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Соматические и неврологические наследственные заболевания, возникающие вследствие различных генетических мутаций и прояв-

ляющиеся обычно с детского возраста, часто сопровождаются различными психическими нарушениями. Это могут быть психиче-

ские расстройства экзогенно-органического генеза, личностные расстройства, усугубляющиеся или формирующиеся на фоне дли-

тельной тяжелой инвалидизирующей болезни с реакциями декомпенсациии и дезадаптации; также коморбидно могут протекать

эндогенные заболевания. Психические расстройства сами по себе усложняют картину болезни, снижают качество жизни и усили-

вают социальную дезадаптацию. Кроме того, психические нарушения, особенно тревожно-депрессивного плана, могут утяжелять

соматическую патологию по психосоматическому механизму, что необходимо учитывать при оказании помощи таким больным.

В качестве иллюстрации вышесказанного приводим клиническое наблюдение пациента с синдромом Элерса–Данлоса (наследствен-

ная дисплазия соединительной ткани), проявляющимся, помимо патологии опорно-двигательного аппарата, выраженными сердеч-

но-сосудистыми, неврологическими и психическими нарушениями. Последние представлены органическим расстройством личности

преимущественно истерического характера с тревожно-депрессивными реакциями дезадаптации. Обсуждаются трудности диф-

ференциальной диагностики личностных расстройств и терапевтические аспекты.
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Somatic and neurological hereditary disorders, which arise as a result of various genetic mutations and usually manifest from childhood, are

often accompanied by various mental health disorders. These may include mental disorders of exogenous-organic origin, personality disorders

that are exacerbated or develop against a background of prolonged, severe, disabling illness with reactions of decompensation and maladjust-

ment; endogenous disorders may also occur comorbidity. Mental disorders in themselves complicate the clinical picture, reduce quality of life

and exacerbate social maladjustment. Furthermore, mental disorders, particularly those of an anxiety-depressive nature, can aggravate somat-

ic pathology via a psychosomatic mechanism, a factor that must be taken into account when providing care for such patients. To illustrate the

above, we present a clinical case of a patient with Ehlers–Danlos syndrome (a hereditary connective tissue dysplasia), which manifests, in addi-

tion to musculoskeletal pathology, as pronounced cardiovascular, neurological and mental disorders. The latter are represented by an organic

personality disorder of a predominantly hysterical nature with anxiety-depressive maladaptive reactions. The difficulties of differential diagno-

sis of personality disorders and therapeutic aspects are discussed.
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Синдром Элерса–Данлоса (СЭД) охватывает группу

разнообразных наследственных заболеваний соединитель-

ной ткани, характеризующихся гипермобильностью суста-

вов, гиперэластичностью кожи и хрупкостью тканей. Это

заболевание возникает вследствие генетических мутаций,

влияющих на коллаген и связанные с ним белки, что приво-

дит к целому спектру клинических проявлений, которые

могут варьировать от легких до угрожающих жизни ослож-

нений [1–3].

СЭД не ограничивается только нарушениями опор-

но-двигательного аппарата. Он также может затрагивать

сердечно-сосудистую, желудочно-кишечную и нервную

системы. Исследования показывают, что среди пациентов,

страдающих СЭД, наблюдается значительно более высокая

распространенность неврологических расстройств по срав-

нению с общей популяцией. В частности, отмечается повы-

шенная вероятность цереброваскулярных осложнений,

включая расслоение сонных и позвоночных артерий, анев-

ризмы сосудов шейного отдела позвоночника и головного

мозга, а также цереброваскулярные мальформации [4]. Па-

циенты часто испытывают хронические боли в опорно-

двигательном аппарате, мышечную слабость и усталость,

у них отмечаются мигрени и идиопатическая внутричереп-

ная гипертензия [5, 6]. Отмечаются структурные аномалии

нервной системы, такие как полимикрогирия и невропа-

тия, с симптомами, включающими атрофию зрительного

нерва, сенсоневральную глухоту и мозжечковую атаксию

[7, 8].

При обследовании пациентов с СЭД подросткового

и юношеского возраста психические нарушения выявля-

лись в 86% случаев, при этом установлена корреляция меж-

ду выраженностью боли, депрессией, тревогой и нарушени-

ями сна. При этом подчеркивается, что тревога и боль явля-

ются наиболее важными прогностическими критериями ка-

чества жизни [9]. В другом исследовании также выявлена

корреляционная связь между наличием мышечной боли,

боли в животе, невропатической боли, мигрени и усталости

с тревожными и аффективными расстройствами [10].

