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Болезнь Крейтцфельдта — Якоба (БКЯ) — при-
онное нейродегенеративное заболевание, 

также известное как трансмиссивная спонгифор-
мная энцефалопатия, поражающее как людей, так 
и других млекопитающих, характеризующееся бы-
стро прогрессирующей деменцией, двигательны-
ми нарушениями и приводящее к летальному исхо-
ду [10, 15, 22].

Термин «прион» был введен S. B. Prusiner 
в 1982 г. и происходит от понятия «белковоподоб-
ная инфекционная частица». Человеческий прион-
ный белок преимущественно экспрессируется в не-
рвной системе, однако также встречается во мно-
гих других тканях организма [8, 9]. Он кодируется 
геном PrP, который расположен на коротком плече 

20-й хромосомы, и до посттранскрипционной моди-
фикации состоит из 253 аминокислот [8, 17]. Фун-
кция прионов на данном этапе развития науки 
окончательно не ясна, однако они могут принимать 
участие в процессах долгосрочной памяти [10, 16]. 
Человеческий прионный белок существует в раз-
ных изоформах: нормальный прионный белок обо-
значают как PrPC, а патологический — как PrPSc.

Прионы — единственные известные патоген-
ные микроорганизмы, лишенные нуклеиновых ки-
слот. PrPC содержит большое количество α-спи ра-
лей и немного — β-спиралей, а PrPSc состоит из 
небольшого количества α-спиралей и большого 
числа β-структур. Причиной прионных заболева-
ний является накопление PrPSc, конформационно 
отличающегося от своего предшественника PrPC. 
Штаммы прионов проявляют разные эпигенетиче-
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ски унаследованные биологические свойства. 
Иными словами, PrPSc может существовать в виде 
большого количества конформаций, большинство 
из которых определяют фенотип болезни [9, 16].

Прионные заболевания у людей встречаются 
крайне редко: в 1 — 2 случаях на 1 млн населения 
в год [17]. БКЯ — наиболее частое прионное забо-
левание у людей. Выделяют спорадические, инфек-
ционные и наследственные формы болезни [16].

Классификация прионных 
заболеваний у людей

Спорадические (идиопатические) прионные за-
болевания — возникают спонтанно, факторы ри-
ска не известны.

 · Спорадическая БКЯ
 · Спорадическая фатальная инсомния
 · Вариабельная протеазо-чувствительная прио-

нопатия

Приобретенные (инфекционные) прионные за-
болевания — передающиеся путем контакта с за-
раженными тканями или хирургическими инстру-
ментами, зачастую ассоциированы с хирургиче-
скими вмешательствами или другими медицински-
ми процедурами.

 · Антропогенного происхождения:
 A ятрогенная БКЯ 

(в результате медицинских процедур);
 A Куру

 · Животного происхождения 
(от крупного рогатого скота):

Семейные (наследственные или генетические) 
прионные заболевания — имеются случаи заболе-
вания у родственников или у заболевших опреде-
ляют мутации в генах, ассоциированных с разви-
тием БКЯ.

 · Генетически обусловленная БКЯ;
 · Синдром Gerstmann — Sträussler — Scheinker;
 · Фатальная семейная инсомния.

В 85 % случаев прионных заболеваний у людей 
имеют место спорадические формы, в 10 — 15 % — 
наследственные [10]. Наиболее распространенны-
ми наследственными прионными заболеваниями 
являются семейная БКЯ и фатальная инсомния, 
обусловленные мутациями в гене PrP. Менее 1 % 
случаев прионных заболеваний у людей имеют 
инфекционную природу [1, 16].

Эпидемиология

БКЯ встречается в разных странах [16, 24]. Ко-
личество смертей от данного заболевания состав-
ляет примерно 1 случай на 10 тыс. смертей [11, 
20]. Средний возраст начала заболевания — от 55 
до 75 лет. У большинства заболевших (около 90 %) 
летальный исход наступает в течение года после 
начала заболевания [13, 16, 23]. Средняя продол-
жительность жизни после дебюта БКЯ составляет 
4,5 мес [13].

Патогенез

Путем ограниченного протеолиза PrPSc проду-
цируется небольшая протеаза-резистентная моле-
кула PrP 27-30, состоящая приблизительно из 142 
аминокислот. PrPС полностью гидролизируется при 
тех же условиях. При наличии детергента PrP 27-30 
полимеризуется в амилоид. Прионные стержни, 
cформированные путем ограниченного протеоли-
за и экстракции детергента, неотличимы от фила-
ментов, создающих амилоидные бляшки в цен-
тральной нервной системе (ЦНС) [5, 16].

