерпелив, беспокоен, с

трудом удерживается на месте. Речь не нарушена. Мышление

паралогичное, с элементами разорванности, высказывает бре-

довые идеи преследования спецслужбами соседних стран, идеи

о сотрудничестве с СБУ. Эмоционально маловыразителен, ам-

бивалентен.

Дыхательная и сердечно-сосудистая системы без пато-

логии. Язык влажный, обложен у корня белым налетом. Живот

мягкий, чувствительный при поверхностной пальпации в эпи-

гастральной области, правом подреберье. Нижний край печени

на 2 см ниже края реберной дуги, при пальпации болезненный,

мягкоэластический, поверхность гладкая. Селезенка пальпа-

ции не доступна.

В неврологическом статусе без патологии. Перифериче-

ское помутнение роговицы обоих глаз (кольца Кайзера–Флей-

шера).

Биохимический анализ крови: общий белок – 65 г/л; аль-

бумин – 36,5 г/л, билирубин – 10,4 мкмоль/л; аланинамино-

трансфераза – 20,6 Ед/л; аспартатаминотрансфераза – 

25,0 Ед/л; щелочная фосфатаза – 90,3 Ед/л; гамма-глутамил-

транспептидаза – 47,6 Ед/л; амилаза – 50,0 мЕ/л; глюкоза –

7,2 ммоль/л; мочевина – 4,77 ммоль/л; креатинин – 

92,4 мкмоль/л; холестерин – 3,3 ммоль/л; калий – 4,2 ммоль/л;

натрий – 138 ммоль/л; хлор – 104 ммоль/л, протромбиновый

индекс – 84,2%; тромбиновое время – 23,5 с; активированное

частичное тромбопластиновое время – 33,3 с; фибриноген –

2,91 г/л, церулоплазмин – 0,09 г/л. 

Биохимическое исследование мочи: медь в суточной моче –

11,96 ммоль/л (норма 2,36–10, 99 ммоль/л). 

Фиброэзофагогастродуоденоскопия: варикозно-расши-

ренные вены в нижней трети пищевода, эритематозная гас-

тропатия, эрозивная бульбопатия. 

Компьютерная томография: признаки множественного

диффузного очагового поражения печени, возможно, диспла-

тичные узлы на фоне цирроза печени. Гепатомегалия.

УЗИ органов брюшной полости. Печень: толщина левой

доли по срединной линии – 63 мм, правой доли по среднеклю-

чичной линии – 15 мм, край закруглен, паренхима диффузно-

неоднородная, эхогенность повышена. Желчные ходы утолщен-

ные, не расширены. Имеются очаги мелкоузловых изменений.

Желчный пузырь: размеры – 99х44 мм, стенка утолщена,

эховключения содержат уровень густой желчи, конкременты

не обнаружены. Поджелудочная железа не увеличена, струк-

тура однородная, эхогенность обычная. Селезенка: размеры –

122×59 мм, контуры ровные, четкие, паренхима однородная,

эхогенность обычная, без очаговых изменений, дыхательная

подвижность сохранена. 

Магнито-резонансная томография головного мозга: сре-

динные структуры не смещены, латеральные желудочки не-

резко расширены, асимметричны, III желудочек без особенно-

стей, мозолистое тело с признаками атрофии. Ширина конве-

кситальных субарахноидальных пространств на уровне фрон-

топариетальных полюсов достигает 1–2 мм (относительная

норма). Отношение серого и белого вещества удовлетвори-

тельное. На уровне базальных ядер с обеих сторон определяют-

ся асимметричные периваскулярные пространства Вирхо-

ва–Робина. Очаги патологической интенсивности МР-сигна-

ла не выявлены. Заключение: умеренная атрофия головного

мозга. 

На основании жалоб больного, анамнеза, данных объек-

тивного обследования и дополнительных методов был устано-

влен клинический диагноз: цирроз печени в результате БВ,

стадия компенсации (класс А по Чайлд–Пью), портальная ги-

пертензия I степени. Энцефалопатия смешанного генеза, ста-

дия компенсации. Органическое бредовое шизофреноподобное

расстройство. 

Лечение состояло в исключении продуктов, содержащих

медь, назначении пеницилламина, цинка сульфата. Для купи-

рования психопатологических проявлений использовали риспе-

ридон, диазепам. От поведения электросудорожной терапии

пациент отказался.

Психотические симптомы полностью исчезли в течение

3 нед после начала специфического лечения. В дальнейшем па-

циент был направлен в специализированное отделение, так

как от лечения в психиатрическом стационаре отказался.

Обсуждение. Описан пациент с шизофреноподобны-

ми симптомами при БВ, что создает некоторые трудности

при дифференциально-диагностическом анализе с рас-

стройствами шизофренического спектра. Выявление колец

Кайзера–Флейшера, увеличение размеров печени, повы-

шение содержания меди в моче позволили диагностировать

БВ. Если у лиц молодого возраста шизофреноподобная

симптоматика сочетается с симптомами поражения печени,

необходимо проводить дополнительное обследование для

исключения БВ. Такие пациенты нуждаются в исследова-

нии обмена меди, уровня церулоплазмина в сыворотке кро-

ви, состояния печеночных функций. Считается, что уровни

церулоплазмина ≤0,13 г/л и меди ≤0,60 мг/л являются наи-

более точными показателями для выявления потенциаль-

ной БВ у психиатрических пациентов с нормальным пече-

ночным и неврологическим профилями [21]. Немаловаж-

ными диагностическими критериями будут кольца Кайзе-

ра–Флейшера, наличие тремора, не связанного с примене-

нием антипсихотиков [14, 19].

Запаздывание диагностики БВ с психотическими сим-

птомами составляет от нескольких месяцев до десятков лет

[19, 22–24]. Следовательно, БВ необходимо включать в

дифференциальную диагностику психотических состояний,
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особенно у молодых людей с первичным психотическим

эпизодом [3, 16, 17, 19, 25–29].

Раннее выявление БВ и вовремя назначенная специ-

фическая терапия улучшают качество жизни больных и спо-

собствует их реабилитации [26, 29, 30]. Однако в дальней-

шем, несмотря на успешное лечение БВ, возможно ухудше-

ние психического здоровья как вследствие явлений пече-

ночной энцефалопатии, так и независимо от нее [31].
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