Уже с раннего возраста у детей с дисплазией соедини-

тельной ткани отмечаются особенности характера с акцен-

туацией по тревожно-мнительному, истероидному, эпилеп-

тоидному типу [11–13]. При обследовании взрослых паци-

ентов с дисплазией соединительной ткани у 21% диагно-

стируются расстройства личности [14]. СЭД связан с повы-

шенным риском расстройств аутистического спектра, би-

полярного расстройства, синдрома дефицита внимания

с гиперактивностью, депрессии и попыток самоубийства

[15]. Результаты ряда исследований показывают повышен-

ный уровень тревоги (от 23,6% [10, 16] до 74,8% [17]) и де-

прессии (от 22,4% [17] до 42% [9]) у пациентов с СЭД [17].

Более того, у 53% пациентов депрессия соответствует кри-

териям большого депрессивного расстройства [18],

а 60–70% пациентов испытывают тревожность, соответст-

вующую критериям генерализованного тревожного рас-

стройства [19].

Несмотря на высокую распространенность психиче-

ских расстройств при СЭД, данных об их генезе, диагности-

ке и лечении представлено недостаточно. Психические рас-

стройства могут быть коморбидными эндогенными, психо-

органическими вследствие цереброваскулярных нарушений

и нозогенными в виде личностной и эмоциональной реак-

ции на болезнь. Пациенты с СЭД помимо неврологической

и терапевтической помощи нуждаются в адекватных психо-

фармакологических и психотерапевтических подходах

с учетом не только структуры и тяжести психических рас-

стройств, но и механизма их формирования.

Для иллюстрации вышесказанного приводим собст-

венное клиническое наблюдение.

К л и н и ч е с к о е  н а б л ю д е н и е
Пациент Р., 24 лет. Анамнез: наследственность отяго-

щена рекуррентным депрессивным расстройством у матери

и бабки по материнской линии. Дед по матери страдал алко-

голизмом, асоциальным расстройством личности, по поводу

чего наблюдался у психиатра. Мать гиперопекающая, тре-

вожная. В первый год жизни отец ушел из семьи, в дальнейшем

контакт с ним не поддерживали.

Родился в Донецке, единственный ребенок в семье. Бере-

менность протекала с угрозой выкидыша, сохранялась с помо-

щью гормональной терапии. Роды путем кесарева сечения на

36-й неделе беременности. После рождения у пациента диаг-

ностировали гипоксическое поражение центральной нервной

системы, синдром двусторонней пирамидальной недостаточ-

ности. Наблюдался у невролога. При проведении магнитно-ре-

зонансной томографии (МРТ) головного мозга была выявлена

«картина расширения подоболочечных пространств и межпо-

лушарной борозды». В 1 год 10 мес во время планового осмотра

диагностированы синусовая тахикардия, увеличение электри-

ческой активности левого желудочка, изменения в миокарде.

По этому поводу у кардиолога не наблюдался, терапию не по-

лучал.

В возрасте 3 лет мать пыталась отдать его в детский

сад, однако в ее отсутствие он сильно плакал. Через 2 дня она

забрала его домой. До школы находился с матерью, с детьми

практически не общался.

В 4 года при плановом обследовании у невролога было

рекомендовано проведение электроэнцефалографии (ЭЭГ).

Заключение от 16.06.2004: «Диффузные изменения биоэлект-

рической активности головного мозга (дельта- и тета-ритм,

усиливающиеся при функциональных нагрузках, повышена су-

дорожная готовность мозга)». Терапия, со слов больного,

не проводилась.

В 5 лет на фоне стресса впервые возник пароксизм над-

желудочковой тахикардии (НЖТ). Поставлен на учет у кар-

диоревматолога. В связи с частыми приступами пароксиз-

мальной НЖТ в 2005 г. получил статус инвалида детства.

Результаты МРТ головного мозга от 09.06.2005 (5 лет):

«Данных, свидетельствующих о наличии объемной и очаговой

патологии головного мозга, не получено. Расширение боковых

желудочков мозга и незначительное расширение подоболочеч-

ных пространств».