Все прионные белки самореплицируются и яв-
ляются протеазо-резистентными, что делает их 
стойкими к разрушению. Попадая в клетки мозга, 
PrPSc меняет структуру PrPС, который также прио-
бретает свойства патологического, становится не-
функциональным и заразным для других нормаль-
ных белков. Этот процесс протекает с неуклонной 
прогрессией. Погибшие нейроны являются источ-
никами PrPSc, что вызывает поражение все боль-
шего количества нормальных мозговых клеток. 
Совокупность накапливающегося PrPSc приводит 
к атрофии мозговой ткани и спонгиформной энце-
фалопатии [10, 16].

Клиническая картина

БКЯ была впервые описана немецким невро-
логом Hans Gerhard Creutzfeldt в 1920 г.. Вскоре 
после этого заболевание также описал Alfons Ma-
ria Jakob. Клиническая картина классической БКЯ 
характеризуется быстропрогрессирующим течени-
ем и уже через нескольких месяцев после дебюта 
заболевания у пациентов развивается акинетиче-
ский мутизм [2, 5]. В настоящее время БКЯ класси-
фицируют по молекулярным, фенотипическим 
и клиническим признакам. Классический тип бо-
лезни проявляется характерной триадой симпто-
мов: когнитивная дисфункция, миоклонии и перио-
дические островолновые комплексы на электроэн-
цефалограмме (ЭЭГ) [12, 22]. Разные типы заболе-
вания имеют патогномоничные клинические 
и ЭЭГ-признаки.

Клинические и электроэнцеалографические 
признаки типов болезни Крейтцфельдта — Якоба

Классический тип/Миоклонический тип:
 · острая прогрессирующая когнитивная дис-

функция;
 · в течении нескольких месяцев после манифес-

тации заболевания развивается акинетичес-
кий мутизм;

 · на ранних стадиях заболевания появляются 
миоклонии и периодические островолновые 
комплексы на ЭЭГ.

Тип Гейденгайна:
 · характеризуется зрительными нарушениями, 

такими как visus defigurata, нарушением цвето-
восприятия, корковой слепотой и синдромом 
Антона (отсутствие осознания слепоты);
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 · острая когнитивная дисфункция и другие не-
йропсихологические нарушения с прогрессиру-
ющими впоследствии миоклониями;

 · периодические островолновые комплексы на 
ЭЭГ, более выраженные в затылочной коре.

Тип Броунелла — Оппенгеймера/атаксический ва-
риант:

 · характеризуется в дебюте заболевания 
мозжечковыми симптомами, в последующем 
развивается прогрессирующая деменция;

 · в большинстве случаев на ЭЭГ не отмечались 
периодические островолновые комплексы.

Таламическая дегенерация/Спорадическая фа-
тальная инсомния:

 · характеризуется психиатрическими симптома-
ми, вегетативной дисфункцией и расстройства-
ми сна;

 · на ЭЭГ отмечается медленный основной ритм 
без периодических островолновых комплексов 
и без выраженных клинически миоклоний.

Амиотрофическая форма:
 · характеризуется выраженными мышечными 

атрофиями. Встречается очень редко.

Ранними признаками заболевания являются 
изменения психики и поведения, потеря памяти, 
неустойчивость при ходьбе, миоклонии и зритель-
ные расстройства [22].

Миоклонии, характерный признак БКЯ, пред-
ставляют собой нерегулярные кратковременные 
судорожные подергивания мышц. Поражение мо-
торной коры или пирамидных путей в первую оче-
редь вовлекает в патологический процесс мышцы 
с большим корковым представительством, в част-
ности мышцы конечностей и лица, с течением па-
тологического процесса, миоклонии затрагивают 
все группы мышц [14].

В течении классического типа БКЯ выделяют 
три стадии [5, 10, 15]. На первой стадии у пациен-
тов отмечают неспецифические симптомы, такие 
как утомляемость, неустойчивость, головокруже-
ние, снижение повседневной активности, тревож-
ность, депрессия, зрительные нарушения и рас-
стройства памяти. При проведении магнитно-резо-
нансной томографии (МРТ) на данном этапе могут 
быть выявлены гиперинтенсивные участки в обла-
сти коры больших полушарий и стриатума [7].

