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Мультисистемная атрофия — прогрессирую-
щее спорадическое нейродегенеративное 

заболевание неизвестной этиологии, проявляю-
щееся паркинсонизмом в сочетании с комбина-
цией мозжечковых, вегетативных и пирамидных 
симптомов [25, 26].

Цель работы — изучить современные представле-
ния об особенностях течения, диагностике и диффе-
ренциальной диагностике мультисистемной атрофии.

При написании статьи использованы ресурсы 
PubMed (1990 — 2013) и UpToDate (2012).

История

J. Dejerine и A. A. Thomas в 1900 г. предложили 
термин «оливопонтоцеребеллярная атрофия» для 
описания двух случаев мультисистемной атрофии. 
R. D. Adams и соавт. в 1964 г. описали синдром под 
названием «стриатонигральная дегенерация» [27]. 
Graham и Oppenheimer в 1969 г. предложили ис-
пользовать термин «мультисистемная атрофия» 
для заболеваний стриатонигральная дегенера-
ция, оливопонтоцеребеллярная атрофия и син-
дром Шая — Дрейджера [42].

Эпидемиология

Распространенность мультисистемной атрофии 
составляет 4 — 5 случаев на 100 тыс. населения, од-

нако следует учитывать, что часть случаев мультиси-
стемной атрофии и других паркинсонических син-
дромов могут быть не диагностированы [29, 37].

Средние затраты на одного больного мультиси-
стемной атрофией во Франции, ФРГ и Великобрита-
нии составляют от 38 206 до 57 848 евро в год [6].

Этиология. Патогенез

Мультисистемная атрофия является спорадиче-
ским заболеванием, этиология которого до насто-
ящего времени неизвестна [13, 23, 34].

Гистологические патологические изменения 
при мультисистемной атрофии характеризуются 
α-синуклеиновыми цитоплазматическими включе-
ниями в нейронах и глии стриатонигральных и 
оливопонтоцеребеллярных структур [3, 7, 13], ней-
ропатологические изменения — уменьшением ко-
личества нейронов, астроглиозисом и олигоден-
дроглиальными цитоплазматическими включения-
ми в стриатонигральной и оливопонтоцеребелляр-
ной системах и спинном мозге [20, 23], макроско-
пические изменения — атрофией мозжечка, сред-
них мозжечковых ножек и моста [27].

Клинические проявления,  
особенности течения

Чаще всего мультисистемная атрофия начинает-
ся в возрасте 50 — 55 лет и никогда это заболевание 
не начинается в возрасте младше 30 лет [24, 37, 42].

Мультисистемная атрофия: современные 
представления, диагностические признаки  
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В зависимости от преобладания тех или иных 
клинических проявлений выделяют три формы 
мультисистемной атрофии: паркинсоническая 
(стриатонигральная дегенерация), мозжечковая 
(оливопонтоцеребеллярная атрофия) и вегетатив-
ная (синдром Шая — Дрейджера) [24, 39].

В большинстве случаев мультисистемная атро-
фия дебютирует паркинсоническими проявлениями, 
изредка — мозжечковой атаксией [7, 18, 41, 42].

Мозжечковые нарушения проявляются атак-
сией при ходьбе и атаксией конечностей, наруше-
нием речи, почерка и нистагмом [11], вегетатив-
ные нарушения — ортостатической гипотензией, 
нарушением потоотделения, расстройствами мо-
чеиспускания (учащенное, задержки, недержание), 
запорами и редко — недержанием кала [1, 5, 11]. 
Импотенция у больных мультисистемной атрофией 
может развиться за 5 — 10 лет до появления других 
клинических проявлений [11].

Поведенческие расстройства фазы быстрого 
сна являются частыми симптомами мультисистем-
ной атрофии [11], так же, как и обструктивные ап-
ноэ во сне, которые ассоциируются с внезапной 
смертью во время сна [11, 19].

К другим клиническим проявлениям мультиси-
стемной атрофии относятся нарушения глотания и 
речи, дистония, патологические стопные знаки и 
гиперрефлексия, к редким клиническим проявле-
ниям — слабость в конечностях, эмоциональная 
лабильность, миоклонус [10, 11, 13, 18].

Инструментальные методы диагностики

Дополнительные методы исследования (кар-
дио васкулярные вегетативные тесты, электромио-
графия анального сфинктера, кардиальная сцин-
тиграфия, исследование транспортеров допами-
на, магнитно-резонансная томография (МРТ) 
 головного мозга) в некоторых случаях могут  
быть полезны в диагностике мультисистемной 
атрофии. Однако большинство исследований с 
использованием этих диагностических методов 
проведены на поздних стадиях заболевания, и 
диагностическая ценность этих методов исследо-
вания на ранних стадиях мультисистемной атро-
фии не известна [13].

На МР-томограмме у больных мультисистемной 
атрофией могут обнаруживаться атрофия мозжеч-
ка и ствола мозга, а также атрофия и гиподенсив-
ность скорлупы [3, 14, 24, 32].