Мать пыталась развивать сына, водила его на различ-

ные кружки (музыка, лепка из глины, танцы), присутствова-

ла с ним на всех занятиях. В школу пошел с 7 лет, адаптация

давалась сложно, не получалось выстроить отношения с одно-

классниками. Испытывал постоянную тревогу перед посеще-

нием школы, боялся публичных ответов на уроках. В ответ на

любое замечание начинал плакать, падал и катался по полу

в истерике, повышалась температура, возникали приступы

НЖТ. Со второго полугодия первого класса в связи с регуляр-

ными «истериками» и приступами пароксизмальной НЖТ пе-

реведен на домашнее обучение. Учеба давалась довольно легко,
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однако оценки ниже «отлично» воспринимал болезненно, пла-

кал, хлопал дверьми. В свободное от уроков время посещал

кружки по астрономии, изобразительному искусству, зани-

мался в секции по плаванию.

В возрасте 8 и 10 лет госпитализировался в Донецкий

институт неотложной и восстановительной хирургии в связи

с частыми приступами НЖТ. По данным медицинской доку-

ментации, во время последней госпитализации был возбужден,

тревожен, жаловался на ночные кошмары, испытывал страх

замкнутых пространств. Был назначен финлепсин с положи-

тельным эффектом. После выписки из стационара продолжал

обучение на дому.

До 11 лет отмечался ночной энурез, чем не тяготился,

за помощью к врачам не обращались.

В 12 лет сильно вырос, стало тяжело передвигаться.

Был госпитализирован в областную клиническую больницу

с жалобами на периодические боли в сердце, приступы сердце-

биения, боль и слабость в ногах. Был выставлен клинический

диагноз: «Диспластическая кардиопатия (аномально располо-

женная хорда левого желудочка) с нарушением ритма сердца:

пароксизмальная суправентрикулярная тахикардия и надже-

лудочковая экстрасистолия. Вегетососудистая дисфункция по

гипотензивному типу на фоне нестабильности шейного отде-

ла позвоночника. Синдром недифференцированной дисплазии

соединительной ткани (воронкообразная деформация грудной

клетки, поясничный сколиоз, плоские вальгусные стопы, пере-

кос таза, гипермобильный суставной синдром, арахнодакти-

лия, искривление носовой перегородки вправо)». В связи с ос-

новным заболеванием получал симптоматическую терапию.

По поводу нарушений опорно-двигательного аппарата наблю-

дался у травматолога-ортопеда. В это время жаловался на

частые головные боли, утомляемость, тревогу, раздражи-

тельность; появился кожный зуд нейрогенного характера на

руках. Впервые стал наносить самоповреждения на внутрен-

нюю поверхность бедра, тем самым снимал душевную боль,

раздражение. В таком состоянии продолжал обучение, однако

было тяжело сосредоточиться, появились трудности с запо-

минанием, успеваемость снизилась. Большую часть времени

находился дома под контролем семьи. Дополнительные заня-

тия посещал в сопровождении матери, что, по словам больно-

го, мешало общению со сверстниками.

В 2014 г. вместе с матерью уехал из Донецка в мона-

стырь, где почувствовал себя свободнее, снизилась тревога,

прошли головные боли. Стал проявлять самостоятельность,

смог наладить общение с окружающими. Нравилось, когда от-

мечали его успехи, старался выполнять больше поручений, так

как похвала вызывала положительные эмоции. Через год мать

приняла решение уехать из монастыря, начали регулярно ме-

нять место жительства. Негативно воспринял такое реше-

ние. Стал раздражительным, совершал поступки наперекор

матери, отношения в семье резко ухудшились. Постоянно уст-

раивал скандалы, бил посуду, ломал вещи, хлопал дверьми.

Мать, в свою очередь, во время ссоры могла применить физи-

ческую силу. Из-за нехватки денег подрабатывал в различных

церковных хорах, нравились публичные выступления.

В 2016 г. (16 лет) по рекомендации травматолога-орто-

педа обследовался в медико-генетическом центре (Харьков),

где установили генетическую природу заболевания соедини-

тельной ткани: синдром Элерса–Данлоса, гипермобильный

тип. При лабораторном исследовании от 22.08.2016 выявлено:

«Оксипролин в моче – 144 мг/сут (норма 11–44)».

В связи с нестабильной жизненной ситуацией продол-

жить обследования не смогли. В 2017 г. совмещал учебу в шко-

ле и ежедневную работу в церковном хоре. На фоне нагрузок

появились боли в пояснице, утомляемость. Боли снимал прие-

мом нестероидных противовоспалительных препаратов

(НПВП).

