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Резюме. Введение. Болезнь Крейтцфельдта–Якоба – нейродегенеративное заболевание с неизбежным 
летальным исходом, обусловленное отложением в нейронах прионного белка, устойчивого к про-
теазам клеток человека. Клинически проявляется полиморфными неврологическими симптомами, 
прогрессирующей деменцией, нарушением актов дыхания и глотания. Летальный исход наступает 
через 6–12 месяцев. При посмертном гистологическом исследовании определяются губчатая дегене-
рация коры головного мозга, нейронофагия, бляшки амилоидоподобного белка. Представлен случай 
болезни Крейтцфельдта–Якоба с описанием выявленных характерных изменений при гистологическом 
исследовании ткани головного мозга.
Материалы и методы. В качестве материалов использовались медицинская документация, фрагменты 
головного мозга в парафиновых блоках из следующих локализаций: хвостатые ядра справа и сле-
ва, скорлупа справа и слева, лобная доля справа и слева, височная и теменная доли слева. Методы 
включали анализ медицинской документации, изучение препаратов головного мозга, окрашенных 
гематоксилином и эозином, толуидиновым синим или при помощи иммуногистохимических реакций 
с антителами к основному белку миелина, глиальному фибриллярному кислому белку и CD68.
Результаты. У пациента в момент манифестации заболевания были выявлены характерные симптомы 
болезни Крейтцфельдта–Якоба: сенсомоторная афазия, атаксия, тремор, диплопия и прогрессирующие 
когнитивные нарушения. При визуализации с помощью магнитно-резонансной томографии обна-
ружены патологическая интенсивность сигнала от головок хвостатых ядер, очаги глиоза и атрофия 
лобно-теменных областей. При электроэнцефалографии зарегистрированы комплексы типа острая 
волна–медленная волна. Микроскопически определялись губчатая дегенерация белого вещества 
головного мозга, участки выпадения нейронов, нейронофагия, реактивный астроцитоз, признаки 
демиелинизации, активация микроглии, тигролиз вещества Ниссля. Лимфоцитарная инфильтрация 
не определялась. 
Заключение. На основании клинической картины, изменений на ЭЭГ и МРТ и гистологических при-
знаков пациенту был поставлен диагноз «спорадическая болезнь Крейтцфельдта–Якоба».
Ключевые слова: болезнь Крейтцфельдта–Якоба, прионные болезни, клинический случай, морфо-
логические признаки
Для корреспонденции: Марина Борисовна Борисенко. Е-mail: marina-borisenko-2000@mail.ru
Для цитирования: Галбацов Д.Ф., Борисенко М.Б., Соловьев Н.Н., Емелин А.М., Деев Р.В. Сек-
ционное наблюдение спорадической болезни Крейтцфельдта–Якоба. Клин. эксп. морфология. 
2025;14(3):80–85. DOI: 10.31088/CEM2025.14.3.80-85.
Финансирование. Исследование выполнено в рамках государственного бюджетного финансирования.
Статья поступила 28.10.2024. Получена после рецензирования 18.11.2024. Принята в печать 17.02.2025.

Autopsy observations of sporadic Creutzfeldt-Jakob disease
D.F. Galbatsov1, M.B. Borisenko2, N.N. Soloviev3, A.M. Emelin2, R.V. Deev2

1 S.M. Kirov Military Medical Academy, Saint Petersburg, Russia
2 Avtsyn Research Institute of Human Morphology of FSBSI “Petrovsky National Research Centre of Surgery”, Moscow, Russia
3 Clinical Hospital No. 51, Zheleznogorsk, Russia

Abstract. Introduction. Creutzfeldt-Jakob disease is a fatal neurodegenerative disorder caused by deposited 
prion protein in neurons, which is resistant to human cell proteases. This disease manifests as polymorphic 
neurological symptoms, progressive dementia, and impaired breathing and swallowing. The fatal outcome 
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Введение
Спорадический тип болезни Крейтцфельдта–Якоба 

(БКЯ) представляет собой контагиозное нейродегене-
ративное заболевание, неизбежно ведущее к леталь-
ному исходу, и считается наиболее распространенной 
формой прионных патологий человека, составляя до 
90% случаев с заболеваемостью от 1,5 до 2,0 на 1 мил-
лион человеко-лет. Поражает преимущественно муж-
чин старше 60 лет [1]. 

Нормальный прионный белок является гликопро-
теином, включенным в структуру клеточной мембра-
ны, и широко представлен в клетках нервной системы 
и лимфоцитах [2]. Предполагается участие прионно-
го белка в гомеостазе и дифференцировке нейронов, 
клеточной адгезии, формировании синапсов, передаче 
межклеточных сигналов, направлении роста аксонов, 
нейропротекции, регуляции циркадных ритмов [3]. Вне 
центральной нервной системы прионный белок спо-
собствует поддержанию синтеза миелина и регулирует 
функционирование лимфоцитов [4].

