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Прогрессирующий надъядерный паралич (ПНП) – спорадическое нейродегенеративное заболевание, проявляющееся глазодвигательными нарушениями, 
ранним развитием постуральной неустойчивости и когнитивной дисфункцией. Классический вариант болезни (синдром Ричардсона) составляет лишь 
24% всех случаев заболевания, тогда как у большинства пациентов регистрируются другие фенотипы. В обзоре рассмотрены клинические проявления 
различных вариантов течения ПНП, их сходство и различия с другими нозологическими формами экстрапирамидных заболеваний. Обсуждаются новые 
диагностические критерии ПНП, разработанные в 2017 г. Международным обществом болезни Паркинсона и двигательных нарушений. Представлены 
два клинических случая ПНП у пациентов якутской этнической принадлежности: в первом случае имел место классический вариант течения заболе-
вания (синдром Ричардсона), во втором – вариант ПНП-паркинсонизма.
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Progressive supranuclear palsy (PSP) is a sporadic neurodegenerative disease characterized by oculomotor disorders, early onset of postural instability and 
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В 
связи с увеличением продолжительности жизни 
населения неуклонно растет число пациентов с 
нейродегенеративными заболеваниями, которые 
во многих случаях сопровождаются развитием 
двигательных нарушений с синдромом паркин-

сонизма [1–3]. Однако дифференциальная диагностика 
данных расстройств, особенно на ранних их стадиях, вызы-
вает значительные трудности ввиду сходства клинических 
проявлений разных форм патологии [4, 5].

Одним из нейродегенеративных заболеваний с широкой 
клинической гетерогенностью является прогрессирую-
щий надъядерный паралич (ПНП) [6]. Перекрытие сим-
птомов, атипичные проявления усложняют диагностику 
как самого заболевания, так и дифференциальную диа-

гностику с другими нейродегенерациями: болезнью Пар-
кинсона (БП), мультисистемной атрофией, деменцией 
с тельцами Леви, кортикобазальной дегенерацией и др. 
[7, 8]. D.R. Williams и соавт. в 2005 г. впервые выделили 
классический вариант ПНП с глазодвигательными нару-
шениями, ранним развитием постуральной неустойчиво-
сти и когнитивной дисфункцией (синдром Ричардсона) и 
вариант, напоминающий болезнь Паркинсона – так на-
зываемый ПНП-паркинсонизм [9]. Позднее фенотипиче-
ский спектр ПНП пополнился дополнительными вариан-
тами заболевания [10]. Было показано, что классический 
вариант, описанный в 1964 г. J.C. Steele с соавт., наблю-
дается только в 24% случаев ПНП, остальные пациенты 
с ПНП имеют отличные от «ричардсоновского» варианты 
течения болезни (рис. 1) [10].
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ПНП клиническая картина должна включать 4 группы 
симптомов: глазодвигательные нарушения, постуральную 
неустойчивость, акинезию и когнитивную дисфункцию. 
К характерным для ПНП глазодвигательным нарушениям, 
кроме пареза вертикального взора и замедления вертикаль-
ных саккад, также относится апраксия открывания глаз – 
неспособность самостоятельно инициировать открытие 
век после их закрытия при отсутствии блефароспазма. 

Клиническая картина вариантов ПНП зависит от уровня 
поражения. Так, в вариантах заболевания с лобно-височ-
ной деменцией, кортикобазальным синдромом и апрак-
сией речи наблюдается более высокая кортикальная па-
тология, в то время как преимущественное вовлечение 
стволовых и подкорковых структур приводит к развитию 
типичной картины ПНП с чистой акинезией и постураль-
ными нарушениями [12].