В 2018 г. вернулся с матерью в Донецк, устроился на ра-

боту в местный хор. Однако на работу ходил с трудом, был по-

давлен, тревожен, В марте того же года поступил в город-

скую клиническую больницу с жалобами на одышку и сердцеби-

ение при физической нагрузке, периодические головные боли,

боль в коленных, голеностопных суставах. Диагноз: «Диспла-

стическая кардиопатия: дополнительная поперечная трабе-

кула левого желудочка с нарушением сердечного ритма (паро-

ксизмальная тахикардия, суправентрикулярная форма). Син-

дром недифференцированной дисплазии соединительной тка-

ни: марфаноподобный тип, S-образный сколиоз, стойкий вер-

теброгенный болевой синдром, спондилоартрит и остеохонд-

роз грудного отдела позвоночника, плоские вальгусные стопы,

воронкообразная грудная клетка, перекос таза, нестабиль-

ность шейного отдела позвоночника, гипермобильный сустав-

ной синдром, арахнодактилия». Постепенно самочувствие

стабилизировалось.

В 2019 г. окончил 11-й класс на четверки и пятерки, по-

ступил на богословские курсы, продолжил работать в церков-

ном хоре. Работа и учеба нравились, однако к концу года уси-

лились хронические боли, старался не выходить из дома, прово-

дил большую часть времени в постели. Повысились утомляе-

мость, раздражительность, возобновилась тревога. Был вы-

нужден уволиться с работы, социальные контакты миними-

зировал. К специалистам не обращался. Спустя полгода состо-

яние улучшилось, возобновил работу в хоре. Поступил в музы-

кальную онлайн-академию.

В 2022 г. на фоне конфликта с родственниками и на ра-

боте снова ухудшилось состояние: усилились головные боли, по-

явились раздражительность, плаксивость, «страх завтраш-

него дня». Для облегчения своего состояния наносил самоповре-

ждения. Решил уехать от матери в г. Королев. После переезда

полностью прервал с ней общение. Стало лучше: «почувствовал

свободу», «прилив жизненных сил». Познакомился с мужчиной

гомосексуальной ориентации, который снял ему квартиру.

Устроился на работу в хор, продолжал обучение онлайн.

На работе сложились хорошие отношения с коллективом и ру-

ководством. Однако когда что-то шло не по его плану, возника-

ли «истерики», сопровождающиеся слезами, криком, погромами.

Весной 2023 г. возникли конфликты с педагогами. Также

высказывал недовольство условиями труда, скандалил на ра-

боте. Снова ухудшилось состояние здоровья: участились «про-

стрелы» в пояснице, снизилась концентрация внимания, ухуд-

шилась память, усилились раздражительность, лабильность

настроения. Многократно обращался в поликлинику по месту

жительства, требовал помощи. Если рекомендации врача не

удовлетворяли, мог устроить скандал, написать жалобу на

врача за неподобающее обращение с пациентами. Стал еже-

дневно употреблять алкоголь (до одной бутылки вина за один

прием). После употребления спиртного становилось легче,

успокаивался, появлялось желание работать. 

Из-за нехватки финансов стал периодически ездить на

подработки в Москву. Появились панические атаки, проявля-

ющиеся тахикардией, головокружением, чувством онемения

головы, нехватки воздуха, дрожью в конечностях, слезами,
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продолжительностью до 30 мин, возникающие несколько раз

в неделю дома, на улице, в транспорте. После приступа ощу-

щал сильную слабость, сонливость; по возможности ложился

спать, мог проспать до 11 ч. 

В октябре 2023 г. в связи с неразрешающимся конфлик-

том с руководством был вынужден уволиться. После ухода

с работы появилось безразличие к происходящему вокруг, «пе-

рестал чувствовать тело», ощущал безысходность, стал на-

носить себе повреждения на предплечья рук с целью «почувст-

вовать себя живым».

В этом же месяце появились «суицидальные мысли», на-

чал «готовиться к смерти»: написал предсмертную записку

с телефонными номерами людей, которых хотел бы уведомить

в первую очередь, указал все необходимые пароли, обратился

к нотариусу, где составил завещание. Рассчитал «смертель-

ную» дозу алкоголя для своей массы тела, купил нужное коли-

чество. В то же время продолжал ездить в Москву на подра-

ботки и параллельно искать новое основное место работы.

Восстановился в музыкальной академии и пытался продол-

жать обучение. 24.10.2023 после «возмущенного сообщения»

одного из педагогов принял решение «закончить подготовку

к смерти»: взял бутылку водки, но, не успев допить, заснул.

