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тически ежегодно c этого возраста лечился по поводу 

ангин, которые протекали с высокой температурой и 

нагноением миндалин. В начальных классах школы стал 

отмечать, что движения в локтевых суставах ограни-

чены, руки полностью не разгибаются.

В 14-летнем возрасте во время обследования как 

допризывника были выявлены клинически и на ЭКГ на-

рушения сердечного ритма. Во время службы в армии 

на ЭКГ неоднократно регистрировалась мерцательная 

аритмия с замещающими эктопическими ритмами из 

атриовентрикулярного (АВ) узла. Эхокардиография 

(ЭхоКГ) выявила только ранний систолический пролапс 

створок митрального клапана. Полости сердца не были 

расширены, митральные створки интактны. 

Во время службы в армии (1984 г., в возрасте 19 

лет) после перелома костей ступни возникли сильные 

боли в КС и локтевых суставах с явлениями гипере-

мии и отечности. Появились также боли в сердце, 

слабость, обмороки. В 1985 г. обследован в окружном 

военном госпитале, где на многократных ЭКГ имелись 

мерцательная аритмия и замещающие эктопические 

ритмы АВ-узла. Комиссован с диагнозом: ревматизм, 

активная фаза, возвратный ревмокардит, постмио-

кардитический кардиосклероз со сложным стойким 

нарушением ритма; сердечная недостаточность (СН) 

I стадии.

Находился на учете у ревматолога, получал би-

циллинопрофилактику до 24-летнего возраста, перио-

дически – противовоспалительную и метаболическую 

терапию. В этом же возрасте хирург диагностировал 

контрактуру обоих локтевых суставов. На прове-

денной в 1991 г. рентгенографии локтевых суставов и 

крестцово-подвздошных сочленений патологии не вы-

явлено. В 1992 г. (в возрасте 27 лет) стали беспокоить 

боли в левом тазобедренном суставе и пояснице, кото-

рые больной связывал с переохлаждением. Спустя 1 мес 

присоединились боли в шейном и грудном отделах позво-

ночника и других крупных суставах. Рентгенологически 

выявлен оссифицирующий гиперостоз позвоночника и 

крупных суставов.

При объективном исследовании в тот период опре-

делялись неустойчивость походки вследствие гипермо-

бильности голеностопных суставов, гипермобильность 

большого пальца кистей, выраженный лордоз, ограниче-

ние движений в локтевых суставах.

Через 2 года после перенесенной острой респира-

торной вирусной инфекции появилось «редкое биение 

сердца». На ЭКГ выявлен синдром Фредерика, кото-

рый был расценен как проявление врожденной аномалии 

проводящей системы сердца. Диагноз ревматизма был 

снят. ЭхоКГ зафиксировала увеличение всех отделов 

сердца, больше – правых, особенно правого предсер-

дия, восходящего отдела легочной артерии, выносящего 

тракта левого желудочка (ЛЖ).

В июне 1991 г. имплантирован электрокардиости-

мулятор (ЭКС-500). В 2002 г. произведена реимпланта-

ция ЭКС-511 из-за истощения батареи питания, далее, 

в 2015 г. – реимплантация ЭКС Юниор SR с пластикой 

трикуспидального клапана опорным кольцом.

В 2015 г. на ЭхоКГ выявлены дилатация обоих пред-

сердий, увеличение правого желудочка, эксцентриче-

ская гипертрофия ЛЖ, умеренная гипокинезия меж-

желудочковой перегородки, снижение сократительной 

Поражение опорно-двигательного аппарата представляет 

собой одно из наиболее частых проявлений ревматиче-

ских заболеваний. Однако причиной его вовлечения в пато-

логический процесс могут быть и другие заболевания или их 

сочетания. Диагностические возможности наших лечебных 

учреждений не всегда достаточны для уточнения их при-

чины, что значительно усложняет дифференциальную диа-

гностику и установление причинно-следственной связи 

между разными проявлениями поражения опорно-

двигательного аппарата.

Приводим клинический пример.

Пациент В., 1965 г. рождения, был направ-

лен ревматологом поликлиники на консультацию к 

профессору-ревматологу в клинику Оренбургского го-

сударственного медицинского университета в связи 

с тем, что в последние 2 года у него появились боли в 

шейном и поясничном отделах позвоночника, кото-

рые усилились 1,5–2,0 мес назад; наблюдались также 

ограничение движений в этих отделах позвоночника и 

боли в правом коленном суставе (КС). Рентгенологиче-

ски выявлены признаки сакроилеита II стадии.

