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Аннотация. Нейродегенеративные заболевания представляют собой группу ге-
терогенных постепенно прогрессирующих поражений нервной системы, при кото-
рых происходит необратимая гибель нейронов. В последние годы отмечается рост 
частоты встречаемости этих заболеваний, что связано с улучшением диагностиче-
ских возможностей, увеличением продолжительности жизни, повышенной внима-
тельностью медицинского персонала, информированностью пациентов, а также 
ухудшением экологической обстановки, ростом стрессовой нагрузки и распростра-
ненностью вредных привычек (включая пассивное курение). Каждый случай ней-
родегенеративного заболевания имеет индивидуальные особенности клинического 
течения, комбинации симптомов и реакции на лечение, поэтому диагностика и те-
рапия требуют активного участия самого пациента, его родственников, социально-
го окружения и медицинского персонала. Процесс уточнения диагноза может быть 
длительным и дорогостоящим. Своевременное обращение за медицинской помо-
щью является важным фактором, поскольку раннее установление диагноза позво-
ляет назначить специфическую терапию, замедлить прогрессирование заболева-
ния, предупредить осложнения и сохранить достойное качество жизни как можно 
дольше. В статье представлен клинический случай пациента А. (27 лет) с прогрес-
сирующими когнитивными и эмоционально-волевыми нарушениями, дисфункци-
ей тазовых органов и утратой навыков самообслуживания. Эмоционально-волевые 
расстройства представляют собой не только социальную проблему, но и фактор, 
потенцирующий заболевание: на ранних этапах они маскируются под характеро-
логические особенности, усталость или истощение, а на поздних стадиях становят-
ся отчетливыми симптомами и плохо поддаются коррекции. На примере истории 
пациента демонстрируется важность формирования комплаенса с родственника-
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ми, т. к. из-за низкой активности и ограниченной дееспособности самого пациен-
та именно на них ложится ответственность за соблюдение назначений врача, орга-
низацию обследований и выполнение рекомендованных лечебных мероприятий. 
В статье описан процесс развития заболевания, динамика клинических проявлений 
от первых симптомов до настоящего времени, отражены этапы диагностики и осо-
бенности установления окончательного диагноза.

Ключевые слова: нейродегенеративные заболевания, мультисистемная атрофия, 
паркинсонизм-плюс, акинетико-ригидный синдром, нейроферритинопатия, ког-
нитивный дефицит 
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Abstract. Neurodegenerative diseases represent a group of heterogeneous, progressively 
developing disorders of the nervous system characterized by irreversible neuronal loss. In re-
cent years, an increase in the incidence of these diseases has been observed, which is associat-
ed, in particular, with improved diagnostic capabilities, increased life expectancy, heightened 
attentiveness of healthcare professionals, patient awareness, as well as deterioration of envi-
ronmental conditions, increased stress levels, and the prevalence of harmful habits (including 
passive smoking). Each case of a neurodegenerative disease exhibits individual characteris-
tics in clinical course, symptom combinations, and treatment responses; therefore, diagno-
sis and therapy require active involvement of the patient, their relatives, social environment, 
and medical personnel. The process of establishing a diagnosis can be prolonged and cost-
ly. Timely medical consultation is a crucial factor, as early diagnosis allows for the initiation 
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of specific therapy, slowing disease progression, preventing complications, and maintaining  
an adequate quality of life for as long as possible. This article presents the clinical case of pa-
tient A. (27 years old), with progressive cognitive and emotional-volitional impairments, dys-
function of pelvic organs, and loss of self-care skills. Emotional-volitional disorders repre-
sent not only a social problem but also a factor that exacerbates the disease: at early stages, 
they may be masked by personality traits, fatigue, or exhaustion, while at later stages they be-
come prominent symptoms that are difficult to correct. The case demonstrates the importance  
of ensuring compliance among relatives, as due to the patient’s low activity and limited capac-
ity, they bear responsibility for adherence to physician recommendations, organization of ex-
aminations, and implementation of prescribed therapeutic measures. The article describes the 
disease progression, the dynamics of clinical manifestations from the first symptoms to the pres-
ent, and outlines the diagnostic stages and specific aspects of establishing the final diagnosis.

