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ковалентных связей между микрофибриллами, а также разме-

рами и целостью пучков волокон, приводящих к их неполно-

ценности [3, 5]. Повышенная кровоточивость обусловлена 

нарушением взаимодействия тромбоцитов с коллагеном и 

субэндотелием [3, 9].

В настоящее время выделено 6 типов синдрома Элерса–

Данло: классический, гипермобильный, сосудистый, кифо-

сколиотический, артрохалазия, дерматоспараксис, большая 

часть из которых наследуется аутосомно-доминантно [4]. 

Клиническое и молекулярно-генетическое разграничение 

типов синдрома актуально для медико-генетического кон-

сультирования, так как разным его типам присущи свой тип 

наследования, прогноз, они различаются по тяжести клини-

ческих проявлений. Чаще встречаются легкие формы дан-

ного синдрома с нерезко выраженной гиперэластичностью 

кожи и избыточной подвижностью суставов, как правило, 

сочетающиеся с тромбоцитопатией. Одним из наиболее ча-

сто встречающихся типов синдрома Черногубова–Элерса–

Данло – классический [1, 5, 6]. Средняя продолжительность 

жизни пациентов с синдромом Черногубова–Элерса–Данло 

существенно не отличается от популяционной, чего нель-

зя сказать о качестве их жизни, ограниченном нарушением 

функции суставов, скелетно-мышечными болями, повы-

шенной утомляемостью.

Дифференциальный диагноз проводят с синдромом 

Марфана, при котором у больных отмечаются высокий рост, 

арахнодактилия, стрии, врожденная эктопия хрусталика, 

аневризма аорты, келоидные рубцы плотной консистенции, 

возможный зуд. Необходимо дифференцировать синдром 

Черногубова–Элерса–Данло с лимфомой кожи, при которой 

также выявляется плотная консистенция, но нет связи с трав-

матизацией и липоидным некробиозом, для которого харак-

терен желтоватый оттенок [5].

ПРИВОДИМ КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ
Больная Н., 17 лет, впервые обратилась в поликли-

ническое отделение ГБУЗ «Челябинский областной кли-

нический кожно-венерологический диспансер» 04.09.18 

по направлению акушера-гинеколога на фоне беремен-

ности 35–36 нед с жалобами на высыпания на коже 

туловища, конечностей. 

Из анамнеза жизни известно, что у больной с 

рождения отмечались длительное заживление ран с 

образованием рубцов, гипермобильность суставов, 

повышенная растяжимость кожи. Была консульти-

рована педиатрами, дерматологами, генетиком Об-

ластной детской клинической больницы выставлен 

диагноз: синдром Черногубова–Элерса–Данло. Пере-

несенные заболевания: острые респираторные вирус-

ные инфекции, грипп, ветряная оспа, ангина, перелом 

латеральной лодыжки левой нижней конечности. Со 

слов пациентки, есть соматические заболевания: хро-

нический гастрит. Операции: грыжесечение. Аллер-

гическая реакция (в виде высыпаний) на цитрусовые, 

шоколад. Лекарственной непереносимости нет. На-

следственный анамнез: у бабушки синдром Черногубо-

ва–Элерса–Данло. Не курит. Менструальный цикл с 

12 лет, по 5 дней, через 28 дней. Беременность первая, 

срок 35–36 нед.

Объективно: общее состояние удовлетворитель-

ное. Органы и системы без особенностей. Температура 

тела 36,7°С. Периферические лимфатические узлы не 

увеличены. АД 120/80 мм рт. ст., пульс – 68 в минуту, 
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Синдром Черногубова–Элерса–Данло – это гетерогенная 

группа наследственных заболеваний с проявлениями со 

стороны кожи, опорно-двигательного аппарата и других ор-

ганов, наследственная мезенхимальная дисплазия. Болезнь 

развивается в связи с дефектами молекулярной структуры 

коллагена, поражая соединительную ткань организма и фор-

мируя симптомокомплекс «гиперэластичности кожи», несо-

вершенного десмогенеза Русакова [1, 7]. Заболевание встре-

чается преимущественно у женщин, распространенность – 

от 1:5000 до 1:560000 [1, 5, 6].

Синдром Черногубова–Элерса–Данло – типичный при-

мер разнолокусной гетерогенности. Все мутации, которые 

вызывают синдром, имеют отношение к синтезу белков во-

локнистых элементов соединительной ткани. Молекулярные 

механизмы патологии соединительной ткани, выявленные 

только для сердечно-сосудистой системы, регистрируются 

примерно в 90% наблюдений [2, 9, 10]. 

В основе патогенеза синдрома Черногубова–Элерса–

Данло лежат нарушения структуры фибрилл, способность 

которых к растяжению вызвана образованием поперечных 



4712'2019

из практики

удовлетворительного наполнения. Физиологические от-

правления в норме.