На второй стадии БКЯ когнитивная дисфункция 
быстро усугубляется. Контакт с пациентом стано-
вится затруднительным, появляются миоклонии. 
Прогрессирует нарушение походки, пациент стано-
вится прикованным к постели. При неврологиче-
ском осмотре выявляют разные нарушения (пара-
личи, афазия, апраксия, чувствительные наруше-
ния, оживление сухожильных рефлексов, появле-
ние патологических рефлексов, мозжечковая 
атаксия, мышечная ригидность, дистония, парато-
ния). При проведении ЭЭГ отмечают периодиче-
ские островолновые комплексы.

Третья стадия заболевания характеризуется 
прогрессированием симптомов до развития аки-
нетического мутизма. У пациента развиваются де-
кортикационная ригидность и тетраплегия со сги-
бательными контрактурами. Миоклонии, периоди-
ческие островолновые комплексы на ЭЭГ и очаги 
гиперинтенсивности на МР-снимках постепенно 
уменьшаются и со временем исчезают [7, 10, 14]. 
Пациенты в большинстве случаев погибают от ин-
фекции, аспирационной пневмонии, дыхательной 
недостаточности или полиорганной недостаточно-
сти. Термин «акинетический мутизм», применяе-
мый для характеристики клинической картины при 
БКЯ, отличается от аналогичного термина, исполь-
зуемого при других неврологических расстройст-
вах. Акинетический мутизм при БКЯ характеризу-
ется отсутствием произвольных движений и спо-
собности к продуктивной речи, однако это состоя-
ние может быть ассоциировано с наличием у паци-
ента непроизвольных движений, таких как миок-
лонии, вздрагивание, дистония и судороги, а также 
с продукцией невнятных, бессмысленных звуков 
по типу стона [7, 9, 11, 12].

Диагностика

БКЯ не имеет четкой типической клинической 
картины, поэтому постановка диагноза часто вы-
зывает трудности у клиницистов. В первую очередь 
необходимо исключить другие неврологические 
расстройства и заболевания, которые могут сопро-
вождаться схожими симптомами (субарахноидаль-
ное кровоизлияние, энцефалит, менингит, ишеми-
ческий инсульт, сосудистая деменция, опухоли моз-
га, паранеопластические неврологические нару-
шения), и неприонные формы деменции, такие как 
болезнь Альцгеймера [5, 6, 13].

В настоящее время гистологическое исследо-
вание биоптата мозга признано золотым стандар-
том диагностики БКЯ [15, 22]. Тем не менее своев-
ременно выполнить биопсию мозга удается не 
всегда. К тому же, учитывая, что результат исследо-
вания биоптата мозговой ткани не влияет на тече-
ние заболевания и тактику лечения, риски могут 
превысить ожидания. Как правило, диагноз БКЯ 
устанавливают на основании клинических призна-
ков, данных ЭЭГ, МРТ и анализа цереброспиналь-
ной жидкости (ЦСЖ) на наличие характерного бел-
ка 14-3-3 [14].

Методика определения в ЦСЖ протеина 14-3-3 
разработана Национальным институтом невроло-
гических расстройств и инсульта (NINDS). Чувстви-
тельность метода для подтверждения классиче-
ского типа БКЯ составляет 92 — 96 % [2, 4]. Однако 
повышенный уровень протеина 14-3-3 может 
быть признаком острого нейронального пораже-
ния, не обязательно обусловленного прионной 
инфекцией [6]. Следовательно, наличие белка 14-
3-3 в ЦСЖ само по себе не является достоверным 
критерием установления диагноза БКЯ. Некото-
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рые исследователи [3, 4] рекомендуют проводить 
анализ ЦСЖ на наличие τ-протеина, который так-
же является лабораторным критерием диагности-
ки БКЯ. Чувствительность наличия τ-протеина при 
классическом типе БКЯ составляет 81 %, специ-
фичность — 86 % [2, 4]. Комбинация в ликворе 
белка 14-3-3 и τ-протеина позволяет в 91 % случа-
ев прогнозировать наличие БКЯ [2]. Лаборатор-
ные тесты, как правило, выполняют после того, 
как у пациента выявляют клинические, электроэн-
цефалографические и нейровизуализационные 
признаки БКЯ [3, 7, 13]. С учетом клинических, 
электроэнцефалографических, нейровизуализа-
ционных и лабораторных признаков БКЯ выделе-
ны диагностические критерии БКЯ [2, 15].