Варианты прогрессирующего надъядерного паралича

Классический вариант ПНП (синдром Ричардсона), в соот-
ветствии с критериями MDS-PSP, проявляется глазодвига-
тельными нарушениями, которые могут быть представле-
ны в виде надъядерного паралича вертикального взора или 
замедления вертикальных саккад. Постуральные расстрой-
ства при данном варианте болезни могут включать эпизоды 
спонтанной потери равновесия в течение 3 лет после появ-
ления симптоматики ПНП либо определяться положитель-
ной толчковой пробой [17]. Паркинсонизм при синдроме 
Ричардсона отличается симметричностью и преобладани-
ем акинетико-ригидного синдрома в аксиальной мускула-
туре, отсутствием реакции на препараты леводопы [6].

ПНП-паркинсонизм имеет более продолжительное течение 
по сравнению с синдромом Ричардсона, в клинике преоб-
ладают асимметричные проявления паркинсонизма, воз-
можно наличие тремора, а также положительного ответа на 
препараты леводопы, что создает на ранних этапах клини-
ческое сходство с БП [9]. Однако при БП на развернутой 
стадии характерно развитие лекарственных дискинезий 
и флуктуаций симптоматики, вегетативной недостаточ-
ности и (особенно на фоне противопаркинсонической 
терапии) зрительных галлюцинаций, которые при ПНП-
паркинсонизме выявляются значительно реже [18].

ПНП с прогрессирующими застываниями при ходьбе включен 
в диагностические критерии MDS-PSP и требует, помимо 
постуральной неустойчивости, наличия внезапных и пре-
ходящих двигательных «блоков» или нарушений инициа-
ции ходьбы, которые развиваются в течение 3 лет после 
появления симптомов ПНП [17]. Этот вариант ПНП харак-
теризуется отсутствием мышечной ригидности и тремора, 
а препараты леводопы практически не влияют на проявле-
ния гипокинезии [19].

ПНП с кортикобазальным синдромом – сравнительно ред-
кий вариант, затрагивающий преимущественно префрон-
тальную и премоторную области головного мозга [8, 20]. 
Фенотип кортикобазального синдрома характеризуется 
фокальной или симметричной идеомоторной апраксией, 
ригидностью, а также миоклониями, дистонией, корко-
выми нарушениями чувствительности и феноменом «чу-
жой руки» [21]. Могут наблюдаться когнитивные наруше-
ния по типу лобной деменции с расстройством личности, 
поведенческими нарушениями, снижением внимания 
и т.д. [5]. Для установления диагноза ПНП с кортикоба-

Рис. 1. Структура клинических вариантов ПНП, в % (по [10])
1 – синдром Ричардсона; 2 – ПНП с преобладанием глазодви-
гательных нарушений; 3 – ПНП с преобладанием постуральной 
неустойчивости; 4 – ПНП-паркинсонизм; 5 – ПНП-лобно-
височная деменция; 6 – ПНП-кортикобазальный синдром; 
7 – неклассифицируемые типы

Fig. 1. The structure of various clinical variants of PSP, % [10]
1 – Richardson’s syndrome; 2 – PSP with predominant oculomotor 
disturbances; 3 – PSP with predominant postural instability; 4 – PSP-
parkinsonism; 5 – PSP-frontotemporal dementia; 6 – PSP-corticobasal 
syndrome; 7 – non-classified types
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ПНП принадлежит к семейству 4R-таупатий, которые ха-
рактеризуются избыточным накоплением изоформы ги-
перфосфорилированного тау-белка с 4 повторами в доме-
нах микротрубочек нейронов и глиоцитов с образованием в 
них патологических внутриклеточных включений – нейро-
фибриллярных клубков и нейропилевых нитей [11]. Зоной 
поражения при ПНП являются мост, черное вещество, суб-
таламическое ядро, бледный шар, а также неокортекс [12]. 

Распространенность ПНП составляет 5–6 случаев на 
100 тыс. населения и достигает 14,7 на 100 тыс. населения у 
лиц старше 80 лет [13, 14]. Хотя заболевание традиционно 
считается спорадическим, в связи с широким внедрением 
в практику молекулярно-генетических методов исследо-
вания сегодня интенсивно изучается генетическая основа 
болезни. Например, выявлена роль мутаций в гене MAPT 
(кодирующем тау-белок микротрубочек) в развитии забо-
левания, также в редких случаях с ПНП могут быть ассоци-
ированы мутации в гене LRRK2 [15].