При объективном исследовании: спина в виде «гла-

дильной доски», движения в шейном и поясничном от-

делах позвоночника ограничены.

На основании этого был заподозрен анкилозирую-

щий спондилит периферической формы. Назначено до-

обследование для исключения вторичного спондилита.

Поскольку в анамнезе фигурировали и другие забо-

левания, пациент был приглашен на кафедру поликлини-

ческой терапии для более детального осмотра. 

Выяснилось, что до 2 лет пациент рос здоровым 

ребенком. В 2 года перенес коревую краснуху и прак-
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способности миокарда (фракция выброса – 54%), ми-

тральная регургитация I–II степени, трикуспидальная 

регургитация до II степени, легочная гипертензия. На 

ЭКГ: ритм желудочков под влиянием ЭКС – с частотой 

71 в минуту. Захват эффективен.

По мнению доцентов разных терапевтических ка-

федр, в тот период убедительных аргументов в пользу 

ревматизма не было.

Поражение сердца расценивалось как миокардиоди-

строфия сложного генеза с врожденной аномалией про-

водящей системы. Констатировали наличие имплан-

тированного ЭКС по поводу синдрома Фредерика (1991) 

с реимплантацией (2002, 2015), трикуспидальную не-

достаточность II степени, СН IIА (функциональный 

класс – ФК – II), легочную гипертензию.

В сентябре 2015 г. на фоне реимплантации ЭКС с 

нагноением ложа пациент отметил припухание и боли 

в правом КС. При УЗИ выявлены признаки гонартроза 

и синовита с выпотом в полость правого КС. Выполне-

на пункция, получено 60 мл мутной серозной жидкости 

(результатов ее лабораторного исследования нет). На-

значена консультация ревматолога.

При осмотре ревматологом 24.10.15 пациент жа-

ловался на боли в КС, шейном и пояснично-крестцовом 

отделах позвоночника, затруднения при ходьбе. При 

объективном исследовании отмечены ограничение в дви-

жениях в обоих локтевых и КС, при пальпации – болез-

ненность по ходу суставной щели КС. Правый КС увели-

чен в объеме. Движения болезненны. Диагноз: гонартроз 

неуточненный; синовит правого КС; R-II cтадия; анки-

лозирующий спондилит?

С 1997 г. (в возрасте 31 года) появилась и стала на-

растать слабость в руках и ногах, в связи с чем неодно-

кратно направлялся на консультации к невропатологу. 

Невролог объективно выявил гипотрофию жевательной 

мускулатуры, мышц плечевого пояса и голеней. После 

инструментального исследования (электромиография) 

поставлен диагноз: прогрессирующая мышечная дис-

трофия, конечностно-поясной синдром с выраженным 

проксимальным парезом верхних и нижних конечностей. 

В последующем неврологи неоднократно подтверждали 

наличие медленно прогрессирующей миопатии дисталь-

ного типа.

Из анамнеза: в 2009 г. больной перенес двойной 

перелом правой ключицы без смещения. Ранее окулист 

диагностировал миопию слабой степени. У родного 

брата в молодом возрасте также было выявлено на-

рушение сердечного ритма, по поводу чего был уста-

новлен ЭКС.

При лабораторно-инструментальном обследовании 

(октябрь-ноябрь 2015 г.) получены следующие данные. 

Общий анализ крови (25.11.15): СОЭ – 20 мм/ч; 

С-реактивный белок – (СРБ) – 6 мг/л; ревматоидный 

фактор не выявлен; антигены HLA-B27 (31.10.15) не 

обнаружены; антистрептолизин (29.10.15) – 0–18 Ед 

(норма – 0–200 Ед); антитела к Chlamydia trachomatis 

IgG и Ureaplasma urealyticum IgG отсутствуют.

Проведена оценка активности анкилозирующего 

спондилита: индекс BASDAI – 7,0, индекс ASDAS-

СОЭ – 3,5, ASDAS-СРБ – 3,0, что соответствовало 

высокой степени активности. 

При костной денситометрии в тазобедренных су-

ставах выявлен остеопороз; в поясничном отделе пока-

затели костной плотности соответствовали нижней 

границе нормы.

Рентгенография позвоночника и костей таза: 

шейный отдел (28.10.15) – шейный остеохондроз 

I–II стадии; поясничный отдел (30.10.15) – пояснич-

ный остеохондроз II стадии; крестцово-подвздошные 

сочленения (13.11.15) – резкое сужение обоих 

крестцово-подвздошных сочленений, щели местами 

еле прослеживаются, неравномерно склерозированы. 

