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We present the results of our original observational cross-sectional study in 
Bashkortostan, Russia.
Purpose: quantitative assessment of anxiety and depression in patients with monogenic 
neuromuscular disorders (Steinert’s Myotonic Dystrophy and Hereditary motor and 
sensory neuropathies) and the comparison of the results with healthy controls and 
patients with Myasthenia gravis. We present the data from 119 research subjects, 
including 48 patients with hereditary neuromuscular disorders (HNMD), 58 healthy 
controls and 13 Myasthenia patients. 
Methods: Spielberger’s State-Trait Anxiety Inventory modified by Khanin and 
depression scale from the Russian V.M.Bekhterev’s research center. 
Results: All patients with HNMD showed moderate S-anxiety (32.35 ± 1.62) and 
high T-anxiety (48.35 ± 2.06). The healthy relatives from the affected families had 
moderate T-anxiety (45.62 ± 3.17 баллов). High score in S-anxiety were present in 
9.52 % of patients, high scores in T-anxiety – in 52.38% of patients. No significant 
sex differences or correlation between anxiety scores and duration of the disorder and 
the age of its onset were shown. Depression was diagnosed in 8.33% of patients with 
HNMD and 38.46% of Myasthenia patients. Most of the patients (87,50%) and all 
healthy controls demonstrated no depression. Depression scores in our patients were 
higher than in healthy controls (p < 0.0001). 
Conclusions: Our results demonstrate high scores in T-anxiety, moderate elevation 
in S-anxiety and elevated but lower than cut-off scores in depression in patients with 
studied HNMD with no association with the type of condition and its duration. First 
time in our population we demonstrate the significantly increased scores of anxiety 
and depression in healthy family members of our patients living with them. They were 
higher than in healthy unrelated controls. Research of reaction to the disease should be 
continued and include premorbid conditions.
Keywords: inherited neuromuscular disorders, Steinert’s myotonic dystrophy, 
hereditary motor-and-sensory neuropathies, myasthenia, anxiety, depression, family.

Жүйке-бұлшық ет жүйесі ауруларындағы аффективті коморбидтілік: 
Ресей федерациясы Башқұртстан республикасындағы кросс-секциялық 
бақылаушылық зерттеу
Л.Р. Ахмадеева
Башқұртстан мемлекеттік медицина университеті, Башқұртстан, Ресей

