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Резюме. Представляется результат двухлетнего наблюдения пациента с сочетанием синдромов паркинсо-
низма и бокового амиотрофического склероза — редкой формы нейродегенеративного заболевания централь-
ной нервной системы, носящей название «болезнь Брайта–Фана–Шварца». Многообразие и полиморфизм 
симптоматики при этом заболевании могут приводить к сложностям в постановке диагноза и терапии. 
Приведены данные анамнеза пациента, динамики клинической картины за время нахождения в стациона-
ре, проведенных диагностических и лечебных мероприятий и последующего катамнестического наблюдения. 
В заключение представлено обобщение особенностей клинической картины и прогрессирования рассматри-
ваемого заболевания.
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Abstract The article presents the result of a two-year follow-up of a patient with a combination of parkinsonism syn-
dromes and amyotrophic lateral sclerosis, a rare form of a neurodegenerative disease of the central nervous system 
called “Bright–Fan–Schwarz disease”. The diversity and polymorphism of symptoms in this disease can lead to dif-
fi culties in diagnosis and therapy. The data of the patient’s anamnesis, the dynamics of the clinical picture during the 
stay in the hospital, the diagnostic and therapeutic measures taken, and the subsequent follow-up are given. In conclu-
sion, a generalization of the features of the clinical picture and the progression of the disease in question is presented.
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Введение. Впервые сочетание синдрома пар-
кинсонизма и синдрома поражения центрального 
и периферического мотонейронов было описано 
в середине XX века у генетически различных попу-
ляций населения ряда территорий западной части 
Тихого океана (острова Гуам, Рота, полуостров Кии) 
[1]. В 1945 г. американский военно-морской врач 
H. Zimmerman стал первым, кто сообщил о высокой 
частоте встречаемости бокового амиотрофического 
склероза (БАС) у коренных жителей острова Гуам — 
народа чаморро. Это наблюдение было подтвержде-
но другими исследователями [1–3]. После много-
летнего наблюдения в 1954 г. L. Kurland и D. Mulder 
обнаружили, что частота встречаемости БАС в ука-
занной географической зоне достигает 100-кратного 
превышения в сравнении с общемировой [3]. Впо-
следствии L. Mulder и соавт. описали синдром пар-
кинсонизма и деменции, наблюдавшийся у многих 
пациентов среди чаморро, в том числе с наличием 
БАС, результатом чего стала отдельная нозологиче-
ская форма, получившая название «болезнь острова 
Гуам» (БАС + паркинсонизм + деменция) [4]. В 60-х 
годах XX века случаи данного заболевания также 
были зарегистрированы на других островах Тихо-
го океана этой географической зоны, в частности, 
на японском полуострове Кии.

Спорадические случаи сочетания синдромов 
БАС и леводопа-чувствительного паркинсонизма, не 
имеющие географической принадлежности, сравни-
тельно редки. Кроме того, ряд нозологических форм, 
включающих синдром паркинсонизма, может сопро-
вождаться иной неврологической симптоматикой. 
Примерами таких ситуаций могут служить мульти-
системная атрофия с преобладанием синдрома пар-
кинсонизма (тип «П») или болезнь диффузных телец 
Леви [5, 6]. В этих случаях быстро прогрессирую-
щая пирамидная симптоматика и/или нарастание 
когнитивного дефицита также сопутствуют синдро-
му паркинсонизма. Однако при наличии отчетли-
вой пирамидной симптоматики наряду с синдромом 
паркинсонизма к необходимости дифференциальной 
диагностики с возможным синдромом БАС + пар-
кинсонизм могут привести как наличие «неярких» 
клинических проявлений вовлечения в патологи-
ческий процесс периферического мотонейрона, так 
и результаты электромиографии. Впервые подоб-
ный географически неассоциированный симптомо-
комплекс был представлен K. Brait и соавт. в 1973 г. 
и получил название «болезнь Брайта–Фана–Швар-
ца» [7]. Описаний подобных случаев в российской 
и зарубежной литературе начитывается менее 100 
[8–10]. Кроме того, крайне редки описания с данны-
ми катамнестического наблюдения. Представляем 
описание данных двухлетнего наблюдения пациента 
с комплексом БАС + паркинсонизм без выраженных 
когнитивных нарушений.

