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При постановке диагноза ПНП на протяжении ряда лет 
широко применяются критерии NINDS-SPSP [11]. Одна-
ко в последнее время был показан значительный феноти-
пический полиморфизм ПНП с выделением нескольких 
самостоятельных и заметно отличающихся друг от друга 
клинических вариантов заболевания – фенотип Ричард-
сона (классический вариант ПНП, описанный выше), 
паркинсонический тип, изолированная гипокинезия с за-
стываниями при ходьбе, кортикобазальный синдром, пер-
вичная прогрессирующая афазия [10, 12–14]. Трудность 
диагностики, особенно на начальных стадиях заболевания, 
а также низкая эффективность лечения противопаркинсо-
ническими препаратами являются важными проблемами, 
связанными с ведением больных c ПНП. 

БП является наиболее клинически близким к ПНП нейро-
дегенеративным заболеванием. К основным проявлениям 
БП, как известно, относят гипокинезию, тремор покоя, 
мышечную ригидность и постуральную неустойчивость. 
Для диагностики БП клинические неврологи широко ис-
пользуют диагностические критерии Банка головного моз-
га общества БП Великобритании [15].

Исходя из разработанных на сегодняшний день диагно-
стических критериев, различия ПНП и БП при их типич-
ных проявлениях довольно очевидны. Но на практике 
далеко не всегда удается достоверно провести дифферен-
циальный диагноз между этими нозологическими форма-
ми паркинсонизма, что особенно заметно при необычном 
течении заболеваний или при развитии редких фенотипов 
ПНП и БП. Следует подчеркнуть, что, несмотря на нали-
чие предложенных международным научным сообществом 
специфических диагностических критериев, достоверная 
диагностика ПНП и БП возможна лишь при патоморфоло-
гическом исследовании.
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Д
ифференциальная диагностика нейродегенера-
тивных заболеваний, сопровождающихся двига-
тельными расстройствами, представляет собой 
серьезную проблему в силу сходства клиниче-
ской картины многих форм, прогрессирующего 

течения этих заболеваний и наличия ряда общих факторов 
риска (возраст, потенциальные нейротоксины, некоторые 
общие генетические факторы и др.) [1–3]. Особые труд-
ности возникают при разграничении таких нозологий, как 
болезнь Паркинсона (БП) и заболеваний из группы ати-
пичного паркинсонизма – прогрессирующий надъядер-
ный паралич (ПНП), мультисистемная атрофия, кортико-
базальная дегенерация и др.

ПНП (синдром Стила–Ричардсона–Ольшевского) — спо-
радическое нейродегенеративное заболевание позднего 
возраста, для которого в типичных случаях характерны: 
надъядерное нарушение движений глаз (особенно характе-
рен парез взора вниз), дистоническая ригидность аксиаль-
ных мышц (своеобразная «горделивая осанка»), постураль-
ные нарушения, псевдобульбарный синдром и деменция 
[4, 5]. При проведении магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) у таких пациентов можно визуализировать атрофию 
среднего мозга с расширением межножковой цистерны и 
III желудочка, сагиттальный размер среднего мозга состав-
ляет обычно менее 16 мм [6]. 

ПНП встречается с частотой около 5 на 100 000 населения 
и составляет около 5% всех случаев паркинсонизма в по-
пуляции [7]. Нейродегенеративный процесс при ПНП за-
трагивает покрышку среднего мозга, черную субстанцию, 
бледный шар, красное и субталамическое ядра. Гистологи-
чески в клетках этих структур мозга выявляют тау-содер-
жащие нейрофибриллярные клубки, а само заболевание 
относится к таупатиям [8–10].
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Приводим описание клинического случая, характеризую-
щегося сочетанием признаков ПНП и БП.

Пациентка М., 75 лет, жительница Уфы, поступила в нев-
рологическое отделение Республиканской клинической 
больницы с жалобами на частые падения назад, затрудне-
ния при подъеме из положения лежа в положения сидя и 
стоя, скованность, медлительность, изменение речи (го-
лос стал тише), поперхивание при приеме пищи, обильное 
слюнотечение, частые позывы к мочеиспусканию, эпизоды 
недержания мочи. 