Проснулся через 12 ч с сильной головной болью, тошнотой, рво-

той, чувствовал себя разбитым и раздавленным. Понял, что

алкогольное отравление – не лучший способ суицида. Решил

временно «отложить смерть», попробовать вновь «полюбить»

жизнь. Перестал употреблять алкоголь.

Вновь возникли сильные головные боли давящего харак-

тера, не снимающиеся приемом НПВП, мешающие бытовому

функционированию. Также появился сильный дискомфорт

в области сердца. Отмечались быстрая истощаемость, слож-

ности с концентрацией внимания, тревожность, плохое на-

строение, тяжесть в теле, тошнота, снижение аппетита,

сонливость днем, бессонница ночью. В этом состоянии лежал

в постели, «не мог себя обслуживать». Ухаживали друзья

(партнеры по сексу), которые приносили еду, убирали кварти-

ру, помогали с личной гигиеной. Понял, что самостоятельно не

справляется со своим состоянием, начал искать психиатра.

Однако каждый раз отменял запись в день приема, так как со-

стояние сильно ухудшалось на фоне мыслей о предстоящей до-

роге. 

В январе 2024 г. сдал все необходимые экзамены в музы-

кальной академии и вышел на работу, но из-за плохой посеща-

емости и невыполнения домашних заданий успеваемость про-

должала снижаться, настроение было подавленным. Возобно-

вились самоповреждения с локализацией в области предплечья,

вновь стал употреблять алкоголь. К концу учебного года был

отчислен.

В июне 2024 г. вновь сменил место работы на более близ-

кое к дому и с лучшими трудовыми условиями, однако возника-

ли сложности с выходом на работу в связи с плохим самочув-

ствием. Все больше пользовался материальной поддержкой

партнера.

06.03.2025 был госпитализирован в кардиологическое

отделение Университетской клинической больницы

им. В.В. Виноградова Российского университета дружбы на-

родов с потерей сознания во время принятия ванны, выписан

спустя 5 дней с диагнозом «пароксизмальная НЖТ». После вы-

писки появились головокружения, укачивание в транспорте,

участились предобморочные состояния. Принял решение уво-

литься с работы.

Состояние продолжало ухудшаться: сниженное настро-

ение, тревога, головная боль, боль в позвоночнике, панические

атаки. Решил обратиться за консультацией в Клинику психи-

атрии им. С.С. Корсакова. Был поставлен диагноз «тревожно-

депрессивная реакция дезадаптации» и назначена терапия ду-

локсетином до 60 мг/сут, габапентином до 600 мг/сут с поло-

жительным эффектом. Стал заниматься переоформлением

инвалидности, посещал врачей, периодически выходил на под-

работки. 

В мае 2025 г. возник конфликт с арендодателем: на от-

каз оставить его приятелей ночевать в квартире реагировал

с раздражением, нецензурно бранился, демонстративно шумно

передвигался по квартире с тростью. Во время одного из та-

ких конфликтов нанес себе порезы на область предплечья, на-

брал кровь в шприц и написал кровью послание на зеркале, по-

сле чего уехал кататься в метро. В связи с этим состоянием

обратился в психиатрическую больницу им. П.Б. Ганнушкина,

был госпитализирован. Находился на стационарном лечении

в течение 2 нед, получал терапию венлафаксином 37,5 мг/сут,

кветиапином 25 мг/сут. В больнице чувствовал себя комфорт-

но, общался с другими пациентами («нашел родственные ду-

ши»), не хотел выписываться из стационара. После выписки

улучшилось настроение, уменьшилась тревога и напряжение,

но по-прежнему сохранялись проблемы с сердечно-сосудистой

системой, беспокоили одышка, сердцебиение, давящие боли

в голове, повышенная сонливость. С этими жалобами вновь

обратился к психиатру, который скорректировал лечение:

дулоксетин 30 мг/сут, габапентин 300 мг/сут, кветиапин

75 мг/сут. Эффект был незначительным, в связи с чем паци-

ент был направлен на стационарное лечение в Клинику психи-

атрии им. С.С. Корсакова.

Психический статус на момент осмотра: в кабинет

входит с тростью, держит ее в руках. Активно начинает бе-

седу. Мимика выразительная, широко улыбается, жестикули-

рует, откидывает голову назад, жеманно складывает руки.