Пациент В. , 64 года, поступил в клинику в де-
кабре 2020 г. При поступлении предъявлял жалобы 
на замедленность и нечеткость речи, ограничение 
и замедленность движений туловища и конечностей 
вследствие выраженной скованности, ухудшение 

мелкой моторики. Указанные проявления заболе-
вания с их постепенным прогрессированием начал 
отмечать с 2018 г. В последний год также отметил 
небольшое диффузное похудание. Травмы, употреб-
ление токсических веществ, предшествовавшие 
развитию вышеперечисленной симптоматики, отри-
цает. Амбулаторно была выполнена магнитно-резо-
нансная томография (МРТ) головного мозга, которая 
не выявила наличия атрофических или сосудистых 
изменений в стратегически важных зонах, имелись 
признаки микроангиопатии. Из анамнеза жизни об-
ращало на себя внимание упоминание пациентом 
о наличии у матери вероятной болезни Альцгеймера. 
Соматический статус без патологии.

Неврологический статус при поступлении: со-
знание ясное, контактен. В пространстве, времени 
и собственной личности ориентирован. Обоняние, 
вкус, слух не нарушены. Зрачки правильной округ-
лой формы, средних размеров, D = S. Фотореакции 
(прямая и содружественная) живые, D = S. Реакция 
зрачков на аккомодацию, конвергенцию сохране-
на. Нарушения полей зрения не выявлено. Движе-
ния глазных яблок в полном объеме. Замедление, 
истощение вертикальных и горизонтальных саккад. 
Движения глазных яблок носят неритмичный (пре-
рывистый) характер. Нистагма нет. Диплопию отри-
цает. Надбровный, корнеальный рефлексы живые, 
D = S. Лицо симметричное. Гипомимия. Глоточный, 
нёбный рефлексы живые, D = S. Язык по средней 
линии. Эпизодические фибрилляции в языке. Речь 
плохо разборчивая, замедленная, с носовым компо-
нентом. Глотание не нарушено. Рефлексы орального 
автоматизма Оппенгейма, Бехтерева, Маринеску–Ра-
довичи с двух сторон. Объем активных и пассивных 
движений в конечностях полный. Единичные спон-
танные и провоцируемые фасцикулярные подер-
гивания мышц плечевого пояса, бедер. Мышечная 
сила удовлетворительная. Динамометрия — справа 
40 кгс, слева 28 кгс. Пробы на скрытые парезы отри-
цательные. Мышечный тонус в конечностях изменен 
по экстрапирамидному типу (феномен «зубчатого 
колеса»). Олигобрадикинезия, S > D. Поверхност-
ные брюшные рефлексы не вызываются. Глубокие 
рефлексы с верхних и нижних конечностей живые, 
S ≥ D. Подошвенный рефлекс низкий с двух сторон. 
Патологические пирамидные кистевые рефлексы 
Россолимо, Гоффмана слева. Патологических пи-
рамидных стопных рефлексов нет. Нарушений по-
верхностной и глубокой чувствительности не предъ-
являет. Координаторные пробы (пальценосовую, 
пальцемолоточковую, пяточно-коленную) выполня-
ет удовлетворительно. В пробе Ромберга устойчив. 
Пробу Тевенара компенсирует одним шагом. Сим-
птомов натяжения нет. Менингеальных знаков нет. 
Функции тазовых органов, со слов, контролирует. 
По результатам краткой шкалы оценки психического 
статуса, батареи лобной дисфункции, теста рисова-
ния часов — нарушения когнитивных функций не 
выявлено [11–13]. Также с учетом наличия синдро-
ма паркинсонизма и необходимости исключения 
двух самостоятельных заболеваний пациент был 
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протестирован по унифицированной шкале оценки 
болезни Паркинсона [14] — 28/199 (14,1%). Пове-
дение, когнитивные функции, настроение — 0 (0%). 
Повседневная активность — 9/52 (17,3%). Двига-
тельная активность — 19/108 (17,6%). Осложнения 
терапии — 0 (0%).

