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ВВЕДЕНИЕ
Мультисистемная атрофия отличается преимуще-
ственным поражением базальных ганглиев, ядер 
ствола головного мозга, мозжечковых структур, ве-
гетативных нейронов ствола и спинного мозга [1-5].

 Название «мультисистемная атрофия» предложено 
Graham и Oppenheimer в 1969 году. Это понятие вклю-
чало  в себя все заболевания, которые характеризуются 
сочетаниям паркинсонизма, мозжечковыми симпто-
мами,  пирамидными расстройствами и прогресси-
рующей вегетативной недостаточностью. Заболевание 
составляет 10—12% случаев синдрома Паркинсона. 

Частота заболеваемости составляет 3 случая на 100 
тыс. населения [4, 9]. Несколько лет назад в таких 
ситуациях выставлялся диагноз «стриатонигральная 
дегенерация», «синдром Шая-Дрейджера», «оливо-
понтоцеребеллярная атрофия». На сегодня, все они 
рассматриваются как клинические варианты одного 
заболевания, имеющие единую этиологию, патогенез 
и морфологию, но различающиеся преимущественной 
локализацией поражения [6].

Клинически мультисистемные атрофии проявляется 
сочетанием симптомов паркинсонизма с мозжечковы-
ми и пирамидными нарушениями,  вегетативной дис-
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функцией. Заболевание чаще всего возникает в 50—60 
лет и характеризуется быстрым прогрессирующим 
течением с летальным исходом в течение 5—7 лет [3, 5].

Диагноз основан на данных анамнеза, неврологи-
ческого и соматического обследования, результатов 
нейровизуализации. Согласно общепринятым реко-
мендациям, для постановки диагноза следует иссполь-
зовать дополнительные исследования вегетативной 
нервной системы (пробы на вегетативную реактив-
ность), электронейромиографию сфинктеров, другие 
нейровизуализационные исследования [7,8, 12,13].  

В настоящее время принято выделять две разно-
видности мультиситемный атрофий в зависимости 
от доминирования  в клинической картине мозжеч-
кового или акинетико-ригидного синдрома. При 
преобладании поражения мозжечка, мы имеем место 
с оливопонтоцеребеллярной атрофией.  В тех слу-
чаях, когда преобладают симптомы паркинсонизма, 
выставляется диагноз стриатонигральной дегенера-
ции. При обоих вариантах присутствуют проявления 
прогрессирующей вегетативной недостаточности. 
Синдром паркинсонизма возникает у 90% больных с 
мультисистемной атрофией, начинается симметрично, 
однако приём препаратов леводопы у этих пациентов 
не даёт ожидаемого эффекта Заболевание неуклонно 
прогрессирует, очень рано появляется постуральная 
неустойчивость. Кроме того, наблюдаются мозжеч-
ковые и вегетативные нарушения. [3, 4, 5, 8, 11, 12, 13].

В большинстве случаев мозжечковые расстройства 
развиваются параллельно с паркинсонизмом, но они часто 
скрываются за выраженной ригидностью и акинезией, что 
затрудняет их диагностику. Самым частым признаком 
считается атаксия ходьбы, У большей части больных  
наблюдается постуральный тремор, интенционный тре-
мор. В некоторых случаях в начале заболевания признаки 
поражения мозжечка достаточно четко выражены, а затем 
угасают по мере нарастания паркинсонизма. У пациентов 
нарушается речь, часто имеет скандированный и сма-
занный характер, часто  присоединяется монотонность, 
замедленность и приглушенность голоса [3, 5, 9, 12, 13].

На развернутых стадиях мультисистемной атро-
фии у пациентов  выявляют симптомы поражения 
пирамидной системы: оживление рефлексов, наличие 
патологических стопных знаков. 

Поражение передних рогов спинного мозга встре-
чается редко, но это может вызывать слабость межре-
берных мышц и диафрагмы [9, 13,14].

При мультисистемной атрофии  часто развивается 
бульбарный синдром зв счёт вовлечения черепно-
мозговых нервов. Особо опасным осложнением при 
заболевании есть паралич абдукторов голосовых свя-
зок, который выступает одним из патогномоничных 
признаков патологии и может быть причиной смерти 
от асфиксии. Для своевременной диагностики этого 
расстройства необходима ларингоскопия [1, 3, 5,  12,13].

Оливопонтоцеребеллярная атрофия — заболевание, 
в основе которого лежат дегенеративные изменения 
определённых структур мозга — олив, вентральных 

ядер и волокон моста, белого вещества мозжечка и его 
ножек, проявляющееся прогрессирующей мозжечко-
вой атаксией [1, 3, 9, 16, 17].

Заболевание является гетерогенным, поскольку 
встречаются как спорадические, так и наследствен-
но-семейные формы [10, 19, 20]. Оливопонтоцеребел-
лярная атрофия, наследуется как по аутосомно-до-
минантному, так и по аутосомно-рецессивному типу. 

Начальные симптомы могут быть невыраженными, 
что часто нельзя заподозрить точное время начала 
процесса. Иногда даже сам пациент и его родственни-
ки не могут указать причину появления симптомов. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Вашему вниманию представлен случай мультисистем-
ной атрофии у пациента Б., 60 лет, которая длительное 
время оставалась нераспознанной.

Пациент Б., житель сельской местности, частный 
предприниматель, без вредных привычек, обратился 
за медицинской помощью к неврологу обласной боль-
ницы в связи с нарастанием жалоб на нарушение речи, 
изменение походки, точных движений. 

