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Болезнь Паркинсона (БП) — клинически гетерогенное за-
болевание. При различных клинических подтипах БП наблю-
даются существенные особенности патогенеза, требующие 
коррекции лечения. Идиопатическая форма БП обусловлена 
взаимодействием генетических, средовых факторов, процессов 
старения. Менделевские формы БП и наследственная предрас-
положенность, известные в настоящее время, могут объяснить 
20-30% случаев заболевания [9]. 

Представляем собственное клиническое наблюдение 
аутосомно-рецессивного паркинсонизма в молодом возрасте.

Больная Ч., 44 года. В возрасте 36 лет у нее появилось 
дрожание обеих рук, замедленность движений, изменился по-
черк. Была обследована на наличие нарушений обмена меди, 
несмотря на нормальные результаты в течение года получала 
лечение купренилом без эффекта. Заболевание неуклонно 
прогрессировало, через 5 лет появилась постуральная неустой-
чивость, а через 7 лет после дебюта наблюдалась выраженная 
акинезия с эпизодами практически полной обездвиженности, 

во время которых больная не могла пошевелить ни руками, 
ни ногами. На этом этапе болезни она получала постоянно 
проноран по 50 мг 3 раза в сутки, периодически амантадин, 
небольшой период времени циклодол. Эффект от лечения 
постепенно снизился.

Из анамнеза жизни: эпизодов необъяснимой сонливости 
не было, с производственными вредностями дела не имела, 
черепно-мозговую травму отрицала. По родословной больной 
Ч., представленной на рис. 1, можно сделать заключение об 
аутосомно-рецессивном типе наследования заболевания.

При осмотре (8 лет от начала заболевания) выявлялся вы-
раженный синдром паркинсонизма: амимичное лицо, тихая 
монотонная речь, больная с трудом передвигалась, без по-
сторонней помощи не могла повернуться в постели, присесть. 
Наблюдалось дрожание покоя, повышение мышечного тонуса 
по типу «зубчатого колеса». В обеих стопах выявлялась дис-
тония пальцев с их подошвенным сгибанием и варусной де-
формацией. Сухожильные рефлексы конечностей оживлены, 
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рефлексогенные зоны расширены, патологические рефлексы 
отсутствовали. Патологии в других системах не установле-
но. 

На фоне выраженной обездвиженности у больной наблюда-
лись парадоксальные кинезии. Легче всего они провоцирова-
лись музыкой, причем только определенной, которая вызывала 
у пациентки положительные эмоции. Под музыку она внезапно 
начинала вальсировать, легко разворачиваясь вокруг себя на 
360 градусов, могла двигаться спиной вперед, размахивала 
руками. Внезапно во время танца больная вновь замирала, 
продолжая двигаться вперед вследствие пропульсии, требо-
валась посторонняя помощь для предотвращения падения. 
Длительность активных движений составляла от 1,5 до 2  
минут.

Результаты обследования
В общем анализе крови определялась легкая анемия (ге-

моглобин 119 г/л, эритроциты 3,7 х 1012). Стандартное био-
химическое исследование крови патологии не выявило. МРТ 
головного мозга: незначительные атрофические изменения, 
очагов патологической плотности не обнаружено. При транс-
краниальной сонографии выявлены гиперденсные зоны  
в области ножек мозга в проекции черной субстанции с обе-
их сторон.

Несмотря на явную декомпенсацию на фоне приема агони-
стов дофаминовых рецепторов, зависимость от посторонней 
помощи, больная была негативно настроена к приему пре-
паратов леводопы: «сейчас вы опять будете меня уговари-
вать принимать леводопу». Оказалось, что в данном случае 
к достаточно распространенной в клинической практике ле-
водопафобии добавлялся еще один аргумент. При подроб-
ном расспросе выяснилось, что чувствительность к препарату  
у больной не просто отчетливая, а слишком высокая. Прием 
леводопы в дозе 100 мг вызывал двигательное и психомотор-
ное беспокойство, во время эпизодов «включения» больная вы-
полняла большой объем домашней работы, но воспринимала 
эти эпизоды негативно, как неприятные. Продолжительность 
периодов включения при приеме стандартных форм препарата 
была не более часа.