С целью проведения дифференциального диаг-
ноза с болезнью двигательного нейрона, различны-
ми фенотипическими вариантами синуклеинопатий 
(мультисистемной атрофией, болезнью диффузных 
телец Леви, болезнью Паркинсона), цереброваску-
лярной патологией выполнен ряд обследований.

Триплексное сканирование брахиоцефальных 
сосудов: атеросклероз брахиоцефальных артерий, 
стеноз правой внутренней сонной артерии 35% 
по диаметру без локального сдвига скоростей в зоне 
стеноза.

МРТ шейного, грудного, поясничного отделов по-
звоночника показала признаки дегенеративно-дис-
трофических изменений позвоночника.

Электронейромиография верхних и нижних ко-
нечностей: признаки умеренного аксонального по-
ражения nn. axillaris dextra et sinistra (40%). Пока-
затели моторных и сенсорных волокон nn. medianus 
dextra et sinistra, nn. accessorius, radialis dextra et 
sinistra — в пределах нормальных значений.

Электромиография: признаки генерализованного 
поражения мотонейронов спинного мозга C2–C4, C5–
C6, C7–Th1, L2–L4 с преобладанием на уровне шейного 
утолщения. В mm. trapezius, deltoideus, triceps brahii, 
abductor pollicis brevis, quadriceps dextra et sinistra 
отмечается умеренно выраженная нейрогенная 

перестройка (миографический паттерн соответству-
ет III стадии денервационно-реиннервационного 
процесса) (табл. 1). Во всех исследованных мышцах 
зарегистрирована умеренно выраженная спонтанная 
денервационная активность, выраженная фасцику-
ляторная активность.

Транскраниальная магнитная стимуляция: вы-
явлено выраженное снижение возбудимости кор-
ковых нейронов (значительно увеличены пороги 
моторного ответа, снижены амплитуды вызванных 
моторных ответов, фасилитация выражена хорошо). 
Период молчания (отведение с m. abductor pollicis, 
dextra > sinistra). Время центрального моторного 
проведения не увеличено.

Люмбальная пункция: ликвор бесцветный, про-
зрачный, цитоз 1,0 × 106/л., белок 0,73 г/л, глюкоза 
3,18 ммоль/л.

Тяжелые цепи нейрофиламентов — 0,93 нг/мл 
(при норме до 0,94). Массивный распад тяжелых 
цепей нейрофиламентов наблюдается чаще в дебю-
те заболевания при его агрессивном течении; отсут-
ствие значимых изменений у пациента, вероятно, об-
условлено, исследованием показателя в развернутой 
стадии заболевания.

Несмотря на отсутствие анамнестических дан-
ных за семейный характер заболевания было вы-
полнено генетическое исследование на обнару-
жение абберации в генах SOD1 (экзон 1, 2, 3, 4, 5) 
и С9orf72. Мутации не выявлены. Мутации в гене 
SOD1 по статистике обнаруживаются в диапазоне 
от 15% до 30% случаев семейного БАС и пример-
но в 2% случаев спорадического БАС; а наличие 

Т а б л и ц а  1
Электромиографическое исследование, спонтанная активность

Отведение Феномен Амплитуда, мкВ Количество
mm. Deltoideus, Axillaris dexter C5 C6 Позитивные острые волны 127,6 2
mm. Trapezius, Accessorius dexter С2 C3 C4 Потенциалы фибрилляций 28,7 2