Старается произвести благоприятное впечатление. Неуме-

стно раскланивается и говорит комплименты. Голос то гром-

кий, то вкрадчивый и тихий. Рассказывая о психотравмирую-

щих ситуациях, суицидальном поведении, межличностных

конфликтах, говорит с широкой улыбкой, наблюдает за реак-

цией. Называет себя обезьяной в цирке. «Мне нравится, что

меня показывают студентам». Не стесняясь говорит о рент-

ных установках, извлечении выгоды от инвалидности, нетра-

диционной сексуальной ориентации. «Я готов лечь под любого!

Мне не важно, мужчина, женщина, в возрасте или молодой!

Лишь бы гладили по головке!» Себя характеризует в лучшем

свете, об окружающих людях отзывается плохо: «Отношения

с матерью я разорвал и пусть подавится своей заботой, я ее

заблокировал. Работу я ненавижу! Все ко мне плохо относят-

ся, отвергают, пренебрегают, никто не думает о моих по-

требностях. А вы знаете у меня вчера истерика была?» На во-

прос, что случилось, ответил: «Я просил закрыть форточку,

но мне отказали! Я же пою в церковном хоре, меня всю жизнь

преследуют фарингиты! Персонал не реагирует на мои прось-

бы». При рассказе о себе часто уходит в детали, не может

отделить главное от второстепенного, не может перейти

к ответу на другой вопрос, продолжает детализировать, бо-

ится «не полностью изложить информацию». Жалуется на

постоянные боли в области позвоночника, нижних конечно-

стях, трудности при физической нагрузке – «вынужден часто

ложиться, чтобы снять напряжение с тела». Также отмеча-
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ет постоянную тревогу, плохое настроение, отсутствие сил

и желания чем-то заниматься, трудности концентрации вни-

мания и ухудшение памяти («все забываю»). С раздражением

рассказывает о трудностях общения с коллегами. Часто гово-

рит о том, что врачи его не понимают, не могут назначить

правильное обследование. Сообщает, что дома вынужден все

время лежать, нет сил выполнять гигиенические процедуры.

Аппетит снижен. Говорит: «Тошнит от еды, ем, только когда

голова начинает болеть или когда что-то принесут друзья».

Ночной сон нарушен, долго засыпает, «плохо и тяжело на ду-

ше», «сон не идет и жить не хочется».

Экспериментально-психологическое обследование:

на первый план при обследовании выступают индивидуальные

особенности испытуемого. Наряду с выраженным истероид-

ным радикалом прослеживаются ригидность, тенденция к за-

стреванию на своих переживаниях, идеях; повышенная возбу-

димость, стремление подчеркивать свое неблагополучие и ви-

нить во всем окружающих; сочетание рентных установок

и госпитализма, грубого манипулятивного поведения, перекла-

дывания ответственности за свою жизнь, психическое и со-

матическое здоровье на окружающих.

Высокая тенденция к вытеснению тревоги мешает по-

строению устойчивого поведения и поддержанию межлично-

стных контактов. Самооценка завышена, отрицательные

сигналы от окружения игнорируются. Недостаток критиче-

ского компонента приводит к примитивному, льстивому, бес-

церемонному поведению, поскольку пациент не может оце-

нить, какое впечатление производит на окружающих. По-

верхностность контактов, отсутствие прочной привязанно-

сти.

Эмоциональное состояние представлено субдепрессивной

симптоматикой с астеническим компонентом, идей самооб-

винения не прослеживается.

Грубых нарушений мыслительной деятельности не выяв-

лено, отмечается умеренное снижение уровня обобщения с пре-

обладанием конкретно-ситуационных сочетаний и склонно-

стью к рассуждательству и демонстративности. Память

и внимание без особенностей. Истощения не наблюдается.

Заключение врача-генетика от 2025 г.: наследственная

дисплазия соединительной ткани – синдром Элерса–Данлоса,

гипермобильный тип (Q79,6 OMIM 130020). Фибромиалгия.

Заключение МРТ от 2025 г.: данных, свидетельствую-

щих о наличии изменений очагового характера в веществе го-

ловного мозга, не получено. 

Консультация невролога: хроническая головная боль на-

пряжения (ГБН). Фибромиалгия.

Заключение терапевта: наследственная дисплазия со-

единительной ткани – синдром Элерса–Данлоса (Q79,6,

OMIM 130020) с аритмическим синдромом (пароксизмальная

предсердная эктопическая тахикардия), клапанным синдро-

мом (пролапс митрального клапана), сосудистым синдромом

(деформация позвоночных артерий с обеих сторон), костно-

суставными изменениями (сколиоз, плоскостопие, гипермо-

бильность суставов, дисплазия тазобедренных суставов), ас-

теническим синдромом. 

