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На прошедшем в 2005 году в Сан-Диего 19-ом 
симпозиуме, посвященном различным аспектам нару­
шений двигательной сферы, были определены при­
оритетные направления в изучении патогенеза, ранней 
диагностики, прогнозирования течения и терапии бо­
лезни Гентингтона (Huntington's Disease, HD). В рам­
ках указанной проблемы акцентируется, что высокий 
уровень цитоплазматического мутантного белка 
(гентингтина) в стриатуме - мишени поражения при 
HD. играющем интегрирующую роль в полисинапти- 
ческой организации базальных ганглиев, является оп­
ределяющим фактором различных проявлений клини­
ческого полиморфизма HD [11,13,16].

Переименование первоначального названия забо­
левания: хорея Гентингтона в болезнь Гентингтона, 
было продиктовано тем, что хотя двигательные рас­
стройства составляют ядро клинической картины HD, 
в настоящее время она рассматривается как прогрес­
сирующее наследственно-нейродегенеративное забо­
левание, клинически характеризующееся нарастаю­
щей деменцией, преимущественно подкорково­
лобного Tima. В МКБ-10 деменция при HD включена 
в Класс V - психические расстройства и расстройства 
поведения. “Органические, включая симптоматиче­
ские психические расстройства (F00-F09)", под рубри­
кой “F02.2* Деменция при болезни Гентингтона 
(G10+)”.

Предлагается рассматривать HD скорее в качестве 
психического заболевания, с выдвижением на первый 
план проблемы коррекции деменции, аффективных 
расстройств и психопатологической симптоматики 
[4]. Так. у больных HD выявлена высокая степень 
ассоциирования деменции и депрессии [20]. Данные 
многоцентровой программы “PHAROS” и других кли­
нико-эпидемиологических исследований указывают 
на актуальность проблемы изучения у больных HD 
депрессии и суицидальности [10]. Введено понятие 
критического периода риска суицида при HD, кото­
рый находится в промежутке между сообщением

деменция, депрессия, психопатологическая 
полиморфизм

больному о диагнозе и первыми двумя годами заболе­
вания [15].

Цель работы - изучение деменции, аффективных 
расстройств и полиморфной психопатологической 
симптоматики при болезни Гентингтона.

Материал и методы

Обследовано 45 больных HD, из них мужчин - 29. 
женщин - 16, распределенных по следующим возрас­
тным группам: до 30 лет - 48,8%, 31-40 лет - 33,5%, 
свыше 41 года - 17,7% случаев. По данным клинико­
генеалогического анализа, превалировали больные с 
доминантным типом наследования - 93,3%. По клини­
ческим признакам больные с двигательными рас­
стройствами (гиперкинетическими признаками) со­
ставляли 72,3% с немоторными проявлениями - 
27,7%. Для изучения состояния двигательной функ­
ции, наряду с общепринятым неврологическим обсле­
дованием, использовали унифицированную шкалу 
“Unified Huntington's Disease Rating Scale (UHDRS). 
Motor Section”. Состояние когнитивной функции изу­
чали по тесту “Mini Mental State Examina­
tion” (MMSE). Депрессию выявляли no “Zung Self- 
Rating Depression Scale”. Поведенческие изменения и 
психопатологическую симптоматику изучали с помо­
щью Миннесотского многофакторного личностного 
опросника - MMPI (версия Mini-Mult). Уровень агрес­
сии и враждебности определяли по Buss & Durkee. 
Статистическая обработка полученных данных прово­
дилась с помощью пакета программ SPSS 13 с исполь­
зованием է-критерия Стьюдента.

Результаты и обсуждение

Установлено, что у больных HD исследуемых воз­
растных групп течение заболевания, имея прогриди-
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ентный характер, постепенно начинает приобретать 
бинарную структуру - сочетание гиперкинезов с де­
менцией и психопатологической симптоматикой. Бо­
лее быстрое прогрессирование заболевания отмечено 
у больных HD в возрастной группе до 30 лет, причем 
дебютирование HD, особенно в юношеском возрасте 
так называемыми немоторными признаками 
(интеллектуально-мнестической дефицитарности, по­
степенно трансформирующейся в дементный син­
дром), по мнению ряда авторов, часто маскирует на­
растающие двигательные нарушения [8]. Манифеста­
ция заболевания локомоторными расстройствами, 
присущая больным возрастной группы свыше 30 лет, 
характеризовалась появлением насильственных дви­
жений и лишь позднее к ним присоединялась демен­
ция. Как свидетельствуют представленные данные, по 
мере прогрессирования заболевания у больных HD, 
нарастают как частота выявления деменции, так и сте­
пень ее выраженности (рис.1). Следует отметить, что 
в проведенных наблюдениях прослежена связь между 
длительностью заболевания и выраженностью демен­
ции. при этом, выявлено лишь несколько случаев бы­
строго процессирования заболевания с летальным 
исходом в сравнительно молодом возрасте, когда у 
больных HD в клинической картине заболевания до­
минирующим признаком являлась глубокая деменция.

