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Введение. Мультисистемная атро-
фия (МСА) – это редкое нейродегене-
ративное заболевание, характеризую-
щееся прогрессирующей вегетативной 
недостаточностью (ВН), паркинсониз-
мом, мозжечковым и пирамидным син-
дромами в различных комбинациях с 
фатальным исходом. Заболеваемость 
составляет в среднем 0,6–0,7 случая 
на 100 тыс. населения в год, однако 
увеличивается с возрастом и достигает 
3 случаев на 100 тыс. в год среди на-
селения старше 50 лет [7, 10, 11]. МСА 
с одинаковой частотой поражает лиц 
обоего пола, чаще всего дебютирует в 
50-60 лет и характеризуется быстрым 
прогрессированием с летальным исхо-
дом в течение 5-7 лет [9, 12, 14]. 

При МСА в 20–75% случаев мо-
торным проявлениям заболевания 
предшествует продромальная стадия, 
которая может характеризоваться 
развитием ортостатической гипотен-
зии, нейрогенных нарушений мочеи-

спускания, инспираторного стридора, 
эректильной дисфункции, а также на-
рушением поведения в фазу сна с бы-
стрыми движениями глаз (нарушение 
REM-фазы сна) [10]. Заболевание ха-
рактеризуется быстрым и неуклонным 
прогрессированием и через 5 лет по-
сле первых проявлений заболевания 
60% пациентов оказываются в инва-
лидном кресле, а спустя 6–8 лет боль-
шинство из них становятся прикованы 
к постели [10]. К факторам неблаго-
приятного прогноза относят поздний 
возраст на момент дебюта и раннее 
развитие выраженной вегетативной 
недостаточности [8, 9, 14, 15, 16]. Наи-
более частыми причинами летального 
исхода больных с МСА является вне-
запная смерть во сне, аспирационная 
пневмония вследствие нарушений гло-
тания, ортостатическая гипотензия и 
другие причины [13].

Пациенты с МСА имеют широкий 
спектр нарушений вегетативной нерв-
ной системы, но наиболее характер-
ным является поражение мочеполовой 
и кардиоваскулярной систем [11]. Па-
циенты при развитии данных симпто-
мов не всегда обращаются за меди-
цинской помощью, сводя свои жалобы 
на возрастные изменения организма, 
что усложняет своевременную диагно-
стику данного редкого нейродегенера-
тивного заболевания. Однако имен-
но нарушения вегетативной системы 
являются наиболее значимыми для 
пациентов с продромальной стадией 
МСА.

Клиническая картина МСА склады-
вается из вегетативной недостаточ-
ности, мозжечковой атаксии и паркин-
сонизма. Наиболее частым и в то же 
время тяжелым кардиоваскулярным 
вегетативным нарушением является 
ортостатическая гипотензия, которая 
развивается вследствие нарушения 
активации симпатических вазокон-
стрикторных нейронов [10]. Симптома-
тика может быть скрытой и выражать-
ся общей слабостью, дрожью в теле, 
головной болью, тошнотой, а также 
дискомфортом в области шеи и плеч 
при смене положения из горизонталь-
ного в вертикальное. При более вы-
раженном снижении артериального 
давления возможны синкопальные 
состояния и падения. Кроме ортоста-
тической гипотензии кардиоваскуляр-
ные нарушения в рамках вегетативной 
недостаточности могут проявляться 
артериальной гипертонией в положе-
нии лежа (особенно в ночное время), 
фиксированным пульсом, постпранди-
альной гипотензией (гипотензией по-
сле приема пищи) [1]. При МСА могут 
развиваться и иные вегетативные на-
рушения: ослабление моторики желу-
дочно-кишечного тракта, нарушение 
зрачковых реакций, терморегулятор-
ные нарушения, ангидроз или гиперги-
дроз, акрогипотермия [10].