Аталған жұмыс Ресей Федерациясы, Башқұртстан Республикасында жүргізілген 
кросс-секциялық бақылаушылық зерттеудің түпнұсқасын сипаттауға арналған, 
мақсаты -тұқым қуалайтын моторлы-сенсорлы нейропатиялар мен Штейнерттің 
миотониялық дистрофиясы мысалында жүйке-бұлшық ет аппаратының 
моногенді ауруы бар пациенттерде депрессия мен үрейді сандық бағалау 
және бақылау популяциясы мен салыстырмалы топтың (Myasthenia gravis 
пациенттерімен) көрсеткіштерімен салыстыру болды. 
Зерттеуге 119 адам қатысты, оның ішінде 48 пациент тұқым қуалайтын жүйке-
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бұлшық ет ауруымен, 58 адам бақылау тобы және 13 адам миастениямен болды. 
Әдістер.  Негізгі зерттеу құралы ретінде В.М.Бехтеров атындағы психоневрология 
ҒЗИ құрастырған депрессия шкаласы мен Ч.Спилбергера-Ю.Л.Ханиннің «Үрей 
деңгейін өзіндік бағалау шкаласы» қолданылды. 
Нәтижелер. Тұқым қуалайтын жүйке-бұлшық ет аурулары бар пациенттерде 
орташа реактивті (32.35 ± 1.62 балл) және жоғары (48.35 ± 2.06 балл) тұлғалық 
үрей, олардың дені сау туысқандарында – орташа тұлғалық үрей (45.62 ± 3.17 
балл) анықталған. Жоғары реактивті үрей 9,52% науқаста, 52,38% науқаста 
жоғары тұлғалық үрей анықталды. 
Гендерлік айырмашылық айтарлықтай артық болмады. Негізгі топтағы үрейдің 
дамуы мен аурудың ұзақтығы және жасының арасында корреляциялық байланыс 
анықталмады. Депрессивті жағдай 8,33% пациентте анықталды. Науқастардың 
көбінде (87,50%) және бақылау тобының барлығында депрессия анықталмады. 
Миастения науқастарының арасында 38,46% жағдайда депрессия тіркелді. 
Жүйке-бұлшық ет жүйесінің тұқым қуалайтын және мультфакторлы аурулары 
бар науқастарда депрессивті индекстер біздің бақылау тобының орташа мәнінен 
айтарлықтай жоғары болды (p < 0.0001). 
Қорытынды. Алынған көрсеткіштер нәтижесінде тұқым қуалайтын жүйке-
бұлшық ет аурулары бар науқастарда нақты нозологиялық түрге және ауру 
ұзақтығына тәуелсіз жоғары тұлғалық үрей, орташа жоғары реактивті үрей және 
шекті деңгейге жетпейтін депрессивті белгілерге бейімділік анықталды. Алғаш 
рет бақылау тобымен салыстырғанда біздің іріктеуімізде науқаспен бірге тұратын 
дені сау жанұя мүшелерінде депрессия мен үрейдің сандық көрсеткіштерінің 
сенімді жоғарылағаны бейнеленді. Осылайша ауруға ден қою типтерін зерттеу 
болашақта преморбидті жағдайды зерттеу түрінде жалғасуы мүмкін.
Негізгі сөздер: тұқым қуалаушы жүйке-бұлшық ет аурулары, Штейнерт 
миотониялық дистрофиясы, тұқым қуалаушы  моторлы-сенсорлы нейропатия, 
миастения, үрей, депрессия, жанұя.

Аффективные коморбидности при заболеваниях нервно-мышечной 
системы: кросс-секционное обсервационное исследование в Республике 
Башкортостан, Россия
Л.Р. Ахмадеева
Башкирский государственный медицинский университет, УФА, Россия
Данная работа посвящена описанию оригинального обсервационного кросс-
секционного исследования в Республике Башкортостан, Российская Федерация, 
целью которого стала количественная оценка тревожности и депрессии у 
пациентов с моногенными заболеваниями нервно-мышечного аппарата на 
примере миотонической дистрофии Штейнерта и наследственных моторно-
сенсорных нейропатий, в сравнении с данными контрольной популяции и 
группы сравнения (пациентов с Myasthenia gravis). В исследовании приняли 
участие 119 лиц, включая 48 пациентов с наследственными нервно-мышеными 
заболеваниями, 58 человек группы контроля и 13 больных миастенией. 
Методы. Основными инструментальными методами послужили «Шкала 
самооценки уровней тревожности», Ч.Спилбергера-Ю.Л.Ханина и шкала 
депрессии, разработанная в НИИ психоневрологии им. В.М.Бехтерева. 
Результаты: У пациентов с наследственными нервно-мышечными 
заболеваниями выявлена умеренная реактивная (32,35 ± 1,62 балла) и высокая 
личностная (48,35 ± 2,06 баллов) тревожность, у их здоровых родственников - 
умеренные показатели личностной тревожности (45,62 ± 3,17 баллов). Высокая 
реактивная тревожность диагностирована у 9,52 % больных, высокая личностная 
тревожность - у 52,38%. 
Гендерные различия были статисически не значимы. Корреляционной связи 
между проявлениями тревожности у больных основной группы с длительностью 
заболевания и возрастом его манифестации установлено не было. Депрессивное 
состояние выявлено у 8,33% пациентов. У большинства больных (87,50%) и у 
всех лиц контрольной группы депрессии не диагностировано. Среди больных 
миастенией депрессия диагностирована в 38,46% случаев. Депрессивные 
индексы у пациентов с наследственными и мультифакторным заболеваниями 
нервно-мышечной системы существенно превышают средние значения нашей 
контрольной группы (p < 0,0001). 
Выводы. Полученные нами данные свидетельствуют о наличии высокой 
личностной тревожности, умеренно повышенной реактивной тревожности 
и тенденции к депрессивным включениям, не достигающим порогового 
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уровня, у больных с наследственными нервно-мышечными заболеваниями вне 
зависимости от конкретной нозологической формы и длительности заболевания. 
Впервые на нашей выборке продемонстрировано достоверное увеличение 
количественных показателей тревожности и депрессии у непораженных членов 
семьи, проживающих с больными, по сравнению с контрольной группой. 
Исследование типов реагирования на заболевание в дальнейшем должно быть 
продолжено с изучением преморбидного состояния.
Ключевые слова: наследственные нервно-мышечные заболевания, 
миотоническая дистрофия Штейнерта, наследственные моторно-сенсорные 
нейропатии, миастения, тревожность, депрессия, семья.