Keywords: neurodegenerative diseases, multiple system atrophy, Parkinsonism-plus, aki-
netic-rigid syndrome, neuroferritinopathy, cognitive deficit 
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Введение 

Нейродегенеративные заболевания представляют собой обширную груп-
пу хронически прогрессирующих патологий нервной системы, характеризу-
ющихся постепенной гибелью нейронов и нарушением функционирования 
нервных структур. Клинические проявления зависят от преимущественной 
локализации поражения, однако наиболее типичными считаются когнитив-
ные и двигательные расстройства. Заболевания этой группы могут дебютиро-
вать в различном возрасте и, как правило, имеют генерализованный характер 
течения. По данным эпидемиологических исследований, в мире нейродегене-
ративными заболеваниями страдает около 30 млн человек, и количество слу-
чаев ежегодно увеличивается. Общими чертами этих заболеваний являются 
постепенное начало, неуклонное прогрессирование на протяжении многих 
лет, низкая чувствительность к проводимой терапии, симметричное вовле-
чение структур головного мозга и избирательное поражение определенных 
популяций нейронов [1, 2].
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На ранних стадиях структурные изменения в центральной нервной системе 
минимальны, а клинические проявления малозаметны, что затрудняет опре-
деление точного времени дебюта симптомов. В диагностике значимую роль 
играет анализ семейного анамнеза, поскольку нейродегенеративные заболева-
ния, особенно с ранним началом, нередко имеют наследственную природу [3].

Выделяют несколько групп нейродегенеративных заболеваний [1, 4]:
1)	 расстройства, характеризующиеся прогрессирующей деменцией при 

отсутствии других выраженных неврологических симптомов: болезнь 
Альцгеймера; сенильная деменция альцгеймеровского типа; болезнь 
Ниманна — Пика;

2)	 синдромы прогрессирующей деменции, сочетающейся с другими вы-
раженными неврологическими нарушениями: болезнь Гентингтона; 
множественная системная атрофия в сочетании деменции с атаксией 
и (или) проявлениями болезни Паркинсона; прогрессирующий су-
прануклеарный паралич (синдром Стила — Ричардсона — Ольшев-
ского); болезнь Галлервордена — Шпатца; прогрессирующая семей-
ная миоклонус-эпилепсия;

3)	 синдромы, сопровождающиеся постепенным развитием нарушений 
позы и движений: болезнь Паркинсона; стриатонигральная дегенера-
ция; прогрессирующий супрануклеарный паралич; торсионная дис-
тония; спастическая кривошея и другие органические дискинезии; 
семейный тремор; синдром Туретта;

4)	 синдромы, сопровождающиеся прогрессирующей атаксией: мозжеч-
ковые дегенерации (мозжечковая кортикальная дегенерация, оливо-
понтоцеребеллярная атрофия); спиноцеребеллярные дегенерации 
(атаксия Фридрейха);

5)	 синдром центральной недостаточности вегетативной нервной систе-
мы: синдром Шая — Дрейджера;

6)	 синдромы мышечной слабости и атрофии без нарушений чувстви-
тельности (болезни двигательного нейрона): боковой амиотрофиче-
ский склероз; спинальные амиотрофии;

7)	 сочетания мышечной слабости и атрофий с расстройствами чувстви-
тельности (прогрессирующие невральные амиотрофии, хронические 
семейные полиневропатии): перонеальная амиотрофия (Шарко — 
Мари — Тута); гипертрофическая интерстициальная полиневропа-
тия (Дежерина — Сотта гипертрофический неврит); различные фор-
мы хронической прогрессирующей невропатии;

8)	 синдромы прогрессирующей потери зрения: пигментная дегенера-
ция сетчатки (пигментный ретинит); наследственная атрофия зри-
тельных нервов (болезнь Лебера).

Группа «паркинсонизм-плюс» объединяет нейродегенеративные заболева-
ния, при которых наряду с симптомами болезни Паркинсона (тремором, ригид-
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ностью, замедленностью движений) наблюдаются другие проявления: наруше-
ния координации, равновесия, зрения, речи, функций вегетативной нервной 
системы и когнитивных процессов. Эти признаки указывают на поражение 
различных отделов центральной нервной системы. В группу «паркинсонизм-
плюс» входят мультисистемная атрофия, прогрессирующий надъядерный па-
ралич, кортико-базальная дегенерация, болезнь диффузных телец Леви, ком-
плекс «паркинсонизм — боковой амиотрофический склероз — деменция» [1, 5].