Фасцикуляции 370,3 7
mm. Trapezius, Accessorius sinister С2 C3 C4 Фасцикуляции 537,3 2
mm. Triceps brachii, Radialis sinister C6 C7 C8 Th1 Позитивные острые волны 32,4 1
mm. Rectus femoris, Femoralis dexter L2 L3 L4 Потенциалы фибрилляций 96,2 6

Фасцикуляции 3928,3 5
Позитивные острые волны 50,5 20

mm. Rectus femoris, Femoralis sinister L2 L3 L4 Фасцикуляции 444,6 1
Позитивные острые волны 485,7 2

T a b l e  1
Electromyographic study, spontaneous activity

Lead Phenomenon Amplitude, mcV Quantity
mm. Deltoideus, Axillaris dexter C5 C6 Positive sharp waves 127.6 2
mm. Trapezius, Accessorius dexter С2 C3 C4 Fibrillation potential 28.7 2

Fasciculations 370.3 7
mm. Trapezius, Accessorius sinister С2 C3 C4 Fasciculations 537.3 2
mm. Triceps brachii, Radialis sinister C6 C7 C8 Th1 Positive sharp waves 32.4 1
mm. Rectus femoris, Femoralis dexter L2 L3 L4 Fibrillation potential 96.2 6

Fasciculations 3928.3 5
Positive sharp waves 50.5 20

mm. Rectus femoris, Femoralis sinister L2 L3 L4 Fasciculations 444.6 1
Positive sharp waves 485.7 2
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аутосомно-доминатной мутации в гене С9orf72 вы-
является при сочетании БАС и фронтотемпоральной 
деменции [15, 16]. Таким образом, не получено дан-
ных за наследственный характер заболевания.

Пациент был консультирован оториноларинго-
логом, выполнено эндоскопическое исследование 
гортани: обнаружен правосторонний парез гортани, 
нарушение артикуляции речи.

Пациенту был установлен диагноз: «вероятная 
болезнь Брайта–Фана–Шварца».

Пациенту была назначена следующая тера-
пия: леводопа + карбидопа 250 мг + 25 мг внутрь, 
по 1 таблетке 4 раза в день, амантадин 100 мг внутрь 
по 2 таблетки 2 раза в день, ипидакрин 20 мг внутрь 
по 1 таблетке 2 раза в день, холина альфосцерат 
600 мг внутрь по 1 флакону 2 раза в день, инъекции 
ботулотоксина, транскраниальная магнитная стиму-
ляция.

За время нахождения в стационаре и в дальней-
шем в течение 2 мес. пациент и его родственники 
отмечали улучшение: речь стала немного быстрее 
и понятнее, пациент отмечал уменьшение выражен-
ности скованности в конечностях. Однако после 
3 мес., вероятно, на фоне отсутствия предполагае-
мого пациентом желаемого клинического эффекта, 
он самостоятельно прекратил прием препаратов, 
что привело к значительному ухудшению состояния 
в виде нарастания скованности туловища, конечно-
стей, лицевой мускулатуры и прогрессированию ре-
чевых нарушений. При этом, со слов родственников, 
нежелательных побочных эффектов дофаминергиче-
ской терапии не наблюдалось.

Повторно пациент поступил в клинику в январе 
2022 г. Ниже представлено сопоставление основных 

жалоб и неврологических симптомов пациента 
в период первого поступления (2020 г.) и в 2022 г. 
(табл. 2).