Позитронная эмиссионная томография (ПЭТ) и 
однофотонная эмиссионная компьютерная томо-
графия показывают значительное уменьшение 
стриатумных допаминергических терминалей, од-
нако они не эффективны для дифференциальной 
диагностики мультисистемной атрофии с болезнью 
Паркинсона [4, 11, 24]. Гипометаболизм в скорлу-
пе, стволе мозга и мозжечке может быть отличи-

тельным признаком мультисистемной атрофии, 
выявляемым при проведении ПЭТ [3].

Кардиоваскулярные и другие вегетативные те-
сты могут выявить разные аспекты вегетативной 
недостаточности [15, 27], однако диагностическая 
ценность этих тестов сомнительна [28].

Диагностические критерии, диагноз, 
дифференциальный диагноз

Первые диагностические критерии мультиси-
стемной атрофии были предложены относительно 
недавно (в 1989 г.) [25, 26]. В настоящее время 
диагноз мультисистемной атрофии устанавливают 
на основании новых (2007) диагностических кри-
териев, объединенных в четыре части [12, 20] 1:

Часть 1 
Критерии вероятной  
мультисистемной атрофии

Спорадическое, прогрессирующее заболева-
ние с возрастом дебюта старше 30 лет, характери-
зующееся следующими проявлениями:

 · вегетативная дисфункция, проявляющаяся 
недержанием мочи (неспособность контролиро-
вать мочеиспускание с эректильной дисфункцией у 
мужчин), или в течение 3 мин после вставания ор-
тостатическое снижение систолического артери-
ального давления как минимум на 30 мм рт. ст. 
или диастолического — на 15 мм рт. ст.;

 · плохо поддающийся лечению леводопой пар-
кинсонизм (брадикинезия с ригидностью, тремо-
ром или постуральной неустойчивостью) или

 · мозжечковый синдром (атаксия при ходьбе с 
мозжечковой дизартрией, атаксия конечностей 
или мозжечковые глазодвигательные нарушения).

Часть 2 
Критерии возможной  
мультисистемной атрофии

Спорадическое, прогрессирующее заболева-
ние с возрастом дебюта старше 30 лет, характери-
зующееся следующими проявлениями:

 · паркинсонизм (брадикинезия с ригидностью, 
тремором или постуральной неустойчивостью) или

 · мозжечковый синдром (атаксия при ходьбе с 
мозжечковой дизартрией, атаксия конечностей или 
мозжечковые глазодвигательные нарушения) и

 · по крайней мере, один признак вегетативной 
дисфункции, не связанный с другим заболевани-
ем (ложные позывы на мочеиспускание, учащен-
ное мочеиспускание или неполное опорожнение 
мочевого пузыря, эректильная дисфункция у муж-
чин или значительная ортостатическая гипотен-
зия, которая не соответствует уровню, необходи-
мому для критериев вероятной мультисистемной 
атрофии) и

 · по крайней мере, один дополнительный при-
знак, указанный в части 3.

1 Перевод автора статьи.
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Часть 3 
Дополнительные признаки возможной  
мультисистемной атрофии
Возможная мультисистемная атрофия (паркин-

соническая или мозжечковая форма):
 · положительный рефлекс Бабинского с гипер-

рефлексией;
 · стридор.

Возможная мультисистемная атрофия (паркин-
соническая форма):

 · быстро прогрессирующий паркинсонизм;
 · плохой терапевтический эффект леводопы;
 · постуральная неустойчивость, развившаяся в 

течение 3 лет после появления двигательных сим-
птомов заболевания;

 · атаксия при ходьбе, мозжечковая дизартрия, 
атаксия конечностей или мозжечковые глазодви-
гательные нарушения;

 · дисфагия, развившаяся в течение 5 лет после 
появления двигательных симптомов заболевания;

 · атрофия скорлупы, средних ножек мозжечка, 
моста или мозжечка на МРТ;

 · гипометаболизм в скорлупе, стволе или моз-
жечке, выявленный при проведении ПЭТ с фтор-
дез оксиглюкозой.

Возможная мультисистемная атрофия (мозжеч-
ковая форма):

 · паркинсонизм (брадикинезия или ригидность);
 · атрофия скорлупы, средних ножек мозжечка 

или моста, выявленная при МРТ;
 · гипометаболизм в скорлупе, выявленный при 

проведении ПЭТ с фтордезоксиглюкозой;
 · пресинаптическая нигростриальная допами-

нергическая денервация, выявленная с помощью 
однофотонной эмиссионной компьютерной томо-
графии и ПЭТ.

Часть 4 
Признаки, подтверждающие диагноз  
мультисистемной атрофии, и признаки,  
нехарактерные для мультисистемной атрофии
Признаки, подтверждающие диагноз мультиси-

стемной атрофии:
 · орофациальная дистония;
 · диспропорциональный антероколлис;
 · каптокормия (выраженный наклон туловища 

вперед) и/или синдром Пизы (выраженный наклон 
туловища вбок);

 · контрактуры кистей рук или стоп;
 · дыхательные нарушения;
 · выраженная дисфония;
 · выраженная дизартрия;
 · недавно появившийся или усилившийся храп;
 · холодные ладони и стопы;
 · патологический смех или плач;
 · толчкообразный, миоклонический постураль-

ный/кинетический тремор.
Признаки, нехарактерные для мультисистемной 

атрофии:
 · клинически значимая нейропатия;

 · классический тремор в состоянии покоя по 
типу скатывания пилюль;

 · неиндуцированные лекарствами галлюцина-
ции;

 · начало заболевания после 75 лет;
 · наследственный анамнез атаксии или пар-

кинсонизма;
 · деменция;
 · очаги поражения белого вещества, характер-

ные для рассеянного склероза.
До настоящего времени диагноз мультисистем-

ной атрофии основывается на клинических дан-
ных [24].