Лечение: продолжал получать психофармакотерапию,

назначенную амбулаторно: дулоксетин 60 мг/сут, габапентин

600 мг/сут, кветиапин 125 мг/сут. Психотерапия (когнитив-

но-поведенческая терапия с элементами внушения).

Динамический статус: через несколько дней пребывания

в отделении повысилось настроение, много времени проводил

в компании других пациентов, общался с ними. Тревоги и не-

приятных ощущений в теле не испытывал. На улицу не выхо-

дил, объясняя это плохим самочувствием. Быстро засыпал,

аппетит был достаточен. В коридоре постоянно искал взгляд

врача, расплывался в улыбке. Настроение описывал как хоро-

шее. Спустя месяц терапии начал конфликтовать с персона-

лом, потребовал перевода в платную палату (оплачивал парт-

нер, который постоянно навещал его в клинике.) Стал жало-

ваться, что персонал и врачи настроены против него, никто

не хочет входить в его положение. Плакал в коридоре, кусал

руки, после утешения медсестрой успокаивался. На следую-

щий день много лежал в постели, жаловался на прострелива-

ющие боли в теле, тяжесть в голове, отсутствие настроения.

Через пару дней состояние улучшалось, выходил в коридор, ак-

тивно общался с пациентами. После настояния врача выхо-

дить на прогулки в сад клиники стал демонстративно ходить

по отделению с тростью, просил у медсестры НПВП, утвер-

ждая, что «перегулял», «теперь все болит». Подобные состоя-

ния купировались после проведения психотерапии. Настроение

было изменчивым в зависимости от ситуации, но большую

часть времени хорошим. Все время проводил либо в постели,

либо в коридоре на диване. Ночью спал без пробуждений, аппе-

тит сохранялся. Прошли болевые ощущения в теле. Радовался

приходу своих друзей и знакомых, говорил: «Мне же важно об-

щаться с людьми, которым я нужен». 

Катамнез: в течение 6 мес больной продолжал получать

поддерживающую терапию дулоксетином (60 мг/сут), квети-

апином (125 мг/сут) и габапентином (600 мг/сут). Отмеча-

ется положительная динамика в виде уменьшения жалоб, как

сомато-неврологического, так и психического характера, вы-

раженности всех симптомов, повышения социальной и быто-

вой активности. 

Диагноз: органическое расстройство личности, психопа-

топодобный синдром истерического типа с тревожно-депрес-

сивными реакциями дезадаптации (F07.0; F43.22 по МКБ-10).

О б с у ж д е н и е
В данном клиническом наблюдении речь идет о раз-

витии психических расстройств у пациента с наследствен-

ной дисплазией соединительной ткани (СЭД) проявляю-

щейся выраженными соматическими нарушениями, фиб-

ромилагией, хронической ГБН [1–3, 5–7]. Изначально па-

циент попадает в поле зрения невролога в связи с перина-

тальной патологией, связанной с преждевременными рода-

ми, гипоксическим поражением центральной нервной сис-

темы и гидроцефалией, подтвержденной на МРТ. Однако

более значимой патологией с раннего детства являются

приступы НЖТ, в связи с которыми пациент с 5 лет наблю-

дается у кардиологов и является инвалидом детства. В воз-

расте 12 лет на фоне быстрого роста организма и ухудшения

состояния при обследовании была выявлена диспластиче-

ская кардиопатия с нарушением ритма сердца и установлен

синдром недифференцированной дисплазии соединитель-

ной ткани, что впоследствии подтвердилось при генетиче-

ском исследовании. В связи с неблагоприятными жизнен-

ными условиями пациент не получал регулярного лечения.

Симптоматическая терапия проводилась практически толь-

ко во время госпитализаций. Воспитывался в условиях ги-

перопеки, социальных ограничений и изоляции от сверст-

ников. С ранних лет наблюдались трудности адаптации:

чувствовал себя изгоем в обществе сверстников, не мог
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адаптироваться в детскому саду, в школе, обучался в домаш-

них условиях и посещал общественные места в сопровожде-

нии матери. Формировалось протестное поведение, доби-

вался желаемого путем «истерик», проявляющихся плачем,

криками, катанием по полу, сопровождающихся повыше-

нием температуры, приступами пароксизмальной НЖТ.