Заключение: рентгенологические признаки сакрои-

леита II стадии.

Объективно: общее состояние удовлетворитель-

ное; ограничена подвижность локтевых суставов (раз-

гибание – <160°); правый КС: при пальпации определя-

ется болезненность по ходу суставной щели, увеличен 

в объеме, движения болезненны, ограничено сгибание 

(<85°), разгибание – <180°. Сглажен шейный лордоз.

При оценке функциональных нарушений: индекс 

BASFI – 3,2; индекс BASMI – 5 (включая ротацию в 

шейном отделе – 40°, норма – >70°; расстояние козе-

лок – стена – 15 см, норма – <15 см; боковое сгиба-

ние в поясничном отделе – 8 см, норма – >10 см; тест 

Шобера – 6 см, норма – >4 см; расстояние между ло-

дыжками – 67 см, норма – >100 см). Подбородком до 

грудины не достает; спина в виде гладильной доски.

Телосложение нормостеническое. Рост – 163 см, 

масса тела – 51 кг, индекс массы тела – 19,2 кг/м2, 

температура тела – 36,6°, кожные покровы чистые, 

обычной окраски; определяется послеоперационный ру-

бец под левой ключицей по передней поверхности гру-

дины (после имплантации ЭКС); подкожная жировая 

клетчатка развита слабо; дистрофия мышц; прихра-

мывает при ходьбе.

В легких – везикулярное дыхание; частота ды-

хательных движений – 16 в минуту; границы сердца 

расширены влево и вправо; верхушечный толчок нор-

мальный; тоны сердца ясные, ритмичные, частота сер-

дечных сокращений – 64 в минуту; пульс удовлетвори-

тельного наполнения; систолический шум на верхушке и 

мечевидном отростке; АД – 110/70 мм рт. ст.

Язык чистый, влажный. Живот мягкий, безболез-

ненный. Печень не увеличена. Стул в норме. Симптом 

Пастернацкого отрицательный с обеих сторон. Отеков 

нет.

Таким образом, учитывая наличие длительного со-

хранения боли в нижней части спины, уменьшающейся 

после физических упражнений (т.е. боль воспалительно-

го характера), ограничения движений в поясничном от-

деле позвоночника в сочетании с двусторонним сакрои-

леитом II стадии по модифицированным Нью-Йоркским 

критериям анкилозирующего спондилоартрита (1984), 

можно констатировать у пациента анкилозирующий 

спондилит, не ассоциированный с HLA-B27, разверну-

той стадии, высокой активности, ФК II (М 45). 

Ревматологом был рекомендован прием нестероид-

ных противовоспалительных препаратов (диклофенак, 

мовалис, найзилат и др.).

Уже в детском возрасте у пациента начали появляться 

признаки разных заболеваний, что характерно для врожден-

ной патологии. Наличие гипермобильности суставов, мио-

пии, пролапса митрального клапана, выраженного лордоза 

на фоне астенического телосложения может быть связано с 

врожденной дисплазией соединительной ткани (ДСТ).
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Наличие в анамнезе перелома костей стопы и ключицы, 

выявленные при костной денситометрии остеопороз головки 

тазобедренных суставов и остеопения костной ткани позвон-

ков в поясничном отделе не исключают нарушения процесса 

костеобразования.

ДСТ представлена группой полиморфных в клиниче-

ском отношении патологических состояний, обусловлен-

ных наследственными или врожденными дефектами синтеза 

коллагена и сопровождающихся нарушением функциони-

рования внутренних органов и опорно-двигательного ап-

парата. Наиболее часто ДСТ проявляется изменением про-

порций тела, костными деформациями, гипермобильностью 

суставов, привычными вывихами, гиперэластичной кожей, 

клапанными пороками сердца, хрупкостью сосудов, мы-

шечной слабостью [1, 2]. Диагностика основана на феноти-

пических признаках, биохимических показателях, данных 

биопсии. Специфические лабораторные тесты отсутствуют. 

Молекулярно-генетическое исследование малодоступно для 

практического врача, к тому же в его проведении часто нет 

необходимости [2].

При ДСТ снижена прочность соединительной ткани всех 

систем организма. Популяционная частота ДСТ – 8–9%, од-

нако предполагают, что отдельные ее признаки и малые не-

дифференцированные формы могут встречаться у 60–70% 

населения. ДСТ попадает в поле зрения клиницистов, рабо-

тающих в разных областях медицины, в том числе и ревмато-

логов [3, 4].