Этиологическим фактором для прионных болезней 
выступает клеточный прионный белок (PrPc), который 
в результате конформационных изменений приобретает 
β-складчатую структуру и становится резистентным к 
протеазам клеток человека, образуя тип scrapie isoform 
of the prion protein (PrPSc), что позволяет ему форми-
ровать амилоидоподобные нерастворимые структуры 
в клетках [5]. Ятрогенная передача контагиозных при-
онов в медицинской практике возможна при исполь-
зовании хирургических инструментов, загрязненных 
частицами нервной ткани доноров, инфицированных 

прионами, вызывающими БКЯ, при трансплантации 
твердой мозговой оболочки, переливании продуктов 
крови и использовании гормонов роста, полученных 
из гипофиза [1].

Целью настоящего исследования является описа-
ние случая прижизненной диагностики и посмертного 
гистологического исследования головного мозга паци-
ента с БКЯ.

Материалы и методы
В качестве материалов использовались медицинская 

документация, фрагменты головного мозга в парафи-
новых блоках из следующих локализаций: хвостатые 
ядра справа и слева, скорлупа справа и слева, лобная 
доля справа и слева, височная и теменная доли слева. 
Методы включали анализ медицинской документации, 
исследование препаратов головного мозга, окрашен-
ных гематоксилином и эозином, толуидиновым синим, 
а также при помощи иммуногистохимических (ИГХ) 
реакций с антителами к основному белку миелина 
(myelin basic protein, MBP), глиальному фибрилляр-
ному кислому белку (GFAP) и CD68.

Клиническое наблюдение
Пациент С., 60 лет, в январе 2022 года обратился 

к неврологу с жалобами на расстройство речи, изме-
нение походки, координации движений, нарушения 
зрения и онемение правой нижней конечности. Первые 
неврологические симптомы появились в 2021 году, 
в связи с чем пациент был экстренно госпитализи-
рован с диагнозом «острое нарушение мозгового 

is observed within 6–12 months. Postmortem morphological examination reveals spongiform degeneration 
of brain tissue, neuronophagia, and amyloid-like protein conglomerates. This paper describes characteristic 
changes identified on histological examination of brain tissue of a patient with Creutzfeldt-Jakob disease.
Materials and methods. We analyzed medical records and the following brain fragments: left and right 
caudate nuclei, left and right putamen, left and right frontal lobes, left parietal lobe, and left temporal 
lobe. The paraffin-embedded brain samples were stained with hematoxylin and eosin, toluidine blue, or 
immunohistochemical reactions with antibodies to myelin basic protein, glial fibrillary acidic protein, 
and CD68. 
Results. Characteristic symptoms were identified from the onset of the disease, including sensorimotor 
aphasia, ataxia, tremor, diplopia, and progressive cognitive decline. MRI revealed increased signal intensity 
from the heads of the caudate nuclei, foci of gliosis, and atrophy of the frontoparietal lobes. EEG showed 
sharp-wave discharges. Microscopic examination revealed spongiform degeneration of the white matter, 
areas of neuronal loss, microglial neuronophagia, reactive astrocytosis, signs of demyelination, and tigrolysis 
of Nissl matter. Lymphocytic infiltration was not detected.
Conclusion. Based on the clinical picture, changes in EEG and MRI, and histological signs, the patient was 
diagnosed with sporadic Creutzfeldt-Jakob disease.
Keywords: Creutzfeldt-Jakob disease, prion diseases, clinical case, morphological features
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кровообращения». Проведены компьютерная томо-
графия (КТ) и КТ-ангиография, по данным которых 
признаки нарушения мозгового кровообращения  
не выявлены.

При первичном неврологическом осмотре 
(19.01.2022) пациент сохранял вербальный контакт, но 
было отмечено изменение речи по типу сенсомоторной 
афазии, нарушения зрения объективно расценены как 
горизонтальный нистагм, нарушения координации дви-
жений наблюдались по типу атаксии, неустойчивости 
в позе Ромберга, а также дисметрии и интенционного 
тремора билатерально при проведении пальце-носовой 
пробы. Когнитивные изменения затруднили оценку пя-
точно-коленной пробы. Нарушения чувствительности, 
менингеальные знаки, изменения мышечного тонуса 
не отмечены. 

При проведении магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) среди характерных признаков БКЯ выявлены по-
вышенная интенсивность сигнала от головок хвостатых 
ядер и очаги глиоза в белом веществе больших полу-
шарий, атрофия вещества головного мозга проявлялась 
расширением конвекситального и субарахноидального 
пространств вокруг лобных и теменных долей. 