Диагностические критерии болезни 
Крейтцфельдта — Якоба (WHO,1998)

Возможная болезнь
 · Клинические признаки

Прогрессирующая деменция и как минимум 
два из четырех признаков:

 A миоклонии;
 A зрительные или мозжечковые нарушения;
 A пирамидные или экстрапирамидные нарушения 

(тонус по типу зубчатого колеса);
 A акинетический мутизм (невозможность движе-

ний и речевого контакта, минимальная ответ-
ная реакция на раздражение, глаза при этом 
открыты)

 · Инструментальные и лабораторные 
методы исследования
Отсутствие положительного результата в трех 
дополнительных исследованиях (ЭЭГ, МРТ, ана-
лиз ликвора)

 · Дополнительные критерии
 A длительность заболевания более двух лет;
 A при проведении рутинных исследований не 

выявлено признаков иного альтернативного 
заболевания, проявляющегося схожими симп-
томами

Вероятная болезнь
 · Клинические признаки

Быстропрогрессирующая деменция и как мини-
мум два из четырех признаков:

 A миоклонии;
 A зрительные или мозжечковые нарушения;
 A пирамидные или экстрапирамидные нарушения 

(тонус по типу зубчатого колеса);
 A акинетический мутизм

 · Инструментальные и лабораторные 
методы исследования
Положительный результат как минимум одного 
из приведенных ниже исследований:

 A ЭЭГ: периодические островолновые комплексы;
 A исследование ликвора: положительный анализ 

на P 14-3-3;
 A МРТ: патологический повышенный сигнал от 

хвостатого ядра и/или скорлупы в режиме 
FLAIR

 · Дополнительные критерии
 A при проведении рутинных исследований не 

выявлено признаков иного альтернативного 
заболевания, проявляющегося схожими симп-
томами 

Достоверная болезнь
 · Исследование образцов мозговой ткани 

стандартными нейропатологическими техника-
ми и/или иммунохимическими методами и/или 
методом Вестерн-блоттинга с подтверждением 
наличия протеаза-резистентной PrP и/или 
прион-ассоциированных фибрилл 

Индуцированная вибрацией конверсия в режи-
ме реального времени (RT-QuIC) — недавно опи-
санная лабораторная методика для определения 
в ликворе PrPSc [1]. Чувствительность теста состав-
ляет 80 — 90 %, специфичность теста — 100 %, что 
дает ему явное преимущество перед методами оп-
ределения τ -протеина и протеина 14-3-3 [1, 18].

Использование методики RT-QuIC на субстрате 
мазков из слизистой носа выявило чувствитель-
ность 97 % и специфичность 100 % [18]. Поскольку 
данная методика не является инвазивной по срав-
нению с люмбальной пункцией, в ближайшее вре-
мя она должна стать частью стандарта для диагно-
стики БКЯ.

Лечение

Несмотря на достижения в понимании этого 
заболевания, прогноз остается неутешительным: 
БКЯ — неизлечимая болезнь. Основные направ-
ления лечения — симптоматическое и поддержи-
вающее, например, применение клоназепама для 
уменьшения миоклоний. Статистически существен-
ное улучшение когнитивных функций в группе из 
28 пациентов с БКЯ наблюдали при применении 
флупиртина, но это единственное исследование, 
описанное в литературе, сообщающее об улучше-
нии у пациентов с БКЯ на фоне медикаментозного 
лечения [19]. Цель терапии в будущем –предотвра-
щение преобразования PrPC в PrPSc.

В настоящее время проводят исследования 
применения медикаментозной терапии при БКЯ, 
в частности, доксициклина, такролимуса, пентозан 
полисульфата, хлорпромазина и флупертина. Про-
должаются исследования по разработке вакцины 
от БКЯ [6, 10, 24].

Важным ресурсом для пациентов и семей, стол-
кнувшихся с БКЯ, является Организация по борьбе 
с БКЯ (Creutzfeldt-Jakob Disease Foundation), создан-
ная для поддержки пациентов, их родственников 
и для медицинских работников и исследователей.

Клинический случай

Пациентка О., 1954 года рождения, поступила 
на лечение в отделение неврологии № 1 Днепро-
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петровской областной клинической больницы 
имени И. И. Мечникова 01.12.2015 г. с жалобами 
на головокружение, шаткость при ходьбе, ухудше-
ние памяти, снижение концентрации внимания. 
Согласно анамнестическим данным, собранным со 
слов пациентки и родственников, известно, что 
первые признаки заболевания начали отмечать 
в ноябре 2015 г. (за месяц до госпитализации) 
в виде рассеянности, ухудшения памяти, трудно-
стей в выполнении ежедневных бытовых функций, 
ухудшения общего самочувствия, которые связы-
вали с повышением артериального давления на 
фоне перенесенного психоэмоционального стрес-
са. Значительное ухудшение состояния зафиксиро-
вано 24.11.2015 г., когда возникло интенсивное 
головокружение, шаткость при ходьбе, отмечена 
дезориентация в пространстве. Обратилась за ме-
дицинской помощью.