Локальный статус: дерматологический процесс 

носит распространенный, несимметричный характер, 

локализуется на коже лица, верхних и нижних конеч-

ностей. Представлен рубцами синюшно-фиолетового 

цвета с четкими границами, неправильной формы, от 

2×5 до 9×12 см, явлениями рубцовой атрофии. В зоне 

рубцовых изменений в области разгибательной по-

верхности коленных суставов сформировались грыже-

подобные мягкие выпячивания подкожной клетчат-

ки – моллюсковые псевдоопухоли (рис. 1, а, б). Кожа 

истончена, при растяжении быстро возвращается в 

исходное положение (рис. 1, в); переразгибание в лу-

чезапястных (рис. 1, г), голеностопных, коленных су-

ставах, нередко с подвывихами, скелетно-мышечными 

деформациями.

Проведено дерматоскопическое исследование 

(рис. 2, а, б). Выставлен диагноз: синдром Черногу-

бова–Элерса–Данло. Пациентка была направлена 

на консультацию ортопеда для исключения кифо-

сколиоза. В связи со склонностью к внутриглазным 

кровоизлияниям, разрыву склеры, роговицы, отслойке 

сетчатки при травме, периодонтиту рекомендованы 

консультации офтальмолога, кардиолога, стомато-

лога, генетика, психолога. В связи с высоким риском 

преждевременных родов, возможными осложнениями 

во время беременности рекомендовано ведение бере-

менной в условиях областных учреждений, расширен-

ное гемостазиологическое исследование.

Пациентке рекомендованы кесарево сечение, про-

филактика травматизации кожи. 

Данное клиническое наблюдение представляет интерес 

как редко встречающийся синдром с типичными объектив-

ными признаками: гиперрастяжимость кожи, длительное за-

живление ран с образованием рубцов, гипермобильность су-

ставов. Ранняя диагностика и назначение симптоматической 

терапии позволяют существенно улучшить качество жизни 

пациента.

* * *

Конфликт интересов отсутствует.
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а б
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Ehlers-Danlos syndrome is a rare ontogenetic anomaly in the body’s 
development, which is one of the challenges to modern medicine. Hyperelastic 
skin (Chernogubov-Ehlers-Danlos syndrome, imperfect desmogenesis) is a 
hereditary connective tissue disease caused by insufficient collagen synthesis 
of various etiologies. Its prevalence is between 1:5,000 and 1:560,000. The 
paper describes a clinical case in a patient with Ehlers-Danlos syndrome, which 
includes: his medical history, clinical presentations, and treatment regimen. This 
clinical case is of interest as a rare syndrome with typical objective signs, such 
as skin hyperextensibility, prolonged wound healing with scarring, and joint 
hypermobility.
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diagnosis, treatment.
For citation: Nefedyeva Yu., Ziganshin O., Startseva E. et al. A case of 
Chernogubov-Ehlers-Danlos syndrome // Vrach. – 2019; 30 (12): 46–48. https://
doi.org/10.29296/25877305-2019-12-12

https://doi.org/10.29296/25877305-2019-12-13

Использование Селанка 
в лечении вегетативных 
и психоэмоциональных расстройств 
при климактерическом синдроме 
у женщин
П. Стариков1, 2, кандидат медицинских наук, 
В. Федоров3, доктор медицинских наук, профессор
1Новгородский государственный университет 
им. Ярослава Мудрого, Великий Новгород
2Центральная городская клиническая больница, 
Великий Новгород
3Ярославский государственный медицинский университет
E-mail: starikovpavel@mail.ru

Изучена роль Селанка в терапии вегетативных и психоэмоциональных 

расстройств при климактерическом синдроме у женщин.

Ключевые слова: неврология, терапия, женское здоровье, климактериче-

ский синдром, психоэмоциональные расстройства, Селанк.

Для цитирования: Стариков П., Федоров В. Использование Селанка в лече-

нии вегетативных и психоэмоциональных расстройств при климактериче-

ском синдроме у женщин // Врач. – 2019; 30 (12): 48–53. https://doi.

org/10.29296/25877305-2019-12-13

из практики

Наступление менопаузы – один из критических периодов 

в жизни женщины. Именно в пери- и постменопаузаль-

ном периоде у 65–80% женщин развивается климактериче-

ский синдром (КС) и появляются соматические и психиче-

ские заболевания, существенно сказывающиеся на качестве и 

общей продолжительности жизни [2]. На сегодня >10% жен-

щин находятся в периоде менопаузы (>50 лет), а к 2030 г. их 

численность составит 1,2 млрд [4, 14].

В результате угасания функций яичников женский орга-

низм в течение ряда лет функционирует в состоянии посто-

янно меняющегося эндокринного статуса, заканчивающего-

ся переходом к новому гормональному гомеостазу, который 

резко отличается от такового в фертильном возрасте. Этот 

переход характеризуется дефицитом эстрогенов и прогесте-

рона с относительным преобладанием андрогенов. Снижение 

уровня секреции эстрогенов и прогестерона в ткани яичников 

сопровождается повышением (по принципу обратной связи) 

синтеза гонадотропинов, снижается и продукция кальцито-

нина, инсулина и др. [12, 14].

Падение уровня эстрогенов способствует развитию ме-

таболических нарушений в эстрогенозависимых органах и 

тканях, глубина и выраженность которых зависят от дли-

тельности пребывания женщины в условиях эстрогенного 

дефицита. Для климактерического периода в жизни женщи-

ны характерна определенная стадийность изменений: ран-

ние симптомы – КС (вазомоторные и эмоционально-веге-