Анализ полученных данных, в плане оценки степе­
ни тяжести когнитивных расстройств у больных HD 
различных возрастных групп, свидетельствует, что у 
11.1% пациентов нарушений со стороны познаватель­
ной функции не выявлено. В 20% случаев у больных 
отмечена определенная степень недостаточности по­
знавательной функции, в 37,7% - легкая стадия 
деменции, у 22,3% - средняя и лишь у 8,9% - глубо-

Рис.1. Частота выявления деменции у больных HD различ­
ных возрастных групп:
1 - до 30 лет. 2 — 31-40 лет, 3 - свыше 41 года

кая деменция.
Частота деменции (преимущественно подкорково­

лобного типа) у больных HD составляет, согласно 
данным различных авторов, 45-65%. в зависимости от 
формы и характера прогрессирования заболевания, 
возраста пациентов (вероятность развития деменции с 
возрастом резко возрастает), сроков от начала дебюта, 
характера клинических проявлений и др. [3]. Сущест­
венно, что эти цифры достаточно разнятся в группах 
лиц с выявленными положительными и негативными 
результатами генетического теста и у пациентов, не 
подвергнутых генетическому тестированию [18].

В патогенезе развития деменции у больных HD 
существенная роль придается механизмам эксайто- 
токсичности, поскольку примерно 70% возбуждаю­
щих нейронов ЦНС имеют глутаматергическую при­
роду, а глутамат является медиатором афферентных 
систем striatum от коры головного мозга и зрительно­
го бугра. Считают, что основой развития деменции 
является прогрессирующее разрушение и уменьшение 
плотности глутаматных рецепторов в структурах моз­
га, играющих ведущую роль в процессах обучения 
(определенные зоны коры, гиппокамп). Выявлено, что 
интенсивная и длительная стимуляция NMDA- рецеп­
торов глутамата, локализованных преимущественно в 
постсинаптических образованиях коры, стриатуме, 
септуме и гиппокампе, запускает Са2+-глутаматный 
каскад, приводящий к эксайтотоксической гибели 
нейронов [5]. Установлено, что антагонист NMDA- 
глутаматных рецепторов - мемантин, замедляет про­
грессирование HD [2]. Имеются данные, указываю­
щие, что гипофункция NMDA-глутаматных рецепто­
ров сопровождается активацией дофамин- и серото­
нинергической нейротрансмиссии в мезолимбической 
системе, с развитием когнитивных, аффективных рас­
стройств и психопатологической симптоматики [14]. 
Установлено, что сопрягающим фактором ассоцииро­
вания деменции и депрессии при нейродегенератив- 
ных поражениях мозга являются расстройства со сто­
роны дофаминовых и серотониновых образований 
стриатума, коры и других лимбико-стволовых струк­
тур. Взаимосвязь деменции и депрессии у пациентов с 
HD приобретает новое толкование с учетом данных 
нейровизуализации методами МРТ и ПЭТ, указываю­
щих, что депрессия обнаруживается чаще поражения­
ми левого гиппокампа, левой лобной доли, стриатума 
и бледного шара [17].

Согласно результатам проведенных исследований, 
из числа больных HD с когнитивными расстройства­
ми в 28,8% случаев выявлена истинная депрессия, у 
57,9% пациентов - депрессивное состояние и лишь в 
13,3% - отсутствие депрессии. Одновременно среди 
больных с клиническими проявлениями депрессии 
наличие суицидальных мыслей и тенденций, без суи­
цидальных попыток, наблюдалось в 42,2% случаев, 
незавершенная суицидальная попытка была зарегист-
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32-67 6470 6 0346 0.342

60 6.573 26 1.369 <0.005
74.15 2.267 13 0.236 0.737
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Отсутствие суицидаль­
ных мыслей и тенденций

42.2%
Наличие суицидальных 
мыслей и тенденций без 
суицидальных попыток

10.3%
Незавершенная суици­
дальная попытка

2 случая
Завершенный суицид

Рис.2. Частота выявления депрессии по данным Zung Self-Rating Depression Scale и суицидального 
поведения у больных HD (п=45):
1 - состояние без депрессии (20- 50 баллов), II - депрессивное состояние (50-69 баллов), Ш - истинная 
депрессия (70-80 баллов)

рирована у 10,3% больных и завершенный суицид в 
двух случаях (рис.2).