Вегетативные нарушения характер-
ны и для болезни Паркинсона, что тре-
бует проведения дифференциальной 
диагностики, особенно при отсутствии 
мозжечковых и пирамидных знаков. В 
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то же время при МСА вегетативные на-
рушения развиваются на ранней ста-
дии, могут предшествовать развитию 
симптомов паркинсонизма и вносят 
больший вклад в снижение качества 
жизни пациентов, чем двигательный 
дефицит [2].

Среди немоторных проявлений 
МСА значимую роль играют также рас-
стройства дыхания. Так, почти в поло-
вине случаев немоторных проявлений 
на развернутой стадии МСА отмечает-
ся инспираторный стридор, возникаю-
щий вследствие дистонии голосовых 
связок или денервации мышц гортани, 
немного реже (у 40% пациентов) на-
блюдаются синдромы апноэ во сне как 
обструктивного, так и центрального ге-
неза [1]. 

Для МСА характерны когнитивные 
и аффективные нарушения. Несмотря 
на то, что деменция считается исклю-
чающим признаком при МСА, следует 
помнить о том, что у 1/3 пациентов 
наблюдается умеренно выраженное 
снижение когнитивных функций, как 
правило, лобного типа. На поздних 
стадиях у 4,5% пациентов возможно 
развитие деменции [9]. Среди эмоцио-
нальных нарушений при МСА встреча-
ются депрессия, тревожность и пани-
ческие атаки [1].

Лечение МСА остается симптома-
тическим. Терапия ортостатической 
гипотензии часто достаточно сложная, 
вместе с тем она улучшает качество 
жизни больных МСА. Немедикаментоз-
ные методы включают наложение ком-
прессионных бинтов на нижние конеч-
ности, повышение содержания соли 
в рационе, приподнимание головного 
конца кровати. Медикаментозная тера-
пия ортостатической гипотензии вклю-
чает назначение α-адреномиметиков 
(мидодрин), минералокортикоидов 
(флудрокортизон) и ингибиторов аце-
тилхолинэстеразы (пиридостигмин) 
[4]. Холинолитики периферического 
действия эффективны при недержа-
нии мочи, однако часто индуцируют ее 
задержку; десмопрессин, принятый на 
ночь, обеспечивает регресс никтурии. 
При неполном опорожнении мочевого 
пузыря необходима периодическая ка-
тетеризация [6]. При мозжечковых на-
рушениях МСА эффективного лечения 
в настоящее время не существует. Для 
снижения симптомов паркинсонизма 
применяются препараты леводопы в 
дозе до 1000 мг/сут при условии хоро-
шей переносимости [6].

Описание клинических случаев 
МСА. 

Клинический случай №1. Пациент 
И., 71 год, в возрасте 61 года начал 

отмечать выраженные колебания ар-
териального давления с 60/40 мм рт. 
ст. до 230/120 мм рт. ст. Гипотензивные 
препараты принимал нерегулярно, 
наблюдался с диагнозом «гипертони-
ческая болезнь» у участкового тера-
певта. В 65 лет появилось недержание 
мочи, однако особого внимания на мо-
чевые расстройства не обращал. За-
метное ухудшение на 7-й год болезни 
в возрасте 68 лет: из-за недержания 
мочи начал носить памперсы, присое-
динились замедленность в движениях, 
шаткость при ходьбе с периодически-
ми падениями. Пациента также беспо-
коила выраженная общая слабость и 
несистемное головокружение, которые 
регрессировали в положении лежа. 
Семейный анамнез по двигательным 
нарушениям не отягощен.

На специализированный прием к 
неврологу-паркинсонологу в Центр 
экстрапирамидных расстройств и бо-
тулинотерапии Клиники Северо-Вос-
точного федерального университета 
им. М.К. Аммосова обратился на 8-й 
год своего заболевания. При осмотре 
выявлен симметричный акинетико-ри-
гидный синдром, признаки мозжечко-
вой атаксии. Проба на ортостатиче-
скую гипотензию выявила снижение 
АД с 130/80 мм рт. ст. (в положении 
лежа) до 90/60 мм рт. ст. (через 3 мин в 
вертикальном положении).