Из анамнеза жизни известно, что пациентка 
росла и развивалась соответственно возрасту. Пе-
ренесенные черепно-мозговые травмы, инфек-
ции, передающиеся половым путем, туберкулез 
и ВИЧ-инфекцию отрицает. Вредных привычек нет. 
На производстве контакт с вредными веществами 
отрицает (работает врачом-кардиологом). Из пере-
несенных заболеваний: острые респираторные 
вирусные инфекции (не чаще 2 раз в год). Состоит 
на учете у кардиолога по поводу гипертонической 
болезни 2 стадии III степени. Регулярно принимает 
гипотензивную и дезагрегантную терапию.

При поступлении в соматическом статусе обра-
щало внимание повышение цифр артериального 
давления (до 150/100 мм рт. ст.). Неврологиче-
ский статус: сознание ясное, ориентирована в ме-
сте, времени и собственной личности, снижена 
критика к своему состоянию, речевых расстройств 
нет; черепно-мозговые нервы: обоняние сохране-
но, острота зрения и зрительные поля не наруше-
ны; глазные щели D = S, зрачки D = S, фотореакции 
не изменены. Объем активных движений глазных 
яблок не ограничен; недостаточность конверген-
ции с обеих сторон; отмечается стойкий горизон-
тальный нистагм в крайних отведениях, диплопии 
нет; лицо симметричное; язык по средней линии, 
Uvula не отклонена, мягкое небо фонирует; глоточ-
ный рефлекс, рефлекс с мягкого неба сохранены; 
рефлексы орального автоматизма отрицательны; 
точки выхода ветвей тройничного нерва безболез-
ненны при пальпации; объем активных движений 
в конечностях не ограничен; мышечная сила в ко-
нечностях D = S и равна 5 баллам; сухожильные 
и периостальные рефлексы с конечностей D = S, 
живые; патологические стопные и кистевые реф-
лексы с конечностей, клонусы не вызываются; мы-
шечный тонус D = S, не изменен; координаторные 
пробы выполняет неточно, с мимопопаданием 
с обеих сторон; в позе Ромберга отмечается шат-
кость; расстройств чувствительности не выявлено; 
менингеальные симптомы отрицательны; функции 

тазовых органов не нарушены; оценка когнитивно-
го статуса по MMSE — 26 баллов, Монреальская 
когнитивная оценка (МоСА) — 25 баллов.

На момент поступления выполнено обследова-
ние: МРТ головного мозга (24.11.2015), по данным 
которого выявлено мелкоочаговое диффузное по-
ражение вещества головного мозга. Данную МР-
картину трактовали как поражение головного моз-
га сосудистого генеза. Учитывая вышеизложенное, 
пациентке был установлен диагноз «Прогрессиру-
ющая сосудистая лейкоэнцефалопатия», начато 
соответствующее лечение. 04.12.2015 г. пациен-
тке было повторно проведено МРТ головного моз-
га, по результатам которого не было обнаружено 
динамики в радиологической картине, однако 
было рекомендовано проведение дифференци-
альной диагностики между сосудистым и воспали-
тельным характером процесса.

На 7-й день нахождения в стационаре отмечена 
отрицательная динамика в состоянии пациентки, 
проявлявшаяся ухудшением когнитивных функций 
(MMSE — 20 баллов, MoCA — 18 баллов) с присо-
единением миоклоний. Учитывая стремительное 
нарастание симптоматики, принято решение про-
должить диагностический поиск с целью проведе-
ния дифференциальной диагностики с энцефали-
том (вероятно, вирусной либо аутоиммунной при-
роды). Также было принято решение о начале тера-
пии ex juvantibus ацикловиром в дозе 750 мг 
в виде внутривенных инфузий каждые 8 ч, метил-
преднизолоном в дозе 125 мг в виде внутривен-
ных инфузий и внутривенными иммуноглобулина-
ми 5 % раствор по 500 мл.

