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Kleytsfeld-Yakob xəstəliyi (KYX) və ya transmissiv süngərşəkilli ensefalopatiya  sinir sisteminin prion 

tipli zülalların təsirindən törənən nadir degenerativ xəstəliyidir. Xəstəlik zamanı PrPSe qrupundan olan 

spesifik formalı züllaların toplanması nəticəsində sinir hüceyrələrinin ölümü baş verir. Bu fakt, xəstəliyin 

epidemiologiyasının xüsusiyyətləri və spesifik klinik əlamətlərinin olmaması adı çəkilən xəstəliyin diaqnosti-

kasında müxtəlif çətinliklərin mövcudluğuna əsas verir. 

Təqdim edilən məqalədə nevroloji şöbədə beyin qan dövranının pozulmasına görə müalicə alan xəstədə 

KYX olduğuna şübhə yaranan xəstə haqqında məlumat verilmişdir; xəstəliyin fenotipik variantlarından biri 

nəzərdən keçirilmiş və diaqnostikanın çətinliyinə diqqət cəlb edilmişdir. 
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Болезнь Крейтцфельдта-Якоба (БКЯ) или трансмиссивная губчатая энцефалопатия – 

заболевание нервной системы из группы редких прионовых нейродегенеративных заболеваний. 

Накопление патологической формы специфического белка PrPSc приводит к гибели нервных клеток. 

Эти факты, а также особенности эпидемиологии, отсутствие специфических клинических 

признаков обуславливают ряд сложностей прижизненной диагностики этой болезни.  

В данной статье приведен случай вероятной БКЯ у пациентки неврологического отделения 

для больных с нарушениями мозгового кровообращения. Рассмотрен один из возможных ее 

фенотипических вариантов. Уделено внимание трудностям постановки диагноза. 

Болезнь Крейтцфельдта-Якоба (БКЯ) на 

сегодняшний день считается фатальным 

состоянием в клинике болезней нервной 

системы. Это трансмиссивная губчатая энце-

фалопатия с неизвестной этиологией и 

быстропрогрессирующими симптомами по-

ражения головного мозга, которые неиз-

бежно заканчиваются летальным исходом 

[1-8]. Накопление прионного белка вызы-

вает разрушение мозгового вещества, что 

приводит к ряду проявлений, включающих 

деменцию, миоклонус, тремор, мозжечко-

вую атаксию и экстрапирамидные симп-

томы. Эта клиническая картина неспеци-

фична, что делает БКЯ состоянием весьма 

трудным для объективной диагностики [4, 9, 

10]. Однако сочетание этого симптомо-

комплекса с данными нейровизуализации, 

люмбальной пункциии и функциональными 

исследованиями биоэлектрической актив-

ности головного мозга должны помочь в 

диагностическом поиске [5-8, 11, 12].  

Спорадическая болезнь Крейтцфельдта-

Якоба (сБКЯ) является наиболее распрост-

раненной формой губчатой энцефалопа-

тии, вызываемой белковыми инфекцион-
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ными агентами, называемыми прионами. 

Несмотря на отсутствие алгоритмов лече-

ния, которое бы исцелило или, по крайней 

мере, замедлило бы прогрессирование за-

болевания, его правильная диагностика 

чрезвычайно важна из-за большой группы 

патологий, которые могут имитировать его 

течение и, для которых уже разработаны 

протоколы курации [4, 5, 7, 10, 13-18]. 

Основной проблемой, препятствующей диф-

ференциальной диагностике, является отсут-

ствие доступной и неинвазивной методики 

прижизненного нахождения патологическо-

го белка в нервной системе пациента. Также 

актуальным остается вопрос утилизации по-

тенциально опасного биоматериала, содер-

жащего прионы и, соответственно, защиты 

медперсонала. Кроме того, действующие 

критерии ВОЗ устарели и нуждаются в 

обновлении в связи с появлением новых 

результатов исследования этой патологии 

[5-10, 13, 19-21]. 

В приведенном наблюдении мы хотели 

бы подчеркнуть трудности постановки диаг-

ноза, отметить необходимость применения 

специального, глубокого обследования па-

циентов, так как болезнь не только фа-

тальная, но и контагиозная, поэтому защита 

окружающих, медперсонала остается важ-

ной и, к сожалению, нерешенной проблемой 

[1-10, 13, 19]. 
Жалобы и анамнез текущего эпизода болезни. 

Больная В., 77 лет, пенсионерка, была доставлена в 

отделение специализированной машиной неотлож-

ной помощи, в сопровождении врача-невропатолога. 

После беседы с родственниками известно, что 

состояние резко ухудшилось в течение последних 

суток: стала заторможенной, появилась нечеткая 

речь, изменился голос, отмечается снижение памяти 

и расстройство поведения. Больная постоянно как 

бы топчется на месте, передвигается мелкими 

шажками, не может воспользоваться столовыми 

приборами из-за неловкости в руках. 