Мультисистемная атрофия (стриатонигральная дегенерация) — группа 
заболеваний, проявляющихся поражением подкорковых структур, что при-
водит к нарушениям движений, атаксии и (или) деменции. В основе забо-
левания лежит дегенерация нейронов скорлупы, хвостатого ядра, черной 
субстанции и мостомозжечковых структур. Тельца Леви и нейрофибрилляр-
ные клубки при этом отсутствуют. В клинической картине симптомы болез-
ни Паркинсона сочетаются с вегетативной недостаточностью и мозжечко-
вой дегенерацией [6].

Характерны согнутая поза, акинезия, нарушения походки, атаксия, пира-
мидные симптомы (спастический парез), реже — тремор. Возможны недер-
жание мочи, импотенция, развитие ортостатической гипотензии. Диффе-
ренциальную диагностику проводят с болезнью Паркинсона, вегетативной 
невропатией, изолированным синдромом Шая — Дрейджера, а также изо-
лированной оливопонтоцеребеллярной дегенерацией. Критериями диагно-
стики служат анамнез заболевания, физикальный осмотр, а также данные 
нейровизуализации — на магнитно-резонансной и компьютерной томогра-
фии выявляется атрофия моста и мозжечка, снижение интенсивности сиг-
нала от скорлупы. Специфические лабораторные и инструментальные ме-
тоды диагностики отсутствуют [7].

Для лечения назначают амантадин или комбинацию «карбидопы — лево-
допы» в низких дозах. При ортостатической недостаточности применяют-
ся компрессионные чулки (чулки Jobst), абдоминальный бандаж, флудро-
кортизон, мидодрин. Мультисистемная атрофия постепенно прогрессирует 
до деменции; в половине случаев в течение 5 лет от дебюта заболевания пол-
ностью утрачивается трудоспособность, в дальнейшем возможно развитие 
вегетативного состояния [8].

В основе развития и прогрессирования нейродегенеративных заболева-
ний могут лежать церебральные нарушения обмена железа. Железо выпол-
няет в нервной системе важные функции: участвует в транспорте кислоро-
да, митохондриальном дыхании, синтезе дезоксирибонуклеиновой кислоты, 
миелина и нейротрансмиттеров. Нарушение баланса железа, его транспорта 
и регуляции может приводить к гибели нервных клеток. С возрастом желе-
зо откладывается в определенных областях мозга и клетках в виде феррити-
на и нейромеланина. Патологическое накопление железа в этих структурах 
наблюдается при ряде нейродегенеративных заболеваний. Избыток железа 
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в тканях центральной нервной системы способствует образованию актив-
ных радикалов и вызывает окислительный стресс, при котором поврежда-
ются дезоксирибонуклеиновая кислота, белки и липиды клеточных мем-
бран, образуются токсичные альдегиды. Нарушение обмена железа приводит 
к дисфункции митохондрий, что ускоряет процессы нейродегенерации. Еще 
один возможный механизм связан с окислением катехоламинов до токсич-
ных хинонов восстановленным железом. При болезни Паркинсона в черной 
субстанции повышается общая концентрация железа, которая продолжает 
увеличиваться по мере прогрессирования заболевания. Точная причина из-
быточного накопления неизвестна. Предполагается, что в основе патогенеза 
нейротоксичности лежит превышение емкости нейромеланина и ферритина 
для связывания железа; кроме того, высвобождение нейромеланина из раз-
рушенных нейронов вызывает активацию микроглии и продолжение гибели 
клеток. Также отмечается повышенное содержание железа в красных ядрах 
и снижение в височной коре и бледном шаре [9, 10].

Клинический случай 

Пациент А. (27 лет) поступил в отделение реабилитации Центральной го-
родской клинической больницы № 3 (Екатеринбург) в июле 2025 г. Само-
стоятельно жалоб не предъявлял, вербальный контакт ограничен. Со слов 
родителей, пациента беспокоят отказ от еды, отсутствие контроля над тазо-
выми функциями, выраженные когнитивные нарушения, неустойчивость 
при ходьбе, мышечная слабость.