Со слов пациентки, первые проявления заболевания замети-
ла 4 года назад: стало тяжело ходить, «выворачивались ноги», 
появились затруднения при выполнении мелких движений 
руками; спустя несколько месяцев присоединились эпизоды 
падений, нарушения речи, глотания, начала ходить только с 
тростью. Лечилась стационарно с диагнозом «болезнь Пар-
кинсона». В дальнейшем наблюдалась у невролога – специ-
алиста по двигательным расстройствам. Принимала препа-
раты: 2013 г. – леводопа 750 мг в день в 3 приема, пирибедил 
200 мг в день в 3 приема, амантадина сульфат 300 мг в день 
в 3 приема; 2014 г. – леводопа 1325 мг в сутки в 4 приема (ком-
бинация двух- и трехкомпонентного препаратов), пирибедил 
в прежней дозе, прамипексол 1,5 мг в день в 3 приема. Эф-
фект от препаратов не наблюдался.

Анамнез жизни: образование высшее, работала начальни-
ком отдела. Замужем, детей нет. Инвалид 2-й группы. Стра-
дает гипертонической болезнью около 20 лет. Наследствен-
ный анамнез не отягощен.

Неврологический статус. Ортостатическая проба: лежа АД – 
130/80 мм рт. ст., стоя – 110/70 мм рт. ст., что свидетель-
ствует об умеренной вегетативной недостаточности. Гипо-
мимия, маскообразное лицо, рот приоткрыт. Лицо симме-
тричное, парез взора вверх, легкий парез взора вниз, тремор 
языка, ограничение объема движений языка. Симптом «ку-
кольных глаз». Гипофония, дисфагия, дизартрия, обильное 
слюнотечение. Глоточный рефлекс снижен. Вызываются 
хоботковый рефлекс и рефлекс Маринеску–Радовичи. Вы-
раженная ригидность мышц шеи. Поза «просителя», ходит 
с опорой на трость, гипокинезия, ахейрокинез. Из поло-
жения лежа встает, держась за поручни кровати. Парезов в 
конечностях нет. Мышечный тонус в руках снижен, в но-
гах – слегка повышен по пластическому типу. Сохраняется 
хорошая амплитуда движений в тестах постукивания боль-
шим и указательным пальцами, сжимания и разжимания 
кулака, декремента нет. Рефлексы с рук оживлены, D>S, 
с ног – живые, D=S. Патологических рефлексов нет. Вы-
раженная постуральная неустойчивость с эпизодами спон-
танных падений. Пальценосовую пробу выполняет точно, 
без интенционного тремора. Когнитивное обследование: 
сумма по шкале MMSE – 23 балла, что соответствует де-
менции легкой степени выраженности. 

Данные дополнительных обследований

Общий и биохимический анализ крови, коагулограмма, 
анализ мочи – без существенных отклонений от нормы. 

ЭКГ: синусовая тахикардия (100 уд/мин), множественные 
желудочковые экстрасистолы.

Эхокардиография: сократительная способность левого же-
лудочка удовлетворительная, фракция выброса 63%, диа-

столическая функция левого желудочка нарушена по 1-му 
типу, аорта уплотнена. Уплотнение фиброзного кольца и 
створок митрального клапана с участками кальциноза и 
регургитацией, уплотнение фиброзного кольца и створок 
аортального клапана с регургитацией.

Дуплексное сканирование ветвей дуги аорты: атеро-
склеротический стеноз правой общей сонной артерии – 
30–35%, левой общей сонной артерии – 20–25%, левой 
внутренней сонной артерии – 30–35%; деформация по-
звоночных артерий. 

Спирометрия: без существенной патологии.

ЭЭГ: умеренно выраженные диффузные изменения био-
потенциалов головного мозга без очаговых знаков и при-
знаков межполушарной асимметрии ритмов. Дисфункция 
срединно-стволовых образований. 