Введение

Общеизвестно, что длительно текущие заболева-
ния, особенно их инкурабельные формы, приводят к 
таким аффективным расстройствам, как тревожность 
и депрессия разной степени выраженности и снижа-
ют качество жизни как пациентов, так и их здоровых 
членов семей [1]. Наследственные заболевания нерв-
но-мышечной системы являются ярким, но недоста-
точно изученным примером данного феномена [2-5].

Нашим коллективом расстройства тревожно-де-
прессивного спектра и качество жизни изучаются в 
течение длительного времени при различных нозоло-
гичеких формах [6-8]. В Западном Казахстане также 
уделяется большое внимание психологическим иссле-
дованиям в различных возрастных группах, в том чис-
ле у лиц без заболеваний нервной системы [9].

Актуальность данного исследования была про-
диктована тем, что в процессе длительного (с 1988 
г) личного общения как с пациентами, страдающи-
ми различными вариантами двигательного дефици-
та, так и со здоровыми членами семей, совместно с 
ними проживающими, в ряде случаев были очевидны 
волнение, беспокойство, озабоченность обследуемых, 
их подавленное настроение, пессимистичный взгляд 
на будущее. По данным изученной нами литерату-
ры, описывающей пациентов с нервно-мышечными 
заболеваниями и их семьи в разных странах, эти со-
стояния могли быть обусловлены различными факто-
рами, включая реакцию на неизлечимое длительно и 
неуклонно прогрессирующее заболевание (как одна из 
классических стадий переживания горя) и черты лич-
ности самого обследуемого [10-14].

Целью настоящего кросс-секционного обсерваци-
онного исследования явилась количественная оценка 
таких аффективных проявлений как тревожность и 
депрессия у пациентов с генетически обусловленны-
ми (Менделирующими/моногенными) заболеваниями 
нервно-мышечного аппарата на примере миотониче-
ской дистрофии Штейнерта и наследственных мо-
торно-сенсорных нейропатий, находящихся под на-
блюдением в Республике Башкортостан, Российская 
Федерация, и сравнение полученных результатов с 
данными контрольной популяции (здоровыми лица-
ми, в семьях которых не диагностированы наслед-
ственные нервно-мышечные заболевания, здоровыми 
членами семей обследованных пациентов), а также с 
данными пациентов с мультифакторным нервно-мы-

шечным заболеванием Myasthenia gravis.

Методы
В данное исследование вошли результаты тестиро-

вания 119 лиц, в том числе 48 больных различными 
формами наследственных нервно-мышечных заболе-
ваний (ННМЗ) и 16 проживающих с ними здоровых 
родственников. Тестирование здоровых родственни-
ков оказалось особенно сложной процедурой ввиду 
того, что его проведение было возможно только при 
выездах в сельские районы по месту жительства боль-
ных и ввиду отказа большинства здоровых родствен-
ников заполнять опросники.