Результаты ретроспективного анализа случаев со- 
1 вершенного суицида и попыток к суициду у пациен­

тов с HD свидетельствуют, что частота суицида воз- 
I растает с продолжительностью заболевания, находясь 

в зависимости от скорости прогрессирования аффек­
тивных расстройств, при этом считают, что медико­
генетическая консультация является фактором риска 
суицидальных тенденций [1,6]. В то же время некото­
рые авторы считают, что вопреки популярному мне­
нию. извещение больного о наличии у него фатально­
го заболевания существенно не отражается на риске 
суицида [8,19]. Данные исследований, проведенных с 
помощью многофакторного личностного опросника 
(MMPI) показали, что у больных HD различных воз­
растных групп характер проявлений депрессии значи­
тельно варьирует. Так, синдром тревожной депрессии 
(СТД) чаще встречается у больных HD возрастной 
группы 31-40 лет (32,2%) и, особенно, свыше 41 года 
(43.5%). чем у пациентов в возрасте до 30 лет (11,8%). 
Аналогичная картина наблюдается в отношении час­
тоты синдромов ипохондрической (20,4, 37,1 и 42% 
соответственно) и апатической (12,7, 19,2 и 28,3%) 
депрессии. Одновременно при анализе результатов 
тестирования по MMPI по большинству ее клиниче­
ских шкал были выявлены изменения, свидетельст­
вующие о клиническом полиморфизме личностных 
(поведенческих изменений) и психопатологической 
симптоматики у больных HD, как и их ассоциирова­
ния с деменцией и депрессией. Так, наиболее выра­

женный рост у больных HD выявлен по шкалам Hs- 
ипохондрии («соматизация» тревоги) - на 44,2%, D- 
депрессии (тревога и депрессивные тенденции) - на 
51,8%, затем Pd-психопатии (реализация «скрытой 
тревоги» в поведении) - на 39,6%, Ра- 
паранойяльности (ригидность аффекта) - на 38.1% и 
Sch-шизоидности (аутизация) - на 36,8%. (рис.З).

По данным иммуногистохимических и ПЭТ иссле­
дований, в патогенезе аффективных расстройств важ­
ная роль принадлежит нарушению обмена серотонина 
в ЦНС. Так, изучение генов, кодирующих аминокис­
лотные последовательности ключевого фермента био­
синтеза серотонина - триптофангидроксилазы, его 
переносчиков и рецепторов [9], позволило установить, 
что специфические виды полиморфизма гена данного 
энзима ассоциированы с суицидальными намерения­
ми и агрессией [7,12]. Согласно результатам тестиро­
вания с помощью опросника Buss & Durkee, у боль­
ных HD, вне зависимости от возрастных групп, уро­
вень враждебных и агрессивных реакций почти по 
всем шкалам значительно выше, чем у практически 
здоровых лиц. Так, в наибольшей степени повышен 
уровень косвенной агрессии (на 91,1% по шкале В), 
затем по шкале D - негативизм (на 78,3%), далее по 
шкалам F- подозрительность (на 48,6%), С - раздра­
жение (на 47,3%) и, наконец, на 23,6% по шкале Е - 
обида (рис.4).
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Рис 3 Результаты психотестирования больных HD с помощью опросника MMPI:
A Hs - ипохондрия. D ֊ депрессия, Ну - истерия, Pd - психопатия, Ра - паранойяльность. Pt - психастения. Sch - шизоид- 
ность. Ма - гипомания. В - процентное распределение больных HD по частоте выявления синдромов тревожной (СТД), ипо­
хондрической (СИД) и апатической (САД) депрессии. Белое поле - контроль (практически здоровые лица), темное поле - 

больные HD

Рис.4. Сравнительная характеристика уровня враждебных и агрессивных реакций у практически здоровых лиц (белые 
столбцы) и больных HD (темные столбцы): А - физическая агрессия, В - косвенная агрессия, С - раздражение. D - негати­
визм. Е - обида, F - подозрительность, G - вербальная агрессия, Н - чувство вины; *р<0,05

Таким образом, результаты проведенных исследо­
ваний позволили выявить и охарактеризовать особен­
ности немоторных проявлений у больных HD - жите­
лей Армении. Изучены частота развития и степень 
тяжести деменции у больных HD различных возраст­

ных групп, ее ассоциирования с депрессией, представ­
лены данные о характере клинического полиморфизма 
поведенческих изменений и психопатологической 
симптоматики.

