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Работа посвящена изучению клини-
ческих проявлений патологии опорно-
двигательного аппарата у  82 пациентов 
с гепатоцеребральной дистрофией (ГЦД). 
У  16 из этих больных была проведена 
ульт развуковая денситометрия. Показано, 
что больные ГЦД входят в  группу риска 
развития вторичного системного остео-
пороза. Почти у  85  % больных ГЦД сни-
жена минеральная плотность костей 
опорно-двигательного аппарата, при этом 
чаще (61,5 %) отмечается остеопения, чем 
остеопороз (23,1 %). Необходимо учиты-
вать это коморбидное патологическое 
состояние костей опорно-двигательного 
аппарата у больных ГЦД и рекомендовать 
профилактические мероприятия против 
возможных патологических переломов 
костей.

Ключевые слова: гепатоцеребральная 
дистрофия, остеопороз, денситометрия

Робота присвячена вивченню клі-
нічних проявів патології опорно-рухо-
вого апарату у 82 пацієнтів з гепатоце-
ребральною дистрофією (ГЦД). У 16 із 
цих хворих була проведена ультра-
звукова денситометрія. Показано, що 
хворі з  ГЦД входять у  групу ризику 
розвитку вторинного системного ос-
теопорозу. Майже у  85  % хворих із 
ГЦД знижена мінеральна щільність 
кісток опорно-рухового апарату, при 
цьому частіше (61,5  %) відзначається 
остеопенія, ніж остеопороз (23,1  %). 
Необхідно враховувати цей коморбід-
ний патологічний стан кісток опорно-
рухового апарату у  хворих на ГЦД і 
рекомендувати профілактичні заходи 
проти можливих патологічних пере-
ломів кісток.

Ключові слова: гепатоцеребральна 
дистрофія, остеопороз, денситометрія

This article is devoted to investigation 
of clinical manifestations of a locomo-
tion apparatus pathology in 82 patients 
with hepatocerebral dystrophy (HCD). 
Ultrasound densitometry was performed 
for 16 persons of these patients. It was 
demonstrated that patients with HCD were 
in risk group for development of secondary 
systemic ostheoporosis. Almost 85  % of 
patients with HCD had a decreased mine-
ral density of their locomotion apparatus 
bones and, along with this, ostheopenia 
was observed more often (61.5  %) than 
ostheoporosis (23.1  %). These comorbid 
pathological conditions of locomotion 
apparatus bones should be taken into ac-
count in patients with HCD in order to rec-
ommend preventive measures re garding 
possible pathological bone fractures.

Key words: hepatocerebral dystrophy, 
ostheoporosis, densitometry

Гепатоцеребральная дистрофия (ГЦД), или болезнь 
Вильсона — Коновалова является редким, тяжелым, хро-
ническим дегенеративным заболеванием с генетически 
обусловленным нарушением метаболизма меди. 5

В настоящее время общепризнано, что развитие за-
болевания определяет ген АТР7В, расположенный на 
длинном плече 13-й хромосомы и кодирующий транс-
мембранный белок АТФ-азу P-типа, который встраивает 
молекулу меди в  апоцерулоплазмин и осуществляет 
выделение меди в желчь.

Дефект же кодируемой им АТФ-азы приводит к тому, 
что свободные ионы меди после переполнения буфер-
ных систем печени начинают поступать в кровоток и из-
быточно накапливаются в  головном мозге, особенно 
в его базальных ганглиях [4, 11, 15, 16].

Хроническая интоксикация свободной медью с кас-
кадным вовлечением висцеральных органов и голов ного 
мозга способствует развитию полиморфизма клиниче-
ских проявлений, что значительно затрудняет своевре-
менную диагностику, а следовательно, специ фи ческое 
и симптоматическое лечение заболевания. Диаг ностика 
очень часто запаздывает на годы [5, 10, 11].