Анамнез заболевания. В ноябре 2020 г. перенес коронавирусную инфекцию 
2019 г. После выздоровления продолжил обучение, однако стал отмечать, 
что дорога до учебного заведения занимает больше времени. При деталь-
ном расспросе выявлена связь с замедлением ходьбы и изменением походки 
по типу «шаркающей». Параллельно появились трудности в обучении, свя-
занные среди прочего с замедлением речи. Со слов родственников, подоб-
ные симптомы в меньшей степени отмечались и ранее, однако выраженное 
ухудшение связывают с перенесенной коронавирусной инфекцией. В свя-
зи с появлением жалоб пациент консультирован неврологом. Первичный 
диагноз — акинетико-ригидный синдром неуточненного генеза, церебра-
стенический синдром, тревожно-депрессивное расстройство. В ходе после-
дующего обследования установлен диагноз — синдром Паркинсона с пре-
имущественным вовлечением нижних конечностей и нарушением ходьбы.

Период с 2021 по 2024 г. можно охарактеризовать как клиническое бла-
гополучие — выраженного нарастания неврологического дефицита не отме-
чалось, пациент регулярно у специалистов не наблюдался. С марта 2025 г. 
отмечено снижение аппетита, отказ от пищи, прогрессирование неврологи-
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ческой симптоматики, потеря массы тела до уровня кахексии. В связи с этим 
19 мая 2025 г. пациент госпитализирован в Центральную городскую больни-
цу № 7 с клиническим диагнозом — паркинсонизм-плюс, смешанный вари-
ант мультисистемной атрофии, умеренно выраженный бульбарный синдром, 
умеренные двигательные нарушения, вегетативные расстройства, выражен-
ные когнитивные нарушения, нейрогенный мочевой пузырь. После выпи-
ски в течение нескольких месяцев пациенту проводились реабилитацион-
ные мероприятия в условиях специализированных отделений.

В ходе наблюдения с 2020 г. пациенту проведено комплексное клинико-
лабораторное и инструментальное обследование. По результатам электроэн-
цефалографии признаков эпилептиформной активности не выявлено. Элек-
тронейромиография верхних и нижних конечностей не выявила признаков 
поражения периферических нервов и мышечной ткани. При проведении со-
матосенсорных вызванных потенциалов с использованием транскраниаль-
ной магнитной стимуляции при стимуляции срединных и большеберцовых 
нервов обнаружена умеренная дисфункция проведения импульса по путям 
глубокой чувствительности на уровне таламо-кортикальных связей правого 
полушария. По данным триплексного сканирования брахиоцефальных арте-
рий гемодинамических и структурных изменений на экстра- и интракрани-
альном уровнях в каротидном и вертебробазилярном бассейнах не выявлено; 
венозный отток сохранен, признаков сосудистой патологии не обнаружено. 
Иммунохимическое исследование функции щитовидной железы изменений 
не выявило. Уровень церулоплазмина в биохимическом анализе крови был 
ниже нормы, что потребовало исключения нарушений обмена меди, однако 
уровень меди в крови не выходил за пределы референсных значений.

По результатам экспериментально-психологического исследования, про-
веденного в 2021 г., выявлены выраженные нарушения концентрации вни-
мания, легкое снижение памяти, значительное замедление темпа мыслитель-
ных процессов, субклинические признаки тревоги и депрессии, сочетание 
активно-пассивных черт в эмоциональном состоянии, что соответствует ор-
ганическому когнитивно-эмоциональному синдрому легкой степени.

В 2021 г. родители пациента обратились к медицинскому генетику. Цитоге-
нетическое исследование показало нормальный мужской кариотип. При ис-
следовании крови на аминокислоты и ацилкарнитины выявлено повышение 
концентрации октаноилкарнитина (С8), соотношения октаноилкарнитина 
к ацетилкарнитину (С8/С2) и деканоилкарнитина (С10), что может указывать 
на недостаточность ацил-КоА-дегидрогеназы * и нарушение обмена жирных 
кислот в митохондриях. В 2022 г. выполнено молекулярно-генетическое ис-
следование для поиска рекуррентных вариантов в гене ACADM **. Патоген-

* КоA — кофермент A.
** ACADM — ацил-КоА-дегидрогеназа, прямая цепь с С‑4 по С‑12 (англ. acyl-coenzyme A de-
hydrogenase, C‑4 to C‑12 straight chain)
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ные и вероятно патогенные варианты не выявлены, однако не исключается 
наличие протяженных делеций или дупликаций, не определяемых методом. 
Исследование биохимических маркеров болезни Ниманна — Пика не выяви-
ло отклонений — показатели находились в пределах референсных значений.

