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СЛУЧАЙ ИЗ ПРАКТИКИ

Кортико-базальная дегенерация – редкое заболе-
вание, которое характеризуется асимметричным 

поражением преимущественно лобно-теменной 
коры, базальных ганглиев, зубчатых ядер мозжечка 
и клинически проявляется асимметричным паркин-
сонизмом в сочетании с дистонией, миоклонусом, 
тремором и когнитивными нарушениями. Данное 
заболевание дебютирует в возрасте от 50 до 60 лет. 
Мужчины болеют несколько чаще, чем женщины 
[1-3].

Особенности патоморфологической картины 
позволяют отнести данное состояние к группе тау-
патий, что предполагает в качестве ведущего пато-
генетического механизма нарушение метаболизма 
основного белка внутренней нейрональной мембра-
ны (тау-протеина). При макроскопическом исследо-
вании отмечается асимметричная атрофия вещества 
мозга, более выраженная в теменной и лобной коре. 
Микроскопически в пораженных зонах коры выяв-
ляется резкое уменьшение численности клеток, 
утрата миелинизированных волокон и глиоз в белом 
веществе. Ахроматические баллонообразные нейро-
ны обнаруживаются во всех слоях коры, в базаль-
ных ганглиях и структурах ствола. Также отмеча-
ются внутриклеточные нейрональные включения, 
содержащие патологический тау-протеин [4-6].

Для постановки диагноза необходимо наличие 
трех из следующих шести признаков заболевания: 
акинетико-ригидный синдром, феномен «чужой 
конечности», апраксия или нарушение сложных 
видов глубокой чувствительности, фокальная дисто-
ния в конечности, постуральный или кинетический 

тремор, миоклонии. Практически у всех пациентов 
развиваются когнитивные нарушения, которые на 
начальных этапах заболевания носят легкий или 
умеренный характер, но затем в большинстве слу-
чаев трансформируются в деменцию. Помимо ког-
нитивных нарушений, часто наблюдается депрессия, 
могут развиваться апатия или возбуждение и рас-
торможенность [6-8].

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

В сентябре 2019 г. пациентка Ж. 70 лет, само-
стоятельно обратилась в неврологическое отделение 
ГАУЗ КОКБ им. С.В. Беляева с жалобами на ско-
ванность и дрожание в правой руке, в меньшей 
степени правой ноге, отставание правой ноги при 
ходьбе, неустойчивость при ходьбе, общую замед-
ленность движений. Также пациентка отмечала, что 
правая рука её «не слушается», иногда «не отдаёт» 
и самостоятельно «хватает» предметы. При выпол-
нении тонких движений пальцами одной кисти 
появляются аналогичные движения в другой.

Из анамнеза: болеет в течение пяти лет. В дебю-
те заболевания беспокоили неловкость и отставание 
правой ноги при ходьбе, неустойчивость. Позже 
присоединились скованность в правой руке, тремор 
в правых конечностях. Гипокинезия неуклонно про-
грессировала, ухудшилась ходьба. В течение послед-
него года появилась автономная двигательная актив-
ность в правой руке и синкинетические движения в 
обеих верхних конечностях. Однократно отмечала 
спонтанное падение.
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В течение длительного времени наблюдается по 
поводу сосудистой патологии головного мозга, 
болезни Паркинсона, в связи с чем было назначено 
следующее лечение: сталево, мирапекс до 4,5 мг/
сутки. В настоящее время проводится коррекция 
комбинированным противопаркинсоническим пре-
паратом мадопар (125 мг 6 раз в день), без положи-
тельного эффекта. Наследственность не отягощена. 
Страдает гипертонической болезнью, принимает 
гипотензивную терапию.