Таким образом, гепатоцеребральная дистрофия 
имеет сложный патогенез с  многочисленными пато-
генетическими звеньями влияния на различные систе-
мы организма человека. Согласно данным литературы 
и  нашим данным, не только в  печеночной фазе, но 
и  в  неврологической стадии заболевания ГЦД у  всех 
больных имеются той или иной степени выраженности 
патологические изменения со стороны печени. В то вре-
мя как печень осуществляет и регулирует метаболичес-
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кие процессы, затрагивающие практически все виды 
обмена, в том числе и минерального.

В литературе имеются убедительные данные о влия-
нии хронической патологии печени на минеральную 
плотность костной ткани с  возможным развитием 
остео пороза. Разнообразные нарушения состояния 
костной ткани при заболеваниях печени обозначаются 
как печеночная остеодистрофия, которая, по данным 
различных авторов, встречается у  40—75  % больных 
с хроническими заболеваниями печени [3, 6, 14].

Однако, несмотря на то, что имеется большое коли-
чество литературы о  влиянии хронической патологии 
печени на развитие остеопороза, и то, что почти у всех 
больных с ГЦД имеются явления гепатита или цирроза 
печени, очень мало работ, в которых бы рассматрива-
лась данная проблема у больных ГЦД [2].

Багаева М. Е. и соавт. провели денситометрию и у 33 
из 40  больных ГЦД и  нашли снижение минеральной 
плотности костной ткани (82,5  %) у  этих больных, 
Z-критерий составил в среднем 1,99 ± 0,99. Остеопения 
встречалась чаще у  девочек (75,8  %) по сравнению 
с мальчиками (56 %) (p < 0,05) [1].

Chitkara D.  K. et al. отмечают, что при гепатоцереб-
ральной дистрофии нарушение минерализации костной 
ткани может быть обусловлено не только патологией 
печени, но и непосредственно избыточным количеством 
свободной токсической меди [12].

Согласно данным Надировой К.  Г., у  больных ГЦД 
наблюдается самый широкий спектр поражения опор-
но-двигательного аппарата: остеопороз, остеомаляция, 
остеохондроз, остеоартрит, рахит, деформация позво-
ночника и спонтанные переломы костей [8].
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Однако деминерализация костей является самой 
частой патологией костной ткани при ГЦД. Деминера-
лизация может быть обусловлена гипокальциемией и ги-
пофосфатемией вследствие потери кальция и фосфора 
через почки [13].

Таким образом, врачи-невропатологи часто не-
дооценивают эту коморбидную патологию, особен-
но у  пациентов с  ГЦД старшей возрастной группы. 
Недооценка этой патологии не способствует профилак-
тике таких осложнений как боль в опорно-двигательном 
аппарате, деформации позвоночника и переломов 
костей.

Нами было проведено изучение клинических про-
явлений патологии опорно-двигательного аппарата 
у 82 больных ГЦД, из них у 16 больных была проведена 
денситометрия.

Из всех 82 обследованных пациентов 40 были жен-
щинами, 42  — мужчинами. На период госпитализации 
в  клинику возраст больных находился в  пределах 
5—50 лет, в среднем — 27,3 ± 5,6 го да. Возраст больных 
на момент дебюта заболевания составил от 1 года до 
40 лет, в среднем — 21,3 ± 3,2 года.

Время от появления первых симптомов заболевания 
до установки окончательного диагноза ГЦД, а следо-
вательно, до начала этиопатогенетической терапии, 
составило в среднем 2,5 года и колебалось в пределах 
0—7 лет. В зависимости от клинических проявлений, до 
поступления в институт больные лечились в различного 
профиля медицинских учреждениях с разными диагно-
зами. Первично диагноз был определен менее чем у по-
ловины больных (37 больных). У некоторых больных до 
установления диагноза ГЦД на протяжении нескольких 
лет диагноз менялся 3—4 раза.

