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К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я

Мозжечковая атаксия с невропатией и двусторонней

вестибулярной арефлексией (cerebellar ataxia with neuropathy

and bilateral vestibular areflexia syndrome, CANVAS) – наслед-

ственное заболевание с поздним началом, передается по ауто-

сомно-доминантному или рецессивному типу, ген не уста-

новлен [1, 2]. Клиническую картину синдрома определяет

триада признаков: поражение мозжечка, двустороннее сни-

жение вестибулярных функций и сенсорная полиневропа-

тия. Вестибулопатия характеризуется двусторонним сниже-

нием вестибулоокулярного рефлекса (ВОР) [3, 4]. Для выяв-

ления данного нарушения применяются тест с поворотом

головы и фиксацией взора, видеоокулография, видеонис-

тагмография или тестирование на вращающемся кресле.

Мозжечковые нарушения могут характеризоваться мозжеч-

ковой дизартрией и атаксией. При магнитно-резонансной

томографии (МРТ) отмечается атрофия передней и дор-

зальной частей червя мозжечка, а также полушарий мозжеч-

ка. Признаками невропатии являются сенсорный дефицит,

расстройства вибрационной и проприоцептивной чувстви-

тельности. Существенную роль для диагностики играет

электронейромиография (ЭНМГ). При аутопсии обнару-

живаются потеря клеток Пуркинье, преимущественно в

черве мозжечка, ганглиопатия в задних корешках спинного

мозга и ядрах тройничного, лицевого и преддверно-улитко-

вого нервов [4–6].

Клинический случай
Пациент Б., 40 лет, поступил в неврологическое отде-

ление Клиники Башкирского государственного медицинского

университета по направлению участкового невролога. Ос-

новные жалобы предъявлял на невозможность самостоя-

тельно ходить по улице, переходить дорогу из-за расплывча-

тости зрения, сложности в оценке расстояния до движу-

щихся автомобилей, слабость, отсутствие опоры и уверен-

ности при ходьбе. Считает себя больным с 2007 г., когда

впервые появилась слабость в нижних конечностях, в тече-

ние года присоединились нарушения чувствительности в

стопах, со слов пациента, «не ощущал надетые на ноги нос-

ки», также заметил повышенную потливость стоп и ладо-

ней. Постепенно возникли шаткость и неуверенность при

ходьбе. С 2016 г. передвигается с тростью. Уволился с рабо-

ты. Когда находился на улице, стал испытывать необычные

состояния в виде расплывчатости зрения, не мог оценить

расстояние до движущихся автомобилей. Отмечал быструю
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утомляемость и общую слабость, которые связывал с уста-

новленным гематологами в 2008 г. диагнозом «истинная по-

лицитемия» (ИП). По поводу ИП гематологом были назна-

чены цитостатик гидроксикарбамид 1000 мг/сут под конт-

ролем показателей общего анализа крови (1 раз в месяц),

ацетилсалициловая кислота 100 мг/сут. На момент осмот-

ра эти препараты не принимал около 6 мес по собственной

инициативе. На фоне нарастания неврологической симпто-

матики пациент обратился к участковому неврологу по ме-

сту жительства и после неврологического осмотра был на-

правлен на стационарное лечение в неврологическое отделе-

ние Клиники Башкирского государственного медицинского

университета.

Наследственный анамнез неизвестен, так как пациент

рос в детском доме. Не курит, периодически употребляет уме-

ренное количество алкоголя. Объективное исследование: паци-

ент повышенного питания (индекс массы тела 32,3), рост –

167 см, пропорциональное соотношение частей тела. Лицо и

шея гиперемированы, склеры инъецированы, отмечаются ак-

роцианоз, синюшный оттенок слизистой оболочки полости

рта. Когнитивные функции сохранны. Неврологический ста-

тус: легкий нижний дистальный парапарез, гипестезия в дис-

тальных отделах всех конечностей, вегетативная дисфункция

периферического типа в дистальных отделах всех конечно-

стей, умеренно выраженная статическая атаксия, клиниче-

ски проявляющаяся нарушением ходьбы (комбинация церебел-

лярной и сенситивной атаксии). Выявлено двустороннее сни-

жение ВОР (исследование проводилось с использованием очков

Френзеля). 