Диагноз
Болезнь Паркинсона с началом в молодом возрасте, 

аутосомно-рецессивный тип наследования, смешанная фор-
ма, IV стадия по Хен-Яр. Дистония мышц стоп, двигательные 
флюктуации, парадоксальные кинезии. Сверхчувствительность 
к леводопе. 

Учитывая стадию заболевания, тяжелую инвалидизацию, 
больной было показано назначение препаратов леводопы  
с титрованием дозы до 100 мг 3 раза в сутки. Больной предло-
жено вести дневник самочувствия, оценивая его по 10-бальной 
шкале, где 0 баллов — очень плохое состояние, 10 — велико-
лепное. Получен ожидаемый эффект с выраженными двига-
тельными флюктуациями. На рис. 2 представлена самооценка 
на фоне стандартного лечения двухкомпонентным препаратом 
леводопы (наком 250 мг по ¼ таблетки 3 раза в сутки; про-
норан 50 мг 1 таблетка 3 раза в сутки). Объективный осмотр 
подтверждал, что период «включения» у больной продолжался 
около 2 часов в сутки. 

Для достижения более равномерной стимуляции в течение 
суток дофаминовых рецепторов был проведен одномоментный 
перевод на трехкомпонентный препарат сталево в дозе 50 
мг 3 раза в сутки. При изменении схемы лечения состояние 
пациентки значительно улучшилось, периоды «включения» 

Рисунок 1. 
Родословная больной Ч.

Рисунок 2. 
Самооценка состояния больной Ч. 25 июня на фоне ле-

чения леводопой/карбидопой 100 мг 3 раза в сутки, про-
нораном 50 мг 3 раза в сутки

Рисунок 3. 
Самооценка состояния больной Ч. 30 июня на фоне 

приема сталево 50 мг 3 раза в сутки, пронорана 50 мг  
3 раза в сутки
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достигли 5 часов в сутки, периоды выключения стали не столь 
тяжелыми, переносились больной легче (рис. 3).

Обсуждение
В 2011 г. классификация паркинсонизма была дополне-

на отдельной рубрикой, где был выделен наследственно-
дегенеративный паркинсонизм, что отражает патогенетические 
и клинические особенности заболевания, а, следовательно,  
и необходимость коррекции лечения [8].

В клинических исследованиях по-разному трактуется термин 
«болезнь Паркинсона с ранним началом». Ряд авторов под 
ранним началом подразумевают возраст появления симпто-
мов болезни до 60 лет. Хотя дефиниции разнятся, общепри-
нятыми считаются следующие возрастные рамки [1, 17]: до 20 
лет — ювенильный паркинсонизм, до 40 лет — паркинсонизм 
молодого возраста (0,9% от всех случаев БП), до 45 лет — пар-
кинсонизм с ранним началом (3,6%). Таким образом, у больной 
Ч. имеет место паркинсонизм молодого возраста.

БП с аутосомно-рецессивным типом передачи и началом 
до 40 лет (аутосомно-рецессивный ювенильный паркинсо-
низм) более чем в 70% случаев развивается вследствие му-
тации гена PARK2, локализующегося на 6 хромосоме (локус 
6q25.2-q27), который кодирует белок паркин [4, 14]. Для паркин-
ассоциированного паркинсонизма характерна классическая 
триада БП, часто наблюдаются дистонии мышц нижних конеч-
ностей, гиперрефлексия. Заболевание развивается в возрас-
те от 20 до 40 лет, прогрессирует медленно, описаны случаи 
продолжительности болезни более 50 лет. В редких случаях 
ген может проявиться после 70 лет. Перед возникновением 
синдрома паркинсонизма может нарушиться поведение, иногда 
появляются психические расстройства. Наблюдается отчетли-
вая и стойкая ответная реакция на прием леводопы. На фоне 
лечения этим препаратом часто появляются лекарственные 
дискинезии. По этой причине рекомендуется использование ми-
нимальных доз леводопы. При морфологическом исследовании 
выявляется потеря нейронов в области черной субстанции, но 
не обнаруживаются тельца Леви, характерные для идиопати-
ческой БП. Для постановки достоверного диагноза необходимо 
генетическое подтверждение: наличие мутации в обеих алле-
лях, при гетерозиготном носительстве трактовка результатов 
затруднена, предполагается действие нескольких факторов.