Поступила 03.07.06
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Դեմենցիան, աֆեկտիվ խանգարումները եւ հոգեպաթոլոգիական ախտանշաբանության 
բազմաձեւությունը Հենտինգտոնի հիվանդության ժամանակ

Ա.Գ. Կարապետյան, Է.Մ.Գևորգյան

Ուսումնասիրվել է Հենւոինգտոնի հիվանդությամբ 
->1ՀՀ) տառապող 45 հիվանդ: Գերակշռում էին ժա- 

ւ ուանգման դոմինանտ տիպով հիվանդները՛ 93,3%: 
^՜Շարժողական խանգարումներով հիվանդները 
փԱհիպերկինետիկ նշաններով) կազմում էին 72,3, «ոչ 
ուէմոտորային» դրսևորումներով' 27,7%: Շարժողական 
Կվֆունկցիայի վիճակը հետազոտվել է ըստ “Unified 
«1 Huntington's Disease Rating Scale (UHDRS) Motor Sec- 
•<ւհօո”-ի, կոգնիտիվ ֆունկցիան ուսումնասիրվել է “Mini 
'/Mental State Examination" (MMSE)^ միջոցով, դեպ­

րեսիան ի հայտ է բերվել ըստ “Zung Self-Rating De- 
npression Scale՞-ի, վարքի փոփոխությունները և 

էհոգեպաթոլոգիկ ախտանշաբանության ն ուսումնա­

սիրվել է անձի MMPI հարցաշարի միջոցով, 
ագրեսիայի և թշնամության մակարդակը' ըստ Buss & 
Durkee-ի: Հիվանդների 11,1%-ի մոտ ճանաչողական 
ֆունկցիայի խանգարումներ չեն դիտվել, 20%-ի մոտ 
դիտվել է ճանաչողական ֆունկցիայի անբավարա­
րության որոշակի մակարդակ, 37,7% դեպքերում՛ 
դեմենցիայի թեթև փուլ, 22.3% հիվանդների մոտ' 
դեմենցիայի միջին փուլ և միայն 8,9%-ի մոտ՝ խորը 
դեմենցիա: Կոգնիտիվ խանգարումներ ունեցող ՀՀ-ով 
տառապող հիվանդների 28,8%-ի մոտ ի հայտ է բերվել 
իրական դեպրեսիա, 57,9%-ի մոտ' դեպրեսիվ վիճակ ե 
միայն 13,3%-ի մոտ՝ դեպրեսիայի բացակայություն:

Dementia, affective disorders and polymorphism of 
psychopathological symptomatology in Huntington’s disease

A.G. Karapetyan, EM. Gevorkyan

43 patients with Huntington's disease (HD) were exa­
mined. Patients with dominant type of inheritance pre- 

/ vailed - 93.3 %. Patients with locomotor disorders 
(hyperkinetic attributes) made 72.3 % of cases, those 
with "non-locomotor" manifestations - 27.7 %. The state 
of locomotor function was investigated by "Unified 
Huntington’s Disease Rating Scale (UHDRS) Motor Sec­
tion ". cognitive function with the help of " Mini Mental 
State Examination” (MMSE). depression was revealed by 
" Zung Self-Rating Depression Scale ", the behavioural 
changes and psychopathological semiology were studied 

with the help of MMPI personal questionnaire, the level 
of aggression and hostility was examined by Buss & 
Durkee. 11.1 % of patients didn’t manifest disorders of 
cognitive function, in 20 % of patients there was a certain 
degree of cognitive function insufficiency, in 37.7. % - 
light stage of dementia, in 22.3 % of patients - moderate 
stage of dementia and only in 8.9 % - deep dementia. 
Among patients with HD and cognitive disorders in 
28,8% of cases there was revealed true depression, in 
57.9 % - depression, and only in 13.3 % - absence of 
depression.
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