Выполнены следующие обследования: анализ 
крови для определения антител Toxoplasma gondii 
(11.12.2015), титр антител — меньше 0,013 (отри-
цательный результат), антинуклеарные антитела 
(03.12.2015) — не выявлены, антитела к кардио-
липину (03.12.2015) — отрицательные, уровень 
гомоцистеина (03.12.2015) — 15,86 мкмоль/л 
(результат, незначительно превышающий вер-
хнюю границу нормы), определение ДНК цитоме-
галовируса (ЦМВ), вируса Эпштейна — Барр (ВЭБ) 
методом полимеразной цепной реакции (ПЦР) 
(03.12.2015): ДНК ЦМГ не выявлены, ДНК ВЭБ — 
выявлены, меньше двух копий (клинически незна-
чимый результат). В общем анализе СЦЖ не обна-
ружено отклонений. Анализ крови на антитела 
к ВИЧ — отрицательный. Исследование СЦЖ ме-
тодом ПЦР (16.12.2015) с целью обнаружения 
ДНК Candida albicans, Mycobacterium tuberculosis, 
M. bovis complex, М. pneumoniae, Toxoplasma gon-
dii, вируса простого герпеса 1 и 2 типа, ВЭБ, ЦМВ, 
энтеровирусов — не выявлено. Выполнение ЭЭГ 
не представлялось возможным из-за постоянных 
миоклонических подергиваний и, как следствие, 
наличия артефактов на пленке. Несмотря на про-
водимую терапию, в состоянии пациентки наблю-
дали отрицательную динамику: усугубление когни-

Neuro 1_2019.indd   51 18.04.2019   14:38:57



УКРАЇНСЬКИЙ НЕВРОЛОГІЧНИЙ ЖУРНАЛ  ·   2019, № 152

ВИПАДОК ІЗ ПРАКТИКИ

тивного дефицита (MMSE — 19 баллов, MoCA — 
16 баллов), присоединение умеренного тетрапа-
реза по центральному типу, усиление выраженно-
сти миоклоний.

30.12.2015 г. отмечено резкое значительное 
ухудшение состояния пациентки: на фоне нараста-
ния неврологической симптоматики присоедини-
лось нарушение витальных функций (дыхания), 
развился генерализованный эпилептический при-
ступ, в связи с чем пациентка была переведена 
в отделение анестезиологии и интенсивной тера-
пии № 2. Имеющиеся МРТ-снимки были проанали-
зированы радиологами Института нейрохирургии 
имени акад. А. П. Ромоданова НАМН Украины 
и клиники неврологии «Висбаден» (Германия). По 
результатам обсуждения на основании выявлен-
ных зон гиперинтенсивного сигнала от определен-
ных областей коры и базальных ядер в Т2-режиме 
(рисунок) была заподозрена воспалительно-ин-
фекционная природа поражения, предположи-
тельно, вызванная Legionella pneumophila и Liste-
ria. В связи с этим было рекомендовано дальней-
шее обследование (бактериальный посев гемо-
культуры, анализ на антитела к Legionella pneu-
mophila и Listeria, а также коррекция терапии (ан-
тибактериальная терапия — левофлоксацин 
в дозе 500 мг внутривенно капельно).

Анализ крови на выявление антител к NMDA-
рецепторам (04.01.2016) — отрицательный. Ана-
лиз крови на определение антинейрональных анти-
тел паранеопластического генеза (04.01.2016) — 
не выявлены. Однако обнаружен повышенный 