Таким образом, в сравнении с 2020 г. наблюда-
лось выраженное ухудшение по нескольким сфе-
рам. Потеря массы тела пациента составила более 
20 кг (рис. 1). Отмечено значительное усиление 
выраженности рефлексов орального автоматизма. 
Выраженная скованность мускулатуры, участвую-
щей в акте артикуляции, сделала речь полностью 
невозможной (пациент издавал гласные звуки и не 
мог высунуть язык изо рта), однако понимание 
речи было полностью сохранено, выполнение ко-
манд осуществлялось практически в полном объ-
еме. Важно отметить, что на фоне выраженного 
прогрессирования бульбарного и псевдобульбарно-
го синдромов к речевым расстройствам присоеди-
нилась дисфагия, наросла выраженность сиалореи, 
появились эпизоды икоты, покашливания и попер-
хивания. По-прежнему обращала на себя внима-
ние асимметрия поражения (вовлеченность левых 
конечностей превалировала над правыми). В свою 
очередь, понимание пациентом команд оставалось 
на достаточно высоком уровне. Интересным явля-
ется факт того, что ходьба совершалась пациентом 
самостоятельно, без вспомогательных средств опо-
ры, не было замечено эпизодов неустойчивости, 
явных признаков расстройств ходьбы высшего 
уровня, в том числе нарушения инициации ходь-
бы, скованности движений в нижних конечностях. 
Более того, у пациента сохранялась достаточная 
ориентировка, что позволяло ему передвигаться 
по клинике без сопровождения персонала или со-
провождающих.

А  Б 
Рис. 1. Фото пациента в 2022 г. Гипотрофия мышц правого предплечья и кисти, выраженная атрофия первого межпальцевого 
промежутка (А) и гипотрофия языка и мимической мускулатуры (Б)
Fig. 1. Photo of the patient in 2022. Hypotrophy of the muscles of the right forearm and hand, severe atrophy of the fi rst interdigital 
space (А) and hypotrophy of the tongue and mimic muscles (Б)
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По данным повторных исследований МРТ го-
ловного мозга и электромиографии, выполненных 
в 2022 г., значимых изменений по сравнению с 2020 г. 
не отмечено.

Пациенту повторно была назначена терапия: 
амантадин 400 мг в сутки, леводопа + бенсеразид 
1000 мг в сутки, тразодон 50 мг в сутки, левокарни-
тин 60 мл в сутки, ипидакрин 40 мг в сутки, мельдо-
ний 1000 мг в сутки, витамины группы В, инъекции 
нандролона 1 раз в месяц, выполнялись инъекции 
ботулотоксина в лицевую мимическую, жеватель-
ную мускулатуру, язык, слюнные железы, отдельные 
мышцы верхних конечностей.

Несмотря на проводимую терапию и контроль 
приверженности к терапии (телефонные звонки), 
значимого эффекта, в отличие от первой госпита-
лизации, пациент не отметил. Через месяц после 
выписки из клиники в связи с ярким нарастанием 
бульбарных нарушений пациенту была установлена 
гастростома, через 3 мес. — трахеостома.

На фоне инъекций ботулотоксина в первые 
2,5 мес. пациент отмечал небольшое улучшение 
в виде уменьшения скованности лицевой мускулату-
ры, уменьшения выраженности сиалореи, появилась 
способность незначительно высунуть язык изо рта, 
улучшилась жевательная функция, впоследствии 

Т а б л и ц а  2
Сравнительная характеристика жалоб и неврологического статуса пациента в 2020 г. и 2022 г.

Параметр 2020 год 2022 год
Жалобы Замедленность и нечеткость речи, изменение 

тембра голоса (низкий тон), скованность 
мышц туловища и конечностей, ухудшение 
мелкой моторики 

Выраженное нарушение речи, обусловленное скованностью 
мышц нижней челюсти, языка, скованность мышц туловища 
и конечностей, ухудшение мелкой моторики, больше слева, 
эпизоды неконтролируемого слюнотечения, поперхивания 
при приеме пищи 

Масса тела Масса тела 98 кг, индекс массы тела 28,6 кг/м2 Масса тела 72 кг, индекс массы тела 20,8 кг/м2

Сознание Ясное Ясное 
Когнитивные функции Контакту доступен, предъявляемые задания 

выполняет верно, затруднение вследствие 
речевых нарушений.