Выборка была сформирована многоступенчато. 
Для психологического тестирования отобраны лица 
без выраженного интеллектуального дефицита и сво-
бодно владеющие русским языком из числа больных, 
проживающих с ними родственников и их товарищей 
того же пола и возраста, из подобной социально-эко-
номической группы.

Диагностика ННМЗ проводилась в соответствии 
с международными критериями Европейского нерв-
но-мышечного центра.

В качестве контрольной группы использованы 42 
здоровых субъекта, сопоставимые по полу и возрасту 
основной группе. Каждому тестируемому из основной 
группы были предложены два комплекта опросников 
с просьбой ответить на вопросы самому и дать отве-
тить здоровому товарищу/приятельнице того же пола 
и возраста. Часть материала для контрольной группы 
составили студенты Башкирского государственного 
медицинского университета и врачи (было проведено 
анонимное тестирование). Мы осознаем, что насто-
ящая выборка не может быть предельно репрезента-
тивна в качестве контрольной, поэтому называем ее 
«контрольной» условно и сравниваем полученные 
результаты с данными, указанными в качестве нормы 
авторами методик и полученными на большом и ре-
презентативном материале. В качестве группы срав-
нения протестированы 13 пациентов с миастенией (10 
женщин и 3 мужчин).

Участие было добровольным. Все обследованные 
дали информированное согласие участвовать в насто-
ящей работе, им были объяснены цели и задачи ис-
следования. Больные ННМЗ были диагностированы с 
помощью клинических, функциональных (нейрофи-
зиологических) и молекулярно-генетических методов 
для верификации формы заболевания. Все они были 
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внесены в созданный нами впервые в Республике 
Башкортостан в 2000 г компьютеризированный ре-
гистр семей с наследственными нервно-мышечными 
заболеваниями. Пробанды были направлены в меди-
ко-генетический центр Республики Башкортостан и/
или на консультацию сотрудников кафедры невро-
логии Башкирского государственного медицинского 
университета (заведующий кафедрой и научный руко-
водитель данной работы – профессор Р.В. Магжанов) 
после их самостоятельного обращения за медицин-
ской помощью. Члены семей пробандов идентифици-
рованы при сборе клинико-генеалогического анамнеза 
с составлением родословных и осмотрены лично авто-
ром с согласия субъектов исследования. Исследование 
одобрено локальным этическим комитетом Башкир-
ского государственного медицинского университета 
(решение №4 от 21.04.2014г).

В качестве валидизированных для использования 
в русскоязычных популяциях количественных инстру-
ментов для оценки тревожности использована «Шка-
ла самооценки уровней тревожности», разработанная 
Ч.Спилбергером и адаптированная Ю.Л. Ханиным 
(в данной части исследования приняли участие 40 
пациентов с ННМЗ); для дифференциальной диагно-
стики депрессивных состояний и состояний, близких 
к депрессии, использована шкала депрессии, разра-
ботанная в НИИ психоневрологии им. В.М.Бехтере-
ва (в данной части исследования приняли участие 48 
пациентов с ННМЗ). Тестирование проводилось как 
стационарным больным, так и во время амбулаторных 
консультаций, в том числе с выездом по месту житель-
ства пораженных семей (на дому), и путем рассылки 
опросников по почте и получения их заполненными.

Процедура заключалась в письменном выборе те-
стируемым наиболее точных для него в настоящий 
момент ответов из предложенных в опроснике. На 
каждое из утверждений (по 20 в шкалах депрессии, 
реактивной и личностной тревожности) необходимо 
дать один из четырех вариантов ответа: 1 - никогда 
или изредка, 2 - иногда, 3 - часто, 4 - почти всегда или 
постоянно. Результаты оценивались количественно 
(в баллах) по ключам и обработаны автором. Соглас-
но критериям тестов, при интерпретации результаты 
оценивались как низкая тревожность при показателе 
ниже 30, как умеренная - при 31 - 45 баллах и как вы-
сокая при 46 баллах и выше.