Тесты на когнитивные функции в 
пределах нормы, за исключением лег-
кого снижения фонетической речевой 
активности. HADS – 5/5 (в норме).

Пациент для дальнейшего обследо-
вания госпитализирован в Центр ней-
родегенеративных заболеваний Якут-
ского научного центра комплексных 
медицинских проблем (ЯНЦ КМП).

Суточное мониторирование арте-
риального давления выявило эпи-
зоды снижения АД в утренние и 
дневные часы с минимальным зна-
чением до 75/53 мм рт. ст. и ночную 
гипертензию до 210/103 мм рт. ст. 

МРТ головного мозга выявила диф-
фузную атрофию коры головного моз-
га и мозжечка.

Учитывая вегетативную недостаточ-
ность, акинетико-ригидный синдром, 
мозжечковые знаки и характерные 
изменения, выявленные на МРТ-
исследовании головного мозга, паци-
енту выставлен диагноз мультисистем-
ная атрофия, синдром Шая-Драйжера. 

При выписке рекомендован прием 
α-адреномиметика (мидодрина) под 
контролем невролога по месту житель-
ства, а также симптоматическая тера-
пия. 

Клинический случай №2. Пациент 

П., 61 год, госпитализирован в Центр 
нейродегенеративных заболеваний 
ЯНЦ КМП с жалобами на замедлен-
ность и скованность в движениях, 
выраженную тревогу, невозможность 
спать лежа ввиду выраженной трево-
ги, частые мочеиспускания и запоры. 

Из анамнеза заболевания известно, 
что с 58 лет начал отмечать шаткость 
при ходьбе, частое мочеиспускание, 
запоры, несистемное головокружение 
и быструю утомляемость. В течение 
последующих двух лет наблюдался у 
терапевта с хроническими запорами 
и у невролога с диагнозом дисцирку-
ляторная энцефалопатия. Симптома-
тика медленно нарастала. Семейный 
анамнез не отягощен. В возрасте 61 
года присоединилась замедленность 
и скованность в движениях, ввиду 
чего выставлен диагноз сосудистый 
паркинсонизм, назначен прамипексол 
в суточной дозе 0,75 мг без эффекта. 
Нейропсихологические тесты: MoCA – 
24 балла (признаки умеренного когни-
тивного расстройства), HADS – тревога 
– 6, депрессия – 18 баллов (выражен-
ные клинические данные депрессии).

В неврологическом статусе выявлен 
двусторонний симметричный акине-
тико-ригидный синдром, пирамидная 
недостаточность (в виде гиперреф-
лексии и патологических экстензорных 
знаков), легкие мозжечковые симпто-
мы (интенция при выполнении паль-
це-носовой и колено-пяточной проб) 
и тазовые нарушения в виде частого 
мочеиспускания с эпизодами недер-
жания мочи. Ортостатическая проба 
клинически значимого снижения АД не 
зафиксировала.

На МРТ головного мозга выявлены 
характерные для МСА изменения (ри-
сунок).

Пациенту назначен препарат ле-
водопа / карбидопа с титрованием 
до 750 мг + 75 мг / сут, на фоне чего 
значительно снизились проявления 
акинетико-ригидного синдрома. Кроме 
того, назначен буспирон в дозе 10 мг/
сут для купирования тревоги.

Таким образом, учитывая прева-
лирование в клинической картине 
симметричного акинетико-ригидного 
синдрома, наличие пирамидной не-
достаточности, раннее развитие сим-
птомов вегетативной недостаточности, 
положительный ответ на леводопа-те-
рапию, пациенту выставлен диагноз 
мультисистемная атрофия, нигростри-
арный вариант.

Клинический случай №3. Пациент 
Н., 59 лет, госпитализирован в Центр 
нейродегенеративных заболеваний 
ЯНЦ КМП с жалобами на изменение 
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речи, шаткость и неустойчивость при 
ходьбе, поперхивание при приеме 
жидкой пищи, частое мочеиспускание 
с эпизодами недержания мочи, преры-
вистый сон ввиду частых мочеиспуска-
ний.

