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Corticobasal degeneration (clinicalcase) 

Резюме
Кортико-базальная дегенерация -  редкое спорадическое дегенеративное заболевание головного мозга с преимуще
ственным поражением базальных ганглиев и лобно-теменной коры. Представлено наблюдение пациентки, у которой в 
течение 4 лет сформировалось своеобразное сочетание асимметричного гиперкинетического синдрома в виде дистонии 
и миоклоний в левой верхней конечности, брадикинезии, феномена «чужой конечности», чувствительных нарушений 
(в том числе нарушений сложных видов чувствительности), пирамидной недостаточности, с выраженным нарушением 
функции левой руки.
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Summary
Corticobasal degeneration - a rare sporadic degenerative brain disease, mainly affecting the basal ganglia and frontoparietal 
cortex. Presented by the observation of the patient, which in the course of 4 years, a peculiar combination of asymmetric 
hyperkinetic syndrome in the form of dystonia and myoclonus in the left upper limb, bradykinesia, the phenomenon of ‘alien 
limb', sensation disorders (including violations of the complex species sensitivity), pyramidal insufficiency, with a pronounced 
dysfunction of the left hand.
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Введение
Кортико-базальная дегенерация -  спорадическое 

дегенеративное заболевание ЦНС, харакгеризую щ ееся 
асимметричным поражением лобно-тем енны х отделов 
коры больших полуш арий и базальных ганглиев, кли
нически проявляю щ ееся наруш ением высш их мозговых 
функций (апраксией, афазией, деменцией и т.д.), паркин
сонизмом и другими экстрапирамидными синдромами [ 1,

3 ].

Клинические случаи заболевания были описаны 
французскими неврологами J.-M . Charcot в 1ХХ8 г. и J. 
Lherm itte в 1925 г. Первое клинико-патоморфологическое 
описание сделано в 1968 г. T.J. Rebeiz, Е.Н. Kolodny и Е.Р. 
R ichardson у 3 пожилых пациентов с асимметричным 
паркинсонизмом и апраксией авторы выявили своеобраз
ные дегенеративны е изменения в коре больш их полуш а
рий. губчатых ядрах и базальных ганглиях [ 1, 2 ].

П атоморфологическую  основу заболевания состав
ляют поражение коры и подкорковых ганглиев с глиозом, 
формирование баллонообразных нейронов с большим 
количеством патологического тау-протеина, нейрофи-

ламентов и убиквитина (группа таупатий), а такж е по
ражение белого вещ ества с его дем иелинизацией, утра
той аксонов и глиозом (пораж ение кортико-стриарны х, 
кортико-бульбарных волокон, пирамидного тракта).

Заболевание развивается постепенно, в возрасте 
60-80 лет, с начальными проявлениям и в виде нарастаю 
щего асим м етричного акинетико-ригидного синдрома, 
вовлекаю щ его одну из конечностей (чащ е руку), в ко
торой постепенно появляю тся дистония, п остурально
кинетический тремор, м иоклонические подергивания. 
Помимо экстрапирамидны х наруш ений, возникаю т 
апраксия, афазия и корковые наруш ения чувствительно
сти (астереогноз, дискрим инационная чувствительность, 
двум ерно-пространственное чувство), расстройство 
суставно-мы ш ечного чувсгва, синдром «чужой конеч
ности», пирамидная недостаточность. При вовлечении 
нижних конечносгей, рано наруш ается ходьба по типу 
лобнойдисбазни. В некоторых случаях деменция раз
вивается на поздней стадии, в других -  проявление де
менции (обы чно лобно-височного типа) дом инирую т в 
клинической каргине, начиная с дебю та заболевания [ 1 ].



Прогноз заболевания неблагоприятный, неуклонное 
прогрессирование с постепенной генерализацией двига
тельных нарушений и развитием когнитивного дефицита 
приводят к летальному исходу через 5-15 лет от дебюта, 
чаше от аспирационной пневмонии или уросепсиса.

