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Прионные болезни (губкообразная энце-
фалопатия, спонгиоформная энцефалопатия,
трансмиссивная спонгиоформная энцефало-
патия) - группа нейродегенеративных заболе-
ваний человека и животных, вызываемых ин-
фекционными белками (прионами) [1].

В настоящее время у человека известно 4
болезни, вызываемых прионами: болезнь
Крейтцфельда-Якоба, куру, синдром Геост-
манна-Штраусслера-Шейнкера и фатальная
инсомния. Эти заболевания могут манифес-
тировать в виде спорадических, инфекцион-
ных и наследственных форм [1,2].

Все эти болезни имеют длительные инкуба-
ционные периоды, но быстро прогрессируют с
момента клинического дебюта заболевания. Все
прионовые болезни смертельные, в настоящее
время эффективных методов их лечения нет [3].

В экспериментальных исследованиях усто-
новлено, что прионный белок контагиозен не-
зависимо от причин его образования (живот-
ные заболевали при инокуляции экстракта
мозга больных, умерших не только от инфек-
ционных прионных болезней, но и от споради-
ческих и наследственных форм, причем мозго-
вая ткань сохраняла контагиозность и после
длительного нахождения в формалине) [4].

Болезнь Крейцфельдта - Якоба составляет
около 85% всех прионовых энцефалопатий че-
ловека, поражает людей всех национальностей
и рас, мужчин и женщин, взрослых и детей [1].

Болезнь Крейтцфельда-Якоба распростране-
на во всем мире. Заболеваемость в разных ре-
гионах практически одинаковая и составляет
0,3-1 случай на 1000000 населения. Мужчины
болеют несколько чаще, чем женщины (1,5:1) [1].

Начало заболевания наступает, как прави-

ло, в среднем или позднем возрасте, в типич-
ных случаях на пятом десятке жизни, но мо-
жет возникнуть в любом возрасте. Так, воз-
раст дебюта классической формы варьирует-
ся от 17 до 87 лет (средний возраст - 64 года),
в то время как средний возраст новой формы
значительно меньше и составляет 29 лет.

В 1996-2006 годах в Великобритании было
выявлено 160 случаев спорадической болезни
Крейтцфельда-Якоба, которая по клиничес-
кой и патоморфологической картине отлича-
лась от классических проявлений этого забо-
левания. Болезнь развивалась в период эпизо-
отии спонгиоформной энцефалопатии у ко-
ров (так называемое коровье бешенство) [1]. 

Возраст больных колебался от 16 до 40 лет
(в среднем 27,6 лет). Продолжительность бо-
лезни составила в среднем 13 мес. [1,2]. 

В ранних стадиях болезни отмечают психи-
ческие нарушения в виде тревоги, депрессии, из-
менений поведения, реже - боли или дизестезии
в конечностях и на лице. Спустя недели или ме-
сяцы присоединяются прогрессирующие моз-
жечковые нарушения. Для поздних стадий бо-
лезни характерны нарушения памяти и демен-
ция, в меньшей степени - миоклонии и хорея, пи-
рамидные симптомы, акинетический мутизм.

На ЭЭГ характерные для болезни Крейтц-
фельда-Якоба изменения отсутствуют. При
МРТ выявляют атрофию головного мозга
разной степени выраженности. Кроме того,
отмечено усиление сигнала в режиме Т1 в зад-
них отделах зрительных буфов. Для диагнос-
тики нового варианта болезни Крейтцфелода-
Якоба используют биопсию глоточной мин-
далины, в ткани которой выявляют PrPSc.

Приводим случай из практики. 
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Больная З, 16 лет. Поступила в реанима-
ционное отделение клиники ТашПМИ с жа-
лобами на учащение судорожных припадков,
самостоятельно не сидит, не стоит, не ходит,
не разговаривает, самостоятельно не глотает,
повышение температуры тела в течение 2х ме-
сяцев, хрипы, покраснение глаз.