Выполнение теста «Встать и пройтись на время»

(предлагается встать со стула, пройти 3 м, развернуться и

вернуться на исходное место) заняло у пациента 22 с, что

свидетельствует о значительном ограничении подвижности

(норма 10 с).

При нейропсихологическом исследовании когнитивных

нарушений не выявлено.

Рутинные клинико-лабораторные исследования: эритро-

цитоз, тромбоцитоз (эритроциты 6,9⋅1012/л, гемоглобин 185 г/л,

гематокрит 57%, тромбоциты 717⋅109/л).

При инструментальном исследовании определены разме-

ры селезенки (12,6×5,5 см, площадь 50 см2). Учитывая различ-

ные школы ультразвуковой диагностики в медицинских учре-

ждениях [7], проводилось измерение как линейных размеров,

так и площади наибольшего сечения органа. Полученные ре-

зультаты интерпретированы как незначительное увеличение

размеров селезенки. 

По данным ЭНМГ нижних и верхних конечностей выяв-

лены признаки умеренно выраженной cенсорно-моторной поли-

невропатии нижних конечностей с преимущественным пора-

жением малоберцовых нервов в дистальных отделах по типу

миелинопатии; проявления невыраженной сенсорной полинев-

ропатии верхних конечностей по типу миелинопатии; синдром

кубитального канала с обеих сторон (нарушение проведения по

локтевым нервам с обеих сторон по типу миелинопатии в об-

ласти локтя). При игольчатой электромиографии наблюда-

лись умеренно выраженные дегенеративные изменения в мыш-

цах конечностей, больше в проксимальных мышцах нижних ко-

нечностей; признаки реиннервации. Проявлений активности

дегенеративного процесса не установлено. МРТ головного моз-

га (мощность 1,5 Т): 2015 г. – умеренно выраженная диффуз-

ная церебеллярная атрофия; 2018 г. – расширение передней и

задних борозд мозжечка, атрофические изменения в дольках

мозжечка (см. рисунок, а), диффузная церебеллярная атрофия

обоих полушарий мозжечка (см. рисунок, б), в перивентрику-

лярных областях, на уровне базальных ганглиев, патологии не

выявлено (см. рисунок, в). МРТ шейного отдела позвоночника

(2018 г.) патологии не обнаружено. 

Таким образом, данные МРТ, выполненной в 2015 и 2018 гг.,

свидетельствуют о прогрессировании неврологического забо-

левания. Эти данные имеют большую диагностическую цен-

ность, так как позволяют определить атрофические измене-

ния структур головного мозга и оценить динамику клиниче-

ской картины заболевания [8].

Осмотр офтальмолога: диски зрительного нерва бледно-

розовые, границы четкие, артерии сужены; вены расширены,

резко полнокровны, сетчатка без изменений; внутриглазное

давление – 14/15 мм рт. ст. 

Учитывая прогрессирующее течение заболевания с по-

линевропатическим синдромом, наличие умеренно выражен-

ной статической атаксии (с формированием мозжечковой

дегенерации по данным МРТ головного мозга), снижение

ВОР, установлен диагноз: церебеллярная атаксия с невропа-

тией и вестибулярной арефлексией (CANVAS). Сопутствую-

щий диагноз: ИП.
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МРТ головного мозга пациента Б., 40 лет, страдающего CANVAS: а – Т1-взвешенное изображение (ВИ), сагиттальная плос-

кость. Расширение передней (primary fissure of cerebellum) и задних (prepyramidal fissure) борозд, атрофические изменения в VI,