Из анамнеза известно, что пациент болеет в течении 
5 лет, когда постепенно появилась нечёткость (сма-
занность) речи, шаткость при ходьбе. Обращался за 
помощью к докторам по месту жительства, лечился в 
течении нескольких лет по поводу сосудистой энце-
фалопатии на фоне распространённого остеохондроза 
позвоночника. С каждым годом отмечал нарастание 
симптомов, появилась повышенная утомляемость, 
слабость, сложности в выполнении точных движений.

При осмотре неврологом областной больницы 
выявлено, что бъективно: общее состояние больного 
удовлетворительное. В соматическом статусе патоло-
гии не выявлено. Артериальное давление 100/60 мм 
рт. ст. Кожные покровы бледные, дермографизм крас-
ный стойкий. Кожа конечностей сухая, шелушится. 
Данные лабораторных исследований (общий анализ 
крови, мочи, биохимический анализ крови) в пределах 
нормы, выявлено только  повышение уровня общего 
холестерина до 7,5 ммоль/л.

В неврологическом статусе: сознание ясное, ориен-
тирован, адекватен. Зрачки одинаковой величины, фо-
тореакция и корнеальные рефлексы живые. Движения 
глазных яблок не ограничены. Выявлен хоботковый, 
ладонно-подбородочный рефлексы с двух сторон..От-
мечается наличие мелкоразмашистого горизонтального 
нистагма с двух сторон.  Речь дизартричная. Снижен 
рефлекс с задней стенки глотки и языка. Элементы дис-
фагии. Слух в норме. Лицо симметрично, язык по сред-
ней линии. Парезы отсутствуют. Отмечается повышение 
мышечного тонуса в правых конечностях по пластиче-
скому типу, гипотония – в левой нижней конечности.  
Рефлексы сухожильные и периостальные с верхних и 
нижних конечностей – повышены, D>S. Положительный 
симптомы Бехтерева, Россолимо на нижних конечно-
стях.  Выражена атаксия в позе Ромберга с открытими 
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глазами, падает – при закрытых. Координаторные про-
бы выполняет с интенцией с двух сторон, с акцентом 
справа.  Поверхностная и глубокая чувствительность не 
нарушены. Походка с широко расставленными ногами, 
покачивание. Выраженная постуральная неустойчи-
вость. Менингеальных знаков не выявлено. ММSE – 27б.

Пациенту назначены дополнительные методы обсле-
дования, проведён дифференциальный диагноз со сле-

дующими заболеваниями: оливопонтоцеребеллярная 
дегенерация, поздняя мозжечковая атаксия, опухоль 
мозжечка,  болезнь мотонейрона, миастенический 
синдром.

На глазном дне у больного выявлена ангиопатия 
сетчатки обоих глаз.

ЭКГ (20.03.2018г.) — синусовый ритм, ЧСС 68 уд в 
1 минуту,  признаки нагрузки на левый желудочек.

УЗДГ экстракраниальных сосудов на аппарате 
Siemens Acuson X300 (21.03.2018г.): УЗ признаки стено-
зирующего атеросклеротического поражения брахио-
цефальных артерий с гемодинамически незначимым 
стенозом в области бифуркации внутренних сонных 
артерий, S-образной извитости правой позвоночной 
артерии. Экстравазальной компрессии левой позво-
ночной артерии. 

Рис.1. МРТ головного мозга и шейного отдела 
позвоночника пациента Б., 60 лет.

Рис. 3. МРТ головного мозга и шейного 
отдела позвоночника пациента Б., 60 лет.

Рис. 2. МРТ головного мозга пациента Б., 60 лет.

Рис. 4. МРТ головного мозга пациента Б., 60 лет.
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ЭМГ конечностей, мышц лица (22.03.2018г.): данных 
за нарушение нервно-мышечной передачи, поражение 
периферического мотонейрона не выявлено. 

Пациенту проведено МРТ головного мозга и шейно-
го отдела позвоночника на аппарате Siemens Magnetom 
Aera (Германия)  мощностью магнитного поля 1,5 Т. 

МРТ головного мозга и шейного отдела позвоночни-
ка (21.03.2018г).: МР признаки церебральной микроа-
нгиопатии (Fazekas 2) с выраженными атрофическими 
изменениями и смешанной гидроцефалией; признаки 
«пустого» турецкого седла, остеохондроза и протрузий 
межпозвонковых дисков шейного отдела позвоночни-
ка, ассиметрии позвоночных артерий (Рис. 1-4). 

На основании жалоб, анамнеза болезни, жизни, ре-
зультатов неврологического осмотра – мозжечковая 
атаксия, пирамидный синдром, акинетико-ригидный 
синдром, глазодвигательные нарушения, начинающееся 
когнитивное снижение, вегетативные расстройства; 
результатов параклинических методов обследования, 
пациенту выставлен клинический диагноз: Оливопон-
тоцеребеллярная дегенерация с выраженной мозжечко-
вой атаксией, двосторонней рефлекторно-пирамидной 
недостаточностью, акинетико-ригидным синдромом, 
элементами дизартрии, дисфагии, когнитивным сниже-
нием. Стенозирующее атеросклеротическое поражения 
брахиоцефальных артерий (по данным УЗДГ).

 Пациенту проведено обследование и лечение в условиях 
неврологического отделения областной больницы: нейро-
метаболическая, общеукрепляющая терапия, амантадины, 
статины,  масаж, ЛФК. Пациент выписан из отделение под 
наблюдения невролога по месту жительства.

ВЫВОДЫ
Таким образом, для постановки точного вариан-
та мультисистемной атрофии необходимо строго 
учитывать особенности начала, течения заболевания, 
тщательно проводить неврологическое обследование 
с консультацией смежных специалистов, а также 
анализировать данных нейровизуализационных об-
следований. 
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