С 1996 г. в диагностике ПНП использовались клинические 
критерии NINDS-SPSP [16]. В 2017 г. Международным 
обществом болезни Паркинсона и двигательных наруше-
ний разработаны новые критерии, основанные на клини-
ческих, нейровизуализационных, лабораторных и генети-
ческих проявлениях – критерии MDS-PSP [17]. Согласно 
этим критериям, ПНП – спорадическое заболевание, при 
котором симптомы развиваются в возрасте 40 лет и стар-
ше и имеют прогрессирующее течение. Для диагностики 
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попытке начать движение стал падать, делая несколько 
шагов назад. В связи с этим стал пользоваться тростью. За 
медицинской помощью не обращался. Спустя 2 года при-
соединилась невозможность открытия глаз после произ-
вольного их закрытия, глаза открываются спонтанно через 
10–20 мин. Корригирующих жестов нет. Постепенно отме-
чал ухудшение состояния в виде нарастания замедленности, 
учащения падений (может падать, сидя на табуретке), из-за 
чего в настоящее время передвигается только с использова-
нием лыжных палок. Самостоятельно ходит за продуктами 
в магазин, делает легкую работу по дому. Наследственность 
не отягощена, у родителей двигательные нарушения не от-
мечались, умерли в пожилом возрасте (мать – от осложне-
ний сахарного диабета, причина смерти отца неизвестна). 
Имеет троих здоровых детей, у сестры – сахарный диабет. 
Работал водителем, вредные привычки отрицает.

В неврологическом статусе: сознание ясное, в контакт всту-
пает хорошо, обоняние сохранено, зрачки равные, фоторе-
акция живая. Отмечается ограничение взора вверх, апрак-
сия открывания век, гипомимия лица, редкое мигание, 
положительные рефлексы орального автоматизма. Мы-
шечный тонус умеренно повышен по пластическому типу, 
D>S, гипертонус в аксиальной мускулатуре; рефлексы с рук 
и ног оживлены, D>S; тремора нет; выявляется умеренно 
выраженная гипокинезия с обеих сторон, толчковая про-
ба положительная; встает не с первой попытки, походка на 
широко расставленных ногах, неуверенная; поза согбен-
ная; ортостатическая проба отрицательная.

По результатам проведенного теста 3-КТ выявлены умерен-
ные когнитивные нарушения по дизрегуляторному типу.

На МРТ головного мозга обнаружены признаки дисцир-
куляторной энцефалопатии по типу перивентрикулярного 
лейкоареоза, единичных сосудистых очагов, а также атро-
фия среднего мозга – «симптом колибри» (рис. 2).

Учитывая превалирование в клинической картине посту-
ральных нарушений, наличие вертикального пареза взора, 
апраксии открывания век, симметричного синдрома пар-
кинсонизма и изменений на МРТ, был выставлен диагноз: 
ПНП (синдром Ричардсона) с выраженными постураль-
ными нарушениями, симметрическим паркинсонизмом, 

зальным синдромом, согласно критериям MDS-PSP, не-
обходимо наличие по крайней мере одного из корковых 
(апраксия, кортикальный сенсорный дефицит, феномен 
«чужой руки») и моторных признаков (ригидность, аки-
незия, миоклонус) [17].