В настоящее время обнаружено 8 моногенных форм БП, из 
них 4 передаются по аутосомно-доминантному типу, 4 — по 
аутосомно-рецессивному: помимо PARK2 это PINK1 (PARK6), 
DJ-1 (PARK7), ATP13A2 (PARK9). Клинически синдромы, обу-
словленные мутациями PARK2 и PINK1, неотличимы. Паркин 
и PINK1 взаимодействуют в процессе митофагии, под этим 
термином подразумевается удаление поврежденных митохон-
дрий, его нарушение приводит к клеточной гибели, особенно  
в области черной субстанции. 

Особый интерес представляет возможность развития при 
БП парадоксальных кинезий, которые до сих пор описываются 
в качестве анекдотических случаев. Внезапные преходящие 
эпизоды, во время которых пациенты БП способны выполнять 
активные движения после эмоционального или физического 
стресса, плохо изучены из-за редкости данного феномена. На-
блюдение за больными в условиях военных действий показало, 
что парадоксальные кинезии развились только у 4% больных 
исключительно на визуальные стимулы [15]. Напротив, во вре-
мя землетрясения парадоксальные кинезии зафиксированы  
у всех 14 опрошенных пациентов [7], причем больные зачастую 
первыми поднимали тревогу и выносили на себе родственни-
ков из разрушенных домов. Высказано предположение, что 
парадоксальные кинезии при БП возникают только при наличии 
когнитивного дефекта [16].

Наше наблюдение свидетельствует о возможности развития 
парадоксальных кинезий на звуковые стимулы. Необычность 
феномена у наблюдавшейся нами больной заключается в том, 
что для возникновения активных движений достаточно было 
лишь незначительного эмоционального стимула. Кроме того, 
сохранность когнитивной сферы у больной опровергает вер-
сию об облигатности психических нарушений для развития 
парадоксальных кинезий.

Механизм развития парадоксальных кинезий связывают  
с выбросом норадреналина, компенсаторной активацией 
мозжечковых связей, использованием резервов подкорковых 
ганглиев, возможно, они являются общим свойством двигатель-
ной системы в норме [6]. Наличие парадоксальных кинезий на 
небольшой эмоциональный стимул при паркинсонизме, по на-
шему мнению, является маркером высокой чувствительности 
к леводопе, отражая возможность восстановления движений 
при эндогенном выбросе катехоламинов. 

Разработка в 90-е годы ингибиторов катехолтетилтранс-
феразы (КОМТ) позволила изменить фармакокинетику ле-
водопы: увеличить как время ее полувыведения, так и био-
доступность. Ингибирование О-метилирования может ока-
зывать эффект при БП несколькими путями. Блокада КОМТ 
на периферии повышает абсорбцию леводопы за счет сни-
жения ее метаболизма в кишечнике и печени. Ингибирова-
ние КОМТ в мозгу пролонгирует действие дофамина, снижая 
его внутриклеточный метаболизм. Наконец, центральная 
КОМТ может сохранять доноры метила, такие как S-аденозил  
метионин. 

Энтакпон является конкурентным ингибитором перифери-
ческой КОМТ, ингибирование фермента обратимое, зависит от 
концентрации препарата в крови. Энтакапон быстро всасыва-
ется из желудочно-кишечного тракта, пик концентрации в крови 
наблюдается через 20-50 минут после перорального приема 
препарата. Назначение энтакапона в сочетании с леводопой/
карбидопой позволяет увеличить период полувыведения ле-
водопы примерно на 2,25 часа. Комбинированный препарат 
леводопа/карбидопа/энтакапон — сталево был впервые ис-
пользован в 2003 году [10].