По данным магнитно-резонансной томографии головного мозга от 28 ап- 
реля 2023 г. установлены изменения черной субстанции, характерные для бо-
лезни Паркинсона. При проведении процедуры в динамике через 2 года допол-
нительно определяются признаки, типичные для деменции с тельцами Леви.

Анамнез жизни. В детстве и юности развивался как сверстники, закончил 
школу, поступил в институт. Всегда был медлительным. Имеет неокончен-
ное высшее образование. В настоящее время проживает с родителями.

Семейный анамнез. Воспитывался в полной семье, 2‑й ребенок. 1‑й ребе-
нок — дочь, здорова; 3‑й ребенок — мальчик, умер во время родов (со слов ро-
дителей, у ребенка был диагностирован врожденный порок головного мозга).

Физикальное исследование. Состояние на момент поступления средней сте-
пени тяжести, сознание ясное. При осмотре температура, частота сердечных 
сокращений 88 уд./мин. Артериальное давление 118/72 мм рт. ст. Сердечные 
тоны приглушены, ритм правильный. Дыхание не затруднено, везикулярное, 
хрипов нет. Частота дыхания 18 в минуту, сатурация 98 %. На осмотр реаги-
рует вяло, жалоб не предъявляет. Вербальный контакт с пациентом ограни-
чен в связи с психоневрологическими нарушениями. При осмотре по систе-
мам органов данных за патологию не выявлено.

При оценке неврологического состояния симптомы раздражения мозго-
вых оболочек отсутствуют. При осмотре по черепным нервам нарушений обо-
няния, зрения не выявлено. Нистагм отсутствует, фотореакции живые. Одна-
ко у пациента отмечается небольшое ограничение движения глазных яблок 
вправо. Корнеальные и конъюнктивальные рефлексы сохранены. Пальпация 
тригеминальных точек безболезненная. Лицо пациента в покое и при мими-
ческой нагрузке симметричное. Нарушений со стороны слуха не выявлено. 
При общении снижена речевая инициатива. Девиация языка отсутствует.

При исследовании двигательной сферы выявлен тетрапарез 4-4-4 балла 
в руках, 4-4-3 балла в ногах. Мышечный тонус по шкале Эшворт 0 баллов. 
Сухожильные и периостальные рефлексы с рук и ног снижены, без убеди-
тельной разницы сторон. Патологические стопные знаки отрицательные. 
Гиперкинезы отсутствуют. Координаторные пробы, в т. ч. позу Ромберга, 
пальценосовую и коленно-пяточную пробы, пациент не выполняет. Нару-
шения чувствительности достоверно оценить невозможно ввиду отсутствия 
контакта с пациентом. Тазовые функции нарушены, недержание мочи от-
мечается с марта 2025 г., стали использовать памперс.

Оценка по шкале Рэнкина 3 балла, шкале реабилитационной маршрутиза-
ции 3 балла — такой пациент может самостоятельно передвигаться, однако нуж-
дается в ежедневной помощи, умеренная инвалидизация, требуется реабилита-
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ция в условиях дневного стационара, 3‑й этап. Индекс мобильности Ривермид 
7 баллов, может самостоятельно или при наличии ходунков пройти более 10 м. 
Индекс активности повседневной жизни Бартела 0 баллов — пациент полностью 
несамостоятелен, зависим от окружающих. По шкале равновесия Берга 18 бал-
лов, в пространстве неустойчив, при передвижениях высокий риск падения.