Началось заболевание в 57 лет с 
изменения речи, голоса, поперхиваний 
при приеме пищи и неустойчивости 
походки. В 58 лет развилась шаткость 
при ходьбе с падениями, присоедини-
лись частые мочеиспускания, эпизоды 
недержания мочи. Ввиду наличия моз-
жечковой атаксии пациенту был ис-
ключен диагноз спиноцеребеллярной 
атаксии 1-го типа. 

В неврологическом статусе выяв-
лены: признаки стато-локомоторной 
атаксии, дисфония, дисфагия, дизар-
трия, тазовые нарушения по типу не-

держания. Ортостатическая проба 
клинически значимого снижения АД не 
зафиксировала.

Проведены нейропсихологические 
тесты: MoCA – 22 балла (признаки 
умеренного когнитивного расстрой-
ства), HADS – 6/4 (в норме).

При МРТ головного мозга выявлены 
признаки атрофии мозжечка и моста с 
формированием симптома «креста».

Учитывая превалирование мозжеч-
ковой симптоматики, наличие вегета-
тивных нарушений, характерные МРТ-
признаки, пациенту выставлен диагноз 
мультисистемная атрофия, оливопон-
тоцеребеллярный тип.

Описанные нами клинические слу-
чаи демонстрируют необходимость 
тщательного наблюдения и обследова-
ния пациентов с вегетативными нару-

шениями. Во всех трех случаях карди-
оваскулярные и тазовые расстройства 
предшествовали установке диагноза 
МСА. В то же время следует помнить, 
что для диагноза МСА необходимо на-
личие не только вегетативной недоста-
точности, но и мозжечковой атаксии и/
или паркинсонизма (таблица) [10].

Заключение. Таким образом, бы-
стро прогрессирующие и трудно под-
дающиеся лечению симптомы веге-
тативной недостаточности могут быть 
начальными проявлениями МСА. К 
сожалению, лечение данного заболе-
вания остается симптоматическим, од-
нако своевременное начало терапии 
может несколько улучшить качество 
жизни пациентов.
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МРТ головного мозга пациента П. Определяется атрофия червя мозжечка и моста 
на сагиттальных срезах (А), атрофия полушарий мозжечка с расширением борозд, 
полости четвертого желудочка и атрофия моста с формированием симптома 
«креста» (Б)

А Б

Диагностические критерии мультисистемной атрофии  
(по Fanciulli A., Wenning G., 2015)

Категория Признак

Достоверная МСА
Посмертное обнаружение: 1) многочисленного a - синуклеина;

2) нейродегенеративных изменений в стрионигральной
и оливопонтоцеребральной областях

Вероятная МСА

Спорадическое прогрессирующее заболевание (начало после 30 
лет), которое характеризуется вегетативной недостаточностью, 
включая недержание мочи (с эректильной дисфункцией у мужчин) 
или ортостатическим ъснижением артериального давления не ме-
нее чем на 30 мм рт.ст. систолического или 15 мм рт.ст. диастоли-
ческого через 3 минуты стояния плюс одно из следующего:
1) паркинсонизм с плохой реакцией на леводопу (тип MSA-P – 
паркинсонический),
2) мозжечковый синдром  (тип MSA-C – оливопонтоцеребелляр-
ный)

Поддерживающие
критерии

Дистония мышц области головы и шеи; непропорциональный 
антеколлис; согнутый позвоночник (вперед, в стороны или оба); 
контрактуры рук или ног; дыхательные вздохи; тяжелая дисфония; 
тяжелая дизартрия; новый или усиленный храп; похолодание рук 
и ног; недержание мочи при эмоциональных реакциях (смехе или 
плаче); постуральный или кинетический тремор