Синтез коллагена в организме кодируется >40 генами; 

описано >1300 видов их мутаций, что обусловливает разно-

образие клинических проявлений ДСТ и усложняет ее диа-

гностику. 

ДСТ подразделяются на дифференцированные и не-

дифференцированные [2, 5]. К числу дифференцированных 

дисплазий относятся заболевания с определенным, уста-

новленным типом наследования, четкой клинической кар-

тиной, известными генными дефектами и биохимическими 

нарушениями. Наиболее типичные представители заболе-

ваний этой группы – синдром Элерса–Данло, Марфана, 

несовершенный остеогенез и др. В группу недифференци-

рованных ДСТ входят виды патологии, фенотипические 

признаки которых не встречаются при дифференцирован-

ных дисплазиях [5, 6].

По степени выраженности выделяют малые дисплазии 

(при наличии ≥3 фенотипических признаков), изолирован-

ные (с локализацией в 1 органе) и собственно наследственные 

заболевания соединительной ткани. В зависимости от преоб-

ладающих диспластических стигм различают 10 фенотипиче-

ских вариантов ДСТ [6].

Пациенты с ДСТ имеют астеническую конституцию: вы-

сокий рост, узкие плечи, дефицит массы тела. Нарушения раз-

вития осевого скелета могут быть представлены сколиозом, 

кифозом, воронкообразной или килевидной деформациями 

грудной клетки, ювенильным остеохондрозом. Патология 

костно-суставной системы характеризуется О-образной или 

Х-образной деформацией конечностей, синдактилией, арах-

нодактилией, гипермобильностью суставов, плоскостопием, 

склонностью к привычным вывихам и подвывихам, перело-

мам костей [6]. 

Висцеральные поражения протекают с заинтересован-

ностью центральной и вегетативной нервной систем, вну-

тренних органов. Синдром ДСТ сердца может включать 

в себя пролапс митрального клапана, открытое овальное 

окно, гипоплазию аорты и легочного ствола, удлинение и 

избыточную подвижность хорд, аневризмы коронарных ар-

терий или межпредсердной перегородки. Пациенты с ДСТ 

склонны к артериальной гипотензии, аритмиям, АВ- и вну-

трижелудочковым блокадам, кардиалгиям, внезапной смер-

ти [1, 6, 7].

Типичные проявления патологии органа зрения при 

ДСТ – близорукость, астигматизм, дальнозоркость, ни-

стагм, косоглазие, вывих и подвывих хрусталика [2, 5].

Заболевания из группы ДСТ не всегда диагностируются 

правильно и своевременно. Часто больные с теми или иными 

признаками дисплазии наблюдаются у врачей разных специ-

альностей. Выявление характерных полиорганных наруше-

ний, главным образом – со стороны опорно-двигательной, 

нервной и сердечно-сосудистой систем, с высокой степенью 

вероятности свидетельствует о наличии ДСТ.

Имеющиеся у нашего пациента неврологические рас-

стройства были расценены как прогрессирующая мышечная 

дистрофия, конечностно-поясной синдром с выраженным 

проксимальным парезом верхних и нижних конечностей. 

Конечностно-поясная мышечная дистрофия (КПМД), 

известная также как мышечная дистрофия Эрба, представле-

на генетически гетерогенной группой наследственных заболе-

ваний мышц со сходным фенотипом. Развитие КПМД может 

быть обусловлено генетически детерминированными дефек-

тами различных клеточных компонентов, в том числе внекле-

точного матрикса, клеточных мембран и ассоциированных 

белков. Выделяют КПМД с аутосомно-доминантным типом 

наследования (КПМД 1-го типа) и аутосомно-рецессивным 

типом наследования (КПМД 2-го типа). Оба типа имеют под-

типы. Для некоторых подтипов характерно поражение серд-

ца, в том числе – с аритмиями. 

Так, при КПМД типа 1А кардиомиопатии или аритмии 

встречаются в 50% случаев. При КПМД типа 1В дилатацион-

ная кардиомиопатия, АВ-блокада и желудочковые аритмии 

наблюдаются у 2/3 пациентов, дебютируя в возрасте 30–50 

лет. Возможно наличие семейной истории случаев, как у на-

шего пациента. Типичны также респираторные осложнения и 

формирование контрактур, о чем есть упоминания в анамнезе 

нашего пациента уже со школьного возраста.