уровень τ-протеина (49,3 нг/л), β-амилоида 
(649 нг/л) и белка S-100 (10,5 мг/л). в связи с чем 
был сделан вывод о наличии у пациентки демен-
ции альцгеймеровского типа, обусловленной, 
предположительно, деменцией с тельцами Леви. 
Учитывая такую трактовку диагноза, терапия была 
скорректирована: отменена противовирусная те-
рапия (ацикловир), уменьшена доза глюкокорти-
костероидов до 12 мг дексаметазона в сутки, про-
должена антибактериальная терапия. С целью ку-
пирования миоклоний вводили диазепам. Несмо-
тря на коррекцию лечения в состоянии пациентки 
наблюдали отрицательную динамику: отмечено 
снижение уровня сознания, наросла ригидность, 
присоединились генерализованные эпилептичне-
ские тонико-клонические приступы и нарушение 
дыхания. Учитывая неуклоное прогресирование 
неврологического дефицита, неоднозначные ре-
зультаты дополнительных исследований, а также 
отсутствие эффекта от проводимой антибактери-
альной, противовирусной и иммуномодулирующей 
(внутривенные иммуноглобулины) и иммуносупре-
сивной (глюкокортикостероиды) терапии, было 
принято решение о проведении телемедицинской 
конференции с участием профессора, доктора ме-
дицинских наук У. Майдинг-Ламаде (больница Нор-
двест, клиника неврологии, г. Франкфурт-на-Май-
не, Германия). По итогам конференции выдвинуто 
предположение о прионной природе поражения 
головного мозга, в связи с чем диагностический 
поиск был продолжен: принято решение о прове-
дении анализа ЦСЖ на определение уровня проте-
ина 14-3-3 (маркер прионного поражения голов-
ного мозга), нейронспецифической энолазы (в г. 
Геттинген, Германия). По результатам упомянутых 
обследований (17.02.2016) установлен повышен-
ный уровень протеина 14-3-3 и нейронспецифиче-
ской энолазы (96,9 нг/мл). Учитывая клиническую 
картину заболевания и результаты исследования 
установлен клинический диагноз «Губчатая энце-
фалопатия Крейтцфельдта — Якоба». В дальней-
шем пациентка получала симптоматическое лече-
ние и респираторную поддержку.

03.03.2018 г. в состоянии отмечена резкая от-
рицательная динамика: возникли проявления 
острой дыхательной и сердечно-сосудистой недо-
статочности. Несмотря на проводимые реанимаци-
онные мероприятия в тот же день была зареги-
стрирована смерть пациентки.

Патологоанатомическое и патогистологическое 
исследования не проводили по настоянию родствен-
ников пациентки из-за религиозных убеждений.

Обсуждение

В описанном случае имели место типичное для 
БКЯ начало заболевания, его клиническая карти-
на и течение. Заболевание манифестировало яв-
лениями когнитивных расстройств, которые не 
беспокоили пациентку, но были замечены родст-

Рисунок. МР-томограмма в режиме Т2-взвешенного 
изображения. Отмечаются зоны гиперинтенсивного 
сигнала в теменно-затылочной области коры с двух 
сторон, хвостатом ядре и скорлупе с двух сторон
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венниками. Субъективно пациентка предъявляла 
жалобы лишь на головокружение несистемного 
характера и общую слабость. На момент поступле-
ния в клинику в клинической картине пациентки 
преобладала когнитивная дисфункция, что в соче-
тании с выявленной соматической патологией (па-
циентка длительное время страдала гипертониче-
ской болезнью) и результатами на момент госпита-
лизации магнитно-резонансного исследования го-
ловного мозга, согласно которому было выявлено 
мелкоочаговое поражение белого вещества полу-
шарий, дало основание трактовать состояние па-
циентки как проявление хронической ишемии го-
ловного мозга.

Однако скорость нарастания когнитивного де-
фицита, а также результаты повторного МР-иссле-
дования головного мозга стали поводом для более 
углубленного диагностического поиска для исклю-
чения воспалительной природы поражения голов-
ного мозга инфекционного или аутоиммунного (в 
том числе паранеопластического) генеза. В даль-
нейшем в состоянии пациентки отмечена отрица-
тельная динамика (нарастание когнитивных рас-
стройств до степени тяжелой деменции, присоеди-
нение гиперкинетического синдрома в виде миок-
лоний, генерализованных эпилептических присту-
пов, нарушение витальных функций и снижение 
уровня сознания), что в сочетании с отсутствием 
эффекта от проводимой терапии и отрицательны-
ми результатами обследования (за исключением 
повышенного уровня β-амилоида, белка S-100 
и τ-протеина) привело к версии о прионной патоло-
гии. Для верификации данного диагноза было 
проведено исследование ЦСЖ методом иммуно-
ферментного анализа, по результатам которого 
выявлено повышение уровня нейронспецифиче-

ской энолазы и протеина 14-3-3. Однако указан-
ные маркеры не являются патогномоничными для 
БКЯ, поскольку могут быть обнаружены в ЦСЖ 
и при других заболеваниях головного мозга (це-
реброваскулярных и воспалительных). Решающим 
в данном случае было сочетание характерной кли-
нической картины, течения заболевания и повы-
шенного уровня протеина 14-3-3 и τ-протеина, что 
является специфичным для БКЯ.