VIIa, VIIb дольках мозжечка; б – Т1-ВИ. На аксиальном срезе видны диффузные кортикальные атрофические изменения обоих

полушарий мозжечка; в – аксиальное FLAIR-изображение. На уровне базальных ганглиев патологии не выявлено

а б в

primary fissure of cerebellum

VI

VIIa

VIIb

prepyramidal

fissure



Совместно с гематологами, согласно клиническим ре-

комендациям по лечению ИП [9], проводилась следующая те-

рапия: ацетилсалициловая кислота (100 мг/сут) на ночь,

гидроксикарбамид 500 мг по 1 капсуле 2 раза в день, эксфу-

зия крови по 400 мл с последующим внутривенным капельным

введением 5 мл 2% раствора пентоксифиллина в 400 мл фи-

зиологического раствора, внутривенно капельно через день

№3, под контролем показателей крови (гемоглобин и гема-

токрит). На фоне терапии отмечено улучшение общего со-

стояния, кожные покровы приобрели физиологическую окра-

ску. Наблюдалась положительная динамика лабораторных

показателей: снижение уровня эритроцитов до 4,03⋅1012/л,

гемоглобина до 132 г/л, гематокрита до 41,1%, уровня

тромбоцитов до 394⋅109/л.

Обсуждение. CANVAS является результатом наруше-

ний церебеллярной, вестибулярной и сенсорной функ-

ций, что приводит к прогрессирующему и тяжелому рас-

стройству координации. Периферическая невропатия не

была включена в первые описания данного синдрома, ха-

рактеризующегося поздним началом атаксии с двусторон-

ней вестибулярной недостаточностью, выраженным ВОР

и дисфункцией мозжечка [10]. В последнее время сенсор-

ная и сенсомоторная аксональная невропатия считается

неотъемлемой частью клинической картины CANVAS.

Важным аспектом является тяжелое прогрессирующее на-

рушение координации. Это может быть объяснено цереб-

ральной и вестибулярной дисфункцией, проприоцептив-

ным расстройством, независимым от продолжительности

сенсорной невропатии, и расстройством ВОР. Данные

компоненты, вероятнее всего, являются прототипным от-

клонением у пациентов с CANVAS [11]. При клиническом

исследовании у таких пациентов наблюдаются нистагм,

«бьющий вниз», а также нарушение ВОР в результате из-

мененного усиления движения глаз при плавном слеже-

нии и изменений вестибулярного рефлекса, который фи-

зиологически удлиняется при низких стимулирующих ча-

стотах. Нарушается и окулоцефалический рефлекс – реф-

лекторное отклонение глазных яблок в противоположную

сторону при пассивных поворотах головы больного в го-

ризонтальной и вертикальной плоскости, которые прово-

дит врач сначала медленно, а затем быстро. В норме при

проверке рефлекса повороты осуществляются с участием

стволовых механизмов, а источниками идущей к ним

пульсации являются лабиринт, вестибулярные ядра и

шейные проприорецепторы. Рефлекторные движения

взора при проверке рефлекса у здорового бодрствующего

человека подавляются в связи с фиксацией взора, возни-

кающей под влиянием полушарий большого мозга. Таким

образом, положительный рефлекс наблюдается лишь при

нарушенном сознании, обычно при коме. Однако он из-

меняется и при поражении мозгового ствола, так как

функция нейрональных путей, обеспечивающих движе-

ния глазных яблок в горизонтальной плоскости, сохраня-

ется лишь при целости области, окружающей ядро отво-

дящего нерва и медиальных продольных пучков, связую-

щих эти пути с глазодвигательными ядрами противопо-

ложной стороны. Нарушение данного рефлекса может на-

блюдаться у больных с CANVAS [12]. 

У нашего пациента имелась характерная клиниче-

ская картина: медленно прогрессирующая атаксия поход-

ки и нарушения чувствительности в стопах, сопровождаю-

щиеся церебеллярной дисфункцией. Однако, учитывая со-

путствующее заболевание (ИП), данная неврологическая

симптоматика не была расценена как течение самостоя-

тельного заболевания. 