Из анамнеза: I ребенок от I беременности,
беременность со слов матери протекала на фо-
не анемии, токсикоза, в 2м триместре беремен-
ности ОРИ, в 3м триместре преэклампсия. Ро-
ды на 36й недели беременности, с преждевре-
менным отхождением околоплодных вод, ке-
сарским сечением из-за слабости потуг и прэк-
лампсического состояния. ВПР-2800гр, выс-
тавлен диагноз ЗВУР. На 1й месяц жизни ос-
мотрен неврологом, выставлен диагноз: пери-
натальная энцефалопатия. На 3м месяце жиз-
ни ребенок находился на стац.лечение по по-
воду ОКИ, во ГКИБ№2, где установлен диаг-
ноз: "ОКИ, внутриутробный сепсис". В 2005
году ребенок переболел корью, 2007-2009гг де-
вочка состояла на учете фтизиатра по поводу
туб.виража. В 2012 году со слов матери ребе-
нок упал, ударился головой об радиатор, мать
нашла девочку в бессознательном состоянии с
пеной изо рта, отмечалось кровотечение из но-
са. Обратились в экстренном порядке в 17
больницу, оказана экстренная медицинская
помощь, и после КТ головного мозга, отправ-
лена домой под наблюдение невролога по м/ж.

Родители ребенка консультировались с боль-
шинством ведущих специалистов республики, и
не только. В связи с изменениями на ЭЭГ ребен-
ку выписан карбамазепин по 1/2 таблетке х 2 ра-
за в день, через 5 дней у ребенка отмечались
ухудшение состояния, изменилось сознание, в
это же время гастроэнтерологом проводилась
дегельминтизация ребенка. В связи с ухудше-
нием состояния ребенка обратились в 5 ГКДБ,
где выставлен диагноз: Инфекционно-токсичес-
кая энцефалопатия, судорожный синдром, кар-
бамазепин был отменен и ребенок переведен на
конвулекс 300 по 1 капсуле х 2 раза в день. Через
2 месяца на фоне повышения температуры тела
у ребенка отмечались судорожные припадки и
рвота, госпитализирована в 5 ГКДБ. Доза кон-
вулекса была повышена и ребенок начал прини-

мать по 300мг х 3 раза в день. Судорожные при-
падки не прекратились, появился тремор в ру-
ках. Повторно госпитализирована в 5ГКДБ с
диагнозом: "Юношеская миоклоническая эпи-
лепсия". Доза АЭП конвулекса 300 повышена
до 2х таблеток х 2 раза в день, добавлен ламитор
0,25 по 1 таблетке х 2 раза в день. В связи с нали-
чием припадков и усилением тремора ребенок
проф.Б.Г.Гафуровым переведен на конвулекс
500 по 1 таблетке х 3 раза в день, и кеппра по 1
таблетке х 2 раза в день. Судорожные припадки
миоклонического характера отмечались каж-
дый день, генерализованного характера раз в 4-
5 дней. Сдавала анализ крови на TORCH-ин-
фекцию IgG CMV- 15,3; IgG HSV-17. Начали
наблюдаться атаксия, ребенок начал падать. Ре-
бенок с целью диагностики поехал в Институт
детской неврологии и эпилепсии им. Святителя
Луки 02.07.2013г, где поставлен диагноз: "прог-
рессирующая форма эпилепсии с миоклонусом,
вероятна болезнь Лафора" и рекомендовано
консультация мед.генетика. Анализ гена на бо-
лезнь Лафоры отрицателен.  Рекомендован де-
пакин хроно 1200мг в сутки, кеппра 2000мг в
сутки, зонегран с постепенным титрованием до-
зы, фризиум, петнидан в качестве резервных
препаратов. В связи с изменениями в печени ос-
тановлены препараты зонегран и кеппра. Де-
вочка сдавала анализ на церулоплазмин, для ис-
ключения болезни Вильсона-Коновалова
03.05.2014г., результаты отрицательны. Заболе-
вание девочки прогрессировало, количество су-
дорожных припадков увеличилось, возросла
длительность. В связи с чем, ребенок госпитали-
зирован в ОРИТ 5ГКДБ 14.10.-4.11.2014г. и
26.11.-20.12.2014г. Оттуда ребенка родители заб-
рали под расписку.