Результатом клинических исследований ингибиторов стале-
во при БП стало снижение двигательных флюктуаций за счет 
уменьшения периодов выключения, улучшение показателей по 
шкале качества жизни [3, 5], коррекция немоторных симптомов 
[2]. Побочные действия энтакапона встречались значительно 
реже, чем у другого ингибитора КОМТ толькапона, что ограни-
чивает применение последнего [12]. 

Недавно было проведено исследование с целью изучения 
возможности раннего назначения трехкомпонентного препа-
рата (леводопа/карбидопа/энтакапон) пациентам, не прини-
мавшим до этого леводопу. После 39 недель приема стале-
во наблюдалось значительно более выраженное улучшение  
в группе принимавшей трехкомпонентный препарат в сравне-
нии со стандартной терапией без увеличения побочных дей-
ствий [11]. 

Побочные действия использования энтакапона в первую 
очередь связаны с повышением биодоступности леводопы: 
дискинезии, ортостатическая гипотензия, тошнота; к недо-
фаминергическим относятся изменение цвета мочи, диарея, 
абдоминальные боли.

Таким образом, высокая чувствительность к леводопе, 
характерная для паркинсонизма с ранним началом, может 
достигать степени сверхчувствительности и являться причи-
ной леводопафобии. Маркером высокой чувствительности  
к леводопе может служить наличие пародоксальных кинезий. 
Препаратом выбора в настоящее время в этой ситуации яв-
ляется сталево. 
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заБоЛеваНия щиТовидНой ЖеЛезы моГуТ сТаТь ПричиНой ПсиХиаТричесКиХ ПроБЛем

У пациентов с депрессией, беспокойством и психиатрическими заболеваниями часто обнаруживается аномальный уровень гор-
монов щитовидной железы в крови, и лечение этой проблемы может привести к улучшению настроения, памяти и когнитивной 
функции. Психиатр North Shore-Long Island Jewish Health System Рассел Джоффе и его коллеги пришли к выводу, что лечение скры-
того гипотиреоза, которым страдают около 2% американцев, может облегчить психиатрические проблемы некоторых пациентов  
и даже предотвратить снижение когнитивных способностей. Множество причин может привести к нарушению функции щитовид-
ной железы, вероятность которого повышается с возрастом. Переизбыток гормонов щитовидной железы ускоряет метаболизм, что 
может вызывать потливость, сердцебиение, потерю веса и тревожность. Недостаток этих гормонов может стать причиной быстрой 
утомляемости, набора веса и вялости, а также депрессии, неспособности сконцентрироваться и проблем с памятью. Доктора уже 
давно спорят о том, что первично — проблемы с щитовидной железой или психиатрические симптомы. По словам доктора Универ-
ситета Брауна Дженнифер Дэвис, пациентам с проблемами щитовидной железы часто ошибочно диагностируют психиатрические 
заболевания. Некоторые доктора полагают, что пациентов с эмоциональными расстройствами и скрытыми формами гипотиреоза 
следует лечить, прописывая им гормоны щитовидной железы. однако эндокринологи спорят о необходимости лечения скрытого 
гипотиреоза. С одной стороны, такое лечение может повысить нагрузку на сердце и привести к осложнениям при остеопорозе  
у женщин, отмечает доктор Джоффе. С другой стороны, если заболевание не лечить, это тоже может привести к росту стрессовой 
нагрузки на сердце и, согласно некоторым исследованиям, повысить риск болезни Альцгеймера и других форм слабоумия. 

У женщин проблемы с щитовидной железой возникают с гораздо большей вероятностью, чем у мужчин, особенно после 50 лет, 
и некоторые специалисты полагают, что нежелание лечить скрытые формы болезни в определенной степени объясняется гендер-
ными мотивами: "Существует ужасное предубеждение против женщин, приходящих к врачу с незначительными жалобами на эмо-
циональное состояние. Эти жалобы обычно игнорируют или списывают на стресс или беспокойство", — признает доктор Дэвис. 
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