ИП – хроническое миелопролиферативное новооб-

разование, характеризующееся поражением стволовой

клетки. Заболевание сопровождается соматической мута-

цией в гене Янус-киназы (JAK2) рецепторов цитокинов и

проявляется пролиферацией миелоидного ростка крове-

творения с возможным развитием экстрамедуллярного

кроветворения, тромботическими осложнениями и исхо-

дом в постполицитемический миелофиброз или бластную

трансформацию [13–15]. Заболеваемость ИП составляют

1–1,9 на 100 тыс. населения [16, 17]. Клинически значи-

мые тромбозы развиваются у 1,8–10,9% пациентов в год в

зависимости от факторов риска [18]. При этом даже у моло-

дых больных кумулятивный риск развития тромбозов со-

ставляет 14% при длительности ИП 10 лет [19]. При про-

должительном течении заболевания вторичный постполи-

цитемический миелофиброз возникает примерно у 0,5%

пациентов в год [20]. Вероятность прогрессирования забо-

левания в фазу бластной трансформации составляет 0,34%

в год в течение первых 5 лет болезни и увеличивается до

1,1% в год при давности заболевания более 10 лет [18]. Па-

циенты с коморбидностью и тромботическими осложнени-

ями ИП являются сложной группой для лечения и диагно-

стики сопутствующей патологии.

В последние годы достигнуты значительные успехи в

расшифровке молекулярно-генетических механизмов

развития ИП, что позволило создать новый класс лекарст-

венных препаратов, обладающих патогенетическим дей-

ствием и хорошей эффективностью и безопасностью

[21–23]. 

Специфического же лечения CANVAS не разработа-

но, так как этот синдром относится к редким заболевани-

ям; определить основную биологическую причину недуга

еще только предстоит. В опубликованных наблюдениях па-

циентам с CANVAS проводилась вестибулярная реабилита-

ция, включавшая различные режимы движений. Компо-

ненты вестибулярной реабилитации подбираются индиви-

дуально: упражнения на координацию движений глаз и го-

ловы, на улучшение устойчивости и навыков ходьбы, а так-

же на обучение пониманию положения своего тела в про-

странстве. Необходимо помнить о возможных падениях па-

циентов при ходьбе, поэтому важно уделить внимание

«безопасной ходьбе», т. е. рекомендовать использование

трости, удобной обуви. При передвижении по мегаполису

больные должны заранее планировать свой маршрут или

передвигаться в сопровождении, использовать светоотра-

жающие элементы на одежде при пересечении проезжей

части дороги в вечернее и ночное время. Вестибулярная ре-

абилитация позволяет существенно снизить риск падений

и связанных с ними травм.

Таким образом, у нашего пациента на фоне самостоя-

тельной отмены лечения по поводу ИП появилась невроло-

гическая симптоматика. В ходе неврологического обследо-

вания было выявлено коморбидное заболевание – 

CANVAS. Хотя эти два заболевания напрямую не связаны

между собой, они могут влиять друг на друга, ухудшая каче-

ство жизни пациента. Клиническое многообразие симптомов

ИП, изменение размеров селезенки, длительность течения
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заболевания подчеркивают необходимость продолжитель-

ного динамического наблюдения таких пациентов. При из-

менениях в общем анализе крови (повышение уровня эрит-

роцитов, гемоглобина, лейкоцитов, тромбоцитов) необхо-

дима регулярная динамическая лабораторная диагностика,

а также контроль за приемом препаратов для сдерживания

прогрессирования заболевания, коморбидных состояний и

развития осложнений.

Авторы выражают особую благодарность профессору Л.Р. Ахмадее-

вой за консультативную помощь при проведении обследования и лече-

ния пациента, представленного в настоящей статье.
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