1.01.2015 г. в связи с повторными некупи-
рующимися судорожными припадками и ас-
фиксией выделяющейся мокротой, родители
привезли ребенка в клинику ТашПМИ в сос-
тоянии эпилептического статуса.

В момент осмотра ребенок в коматозном
состоянии, состояние крайне тяжелое отме-
чаются миоклонические припадки. Ребенок
без сознания, дыхание на ИВЛ через трахеос-
тому, питание через назогастральный зонд.
Зрачки расширены D>S. Реакция зрачков на



116

свет отсутствует. В мимических мышцах лица
на губах отмечаются миоклонические подер-
гивания. Движения в конечностях отсутст-
вуют, слева стопа ротирована кнаружи, левая
рука падает "как плеть" при выполнении тес-
та на опускание. Мышечная гипотония S>D.
Сухожильные рефлексы вызываются S>D,
PR отсутствует. брюшные рефлексы не вызы-
ваются. Патологические рефлексы Бабинско-
го справа. ФТО: не контролирует. На осмотр
не реагирует, в контакт не вступает.

На ЭЭГ: эпилептиформная активность в
глубинных отделах головного мозга. На МРТ
головного мозга: МРТ признаки атрофии ко-
ры больших полушарий головного мозга.

На основании вышеизложенного больно-
му выставлен диагноз:

Болезнь Крейтцфельдта-Якоба (новый ва-
риант NV CJD) со зрительными и глазодвига-
тельными нарушениями эпилептическим син-
дромом (миоклонус-эпилепсия) и деменцией.
Кома II cт, вегетативное состояние (апалли-
ческий синдром). Status epilepticus.

Приведенное клиническое наблюдение пред-
ставляет, по нашему мнению, не совсем типич-
ный случай спорадической болезни Крейтц-
фельдта-Якоба (новый вариант NV CJD), о чем
свидетельствуют отсутствие наследственной
отягощенности, а также нехарактерный для
данного заболевания географический регион.

1. Неврология. Национальное руководство. Под ре-
дакцией Е.И.Гусева, А.Н.Коновалова, В.И.Скворцо-
ва, А.Б.Гехт // -2010.- С. 1017-1028.
2. Покровский В.И., Киселев О.И., Черкасский Б.Л.
Прионы и прионные болезни. - М., 2004. - 384 с.

3. Prigent S., Rezaer H. PrP assembles // Prion. - 2011. -
5(2). - 68-75.
4. Ryon C. Prions and prion diseases: Fundamentals and
Mechanistic details // J. Microbiol. Biotechnol. - 2007. -
№17. -P. 1059-1070.

ХЦЛАСЯ

КРЕЙТСФЕЛД-ЙАКОБ ХЯСТЯЛИЙИ (КЛИНИК ЩАДИСЯ)

Хялилова А.Е., Мяъидява Y.Н.
Дашкянд педиатрик тибб институту, Дашкянд, Юзбякистан

Мягалядя Крейтсфелд-Йакоб хястялийинин клиник щадисяси тягдим едилмишдир, бу да бизим реэион цчцн казуистик
сайылыр. Бу диагноз бцтцн клиник охшар хястяликлярин инкар едилмясиндян сонра гойулмушдур.
Ачар сюзляр: прион хястяликляр, Крейтсфелд-Йакоб хястялийи.

СУММАРЙ

ЪРЕУТЗФЕЛДТ-ЖАКОБ ДИСЕАСЕ (ЪАСЕ СТУДЙ)

Щалилова А.Е., Маджидова Йо.Н.
Тасщкент Педиатриъ Медиъал Ынституте, Тасщкент, Узбекистан

Тще артиъле пресентс а ълиниъал ъасе оф Ъреутзфелдт-Жакоб дисеасе, wщиъщ ис ъасуистрй фор оур реэион. Тщис диаэ-
носис афтер ехълусион оф алл ехщибитед симилар бй ълиниъаллй дисеасе. 
Кейwордс: прион дисеасе, Ъреутзфелдт-Жакоб дисеасе.

Редаксийайа дахил олуб: 29.05.2015
Чапа тювсийя олунуб: 22.06.2015
Ряйчи: дос. Садыхова З.М.

ЛИТЕРАТУРА