Анамнез болезни. Настоящая госпитализация 

является повторной. Месяц назад пациентка закон-

чила стационарный курс лечения с диагнозом: 

дисциркуляторная энцефалопатия II стадия сме-

шанного генеза на фоне артериальной гипертензии с 

выраженным вестибулоатактическим синдромом и 

нарушениями когнитивных функций. На момент 

развития первого острого эпизода болезни больная 

пребывала в сознании, была ориентирована в месте и 

времени, жаловалась на сильное головокружение, 

тошноту, отмечалось повышенное давление. Из 

очаговых неврологических проявлений была конста-

тирована диффузная органическая симптоматика в 

виде асимметрии рефлексов, пластического гипер-

тонуса, ослабления зрачковых реакций, а также 

рефлексов орального автоматизма. Неуверенное 

выполнение координаторных проб, дисметрия, шат-

кость в позе Ромберга позволили диагностировать 

умеренный синдром вестибулярных нарушений. 

Диагноз острого нарушения мозгового кровообра-

щения был исключен путем проведения компьютер-

ной томографии. На стандартной ЭЭГ зафикси-

рованы периодические комплексы острых и мед-

ленных волн. Курс стационарного лечения в течение 

двух недель позволил стабилизировать состояние 

больной и выписать для дальнейшего наблюдения по 

месту жительства. 

Результаты объективного осмотра. На 

момент госпитализации пациентка в созна-

нии, однако, контакт ограничен из-за сма-

занной речи, на вопросы отвечает с задерж-

кой. Инструкции выполняет. Эмоционально 

несколько лабильна. Телосложение – нормо-

стеническое. Тоны сердца ритмичные, при-

глушены. Артериальное давление 140/80 мм 

рт. ст., пульс 75 в 1 мин, ЧДД – 18 в 1 мин, 

живот мягкий, безболезненный. Печень не 

увеличена, симптом Пастернацкого отрица-

тельный. Черепные нервы: ослаблены зрач-

ковые реакции на конвергенцию. Глазная 

щель слева сужена. Движения глазных яб-

лок в полном объеме. Косоглазия нет. Симп-

том Манна отрицательный. Легкая асиммет-

рия лица. Речь «смазанная», вероятно – 

дизартрия. Наблюдается оральный автома-

тизм (хоботковый, назолабиальный, Мари-

неско-Радовичи). Мышечная сила в конеч-

ностях равномерно снижена до четырех бал-

лов. Парезов нет. Мышечный тонус повы-

шен по пластическому типу. Рефлекс 

Бабинского с двух сторон. Чувствительных 

расстройств нет. Менингеальные знаки от-

сутствуют. Статические и динамические 

координаторные пробы выполняет неуве-

ренно. Походка атактическая, неуверенная, 

но без посторонней помощи, явления ака-

тизии. Тазовых расстройств нет. С помощью 

психологических тестов выявлено уме-

ренное когнитивное снижение (по шкале 

MoCA (Монреальская шкала когнитивных 

нарушений) – 18 баллов). Через 7 дней 

пребывания в неврологическом отделении 

для пациентов с расстройствами мозгового 

кровообращения состояние больной резко 

ухудшилось. Появилось оглушение, патоло-

гическая сонливость, нарушения глотания, 

вербальный контакт отсутствовал. Были 

констатированы застойные явления в лег-
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ких. Пациентка была переведена в палату 

интенсивной терапии с круглосуточным 

наблюдением. Несмотря на проводимое ле-

чение, болезнь прогрессировала. Пациентка 

умерла на 5-е сутки. Посмертное вскрытие 

не проводилось по религиозным мотивам. 

Анамнез жизни. Росла и развивалась 

соответственно возрасту, имеет среднее спе-

циальное образование. Установить наслед-

ственный анамнез невозможно в силу сос-

тояния больной. Страдает гипертонической 

болезнью, наблюдается у семейного врача, 

однако артериальное давление системати-

чески не контролировала. Имеет дочь, кото-

рая здорова. В анамнезе три аборта, выки-

дышей нет. Оперативное вмешательство по 

поводу желчекаменной болезни в возрасте 

сорока лет. Вирусные гепатиты, туберкулез, 

ВИЧ, токсоплазмоз отрицает. 

Инструментальные и лабораторные 

исследования. Общеклинические исследо-

вания (клинический и биохимический анализ 

крови и ликвора, ревматологические пробы, 

вирусологические исследования, коагуло-

грамма, анализ мочи) отклонений не выяви-

ли. В цереброспинальной жидкости микобак-

терий туберкулеза, атипичных клеток, уро-

вень белка повышен. Реакция Вассермана 

отрицательная. Глюкоза крови 4,7 ммоль/л. 

Антитела к ВИЧ не обнаружены. ЭКГ: ритм 

синусовый, нарушение внутрижелудочковой 

проводимости. Осмотр специалистов: оку-

лист — частичная атрофия зрительных нер-

вов, центральная дегенерация сетчатки, на-

чальная возрастная катаракта; психиатр — 

отсутствие аффективных расстройств. 