Контакт затруднен вследствие речевых нарушений (общение, 
оценка ориентировки, когнитивных функций осуществлялась 
с помощью письма на бумаге), предъявляемые задания 
выполняет верно. В пространстве, времени и собственной 
личности ориентирован верно

Движения глазных яблок, 
слежение за молоточком

Замедление, истощение вертикальных 
и горизонтальных саккад. За молоточком 
следит прерывисто

Замедление, истощение вертикальных и горизонтальных 
саккад. За молоточком следит прерывисто

Мимическая мускулатура Гипомимия Гипомимия
Бульбарный синдром Эпизодические фибрилляции языка. Речь 

плохо разборчивая, гнусавая, выражено 
замедленная. Глотание не нарушено 

Эпизодические фибрилляции языка. Ограничение движений 
в нижней челюсти вследствие выраженной спастичности. 
Речь — выраженная дизартрия. Эпизодическая дисфагия. 
Дисфония. Эпизодическая сиалорея

Псевдобульбарный 
синдром

Рефлексы орального автоматизма: 
Оппенгейма, Бехтерева, Маринеску–Радовичи 

Яркие (возникающие при малейшем раздражении 
соответствующей зоны: область круговой мышцы рта, губ, 
ладони) рефлексы орального автоматизма Аствацатурова, 
Оппенгейма, Бехтерева, Маринеску–Радовичи 

Объем движений Значительное снижение амплитуды и скорости 
движений туловища и верхних конечностей, 
больше выраженное слева 

Оценка объема активных и пассивных движений затруднена 
вследствие выраженной скованности 

Фасцикуляции Единичные спонтанные и провоцируемые 
фасцикулярные подергивания мышц 
плечевого пояса, бедер

На момент госпитализации фасцикулярные подергивания 
мышц плечевого пояса, бедер не наблюдались

Мышечный тонус Мышечный тонус в конечностях изменен 
по экстрапирамидному типу, феномен 
«зубчатого колеса»

Мышечный тонус в конечностях выраженно изменен 
по экстрапирамидному типу, феномен «зубчатого колеса», 
больше слева

Мышечная сила Пробы на скрытые парезы отрицательные. 
Динамометрия: справа 40 кгс, слева 28 кгс

Мышечная сила в левой руке снижена до 4 баллов. Отмечается 
нарастание общей слабости по сравнению с предыдущим 
исследованием. Динамометрия: справа 20 кгс, слева 7 кгс

Физиологические 
рефлексы

Глубокие рефлексы с верхних и нижних 
конечностей живые, S ≥ D. Поверхностных 
брюшных рефлексов нет. Подошвенный 
рефлекс низкий с двух сторон

Глубокие рефлексы с верхних и нижних конечностей 
оживлены, S ≥ D. Поверхностных брюшных рефлексов нет. 
Подошвенный рефлекс низкий с двух сторон

Патологические 
рефлексы

Патологические пирамидные кистевые 
рефлексы Россолимо, Гоффмана слева

Патологические пирамидные кистевые рефлексы Россолимо, 
Гоффмана, хватательный рефлекс слева

Чувствительность Нарушений поверхностной и глубокой 
чувствительности не предъявляет

Нарушений поверхностной и глубокой чувствительности не 
предъявляет

Координаторная сфера Координаторные пробы выполняет 
удовлетворительно с двух сторон. В пробе 
Ромберга устойчив

Координаторные пробы выполняет удовлетворительно с двух 
сторон. В пробе Ромберга устойчив

Постуральные рефлексы Пробу Тевенара компенсирует одним шагом Пробу Тевенара компенсирует одним шагом
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эффект снизился, повторные инъекции пациент не 
получал.