В неврологическом статусе на момент поступле-
ния: сознание ясное, во времени, окружающем ори-
ентирована, снижен фон настроения. Зрачки рав-
ны, фотореакции живые, обьём движений глаз не 
ограничен, зрительных нарушений нет. Лицо сим-
метрично, лёгкая гипомимия. Субьективно слух не 
снижен, речь разборчивая, голос звучный, глотание 
не нарушено. Язык расположен прямо, гипотрофий 
нет, сила 5 баллов, оральная апраксия не выявля-
ется, афатических расстройств нет. Мышечный то-
нус в правых конечностях пластичный, больше в ру-
ке. В левых конечностях низкий, однако при кон-
трлатеральной активации также повышается по пла-
стическому типу, наиболее чётко в дистальном от-
деле левой руки. Лёгкое дрожание в правых конеч-
ностях в покое, периодически в ноге. Правая рука 
согнута в локтевом суставе, кисть в состоянии ди-
стонической установки – согнуты пястно-фаланго-
вые суставы, переразгибание в проксимальной фа-
ланге безымянного пальца. Обьём движений в пра-
вом лучезапястном суставе справа, суставах пальцев 
правой кисти существенно ограничен.

Пробы на гипокинезию в правой руке выполня-
ет с трудом, в левой руке проба отрицательная. В 
ногах пробы на гипокинезию выполняет в замедлен-
ном темпе, без характерного деремента. Сухожиль-
ные рефлексы с рук и ног D > S, оживлены. Пато-
логические стопные рефлексы не вызываются. Рас-
стройств болевой чувствительности, двухмерно-про-
странственного чувства нет. Нарушено суставно-мы-
шечное чувство в пальцах правой кисти. При отсут-
ствии зрительного контроля (заведение правой руки 
за спину) не может придать ей положение по задан-
ной команде, при этом возникает синкинетическое 
движение в левой руке. При рисовании в воздухе 
геометрических фигур движения неловкие, неточ-
ные, также возникают синкинетические движения в 
левой руке. Тремора головы нет. Пальце-носовую 
пробу выполняет с лёгкой дисметрией с двух сторон, 
колено-пяточную пробу правильно. Пробу на дисди-
адохокинез выполняет несимметрично вследствие ги-

покинезии правой руки. Замедлена инициация ходь-
бы. Ходит на расширенной базе, без поддержки. 
Толчковая проба положительная. Оболочечных сим-
птомов, тазовых нарушений, признаков перифери-
ческой вегетативной недостаточности нет.

При проведении дополнительного обследования 
выявлена ангиопатия сетчатки, артериосклероз без 
препятствий кровотоку по данным цветового 
дуплексного сканирования брахиоцефальных сосу-
дов. МРТ головного мозга: Атрофические измене-
ния вещества большого мозга с неравномерным 
расширением субарахноидального пространства, в 
большей степени в лобно-теменных областях без 
заметной асимметрии, расширение полостной систе-
мы мозга, боковые желудочки D  > S, изменения 
белого вещества в пределах Fazekas 2. В проекции 
подкорковых ядер признаков отложения соедине-
ний железа и других специфических изменений МР 
сигнала не выявлено, миндалины мозжечка распо-
ложены типично.

Учитывая наличие асимметричного гемипаркин-
сонизма, феномена «чужой конечности», апраксии 
и дистонии в правой руке, отсутствие клинических 
и нейровизуализационных признаков, характерных 
для других заболеваний, при поступлении был 
выставлен основной диагноз: Прогрессирующее 
нейродегенеративное заболевание. Кортико-
базальная дегенерация. Феномен «чужой руки» 
справа. Правосторонний ригидно-дрожательный 
гемисиндром. Дистония правого предплечья и кисти, 
постуральные нарушения.

Проведен курс метаболической терапии, паци-
ентка переведена на приём накома по 125 мг 4 раза 
в день (при отмене леводопы нарастание общей 
гипокинезии).

На фоне проводимой терапии состояние относи-
тельно стабилизировалось. В течение суток мотор-
ные функции остаются стабильными, в быту себя 
обслуживает, уменьшилась астения.