Статистическая обработка проводилась после 
оценки нормальности распределения с использова-
нием параметрических и непараметрических мето-
дов, пакета прикладных программ Statistica 6.0, в том 
числе с проверкой нормальности распределения и по-
строением графиков Normal probability plots. Количе-
ственные величины в таблицах даны в формате сред-
няя арифметическая ± стандартная ошибка среднего 
арифметического.

Результаты
Исследование проводилось в Республике Башкор-

тостан, Россия. Средний возраст пациентов с ННМЗ в 

нашем исследовании составил 36,23 ± 2,69 лет, сред-
ний возраст лиц контрольной группы - 34,74 ± 3,04 
года (p = 0,72 - различия недостоверны). 

Мы оценивали следующие показатели:
- реактивная тревожность (как состояние в данный 

момент);
- личностная тревожность (как устойчивая харак-

теристика);
- уровень депрессии.
У пациентов с ННМЗ выявлена умеренная реактив-

ная (32,35 ± 1,62 балла) и высокая личностная (48,35 ± 
2,06 баллов) тревожность, у их здоровых родственни-
ков - умеренные показатели личностной тревожности 
(45,62 ± 3,17 баллов), превышающие таковые в группе 
контроля. Рассчитанные индексы и их статистическая 
достоверность представлены в табл. 1.

Повышение показателей личностной тревожности 
характеризует устойчивую склонность обследован-
ных воспринимать большой круг ситуаций как угро-
жающие, реагировать на такие ситуации состоянием 
тревоги. Реактивная тревожность характеризуется на-
пряжением, беспокойством, нервозностью. Авторами 
шкалы показано, что пациенты с высокой личностной 
тревожностью находятся в состоянии с эмоциональ-
ной и невротической лабильности. Наши данные со-
поставимы с результатами исследований тревожности 
в других популяциях мира [15-17]. 

Ввиду инкурабельности ННМЗ тревога больных 
может быть ситуационно обусловлена. Усугубляет 
настоящий статус длительное состояние ожидания в 
случаях, когда правильный диагноз не был выставлен 
своевременно и пациенты в течение ряда месяцев или 
лет находились в неопределенной для них ситуации 
при неуклонном прогрессировании заболевания.

При анализе общей выборки оказалось, что высо-
кая реактивная тревожность диагностирована у 9,52 
% больных, а высокая личностная тревожность - у 
52,38%. В современной зарубежной литературе так-
же обсуждается роль анксиолитической терапии и 
программ, направленных на самостоятельную работу 
и участие самих пациентов в процессе контроля над 
своим заболеванием [16, 18, 19].

При разделении выборки по полу различия в пока-
зателях тревожности не достигли уровня статистиче-
ской значимости (табл. 2). 

Как реактивная, так и личностная тревожность 
была несколько выше у женщин с ННМЗ, чем у боль-
ных мужчин, хотя существует мнение психологов о 
более легкой реакции на хроническое заболевание у 
пациенток женского пола.

В нашей выборке около 40% протестированных па-
циентов страдали миотонической дистрофией Штей-
нерта (МД). В связи с этим нами проведено исследо-
вание реактивной и личностной тревожности в трех 
группах пациентов: группа I - больные МД, группа 
II - больные наследственными моторно-сенсорными 
нейропатиями (НМСН) и группа III - больные миасте-
нией по сравнению с контрольной группой. Результа-
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ты исследования представлены в табл. 3.
Полученные данные свидетельствуют об отсут-

ствии достоверных различий при сравнении паци-
ентов с различными нозологическими формами (p > 
0,05). Но реактивная тревожность у пациентов с МД, 
имеет более низкие количественные показатели. Веро-
ятно, это является отражением апатико-абулических 
проявлений, характерных при болезни Штейнерта. 
Аффективные симптомы при миотоничсекой дистро-
фии Штейнерта, аналогичные выявленным в нашем 
исследовании, описаны в систематическом обзоре и 
мета-анализе [20]. Наиболее высокие баллы как по ре-
активной, так и по личностной тревожности отмечены 
у больных миастенией. Это существенно ухудшает ка-
чество жизни пациентов с этой нозологической фор-
мой, хотя редко описывается в современных междуна-
родных журналах [21].