Обсуждение. На основании клинической карти-
ны, характеризующейся неуклонным, прогрессиру-
ющим симптомокомплексом поражения централь-
ного и периферического мотонейронов в сочетании 
с одновременным развитием экстрапирамидных 
нарушений, с неярким ответом на препараты лево-
допы, преимущественным вовлечением туловища 
и верхних конечностей, при относительной интакт-
ности нижних, был установлен диагноз: «боковой 
амиотрофический склероз + синдром паркинсониз-
ма, осложненный паретической формой псевдобуль-
барной дизартрии тяжелой степени выраженности, 
эпизодической дисфагией, дисфонией, сиалорей (бо-
лезнь Брайта–Фана–Шварца)».

Симптомокомплекс БАС–деменция–паркинсо-
низм был исключен с учетом отсутствия выражен-
ных когнитивных нарушений и географической 
принадлежности. Отсутствие явных признаков 

когнитивного дефицита позволило также исключить 
различные варианты в структуре таупатий, в частно-
сти заболевания, ассоциированные с лобно-височ-
ной дегенерацией, прогрессирующий надъядерный 
паралич, кортикобазальную дегенерацию и боковой 
амиотрофический склероз [17–20].

Учитывая доминирование в клинической кар-
тине заболевания синдрома сочетанного пораже-
ния центрального и периферического мотонейрона 
и экстрапирамидных нарушений, основной задачей 
дифференциальной диагностики явился поиск от-
вета на вопрос: можно ли объяснить это сочетание 
синдромов наличием одной формы заболевания или 
речь может идти о двух отдельных нозологических 
формах?

Болезнь Паркинсона с дополнительной лево-
допа-резистентной симптоматикой (поражение 
пирамидной системы) как самостоятельная нозо-
логия была исключена вследствие нетипичного те-
чения по выраженности и длительности, отсутствия 

T a b l e  2
Comparative characteristics of complaints and neurological status of the patient in 2020 and 2022

Sign 2020 year 2022 year
Complaints Slowness and indistinctness of speech, change of the 

voice timbre (low tone), stiff ness of the muscles of the 
trunk and limbs, deterioration in fi ne motor skills

Severe speech impairment due to stiff ness of the muscles of the 
lower jaw, tongue, stiff ness of the muscles of the trunk and limbs, 
deterioration of fi ne motor skills, more on the left, episodes of 
uncontrolled salivation, choking when eating

Body mass Body mass 98 kg, body mass index 28.6 kg/m2 Body mass 72 kg, body mass index 20.8 kg/m2

Consciousness Clear Clear
Cognitive functions The contact is available, performs the tasks correctly, 

diffi  culty due to speech disorders 
Contact is diffi  cult due to speech disorders (communication, 
assessment of orientation, cognitive functions were carried 
out using writing on paper), the tasks presented are performed 
correctly. Correctly oriented in space, time and self

Eyeball movements, 
hammer tracking

Slowdown, exhaustion of vertical and horizontal 
saccades. The hammer is followed intermittently

Slowdown, exhaustion of vertical and horizontal saccades. The 
hammer is followed intermittently

Mimic muscles Hypomimia Hypomimia
Bulbar syndrome Episodic fi brillation of the tongue. Speech is poorly 

intelligible, nasal, pronouncedly slow. Swallowing is 
not disturbed

Episodic fi brillation of the tongue. Restriction of movements in 
the lower jaw due to severe spasticity. Speech is a pronounced 
dysarthria. episodic dysphagia. Dysphonia. Episodic sialorrhea

Pseudobulbar 
syndrome

Refl exes of oral automatism: Oppenheim, Bekhterev, 
Marinescu–Radovici on both sides

Intense (arising at the slightest irritation of the corresponding 
zone: the region of the circular muscle of the mouth, lips, palms) 
refl exes of oral automatism of Astvatsaturov, Oppenheim, 
Bekhterev, Marinescu–Radovici on both sides

Range of motions A signifi cant decrease in the amplitude and speed 
of movements of the trunk and upper limbs, more 
pronounced on the left

Assessment of the volume of active and passive movements is 
diffi  cult due to severe stiff ness

Muscle tone Muscle tone in the limbs is changed according to the 
extrapyramidal type, the phenomenon of “cogwheel”

Muscle tone in the extremities is markedly changed according to 
the extrapyramidal type, the “cogwheel” phenomenon, more on 
the left

Fasciculations Single spontaneous and provoked fascicular twitching 
of the muscles of the shoulder girdle, thighs

At the time of hospitalization, fascicular twitching of the muscles 
of the shoulder girdle, thighs were not observed.