При нейровизуализации на ранней стадии заболе
вания может не выявляться патологии, но в дальнейшем 
развивается асимметричная атрофия, преимущественно 
выраженная в задней части лобной и теменной долей на 
стороне, контралатеральной наиболее пораженной ко
нечности. Явная асимметрия в части случаев выявляется 
только при динамическом исследовании. Возможно сни
жение интенсивности сигнала от скорлупы в Т2-режиме.

Препараты леводопы и другие противопаркинсони- 
ческие средства, как правило, неэффективны. С целью 
коррекции неврологического дефицита возможно приме
нение бензодиазепинов (клоназепама), миорелаксантов 
(баклофена), реже -  агонистов дофаминовых рецепторов 
(нрамипексола), амантадина (мидантана), холинолити- 
ков. бета-блокаторов (пропранолола), карбамазепина, 
влльпроата натрия; при фокальных дистониях (особенно 
с выраженным болевым синдромом) показаны инъекции 
6отулотоксина[ 1,4].

Материал и методы
Приводим описание клинического случая пациент

ки, наблюдавшейся в неврологическом отделении СОКБ
№1.

Пациентка О., 68 лет, преподаватель музыки, была 
госпитализирована с жалобами на неловкость, дрожание 
и подергивания, стягивание в левой кисти, боли в левой 
руке стреляющего и тянущего характера (более выражен
ные в предплечье и кисти), чаще в ночное время. Дебют 
заболевания в 2010 году (в возрасте 65 лет) в виде по
явления неловкости I пальца левой кисти при удержании 
предметов, постепенное прогрессирование с вовлече
нием всей кисти, с 2011 г. присоединение ее дрожания 
и подергиваний, с осени 2013 г. - стягивание пальцев, с 
января 2014 г. боли в левой руке, более выраженные в 
кисти. Принимала карбамазепин, проноран, далее препа
раты леводопы без эффекта.

На момент поступления в стационар общесоматиче- 
скнй статус без патологических изменений. В анамнезе у 
пациентки выявленный в 2007 г. хронический вирусный 
гепатит Вв стадии ремиссии, по поводу которого она пе

риодически получала курсы гепатопротекторов.

Результаты и обсуждение
При неврологическом осмотре выявлены:
Чувствительные нарушения -  расстройство слож

ных видов чувствительности (астереогноз, нарушение 
суставно-мышечного и дискриминационного чувства в 
левой кисти), нейропатический синдром центрального 
(таламического) генеза;

Синдром экстрапирамидной недостаточности с 
формированием сложного гиперкинеза левой верхней 
конечности -  миоклонии (акционные и рефлекторные), 
фокальная дистония, постурально-кинетический тремор 
левой кисти - в сочетании с брадикинезией и элементами 
феномена «чужой конечности» в виде ее левитации;

Синдром пирамидной недостаточности, больше 
слева, рефлекторного характера.

Лабораторные данные: в общем анализе крови уме
ренная тромбоцитопения - 144*109/л: в биохимическом 
анализе крови - повышение печеночных ферментов - 
АЛТ 227 Е/л, ACT 96 Е/л, ГГТП 952 Е/л, ЩФ 447 Е/л, 
повышение уровня С-реактивного белка до 20,3 мг/л.

Иммуноферментный анализ крови на вывление 
антител к возбудителю сифилиса, гепатиту С и ВИЧ от
рицательные, HbsAg положительный. ПЦР на вирус гепа
тита В -  отрицательный результат.

Магнитно-резонансная томография (МРТ) головно
го мозга: мелкоочаговая лейкоэнцефалопатия сосудисто
го генеза (единичные точечные очаги в субкортикальном 
и перивентрикулярном белом веществе лобных и темен
ных долей); генерализованная церебральная атрофия 2-3 
степени, преимущественно кортикальная, артефакты от 
зубных протезов (снимки 1-4).