Осмотр терапевта-кардиолога: ишемичес-

кая болезнь сердца, диффузный кардио-

склероз, СН I, ФК 2, вторичная артериальная 

гипертензия, риск IV. Вторичная железо-

дефицитная анемия на фоне хронического 

гастрита. Ультразвуковое исследование внут-

ренних органов без особенностей.  

Ультразвуковая допплерография сосудов 

головы показала атеросклеротические изме-

нения экстракраниальных отделов магист-

ральных артерий головы без гемодинами-

чески значимых стенозов, а также явления 

экстравазальной компрессии обеих позвоноч-

ных артерий. Рентгенография органов груд-

ной полости без патологических изменений. 

Пациентка консультирована инфекционис-

том, который подтвердил выводы неврологов 

и врачей отделения лучевой диагностики. К 

сожалению, невозможно провести ЭЭГ-конт-

роль из-за тяжести состояния. 

МРТ головного мозга. На МР-томо-

граммах головного мозга (рис. 1) в проекции 

передних отделов хвостатого ядра и лучис-

того венца с двух сторон (более выраженные 

справа) определяются участки гиперинтен-

сивного МР-сигнала размерами 10х20 мм и 

17х7 мм; в кортикальной области лобной и 

теменных долей участки гипоинтенсивного 

сигнала на Т1-взвешенных изображениях 

(Т1ВИ) с признаками ограничения диффу-

зии на DW1. Субкортикально в лобных, те-

менных, затылочных долях визуализируют-

ся множественные очаги размерами до 

6х3 мм гиперинтенсивного МР-сигнала на 

Т2ВИ и Flair, изоинтенсивного сигнала на 

Т1ВИ. Без признаков ограничения диффу-

зии в режиме DW1. На уровне базальных 

ядер с обеих сторон определяются нерав-

номерно расширенные периваскулярные 

пространства Вирхова-Робина. Боковые же-

лудочки на уровне отверстия Монро аси-

мметричны (D<S). Согласно выводам спе-

циалистов в области МРТ с привлечением 

консультантов ведущих центров нейрови-

зуализации страны, признаки участков пато-

логического магнитно-резонансного сигнала 

на уровне центральных ядер, участки, рас-

положенные на уровне коры, вероятнее 

всего инфекционного характера и могут 

соответствовать проявлениям болезни 

Крейтцфельдта-Якоба. 

Больной была проведена противовоспа-

лительная, противоотечная и сосудистая те-

рапия. Специфическое лечение для данной 

патологии, к сожалению, не разработано. 

Мониторинг показателей артериального дав-

ления продемонстрировал необходимость 

назначения антигипертензивной терапии. 

Решающее значение для постановки диаг-

ноза в описанном клиническом случае, без 

сомнения, стало МРТ головного мозга. На-

личие признаков акинетико-ригидного синд-

рома, когнитивных нарушений, явлений 

апраксии, данные ЭЭГ позволяют запо-

дозрить диффузный корково-подкорковый 

процесс. Прогрессирующее течение болез-

ни, данные нейровизуализации с исключе-

нием острой сосудистой патологии голов-
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ного мозга и прочих нейродегенеративных 

процессов, позволили сосредоточиться на 

поиске актуального диагноза и предполо-

жить наличие у больной болезни Крейтц-

фельдта-Якоба. К сожалению, применить 

рекомендованный метод верификации БКЯ 

как биопсия головного мозга сложно из-за 

этических моментов, с одной стороны, и, 

трудностей работы с подобным биомате-

риалом с другой (устойчивость прионов, 

риск контактного заражения). Это оставляет 

современным ученым повод для дальней-

ших поисков исследований. 

На момент создания отчета данные о 

конфликте интересов отсутствуют. 

а б 

в г 

Рис. 1. Магнитно-резонансные томограммы пациентки В.  
FLAIR (а,б) – субкортикально в лобных, теменных, затылочных долях визуализируются множественные очаги размерами 

гиперинтенсивного МР-сигнала. и T2-взвешенное (в,г) изображения. Т2ВИ (в,г) – дополнительно определяется диффузное 

неравномерное утолщение серого вещества преимущественно теменных и лобных долей, с повышением интенсивности МР-

сигнала
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O.I.Kolenko, A.A.Potapov, A.V.Yurchenko, L.V.Kuts, A.V.Orlovskiy, N.V.Demikhova 

DIFFICULTIES IN THE DIAGNOSTICS OF CREUTZFELDT-JACOB DISEASE (CASE REPORT) 

Sumy State University, Sumy, Ukraine 

Creutzfeldt-Jakob disease (CJD) or transmissible spongiform encephalopathy is a nervous system disease 

from the group of rare prion neurodegenerative diseases. Accumulation of the pathological form of the 

specific PrPSc protein leads to the death of nerve cells. These facts, as well as the peculiarities of 

epidemiology, the absence of specific clinical signs, cause a number of difficulties in the life-time diagnosis 

of this disease. 
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This article presents a case of probable CJD in a patient of the neurological department for patients with 

cerebrovascular accidents. One of its possible phenotypic variants is considered. Attention is paid to the 

difficulties of making a diagnosis. 
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