При корреляционном анализе и сопоставлении 
проявлений тревожности у больных ННМЗ с длитель-
ностью заболевания и возрастом его манифестации 
коэффициент Пирсона не достигал значений статисти-
ческой достоверности ни при анализе заболеваний по 
раздельности, ни при их группировке.

Результаты исследования депрессии выражались в 
баллах и интерпретировались как отсутствие депрес-
сии при показателях < 50 и как истинно депрессивное 
состояние при превышении 70 баллов. 

Из 48 протестированных истинно депрессивное 
состояние выявлено у 4 пациентов, что составляет 
8,33%. У большинства больных (87,50%) депрессии 
не диагностировано. Среди фенотипически здоровых 
членов семей больных ННМЗ легкое депрессивное со-
стояние (51 балл) выявлено лишь у одной женщины, 
муж и сын которой страдали НМСН. Среди больных 

миастенией депрессия диагностирована существенно 
чаще - в 38,46% случаев. В контрольной группе у всех 
(100%) протестированных индексы депрессии были 
ниже 50.

Результаты количественной оценки уровней де-
прессии у больных ННМЗ по сравнению с их здоровы-
ми членами семей, с больными миастенией и с лицами 
контрольной группы представлены в табл. 4.

Следует отметить повышение количественного по-
казателя депрессии по данной шкале и у самих боль-
ных по сравнению с контрольной группой, и у непо-
раженных родственников, проживающих с больными. 
Последнее близко к уровню статистической достовер-
ности. 

Депрессивные индексы у пациентов с ННМЗ и с 
миастенией существенно превышают средний уро-
вень, рассчитанный по данным контрольной группы 
(p < 0,0001), но не достигают 50 баллов, признанных 
авторами методики верхней границей нормы. Депрес-
сия является одним из наиболее широко обсуждаемых 
аффективных состояний у пациентов с нервно-мы-
шечными заболеваниями [22-25] и представляет со-
бой серьезную проблему в связи с необходимостью ее 
ранней диагностики и возможности оказания эффек-
тивной помощи.

При анализе депрессивных индексов отдельно в 
группах по полу статистически значимых различий по 
данному показателю между мужчинами и женщинами 
не выявлено (t = -1,31; p = 0,198), но более высокие 
показатели наблюдались среди женщин (табл. 5).

Обсуждение результатов
При корреляционном анализе, как и в случае с по-

казателями тревожности, достоверных зависимостей 

Таблица 1. Сравнительная оценка показателей реактивной и личностной тревожности в различных группах обследованных*.

Показатель
Больные
n = 40
(группа 1)

Родственники
n = 16
(группа 2)

Контроль
n = 42
(группа 3)

Реактивная тревожность 32.35 ± 1.62 29.25 ± 2.80 24.48 ± 1.15
Достоверность различий t1_2 =1.00 p1_2 = 0.32

t1_3 =4.00 p1_3 = 0.0001
t2_3 = 1.88 p2_3 = 0.65

Личностная тревожность 48.35 ± 2.06 45.62 ± 3.17 40.05 ± 1.05
Достоверность различий t1_2 =0.71 p1_2 =0.48

t1_3 =3.65 p1_3 =0.0005
t2_3 = 2.16 p2_3 = 0.04

*C учетом того, что сравнивались три выборки, применена поправка Бонферрони к уровню значимости р

Таблица 2. Сравнительная оценка показателей реактивной и личностной тревожности в различных группах обследованных

Показатель
Мужчины с ННМЗ
n = 24

Женщины с ННМЗ
n = 16

Реактивная тревожность 31.00 ± 2.13 34.38 ± 2.46

Достоверность различий t =-1.02 (p = 0.313)