Ультразвуковую денситометрию проводили с помо-
щью денситометра Explorer (S/N 91295). Нарушение ми-
нерализации костей определяли по Z- и T-показателям. 
T-показатель является сравнительным показателем 
плотности минерализации костной ткани обследуемого 
больного с плотностью минерализации кости здорового 
30-летнего человека того же пола. Т-показатель от –1,0 до 
–2,5 указывает на остеопению, а Т более –2,5 — на остео-
пороз.

Как показали наши исследования, боль в опорно-дви-
гательном аппарате у больных ГЦД встречается довольно 
часто и носит выраженный характер. Боль в поясничной 
области и спине или шее отмечалась у 45,1 % больных; 
в суставах боль была у 63,4 % больных. Согласно данных 
анамнеза, боль у этих больных периодически обостря-
лась. Длительность периодов обострения иногда дохо-
дила до 6 месяцев.

Болевой синдром проявлялся на фоне значительных 
структурно-функциональных изменений в  опорно-
двигательном аппарате. У части больных развивались 
S-образный сколиоз или кифосколиоз. У некоторых боль-
ных происходило углубление грудных кифозов с призна-
ками нарушения биомеханических функций позвоноч-
ника. Такие изменения при вертеброневрологическом 
обследовании нами было выявлены у 87,8 % больных.

Наличие указанных структурных изменений под-
тверждалось результатами рентгенологических ис-
следований. При проведении спондилографии С- или 
S-подобные сколиозы выявлены у  78,6  % больных, 
кифозы — у 28,6 %, грыжи Шморля — у 35,7 % больных, 
остеохондропатии были у 21,4 % больных.

По данным рентгеновской спондилографии, при-
знаки остеопороза позвонков в  виде разрежения губ-
чатой ткани тел позвонков, истончение и подчеркну-
тость контуров их кортикального слоя были выявлены 
у  28,6  %  больных. Выявленные рентгенологические 
изменения соответствовали начальному или умеренно 
выраженному остеопорозу.

Однако, рентгеновским методом явления остеопо-
роза выявляются лишь при потере более чем 20—25 % 
костной массы. Следовательно, рентгеновская спонди-
лография не дает возможности выявления остеопении, 
которая является более ранним и более частым наруше-
нием минеральной плотности костной ткани.

Проведенная нами ультразвуковая денситометрия 
выявила остеопороз позвонков у  23,1  % больных 
ГЦД, в  то время как остеопения была выявлена нами 
у  61,5  %  больных. Таким образом, у  больных ГЦД нор-
мальная минеральная плотность костной ткани позвон-
ков была лишь у 15,4 % больных.

В качестве иллюстрации нарушения минеральной 
плотности костной ткани у больных ГЦД может служить 
следующий наш пример.

Больная З-я, 30 лет. Диагноз: гепатоцеребральная дис-
трофия. Поступила в  клинику института с  жалобами на 
крупноамплитудные гиперкинезы конечностей и головы, 
нарушение речи, нарушение акта дефекации по типу запо-
ров. Со стороны опорно-двигательного аппарата больная 
активных жалоб не предъявляла и лишь при акценте на эту 
сферу она отметила боль в суставах и искривление спины.

Больная считает себя заболевшей с  января 2009  года, 
когда появилась боль в  левом тазобедренном и локтевом 
суставах. С лета 2011 года появился тремор в верхних конеч-
ностях. В конце 2011 года ухудшился почерк. В мае 2012 года 
появились гиперкинезы в  левой ноге, к  концу 2012  года 
нарушилась речь.

Вертеброневрологическое обследование показало, 
что у больной при пальпации отмечается болезненность 
в тазобедренных и локтевых суставах, несколько боль-
ше слева, также отмечалась боль в поясничной области 
и был выраженный сколиоз.

Ультразвуковая денситометрия показала снижение 
минеральной плотности тел поясничных позвонков 
(остеопения) (рис. 1). Более выраженное снижение ми-
неральной плотности кости отмечено в области шейки 
бедра (остеопороз) (рис. 2).