Дифференциальный диагноз болезни Паркин-
сона и мультисистемной атрофии часто может вы-
зывать затруднения [20]. Наличие мозжечковых и 
пирамидных симптомов, выраженные вегетатив-
ные расстройства, плохой эффект препаратов ле-
водопы — отличительные признаки мультисистем-
ной атрофии. Однако эти и другие проявления 
мультисистемной атрофии могут также встречаться 
при других неврологических заболеваниях, что су-
щественно осложняет диагностику [13, 39].

Кроме болезни Паркинсона, при проведении 
дифференциальной диагностики рассматривают 
другие формы паркинсонизма. Реже мультиси-
стемную атрофию приходится дифференцировать с 
такими заболеваниями, как спиноцеребеллярные 
атаксии, позднее начало атаксии Фридрейха, це-
реброваскулярные заболевания, первично-про-
грессирующая форма рассеянного склероза, боко-
вой амиотрофический склероз [24].

Точный диагноз мультисистемной атрофии ва-
жен с терапевтической, прогностической и иссле-
довательской точек зрения [24].

Лечение

При мультисистемной атрофии применяют те 
же противопаркинсонические препараты, что и 
при болезни Паркинсона, однако их терапевтиче-
ский эффект значительно лимитирован, а в более 
чем половине случаев — отсутствует [9, 24].

Препараты леводопы остаются основным ме-
тодом лечения мультисистемной атрофии, несмо-
тря на их небольшой и неустойчивый терапевтиче-
ский эффект при этом заболевании [6, 9, 35]. Не-
которые исследователи отметили хороший тера-
певтический эффект леводопы на протяжении не-
скольких лет у 13 % больных мультисистемной 
атрофией [42].

Флудрокортизон можно использовать для ле-
чения ортостатической гипотензии у больных 
мультисистемной атрофией [11], а антихолинерги-
ческие препараты и α-адреноблокаторы — для 
лечения учащенного мочеиспускания и недержа-
ния мочи [9].

Важное значение имеют лечебная физкультура 
и реабилитация больных, а также лечение вегета-
тивной дисфункции, нарушений глотания, депрес-
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сии и других расстройств, вызванных мультиси-
стемной атрофией [9, 27, 30].

Глубокую стимуляцию базальных ганглиев не 
рекомендуют в качестве нейрохирургического ле-
чения при мультисистемной атрофии. В отличие от 
болезни Паркинсона этот метод показал себя ма-
лоэффективным при мультисистемной атрофии, к 
тому же больше четверти больных умерли в тече-
ние 7 мес после операции [8, 9, 21, 38].

Инвалидизация, прогноз

У больных мультисистемной атрофией разви-
вается более выраженная инвалидизация, что 
приводит к значительному ухудшению качества 
жизни по сравнению с пациентами с болезнью 
Паркинсона [17, 21, 30, 36]. Уже через 5 лет после 
появления первых двигательных проявлений 
мультисистемной атрофии более 40 % больных 

имеют выраженную инвалидизацию или прикова-
ны к инвалидной коляске [42].

Мультисистемная атрофия сокращает продол-
жительность жизни больных. Средняя продолжи-
тельность жизни (после появления первых клини-
ческих проявлений) составляет от 6,2 года до 
9 — 10 лет [2, 31].

Паркинсоническая форма мультисистемной 
атрофии имеет более доброкачественное течение 
по сравнению с вегетативной и мозжечковой [22].

Не обнаружено достоверных гендерных отли-
чий в продолжительности жизни больных мульти-
системной атрофией [2].

Наиболее частыми причинами смерти при муль-
тисистемной атрофии являются внезапная смерть 
во сне неясной этиологии, аспирационная пневмо-
ния вследствие нарушений глотания, ортостатиче-
ская гипотензия и др. [27, 31, 33].
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Мультисистемна атрофія: сучасні уявлення,  
діагностичні ознаки та особливості перебігу

Висвітлено сучасні уявлення про особливості перебігу, діагностики та диференційної діагностики мульти-
системної атрофії. Використано ресурси PubMed (1990 — 2013) та UpToDate (2012).

Ключові слова: мультисистемна атрофія, диференційні ознаки, діагностика, лікування.
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Multiple system atrophy: up-to-date approaches,  
clinical course and diagnostic features

The objective of our research was to investigate up-to-date approaches to the diagnostics and differential 
diagnostics of multiple system atrophy.  In order to carry out the research, the following data base was searched: 
PubMed (1990 — 2013) and UpToDate (2012).
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