Выводы

Прионные заболевания ЦНС являются исклю-
чительно редким явлением в неврологической 
практике в мире и в Украине в частности. Однако, 
несмотря на низкую распространенность, врачам-
неврологам следует быть настороженными в пла-
не данной патологии в случае быстропрогрессиру-
ющей деменции, которая сопровождается призна-
ками мультисистемного поражения головного моз-
га. В нашей стране, где имеет место гипердиагно-
стика цереброваскулярных заболеваний в целом, 
редкие случаи болезни Крейтцфельдта — Якоба 
протекают чаще всего как случаи быстропрогрес-
сирующей сосудистой деменции или болезни 
Альцгеймера. Этому также способствует отсутст-
вие специфических для болезни Крейтцфель-
дта — Якоба признаков на магнитно-резонансной 
томограмме головного мозга. Выявленные изме-
нения могут трактоваться как очаги сосудистого 
происхождения. Следует помнить также о возмож-
ности выполнения анализа ликвора для определе-
ния уровня протеина 14-3-3 и τ-протеина, сочета-
ние которых на фоне характерной клинической 
картины и данных нейровизуализационного иссле-
дования позволяют говорить о достоверном диаг-
нозе болезни Крейтцфельдта — Якоба.
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1 ДУ «Дніпропетровська медична академія МОЗ України», Дніпро 
2 Дніпропетровська обласна клінічна лікарня імені І. І. Мечникова, Дніпро

Класичний тип спорадичної хвороби Крейтцфельдта — Якоба 
(клінічний випадок)
Описано клінічний випадок пацієнтки, яка перебувала на стаціонарному лікуванні у відділенні неврології 

№ 1 Дніпропетровської обласної клінічної лікарні імені І. І. Мечникова, у якої прижиттєво достовірно верифіковано 
діагноз одного з рідкісних захворювань центральної нервової системи — хвороби Крейтцфельдта–Якоба. Це прі-
онне нейродегенеративне захворювання, також відоме як трансмісивна спонгіформна енцефалопатія, котра 
вражає ссавців і зокрема людей, характеризується швидким прогресуванням деменції, рухових порушень та 
призводить до летального наслідку. Узагальнено дані літератури щодо пріонних захворювань головного мозку, 
пріонних білків, їх ролі в організмі людини, зокрема як збудників групи захворювань. Наведено відомості про епіде-
міологію хвороби Крейтцфельдта — Якоба, яка трапляється частіше за інші пріонні захворювання, сучасні погляди 
на патогенез цих захворювань, розглянуто їх класифікацію, детально описано клінічну картину хвороби 
Крейтцфельдта — Якоба. Висвітлено методи додаткового дослідження, які можуть бути використані для діагности-
ки цього захворювання, і зміни, котрі можуть бути виявлені за допомогою цих методів. Особливу увагу приділено 
дослідженню ліквору з метою виявлення окремих протеїнів, які можуть бути маркерами пріонного ураження 
головного мозку, та їх ролі в діагностиці цих хвороб. На прикладі клінічного випадку висвітлено характерний пере-
біг, клінічну картину захворювання та використання зазначених лабораторних діагностичних методик, що дало 
змогу верифікувати захворювання за життя пацієнта.

Ключові слова: пріонні захворювання, білок, протеїн 14- 3- 3, деменція, міоклонії.
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Classical type of sporadic Creutzfeldt — Jakob disease (clinical case)
The article describes in detail the clinical case of a patient who was hospitalized in the Department of 

Neurology N 1 of the Dnipropetrovsk Regional Clinical Hospital n. a. I. I. Mechnikov. Her diagnosis was verified as one of 
the rare diseases of the central nervous system, Creutzfeldt — Jakob disease. It is a prion neurodegenerative disease, 
also known as transmissible spongiform encephalopathy, that affects animals as well as people. Rapidly progressive 
dementia, motor disorders and lethal outcome are typical for the disease. The literature review is suggested in the 
paper concerning prion brain disease, prion proteins, their effect on human organism as triggers of some diseases. The 
paper outlines some information about disease epidemiology, that occurs more often than other prion diseases, 
modern theories on pathogenesis of these diseases, classification, detailed picture of clinical case of Creutzfeldt-Jakob 
disease. We identified methods of additional investigation which can be used for the diagnosis of the disease and 
changes that may arise due to these methods. Particular attention is paid to liquor investigation to identify separate 
proteins that can be used as markers of prion brain impairment and their role in diagnostics of the disease. By the 
example of the case we have demonstrated the typical progress, clinics and application of mentioned methods that 
provides us with verification of the disease when patient is alive.

Key words: prion diseases, protein, protein 14- 3- 3, dementia, myoclonias.
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