Личностная тревожность 47.08 ± 3.11 50.25 ± 2.20

Достоверность различий t =-0.75 (p = 0.458)
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Табл. 3

Сравнительная оценка показателей реактивной и личностной тревожности в различных группах обследованных

Показатель Больные МД
n = 12

Больные 
НМСН
n = 16

Больные
миастенией

n = 13

Контроль
n = 42

Реактивная тревожность 31.67 ± 2.39
p=0.003*

33.88 ± 3.33
p=0.001*

36.77 ± 3.74
p=0.001*

24.48 ± 1.15

Личностная тревожность 49.67 ± 2.63
p=0.002*

48.50 ± 4.13
p=0.002*

58.08 ± 3.49
p=0.001*

40.05 ± 1.05

Достоверность различий *- достоверные различия с кон-
трольной группой

Между группами больных 
статистически достоверных 

различий не выявлено

Таблица 4. Индексы депрессии в семьях с ННМЗ (в баллах)

Показатель
Больные 

ННМЗ
(n = 48)

Здоровые члены семей 
больных с ННМЗ

(n = 18)

Больные 
миастенией

(n = 13)

Контрольная 
группа
(n = 42)

Среднее значение 42.83 35.89 46.77 32.43
Стандартная ошибка средней 2.19 2.00 3.21 0.78

Стандартное отклонение

15.19
8.48
11.36
5.03

Минимальное значение 24 27 30 22
Максимальное значение 1000 53 62 43
Достоверность различий с 
контрольной группой

t = 4.24
p = 0.00001

t = 1.97
p = 0.05

t = 6.39
p=0.00001

ни при сравнении отдельных нозологических групп, 
ни при сопоставлении с длительностью заболевания 
и возрастом манифестации не выявлено. Корреляци-
онный анализ со степенью тяжести заболевания не 
проводился ввиду включения в группу исследования 
в основном пациентов со средней тяжестью болезни и 
единичными данными тестирования больных с легкой 
и тяжелой степенями ННМЗ.

Депрессивные наклонности были отмечены при 
различных ННМЗ рядом групп исследователей. Счи-
тается, что депрессия является лишь одной стадией 
реагирования пациента на заболевание и ввиду край-
не широкой вариабельности длительности каждой из 
стадий диагностируется с разной частотой [26, 27]. 
На сегодня уже выявлены ряд клинико-нейровизуа-
лизационных особенностей при изучении строения 
и функций церебральных структур у этих пациентов 
[28], которые частично могут объяснить как когнитив-
ные, так и аффективные расстройства, например, при 
миотонических дистрофиях, ранее считавшихся забо-
леванием только нервно-мышечной системы.

Таким образом, полученные нами данные свиде-
тельствуют о наличии высокой личностной тревож-
ности, умеренно повышенной реактивной тревож-

ности и тенденции к депрессивным включениям, не 
достигающим порогового уровня, у больных ННМЗ 
вне зависимости от конкретной нозологической фор-
мы и длительности заболевания. Исследование типов 
реагирования на заболевание в дальнейшем должно 
быть продолжено с изучением преморбидного состоя-
ния. Впервые на нашей выборке продемонстрировано 
достоверное увеличение количественных показателей 
тревожности и депрессии у непораженных членов се-
мьи, проживающих с больными, по сравнению с кон-
трольной группой. 

Большинство полученных данных согласуется с 
исследованиями российских и зарубежных коллег [29-
31] и чрезвычайно важны при оказании медико-соци-
альной и психологической помощи пациентам с на-
следственными нервно-мышечными заболеваниями 
и членам их семей [32], так как контролируя эти рас-
стройства мы можем влиять на качество жизни семей 
с заболеваниями нервно-мышечной системы [33,34]. 

В настоящее время в мире принята парадигма 
персонифицированного подхода к оказанию помощи 
каждому пациенту, работа в составе мультидисципли-
нарных команд, включающих как врачей, так и кли-
нических психологов, социальных работников, меди-
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