В заключении электроэнцефалографии (ЭЭГ) ука-
заны значительные диффузные изменения биоэлек-
трической активности головного мозга, преобладание 
медленной активности в разных отведениях, билате-
рально-синхронная пароксизмальная активность в виде 
острых волн и групп медленных волн, комплексы типа 
острая волна–медленная волна, более выраженные 
в лобно-центральных и центрально-теменных отведе-
ниях слева.

Для исключения паранеопластических процессов 
проведено исследование плазмы на наличие антинейро-
нальных антител (Анти-Yo1, Hu, Ri, PNMA2 (Ma2/Ta),  
CV2, амфифизин), которые не были выявлены.

При повторном осмотре неврологом (25.01.2022) 
дополнительно выявлены жалобы на судороги в ко-
нечностях, головокружение, лабильность артериаль-
ного давления. Была назначена симптоматическая 
терапия.

В связи с прогрессированием неврологической 
симп томатики 8 февраля 2022 года пациент был экс-
тренно госпитализирован в отделение анестезиологии 
и реанимации в тяжелом состоянии. 16 марта 2022 года 
пациент скончался на фоне развития двусторонней 
пневмонии.

Исследование одобрено этическим комитетом 
Российского научного центра хирургии имени акаде-
мика Б.В. Петровского (протокол № 9 от 25.10.2024).

Результаты
Макроскопически при исследовании головного 

мозга обнаружено, что извилины уплощены, бороз-
ды сглажены, основание мозга уплощено, в области 
полушарий мозжечка глубокие борозды от вдавления 
в большое затылочное отверстие.

При гистологическом исследовании выявлены сле-
дующие изменения в ткани головного мозга: нейроны 
коры дистрофически изменены, гиперхромны, часть 
нейронов набухшая или в виде клеток-теней, наблю-
даются нейронофагия фагоцитирующими клетками 
микроглии; встречаются зоны отсутствия нейронов 
(рис. А). Реакция с антителами к MBP демонстриру-
ет демиелинизацию как следствие нейродегенерации 
при прионной патологии ЦНС. Исследование ткани 
головного мозга с антителами к GFAP указывает на 
развитие компенсаторной пролиферации астроцитов 
(рис. В1, В2, С). 

Проведено ИГХ исследование с идентификацией 
CD68+ клеток микроглии и определена инфильтра-
ция фагоцитирующими клетками глии. Окрашивание 
толуидиновым синим визуализирует тигролиз веще-
ства Ниссля и вакуолизацию цитоплазмы нейронов 
(рис. D1–D3). 

Обсуждение
Клиническая картина болезни Крейтцфельдта–

Якоба включает полиморфную неврологическую 
симп томатику с быстро прогрессирующим течением, 
что приводит к угнетению когнитивных и поведен-
ческих функций и клинически проявляется деменци-
ей [6]. У пациентов стремительно развиваются муль-
тифокальные неврологические дефициты, например 
нарушения зрения, и различные двигательные рас-
стройства, такие как миоклонус, дистония, атетоз, 
тремор и экстрапирамидные поражения, в терминаль-
ной стадии наблюдается акинетический мутизм [7]. 
Наиболее частой причиной смерти является аспира-
ционная пневмония. Тем не менее манифестная фор-
ма болезни сходна с другими нейродегенеративными 
заболеваниями, которые сопровождаются деменцией 
(болезнь Альцгеймера, болезнь Паркинсона, сосуди-
стая деменция) [8], в результате чего диагностирование 
болезни Крейтцфельдта–Якоба зачастую становится 
диагнозом исключения. 

В представленном случае у пациента клиническая 
симптоматика была полиморфной и включала мотор-
ные, сенсорные и когнитивные нарушения, что свиде-
тельствует о диффузном поражении нервной системы. 
Аспирационная пневмония, которая стала причиной 
смерти пациента, сопровождает нейродегенератив-
ные заболевания, в частности спорадическую болезнь 
Крейтцфельдта–Якоба [9].

Патологические изменения поражают разные от-
делы головного мозга: неокортекс, стриатум, таламус 
и кору мозжечка, в меньшей степени повреждаются 
бледный шар, гиппокамп и зубчатая извилина, ствол 
мозга и спинной мозг [10]. В ткани головного мозга 
развивается распространенная губчатая дегенерация 
с крупными сливающимися вакуолями разного размера 
в белом и сером веществе коры головного мозга, на-
блюдаются бляшки амилоидоподобного белка, которые 
расположены перицеллюлярно и периваскулярно [10]. 
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При окрашивании гематоксилином и эозином в иссле-
дуемом фрагменте головного мозга выявлена губчатая 
дегенерация головного мозга.