КПМД типа 1Е всегда сопровождается дилатационной 

кардиомиопатией с нарушением сердечной проводимости и 

мышечной дистрофией. Начало заболевания приходится на 

ранний взрослый возраст и медленно прогрессирует. Уже с 

1–2-го десятилетия жизни после появления мышечной слабо-

сти возникают нарушения сердечного ритма и кардиомиопа-

тия, что может быть причиной внезапной сердечной смерти.

Для определения подтипов КПМД и уточнения диа-

гноза требуется молекулярно-генетическое тестирование 

причинных генных мутаций, что доступно лишь в научно-

исследовательских лабораториях [8]. 

С другой стороны, АВ-блокада считается классическим 

проявлением анкилозирующего спондилита. По данным 

А.А. Годзенко и соавт. (2009) [9], АВ-блокада чаще встречает-

ся при поражении аорты и клапанов сердца, что демонстри-

рует связь между нарушением проводимости и поражением 

аорты и клапанов сердца при анкилозирующем спондилите. 

Но по данным указанных авторов, полная АВ-блокада выяв-

ляется лишь у 3 (0,87%) из 344 обследованных с достоверным 

диагнозом анкилозирующего спондилита, т.е. достаточно 

редко. 

Таким образом, сочетание у данного пациента симптомов 

и синдромов, выявленных в детском, подростковом и моло-

дом возрасте (ДСТ, КПМД, дилатационная кардиомиопатия 
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со сложными нарушениями ритма – синдром Фредерика – и 

патология опорно-двигательного аппарата), вероятнее всего, 

обусловлено генетическими факторами, приведшими к по-

лисиндромности клинической картины, в которой каждый 

узкий специалист видит только «свою» патологию. В МКБ-

10 мы не нашли нозологии с таким сочетанием синдромов; 

в литературе также не описаны аналогичные случаи. Скорее 

всего, выявленная ревматологами картина спондилита тоже 

является следствием врожденного дефекта соединительной 

ткани, который и привел к столь разнообразной симптомати-

ке со стороны опорно-двигательного аппарата, которая диа-

гностировалась в разные периоды жизни пациента и не сви-

детельствовала с достаточной убедительностью в пользу того 

или иного диагноза.
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Представлено комбинированное применение ботулинического токсина 

типа А и антидепрессанта Венлафаксин у больных хронической мигренью. 

Полученные результаты указывают на эффективность и безопасность 

предлагаемой лечебной стратегии, позволяющей одновременно влиять на 

разные патофизиологические механизмы мигрени как основного заболе-

вания, а также на коморбидные расстройства и модифицируемые фак-

торы хронизации головной боли, наиболее важными из которых являются 

депрессия и избыточное применение анальгетиков.

Ключевые слова: неврология, хроническая мигрень, коморбидные рас-

стройства, депрессия, качество жизни, комбинированная профилактиче-

ская терапия, ботулинический токсин типа А, Венлафаксин.

из практики

Хроническая мигрень (ХМ) – дезадаптирующее невроло-

гическое заболевание из группы первичных головных бо-

лей (ГБ) – одна из форм мигрени (М), распространенность 

которой в общей популяции РФ достигает 6,8% [1]. ХМ раз-

вивается у больных М без ауры и (или) с аурой и характеризу-

ется ежедневной или почти ежедневной ГБ (≥15дней с ГБ в 

месяц на протяжении >3 мес), значительным нарушением ка-

чества жизни (КЖ) и работоспособности [2].

Лечение ХМ – серьезная проблема, что связано с устой-

чивостью заболевания к любым видам терапии, тяжелыми 

клиническими проявлениями М с частыми длительными 

интенсивными приступами вплоть до развития постоянной 

непрекращающейся ГБ, со злоупотреблением обезболиваю-

щими лекарствами большинством больных при низкой при-

верженности профилактической терапии, с частым возвратом 

хронической ГБ (рецидивом) даже после успешного курса 

лечения, с частотой и выраженностью коморбидных психиче-

ских и соматических расстройств [3]. 

Коморбидные расстройства ухудшают течение М, усили-

вают дезадаптацию, снижают КЖ, затрудняют диагностику, 

воздействуют на план лечения и затрудняют его проведение, 

влияют на прогноз [4]. При этом многие из них являются до-

казанными факторами риска хронизации М (депрессия, тре-

вога, нарушение сна, ожирение и др.) [3].

Коморбидные расстройства при М [5]:
• сердечно-сосудистые: 

– ишемическая болезнь сердца/инфаркт миокарда; 

– болезнь Рейно; 

– дефекты межпредсердной перегородки;

– артериовенозная мальформация; 