Muscle strength Tests for latent paresis are negative. Dynamometry: 
right 40 kgf, left 28 kgf

Muscle strength in the left hand is reduced to 4 points. There is an 
increase in general weakness compared with the previous study. 
Dynamometry: right 20 kgf, left 7 kgf

Physiological refl exes Deep refl exes from the upper and lower extremities are 
2+, S ≥ D. There are no superfi cial abdominal refl exes. 
Plantar refl ex low on both sides

Deep refl exes from the upper and lower extremities are 3+, S ≥ D. 
There are no superfi cial abdominal refl exes. Plantar refl ex low on 
both sides

Pathological refl exes Pathological pyramidal carpal refl exes of Rossolimo, 
Hoff mann on the left

Pathological pyramidal carpal refl exes of Rossolimo, Hoff mann, 
catch phenomenon on the left

Sensitivity No disorders No disorders
Coordination Coordination tests are normal from the both sides. The 

patient is stable in Rhomberg’s position
Coordination tests are normal from the both sides. The patient is 
stable in Rhomberg’s position

Postural refl exes Thevenard’s test is compensated with one step Thevenard’s test is compensated with one step
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сердечно-сосудистых и мочеполовых вегетативных 
нарушений. Деменция с тельцами Леви была ис-
ключена вследствие отсутствия выраженного когни-
тивного (в том числе зрительно-пространственного) 
дефицита с ранним относительно дебюта развити-
ем экстрапирамидной симптоматики, отсутствия 
вегетативных нарушений, неуклонным прогресси-
рованием без флуктуаций. Мультисистемная атро-
фия в форме стриатонигральной дегенерации была 
исключена вследствие наличия у пациента эффекта 
на низкие дозы левоподы и отсутствия леводопа-ре-
зистентности, отсутствия вегетативных нарушений.

Особенностью клинических проявлений в дан-
ном клиническом случае являлось наличие асимме-
трии выраженности акинетико-ригидного синдрома, 
проявлявшейся преимущественно в верхних конеч-
ностях (слева > справа). Несомненно, интересной 
и важной особенностью являлась избирательная 
«этажность» поражения пирамидной и экстрапира-
мидной систем. Так, обращало на себя внимание не-
соответствие выраженности проявлений симптома-
тики в верхних конечностях и туловище и отсутствие 
выраженной скованности и пирамидных симптомов 
в нижних конечностях, у пациента не наблюдалось 
наличия нарушений ходьбы высшего уровня в со-
четании с отсутствием выраженных когнитивных 
нарушений, характерных для болезни острова Гуам 
(БАС–деменция–паркинсонизм). В связи с редко-
стью патологии трудно однозначно говорить о том, 
что эти особенности клинических проявлений явля-
ются типичными для болезни Брайта–Фана–Швар-
ца.

Заключение. Представленное клиническое на-
блюдение иллюстрирует особенности течения дан-
ной нозологической формы, избирательность пора-
жения отдельных функций и структур, что может 
быть важным для специалиста в проведении диффе-
ренциальной диагностики и постановке окончатель-
ного диагноза, однако с учетом малого количества 
описанных в литературе случаев подобные симпто-
мокомплексы, безусловно, требуют дальнейших на-
блюдений и описаний.

Конфликт интересов. Авторы заявляют об от-
сутствии конфликта интересов.
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