Таким образом, у  больной имеется системное диф-
фузное нарушение минеральной плотности костной тка-
ни. Следует отметить, что такие нарушения клинически 
появились у больной несколько раньше, чем развилась 
неврологическая симптоматика заболевания.

В заключение необходимо отметить, что одновре-
менное течение  нескольких патологических процессов, 
каждый из которых усложняет клиническую картину, 
часто не учитывается лечащими врачами, что может 
приводить к  диагностическим и лечебным ошибкам. 
Поэтому доктора должны помнить, что больные с ГЦД 
входят в  группу риска нарушения минеральной плот-
ности костной ткани, а следовательно, и возникно-
вения патологических переломов кости. Ведь почти 
у 85 % больных ГЦД снижена минеральная плотность 
костей опорно-двигательного аппарата, при этом бо-
лее часто (61,5  %) отмечается остеопения, чем остео-
пороз (23,1 %).
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Scan Information:
Scan Date: 18 April 2014 ID: A0418140E
Scan Type: e Lumbar Spine Analysis: 18 April 2014 12:25
Version 13.3.0.1:3 Lumbar Spine Operator: 10 V
Model: Explorer (S/N 91295)
DXA Results Summary: 

Region Area
(cm1)

BMC
(g)

BMD
(g/cm2) T-score Z-score

LI 13.95 12.39 0.888 –0.3 –0.0

L2 14.40 12.19 0.847 –1.6 –1.3

L3 14.71 14.09 0,958 –1.1 –0.8

L4 16.9 14.83 0,876 –2.2 –1.8

Total 59.98 53.50 0,892 –1.4 1.0

Рис. 1. Денситометрия тел поясничных позвонков — Остеопения

Scan Information:
Scan Date: 18 April 2014 ID: A0418140F
Scan Type: e Left Hip Analysis: 18 April 2014 12:32 
Version 13.3.0.1:3 Left Hip Operator: 10 V
Model: Explorer (S/N 91295)
Comment:

Region Area
(cm1)

BMC
(g)

BMD
(g/cm2) T-score Z-score

Neck 4.94 2.76 0.559 –2.6 –2.2

Troch 10.24 4.61 0.451 –2.5 « –2.3

Inter 18.33 14.29 0.780 –2.1 –1.9

Total 33.50 21.66 0.647 –2.4 –2.2

Ward’s 0.62 0.499 –2.0 –1.2

Total BMD CV 1.0 %, ACF = 0.995, BCF = 0.986, TH = 4.669 
WHO Classifi cation: Osteoporosis Fracture Risk: High

Рис. 2. Денситометрия тазобедренного сустава — Остеопороз

Факторный анализ показал, что факторами, которые 
способствуют развитию остеопении и остеопорозу 
у больных ГЦД, прежде всего являются длительность 
заболевания и женский пол. В то время как клиничес-
кая форма заболевания на частоту и выраженность 
нарушения минеральной плотности костной ткани 
не влияла.

Следовательно, врачам необходимо учитывать дан-
ное коморбидное патологическое состояние костей 
опорно-двигательного аппарата у  этих больных и ре-
комендовать профилактические мероприятия против 
патологических переломов костей.
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В. Н. Гримайло
ОЦЕНКА ФАКТОРОВ КАРДИОВАСКУЛЯРНОГО РИСКА У  ПАЦИЕНТОВ С  ЭПИЛЕПСИЕЙ

В. М. Гримайло
Оцінка факторів кардіоваскулярного ризику в  пацієнтів з  епілепсією