ПНП с преимущественно лобными проявлениями диагности-
руется при наличии у пациентов поведенческих и личност-
ных нарушений, которые могут указывать на частичное 
перекрытие заболевания с лобно-височной деменцией [22]. 
Этот вид деменции характеризуется расторможенностью, 
компульсивным или стереотипным поведением, апатией, 
изменением пищевого поведения, когнитивными наруше-
ниями по дизрегуляторному типу, утратой эмоционального 
контакта, которые в конечном итоге приводят к мутизму и 
полной социальной изоляции [23]. Клинический фенотип 
ПНП с лобными проявлениями может быть ассоциирован 
с патологией в гене MAPT и составляет около 35% всех слу-
чаев клинически определяемого синдрома лобно-височной 
деменции [24]. По данным исследования L. Donker Kaat 
и соавт. (2007), 20% пациентов с ПНП характеризуются 
преобладанием в клинической картине поведенческих и 
когнитивных расстройств, что приводит к ошибочному 
диагнозу лобно-височной или другой первичной деменции 
[25]. Пациенты с данным вариантом ПНП имеют более мо-
лодой возраст дебюта, но прогрессирование заболевание не 
отличается от классической его формы [25].

ПНП с преобладанием речевых нарушений, согласно крите-
риям MDS-PSP, относится к вероятной 4R-таупатии (ПНП 
или лобновисочная деменция) и проявляется сочетанием 
глазодвигательных нарушений с аграмматическим вариан-
том первичной прогрессирующей афазии или с прогресси-
рующей апраксией речи [17].

В отдельные варианты ПНП также выделены фенотипы с 
преобладанием глазодвигательных нарушений и постураль-
ной неустойчивости, которые охватывают 7% и 18% случаев 
ПНП соответственно [10, 26]. Однако в критерии MDS-
PSP не были включены варианты ПНП с первичным бо-
ковым склерозом и ПНП с мозжечковой атаксией ввиду 
отсутствия убедительной клинико-морфологической вери-
фикации, «размывания» различий между ПНП и болезнью 
двигательного нейрона или между ПНП и мультисистем-
ной атрофией в случае включения в классификацию ука-
занных атипичных вариантов [17].

Клинические примеры

Приводим два собственных клинических примера ПНП у 
пациентов, наблюдавшихся в Центре экстрапирамидных 
расстройств и ботулинотерапии клиники Медицинского 
института Северо-Восточного федерального университета 
им. М.К. Аммосова.

Пациент Н., мужчина, 60 лет, якут, обратился в сопровож-
дении жены с жалобами на частые, практически ежеднев-
ные падения (падает после нескольких неловких шагов 
назад, особенно в начале движения), замедленность движе-
ний, невозможность открыть глаза после произвольного их 
закрытия, замедленность речи, повышенную забывчивость 
и запоры до 3–4 дней.

Из анамнеза известно, что в возрасте 56 лет стал отмечать 
общую замедленность при выполнении различных дви-
жений. Через год добавились нарушения равновесия: при 

Рис. 2. МРТ головного мозга пациента Н. в сагиттальной проекции 
в Т1-режиме: «симптом колибри»
Стрелками указан характерный вид вогнутой поверхности верх-
ней части атрофичного среднего мозга, напоминающий профиль 
головы и клюва колибри (справа)

Fig. 2. Mid-sagittal T1-weigted MRI images of the patient N.: 
«hummingbird symptom»
The characteristic view of concavity of the top side of the atrophic midbrain 
is pointed by arrows. It is visualized as a cut-out of hummingbird’s head 
and nib (at the right)
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менен на прамипексол в дозе 3 мг/сут. На фоне коррекции 
лечения общее состояние улучшилось. 

Резкое прогрессирующее ухудшение состояния наступи-
ло на 4-м году болезни, когда пациент перестал отмечать 
действие препаратов, наросли замедленность, ригидность в 
конечностях, появилась невозможность открыть глаза по-
сле их закрытия, значительно ухудшилась ходьба, усилился 
наклон туловища вперед.

В неврологическом статусе: фон настроения сниженный, 
замедление вертикальных и горизонтальных саккад с фик-
сацией взора, парез вертикального взора вверх и вниз, 
апраксия открывания век. Лицо гипомимичное, рот полу-
открыт, положительные симптомы орального автоматизма 
(Маринеску–Радовичи, хоботковый), мышечный тонус 
значительно повышен по пластическому типу без асим-
метрии сторон, гипертонус в аксиальной мускулатуре, вы-
раженная олигобрадикинезия в конечностях, тремора нет. 
Положительная толчковая проба, частые падения, микро-
базия, застывания при ходьбе. Ортостатическая проба от-
рицательная. 