Нехарактерные 
признаки

Тремор покоя по типу «катания пилюль»; клинически значимая 
нейропатия; галлюцинации, не вызванные лекарствами; начало 
после 75 лет; положительный семейный анамнез; деменция (в со-
ответствии с критериями DSM-IV); изменения белого вещества го-
ловного мозга, характерные признаки рассеянного склероза
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Введение. Эозинофильный грану-
лематоз с полиангиитом (EGPA) (ранее 
синдром Чарджа-Стросс) впервые был 
описан в 1951 г.J.Churg и L.Strauss. 
Они представили триаду гистопатоло-
гических признаков: некротизирующий 
васкулит, эозинофильную инфильтра-
цию тканей и внесосудистые грануле-
мы, на аутопсии 13 пациентов со сход-
ной клинической симптоматикой: тяже-

лая бронхиальная астма, лихорадка, 
эозинофилия, сердечная и почечная 
недостаточность, периферическая 
нейропатия [1,2,6].

В настоящее время заболевание 
признано одной из форм васкулита, ас-
социированного с антителами против 
нейтрофильной цитоплазмы (ANCA), 
характеризующегося эозинофильным 
гранулематозным воспалением и сосу-
дистым васкулитом малого и среднего 
размера, связанного с астмой и эози-
нофилией [3-5].

В зависимости от географических 
регионов и применяемых критериев 
ежегодная заболеваемость и распро-
страненность EGPA составляет 0,9-2,4 
и 10,7-17,8% на миллион населения 
соответственно. Мужчины и женщи-

ны болеют одинаково часто. Средний 
возраст начала заболевания 38-49 лет 
[1,2,4,6]. 

Патогенез EGPA до сих пор до кон-
ца неизвестен, и нет стандартной те-
рапии, основанной на результатах 
клинических исследований [3-7]. Па-
циенты с EGPA изначально, как пра-
вило, обращаются к терапевтам и 
врачам общей практики с клинической 
симптоматикой поражения одного или 
нескольких внутренних органов. Поли-
органные поражения многих органов и 
систем в течение длительного време-
ни могут протекать под маской других 
нозологий, представляя значительные 
трудности в диагностике истинного за-
болевания [1,2,6]. 

Редкая встречаемость этой патоло-
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В статье представлен клинический случай эозинофильного гранулематоза с полиангиитом (синдром Чарджа-Стросс), диагностиро-
ванного впервые у 27-летнего мужчины с бронхиальной астмой, периферической гиперэозинофилией и вовлечением желудочно-кишеч-
ного тракта. Ретроспективный анализ течения болезни наглядно демонстрирует трудности диагностики этого клинического состояния. В 
данном клиническом случае диагноз был выставлен спустя 1,5-2 года с момента появления первых проявлений заболевания, во втором 
периоде развития болезни, на основании  классификационных критериев болезни, выявленных у пациента: бронхиальная астма, риноси-
нусопатия, легочные инфильтраты, гастроэнтероколит и гиперэозинофилия, несмотря на отсутствие биологических маркеров васкулита. 
Этот синдром редко встречается в клинической практике, однако врачи различных специальностей должны помнить о возможности его 
выявления у своих пациентов.

Ключевые слова: синдром Чарджа-Стросс, эозинофильный гранулематоз с полиангиитом, EGPA, ANCA-ассоциированные васкули-
ты, бронхиальная астма.

The article presents a clinical case of eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss syndrome), which was diagnosed for the 
first time in a 27-year-old man with bronchial asthma, eosinophilia, and gastrointestinal tract involvement. A retrospective analysis of the disease 
demonstrates the difficulties in diagnosing this disease. In this clinical case, the diagnosis was made 1.5-2 years after the onset of the first mani-
festations of the disease, in the second period of the development of the disease, based on the symptoms of the disease that were identified in the 
patient: bronchial asthma, rhinosinusopathy, pulmonary infiltrates, hypereosinophilia, despite the absence of biological markers of vasculitis. This 
syndrome is infrequently in clinical practice; however, doctors of various specialties should be aware of identifying this syndrome in their patients.

Keywords: Churg-Strauss syndrome, eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, EGPA, Anti-neutrophil cytoplasm antibody (ANCA)-asso-
ciated vasculitis, bronchial asthma.
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