V. М. Grymailo
Cardiovascular risk factors evaluation in patients with epilepsy

В статье представлены данные миро-
вой литературы и  анализа собственных 
наблюдений 50 пациентов с  эпилепсией, 
которым была проведена оценка факторов 
кардиоваскулярного риска. Пациенты не 
предъявляли жалоб, характерных для кар-
диальной патологии, из исследования были 
исключены пациенты с диагностированной 
кардиальной патологией. В результате про-
веденного исследования было выявлено, 
что прием вальпроатов и  карбамазепина 
ассоциирован с развитием дислипидемии, 
выраженность которой зависит от дозы 
и  длительности приема препаратов; при-
ем карбамазепина ассоциирован с  по-
вышенным риском развития нарушений 
сердечного ритма и  проводимости; для 
пациентов, принимающих вальпроаты, важ-
ным является определение индекса массы 
тела, индекса абдоминального ожирения, 
контроль артериального давления, а также 
определение толщины комплекса интима — 
медиа для наиболее раннего выявления 
факторов кардиоваскулярного риска, таких 
как развитие абдоминального ожирения, 
повышение артериального давления, ате-
рогенез, и  их своевременной коррекции.

Ключевые слова: эпилепсия, кардиовас-
кулярный риск, кардиальные нарушения

У статті подані дані світової літера-
тури та аналіз власних спостережень 
50 пацієнтів з епілепсією, яким було про-
ведено оцінення чинників кардіоваску-
лярного ризику. Пацієнти не висували 
скарг, характерних для кардіальної па-
тології, із дослідження було виключено 
пацієнтів з діагностованою кардіальною 
патологією. В  результаті проведеного 
дослідження було виявлено, що прийом 
вальпроатів та карбамазепіна асоційова-
ний з  розвитком дисліпідемії, вираже-
ність якої залежить від дози та тривалості 
прийому препаратів; прийом карбамазе-
піна асоційований з підвищеним ризиком 
розвитку порушень серцевого ритму та 
провідності; для пацієнтів, що приймають 
вальпроати, важливим є  визначення ін-
дексу маси тіла, індексу абдомінального 
ожиріння, контроль артеріального тиску, 
а також визначення товщини комплексу 
інтима  — медіа для найбільш раннього 
виявлення чинників кардіоваскулярного 
ризику, таких як розвиток абдоміналь-
ного ожиріння, підвищення артеріаль-
ного тиску, атероґенез, та їх своєчасної 
корекції.

Ключові слова: епілепсія, кардіовас-
кулярний ризик, кардіальні порушення

World literature data and own ob-
servations of 50 patients with epilepsy 
who underwent cardiovascular risk 
factors assessment are represented in 
the article. Patients doesn’t complain 
of any symptoms, specifi c to cardiac 
pathology. Patients with diagnosed 
cardiovascular pathology were exclud-
ed of the research. We have revealed 
that valproates and carbamazepine 
are associated with the development 
of dyslipidemia, the severity of which 
depends on the dose and duration 
of the drugs administration; carbam-
azepine usage is associated with an 
increased risk of cardiac rhythm and 
conductance disturbances. It is impor-
tant for patients taking valproates to 
determine the body mass index, index 
of abdominal obesity, to control the 
blood pressure, as well as determining 
of the intima-media complex thick-
ness for the earliest detection of car-
diovascular risk factors, such as the 
development of abdominal obesity, 
high blood pressure, atherogenesis 
and their timely correction.

Key words: epilepsy, cardiovascular 
risk, cardiac disorders.

Увеличение смертности среди пациентов с  эпилеп-
сией по сравнению с общей популяцией было отмечено 
исследователями довольно давно. Выяснение и уточне-
ние причин этого обстоятельства продолжается и в на-
стоящее время [1, 2]. 6

Учеными введен термин SUDEP — внезапная непред-
сказуемая смерть при эпилепсии. Истинные причины 

© Гримайло В. М., 2015

этого феномена окончательно не установлены до насто-
ящего времени, хотя основными причинами SUDEP счи-
тают угнетающее действие эпилептического припадка на 
сосудодвигательный и дыхательный центры ствола мозга, 
а также развитие фатальных аритмий [3, 4]. Было показано 
увеличение риска развития инфаркта миокарда, инсуль-
та, смерти от кардиоваскулярной патологии и смерти от 
разных причин у пациентов с эпилепсией, получающих 
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