МРТ головного мозга (2014 г.): в белом веществе больших 
полушарий – множество мелких очагов, преимущественно 
по ходу сосудов. Атрофия мозолистого тела. Дифферен-
циация на серое и белое вещество снижена. Периваску-
лярные пространства расширены. Желудочки мозга рас-
ширены. Боковые желудочки симметричны, лейкоареоз. 
Конвекситальное субарахноидальное пространство боль-
ших полушарий и мозжечка выраженно расширено, пре-
имущественно в медиобазальных отделах височных долей. 
Атрофические изменения среднего мозга с расширением 
межножковой цистерны.

Консультация логопеда: нарушение сложного генеза (ди-
зартрия, моторно-мнестическая дисфазия).

Консультация отоларинголога: парез левой половины 
гортани.

Консультация психолога: изменение психических процес-
сов по органическому типу выраженной степени (амнести-
ко-брадифренический вариант).

Во время нахождения в стационаре было продолжено лече-
ние противопаркинсоническими препаратами (леводопа, 
прамипексол, амантадина сульфат – см. выше), однако за 
две недели терапии положительной динамики в состоянии 
пациентки выявлено не было.

Таким образом, в клинической картине у больной наблю-
дается симметричный синдром паркинсонизма (акине-
тико-ригидная форма) и отсутствие чувствительности к 
препаратам леводопы. Для ПНП симметричность прояв-
лений и отсутствие реакции на препараты леводопы явля-
ются критериями подтверждения диагноза. Выраженная 
постуральная неустойчивость с частыми падениями назад 
появилась у пациентки на первом году заболевания, что, 
согласно критериям NINDS-SPSP, также подтверждает 
диагноз ПНП.

С другой стороны, поза «просителя», которая наблюдается 
у больной, более характерна для БП, тогда как при ПНП 
чаще выявляется симптом «горделивой осанки», связан-
ный с ригидностью аксиальной мускулатуры [4].

Нарушение вертикального взора считается одним из глав-
ных элементов клинической картины ПНП [5]. У пациент-
ки выявляются парез взора вверх и легкий парез взора вниз, 
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носящие надъядерный характер (последнее подтвержда-
ет симптом «кукольных глаз»). Парез взора вниз является 
патогномоничным признаком ПНП, в то время как парез 
взора вверх менее специфичен и может наблюдаться при 
других экстрапирамидных заболеваниях, в том числе при 
БП [5, 12].

Наблюдаемые у больной проявления псевдобульбарно-
го синдрома (дисфагия, дизартрия, дисфония, рефлексы 
орального автоматизма) типичны для клиники ПНП [8, 9]. 
Сниженный тонус в верхних конечностях и достаточная 
амплитуда движений (без декремента) в динамических 
тестах не характерны для БП, но могут наблюдаться при 
ПНП. При проведении нейровизуализации отмечена кар-
тина атрофии среднего мозга, типичная для ПНП [16].

Описанное наблюдение интересно сочетанием клиниче-
ских проявлений, свойственных клинической картине как 
ПНП, так и БП. Четко разделить эти две нозологические 
формы в данном случае весьма трудно. Однако тщательный 
анализ неврологического статуса, быстро прогрессирующее 
течение заболевания, отсутствие эффекта на терапию про-
тивопаркинсоническими препаратами позволяют с большей 
уверенностью диагностировать ПНП, а не БП. Таким обра-
зом, наиболее адекватной в данном случае представляется 
следующая формулировка диагноза: «Прогрессирующий 
надъядерный паралич (паркинсонический тип) с грубой 
постуральной неустойчивостью, выраженным акинетико-
ригидным синдромом, параличом вертикального взора».
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Progressive supranuclear palsy (PSP) is a severe old-age neu-
rodegenerative disease that is characterized by pronounced 
clinical polymorphism and has different phenotypes. Prac-
tical differential diagnosis of PSP and Parkinson’s disease 
(PD) presents significant challenge, especially in onset of the 
disease. We report an atypical case of PSP characterized by 
symmetric levodopa-resistant parkinsonian syndrome, early 

postural instability, supranuclear oculomotor disorders (verti-
cal gaze palsy), MR signs of midbrain atrophy, and a number 
of overlapping clinical symptoms similar with the manifesta-
tions of PD. A detailed algorithm of differential diagnosis of 
PSP and PD as well as a more adequate diagnostic formula-
tion are proposed for this and similar cases of neurodegener-
ative pathology.
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