Нейродегенеративные изменения не являются 
специфическими, однако участвуют в патогенезе 
психичес ких нарушений и характеризуются програ-
диентным течением. Также при нейродегенерации 
наблюдается демиелинизация, которая проявляется 
накоплением в виде агрегатов вокруг нейронов и кле-
ток глии основного белка миелина. При цитогистохи-
мическом исследовании с антителами к MBP препа-
рата головного мозга пациента выявлены изменения 
различных участков ткани головного мозга вследствие 
массивной гибели нейронов и последующего ауто-

лиза. Обнаружено патологическое накопление MBP 
в цитоплазме нейронов и перинейронально как при-
знак демиелинизации [8].

В результате гибели большого числа нейронов ак-
тивируется процесс замещения, что проявляется ре-
активным астроцитозом [10]. При ИГХ исследовании 
с антителами к GFAP препарата головного мозга па-
циента выявлен репаративный глиоз с разрастанием 
астроцитов.

Воспаление и лимфоцитарная инфильтрация не-
свойственны прионным болезням, однако при них 
наблюдается активация макрофагов как показатель 
возбужения микроглии [10]. При ИГХ исследовании 
с антителами к CD68 препарата головного мозга па-

Рис.  Микроскопические характеристики головного мозга у пациента с болезнью Крейтцфельдта–Якоба. 
 A – губкообразная дегенерация коры головного мозга в виде мелких пустых вакуолей разного размера (стрелки).  

Окраска гематоксилином и эозином, ×200.
 В1, B2, C – реактивный астроцитоз (стрелки). Иммуногистохимическое окрашивание с антителами к GFAP.  

В1 – ×200, В2, С – ×400.
 D1, D2, D3 – тигролиз вещества Ниссля и вакуолизация нейронов (стрелки). Окраска толуидиновым синим по Нисслю, 

×400
Fig.  Microscopic characteristics of the brain in a patient with Creutzfeldt-Jakob disease.  

A – spongiform degeneration of the cerebral cortex as small empty vacuoles of various sizes (arrows).  
H&E stain, ×200.  
B1, B2, С – reactive astrocytosis (arrows). IHC assay with antibodies to GFAP. B1 – ×200, В2, С – ×400. 
D1, D2, D3 – tigrolysis of Nissl substance and neuronal vacuolation (arrows).  
Nissl toluidine blue stain, ×400
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циента обнаружена воспалительная инфильтрация, 
представленная клетками микроглии. 

В этом клиническом случае характерные нейродеге-
неративные изменения наблюдались во всех участках 
мозга, которые были взяты на аутопсии для гистоло-
гического исследования, а именно в хвостатых ядрах, 
скорлупе, коре лобных долей, теменной и височной доле. 
Данные результаты частично совпадают с исследовани-
ем F.Ö. Atalay et al., в котором изменения были выявлены 
в коре больших полушарий и полосатом теле, таламусе 
и коре мозжечка [10]. 

Схожие изменения в клиническом случае, описан-
ном P. Salehi et al., затрагивали кору больших полуша-
рий, головки хвостатых ядер и скорлупу [7]. Подобные 
локализации губкообразной дегенерации коры во 
многом обусловливают полиморфизм клинической  
симптоматики.

Таким образом, морфологическое исследование 
является ключевым в диагностике БКЯ и позволяет 
выявить признаки повреждения ткани головного моз-
га в результате патологического накопления прионов. 
Биопсия головного мозга при подозрении на БКЯ с на-
личием характерной клинической и инструментальной 
картины не проводится, так как не влияет на жизнен-
ный прогноз у таких пациентов [7]. Клиническая кар-
тина, лабораторные и инструментальные исследования 
являются вспомогательными [7].

Заключение
Прионные заболевания встречаются в клинической 

практике редко и трудны для диагностики из-за поли-
морфной клинической картины. Однако сочетание кли-
нической картины – двигательных и чувствительных 
расстройств, афазии и нарушения зрения – с типич-
ными изменениями на ЭЭГ и МРТ и характерными 
гистологическими признаками, которые включают 
губчатую дегенерацию коры головного мозга, при-
знаки тигролиза вещества Ниссля, реактивный астро-
цитоз, демиелинизацию и активацию микроглии, по-
зволяют поставить  диагноз «спорадическая болезнь 
Крейтцфельдта–Якоба». На данный момент не разра-
ботаны эффективные методы лечения, а низкая клини-
ческая настороженность дает возможность установить 
диагноз зачастую в терминальной стадии заболевания. 
Диагностика болезни Крейтцфельдта–Якоба имеет 
значение для разработки методов профилактики пере-
дачи прионного белка как возбудителя инкурабель-
ного заболевания. В представленном случае болезнь 
Крейтцфельдта–Якоба была выявлена в терминальной 
стадии, а симптоматическая цитопротективная терапия 
не имела эффекта.
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