В декабре 2019 г. пациентка была осмотрена в 
клинике повторно. Предъявляла жалобы на боли в 
правом плече. При осмотре: в динамике увеличи-
лось приведение правой руки к туловищу, иногда 
возникает спонтанное приподнимание правой руки 
вверх, было рекомендовано введение ботулотоксина 
в мышцы правой руки, пациентка отказалась.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В данном клиническом случае имело место ред-
кое нейродегенеративное заболевание. Эффективного 
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лечения нервно-психических нарушений при корти-
ко-базальной дегенерации не существует. При нали-
чии эмоциональных и поведенческих нарушений с 
симптоматической целью используются препараты – 
ингибиторы обратного захвата серотонина. Для лече-
ния мышечной дистонии с симптоматической целью 
используются инъекции ботулинического токсина.

Информация о финансировании и конфликте 
интересов
Исследование не имело спонсорской поддерж-
ки.
Авторы декларируют отсутствие явных и потенци-
альных конфликтов интересов, связанных с публи-
кацией настоящей статьи.

Таблица 1
Динамика клинического анализа крови пациентки

Параметр\дата 

исследования
10.10.2019 18.10.2019 24.10.2019 28.10.2019 31.10.2019

СОЭ 73 6 59 55 50

Лейкоциты 36,89 36,56 50,2 76,91 127,07

Нейрофилы  

(абс)
11,69 9,33 20,41 30,65 77,03

Лимфоциты  

(абс)
3,63 3,41 3,23 10 10,15

Моноциты  

(абс)
12,8 15,98 18,44 22,24 34,88

Эозинофилы  

(абс)
8,38 7,32 7,91 13,91 0,93

Базофилы  

(абс)
0,39 0,52 0,21 0,1 2,08

Эритроциты 1,99 3,02 2,69 3,15 2,42

Гемоглобин 56 86 75 92 72

Гематокрит 16,2 25 21,8 26,1 19,4

MCV  

(средний объём эритроцитов)
81,6 82,8 81 82,9 80,2

MCH  

(ср.содержание Hb 

в эитроцитах)

28,1 28,5 27,9 29,2 29,8

MCHC  

(ср.концентрация Hb 

в эритроците)

346 344 344 352 371

RDW  

(Ширина распределения 

эритроцитов)

17,6 17,3 17,6 17,2 18,2

Тромбоциты 18 12 24 13 17

Базофилы 111 6 3 2 1,5

Эозинофилы 24 24 2 4 12,5

Палочкоядерные  

нейтрофилы

— — 1 3 3,5

Сегментоядерные  

нейтрофилы

23 22 22 24 18

Лимфоциты 5 6 6 5 16,5

Моноциты 10 20 18 14 11,5

Миелоциты 7 12 9 3 5

Юные -- 1 3 5 1,5

Бластные 20 9 36 36 30
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Таблица 2
Иммунофенотипирование клеток костного мозга пациентки от 29.10.2019

Фенотип клеток % клеток

CD45+ 100% низкой плотности

CD3/CD16,56

CD3+/CD16,56- 

CD3+ /CD16,56+ 

CD3- /CD16,56+

0 

0 

4,5

CD3/CD19

CD19 +/CD3- 

CD3+/CD19- 

CD3+/CD19+

0 

0 

0

CD3/CD4

CD3+/CD4- 

CD4+/CD3- 

CD3+/ CD4+

0 

0 

0

CD3/CD8

CD3+/CD8- 

CD8+/CD3- 

CD3+/ CD8+

0 

0 

0

HLA-DR/ CD3

HLA-DR+/CD3- 

CD3+/HLA-DR- 

HLA-DR+/ CD3+

80,1 

0 

0

CD14/CD13

CD14+/CD13- 

CD13+/CD14- 

CD13+/ CD14+

0,4 

68,4 

5,5

CD15/CD33

CD33+/CD15- 

CD15+/CD33- 

CD33+/ CD15+

85,5 

1,7 

11,0

CD117/CD34

CD117+/CD34- 

CD117-/CD34+ 

CD117+/ CD34+

11,0 

13,6 

57,4

∗ ∗ ∗