По результатам когнитивного теста 3-КТ выявлены уме-
ренные когнитивные расстройства по дизрегуляторному 
типу.

На повторном МРТ головного мозга выявлены признаки 
атрофии среднего мозга (рис. 4).

На основании начала заболевания с симптомов, характер-
ных для БП, которые резко усилились на 4-м году заболе-
вания с развитием толерантности к противопаркинсони-
ческим препаратам, наличия в неврологическом статусе 
глазодвигательных нарушений, диагноз был пересмотрен 
в пользу ПНП (ПНП-паркинсонизм). Назначение препа-
ратов амантадина с титрацией дозы до 600 мг/сут, а также 
трехкомпонентного препарата леводопа/карбидопа/энта-
капон не принесло клинического эффекта. Пациент про-
должает прием леводопы/карбидопы в дозе 750/75 мг/сут.

апраксией открывания век, антеколлисом, умеренными 
когнитивными расстройствами по дизрегуляторному типу.

Назначение препарата леводопы/карбидопы с титрацией 
дозы до 750/75 мг/сут не привело к положительному эф-
фекту.

Пациент М., мужчина, 70 лет, якут, начало болезни в 65 лет 
с замедленности движений в правых конечностях, после 
чего в течение года присоединился тремор покоя в правой 
руке. Был выставлен диагноз БП, назначен пирибедил в 
дозе 150 мг/сут с положительным эффектом. На МРТ го-
ловного мозга – без патологии. Через 2 года появились за-
медленность в левых конечностях, шаркающая походка, 
сутулость. К лечению добавлена леводопа/карбидопа с 
титрацией дозы до 750/75 мг/сут, с хорошим клиническим 
эффектом. Впервые обратился в Центр на 3-м году болезни 
в связи со снижением продолжительности эффекта при-
нимаемых препаратов. При осмотре определялись дву-
сторонний паркинсонизм, больше выраженный справа, 
с тремором покоя в правой кисти по типу «счета монет», 
шаркающая походка, согбенная поза, ретропульсия при 
толчковой пробе. Также определялся парез вертикального 
взора, больше вверх (рис. 3). 

Диагноз оставлен прежним, рекомендовано разделить при-
ем леводопы/карбидопы на 5–6 приемов, пирибедил за-

Рис. 3. Глазодвигательные нарушения у пациента М.
A – взор вверх; B – взор прямо; C – взор вниз

Fig. 3. Oculomotor disorders in patient M.
A – eyes up; B – eyes straight forward; C – eyes down

Рис. 4. МРТ головного мозга пациента М. в сагиттальной проекции 
в Т1-режиме: определяется атрофия среднего мозга («симптом коли-
бри», стрелки)

Fig. 4. Mid-sagittal T1-weigted MRI images of the patient M.: atrophy of 
the midbrain («hummingbird symptom», arrows)

A

B

C
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с характерными «образными» феноменами (симптомы «ко-
либри», «пингвина» на сагиттальных разрезах и «симптом 
Микки Мауса» – на аксиальных) [20]. Использование но-
вых диагностических критериев MDS-PSP, а также знание 
клинической картины различных вариантов заболевания 
могут способствовать ранней и своевременной диагности-
ке ПНП.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
The authors declare there is no conflict of interest.

Таким образом, ПНП может дебютировать под «маской» 
различных нейродегенераций, включая БП, лобно-височ-
ные деменции, кортикобазальную дегенерацию и т.д., что 
затрудняет дифференциальную диагностику заболевания. 
В последнем описанном клиническом примере потребова-
лось 4 года, чтобы установить диагноз ПНП у пациента с 
дебютом заболевания по типу БП. В диагностике заболе-
вания неоценима роль нейровизуализационных исследова-
ний. При ПНП, особенно при синдроме Ричардсона, выяв-
ляется характерная картина МРТ – атрофия среднего мозга 
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