Данные лабораторных методов исследований. При оценке стандартных ла-
бораторных показателей отклонений, требующих коррекции, не выявлено:

1)	 общий анализ крови (18 июля): скорость оседания эритроцитов — 
3 мм/ч; лейкоциты — 6,21×10 9/л; эритроциты –4,22×10 12/л; гемогло-
бин — 135,0 г/л; гематокрит — 37,70 %; тромбоциты — 222,0×10 9/л; 
эозинофилы — 0,03×10 9/л; базофилы — 0,01×10 9/л; нейтрофилы — 
3,62×10 9/л; моноциты — 0,41×10 9/л;

2)	 биохимическое исследование крови (18 июля): глюкоза — 3,9 ммоль/л; 
общий билирубин  — 6,9  мкмоль/л; аланинаминотрансфераза  — 
10,0  Ед/л; аспартатаминотрансфераза  — 12,7  Ед/л; креатинин  — 
74,0  мкмоль/л; общий белок  — 70,9  г/л; C‑реактивный белок  — 
2,8 мг/л; мочевина; 3,9 ммоль/л;

3)	 электролиты крови (9 июля): Cl– — 95,8 ммоль/л; Na+ — 134,9 ммоль/л; 
K+ — 3,78 ммоль/л.

Проведенное лечение. Пациенту проводилась вертикализация в течение дня 
не менее 6 часов. Дыхательная гимнастика 2 раза в день по 5 минут. Сани-
тарно-гигиенический уход за кожей и слизистыми, эластичное бинтование 
нижних конечностей. Назначен полупостельный режим, основной стол, со-
блюдение питьевого режима.

Медикаментозное лечение включало в себя назначение препарата леводо-
па 250 мг + карбидопа 25 мг — ¼ таблетки 4 раза в сутки с повышением дозы 
до ½ таблетки 4 раза в сутки для коррекции дефицита дофамина, также эс-
цитолопрам 10 мг 1 раз в сутки, утром, для снятия депрессивного синдрома, 
Омепразол 20 мг 2 раза в день для профилактики стрессовых язв.

Реабилитационные мероприятия включали в себя индивидуальные и груп-
повые занятия лечебной физической культурой для активизации и увеличе-
ния объема движений. Также проводились занятия с логопедом, психоло-
гом, эрготерапевтом.

По результатам лечения пациент выполнил реабилитационную програм-
му в полном объеме, достиг целевого уровня мобилизации, коммуникации, 
социализации, что обеспечило достижение пациентом статуса независимо-
сти на уровне проживания в домашних условиях с возможностью оставаться 
с периодической посторонней помощью от суток до 1 недели. В ходе лече-
ния отмечались незначительные улучшения психических функций. Увеличи-
лась речевая инициатива, словарный запас. Также наблюдается повышение 
толерантности к физическим нагрузкам, наработка навыков социально-бы-
товой адаптации.
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Заключение 

Представленный клинический случай демонстрирует редкий вари-
ант раннего дебюта нейродегенеративного заболевания по типу синдрома 
«паркинсонизм-плюс» у молодого пациента. Особенностью наблюдения яв-
ляется сочетание выраженных когнитивных, эмоционально-волевых и двига-
тельных нарушений с признаками вегетативной дисфункции и поражением 
подкорково‑стволовых структур, что позволило предположить мультиси-
стемную атрофию или другие нейродегенеративные процессы сходного типа.

Несмотря на то что подозрение на наследственный характер заболевания 
возникло на ранних этапах обследования, позднее обращение за специализи-
рованной помощью и низкий комплаенс пациента и его семьи привели к от-
срочке проведения молекулярно-генетической диагностики и начала патоге-
нетической терапии. Это, в свою очередь, способствовало прогрессированию 
неврологического дефицита и ухудшению когнитивных функций, что типич-
но для этой группы заболеваний при отсутствии своевременной коррекции.

В ходе реабилитационных мероприятий отмечена положительная динами-
ка в виде улучшения речевой инициативы, расширения словарного запаса, 
повышения толерантности к физическим нагрузкам и частичного восстанов-
ления навыков самообслуживания. Это подтверждает значимость комплекс-
ного подхода в ведении пациентов с нейродегенеративными заболеваниями, 
включающего в себя медикаментозную терапию, психосоциальную поддерж-
ку и мультидисциплинарную реабилитацию.

Дальнейшее наблюдение требует углубленного генетического обследо-
вания для проведения дифференциальной диагностики между юношеским 
паркинсонизмом и нейроферритинопатией, а также расширенного анали-
за на панель нейродегенеративных заболеваний. Своевременное выявление 
генетических и метаболических маркеров позволит уточнить патогенетиче-
ский вариант заболевания и определить наиболее эффективную терапевти-
ческую тактику.
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