Консультация гастроэнтеролога: хронический ак
тивный гепатит (вирусный, HbsAg положительный + ток
сический) высокой степени активности, холестатический 
вариант.

Проведен курс сосудисто-метаболической терапии, 
получала баклофен 15 мг/сут в 3 приема, лирику 75 мг/ 
сут, на фоне чего достигнуто уменьшение нейропатиче
ских болей, выраженность сложного гиперкинеза сохра
нялась прежней. Для коррекции холе стаза по рекоменда
ции гастроэнтеролога проведен курс гепатопротектора 
-  фосфоглив2,5 г внутривенно струйно №15, показатели 
печеночных проб уменьшились: щелочная фосфатаза
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Рисунок 1. МРТ головного мозга пациентки О., 68 лет с кортнко-базалыюй дегенерацией



447-268-205 Е/л, ГГТП 952-421-286 Е/л, АЛТ 227-56-42 
Е/л, ACT 96-28-31 Е/л, билирубин 13,3-7,7-7,6 мкмоль/л.

Дифференциальный диагноз проводился с со
судистым поражением головного мозга (отсутствие 
МР-данных за выраженную лейкоэнцефалопатию у па
циентки), мультисистемной атрофией (отсутствие веге
тативной недостаточности, наличие корковых наруше
ний), прогрессирующим надъядерным параличом (весь 
комплекс имеющейся асимметричной симптоматики, в 
т. ч. наличие чувствительных нарушений, в сочетании 
с отсутствием паралича вертикального взора вниз, по
стуральной неустойчивости), болезнью Паркинсона 
(актуально только для дебюта заболевания, так как в 
дальнейшем отсутствие треморапокоя, присоединение 
подкорковых и корковых нарушений, неэффективность 
препаратов леводопы), болезнью диффузных телец Леви 
(отсутствие когнитивных и психических нарушений со 
зрительными галлюцинациями), болезнями Пика, Аль
цгеймера и лобно-височной деменцией с паркинсониз
мом (отсутствие ранних когнитивных нарушений, асим
метрия симптоматики), болезнью Галлервордена-Шпатца 
с поздним началом (семейный анамнез, характерные 
нейровизуализационные данные), гепато-лентикулярной 
дегенерацией (семейный анамнез, отсутствие кольца 
Кайзер-Флейшера, снижения уровня церулоплазмина, 
ультразвуковых признаков изменения печени, отсутствие 
психических нарушений и эпилетических припадков, 
характерная нейровизуализационная картина), хрониче
ской приобретенной гепатоцеребральной дегенерацией 
(асимметрия симптоматики, отсутствие когнитивных и 
психических нарушений, характерной МРТ-картины) [1, 
5.6].
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Заключение
Таким образом, у пациентки выявлено прогресси

рующее асимметричное поражение левой верхней конеч
ности с формированием в ней классического сочетания 
дистонии, постурально-кинетического тремора, мио- 
клоний, брадикинезии, феномена «чужой конечности», 
нарушений глубокой чувствительности и сложных ее 
видов (астереогноз, расстройство дискриминационного 
чувства), пирамидной недостаточности, а также нали
чие генерализованной церебральной атрофии головного 
мозга, преимущественно кортикальной, 2-3 степени без 
выраженного очагового поражения вещества головного 
мозга по данным МРТ, что позволило диагностировать 
кортико-базальную дегенерацию. В пользу данного диа
гноза говорит также отсутствие у пациентки когнитив
ных расстройств в дебюте заболевания, отсутствие тре
мора покоя, признаков вегетативной недостаточности, 
ответа на терапию препаратами леводопы.

Данный клинический случай укладывается в клас
сическую картину кортико-базальной дегенерации. Его 
особенностью является отсутствие апраксии и афазии, а 
также выраженной асимметричности атрофии коры лоб
ной и теменной долей головного мозга.и
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