С подросткового возраста наблюдается прогрессирование

болезни за счет развития нарушений опорно-двигательного

аппарата, сердечно-сосудистой патологии, цефалгического

(ГБН) и болевого синдрома (фибромиалгия), что способст-

вует формированию психических нарушений у детей, вклю-

чая нарушения сна, астенические, тревожно-фобические

и личностные расстройства [9, 10, 13]. В нашем наблюде-

нии, как и в других подобных случаях [4–8], отмечается тес-

ное переплетение соматоневрологических, социально-пси-

хологических и психиатрических составляющих, влияющих

на поведение пациента. Так, обострение болезни, обуслов-

ленное воздействием различных факторов, в том числе пе-

регрузками на работе, учебе, сопровождалось жалобами не

только на тахикардию, аритмию, головные боли и боли в су-

ставах, затруднения движений, но и на нарушения сна, уто-

мляемость, раздражительность, нарушения внимания, па-

мяти, работоспособности (т. е. астеническое состояние).

На этом фоне возникали проблемы в учебе, на работе, в се-

мье, которые вызывали тревогу и снижали настроение [16,

18]. Включение таких психологических защит, как вытесне-

ние в подсознание неприятных событий и перенос вины на

окружающих, уменьшает тревогу и постепенно повышает

настроение. Свою социальную несостоятельность пациент

компенсирует демонстрацией своей болезни, преувеличе-

нием отдельных симптомов, направленным на привлечение

внимания окружающих и получение выгоды, что указывает

на истерическое развитие личности, которое часто является

фасадом органического расстройства [20]. Также у пациента

сформировались такие истерические особенности лично-

сти, как поверхностность и лабильность эмоций, стремле-

ние быть в центре внимания и жажда признания, эгоцент-

ризм и потворство по отношению к себе, обидчивость и по-

стоянное стремление манипулировать окружающими для

удовлетворения своих потребностей. Однако эти истериче-

ские особенности выходят за рамки психопатии [20], так

как они развиваются на фоне органических нарушений ког-

нитивных функций и поведения (умеренное снижение

уровня обобщения с преобладанием конкретно-ситуацион-

ного мышления, ригидность, застревание на своих идеях

и переживаниях, стремление винить во всем окружающих

и подчеркивать свое неблагополучие, повышенная возбуди-

мость). Недостаток критического отношения к себе способ-

ствует формированию завышенной самооценки, эгоцент-

ризма, ведет к примитивному, льстивому, бесцеремонному

поведению с перекладыванием ответственности на окружа-

ющих (его «не понимают, не ценят, не помогают») [21, 22].

Поверхностность контактов, отсутствие прочных привязан-

ностей, изменение сексуальной ориентации, сочетание

рентных установок и госпитализма, грубого манипулятив-

ного поведения, эгоцентризма, ригидности, примитивно-

сти суждений и нарастающей дезадаптации характеризует

в конечном итоге личностный статус пациента, соответст-

вующий органическому расстройству личности [21, 22].

Возникающие ситуационно в периоды ухудшения общего

состояния и дезадаптации тревожно-депрессивные реакции

лишены признаков эндогенной депрессии [12, 17, 19, 22].

Суицидальное поведение и самоповреждения носят демон-

стративный, шантажирующий характер, направленный на

получение внимания и заботы со стороны сексуального

партнера и друзей. Личностные декомпенсации и реакции

дезадаптации в ряде случаев купируются самостоятельно,

а в более тяжелых – требуют помощи психиатра с примене-

нием психотропных средств и методов психотерапии. Важ-

но отметить, что применение дулоксетина и габапентина

составляет основу лекарственной терапии фибромиалгии

и может быть эффективно при хронической ГБН. Купиро-

вание психических нарушений по психосоматическому ме-

ханизму способствует улучшению соматического состоя-

ния и, как следствие, уменьшению неврологической сим-

птоматики, что необходимо учитывать в процессе органи-

зации помощи пациентам с хроническими, инвалидизиру-

ющими с детства соматическими и неврологическими за-

болеваниями. 

З а к л ю ч е н и е
Представленное наблюдение демонстрирует важность

междисциплинарного подхода к пациентам с СЭД. Ранняя

диагностика, адекватная терапия соматических, неврологи-

ческих и психических нарушений, социальная реабилита-

ция могут способствовать улучшению здоровья, стабилиза-

ции общего состояния, повышению адаптации и качества

жизни.
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