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Аннотация

Диагностика мультисистемной атрофии мозжечкового типа (MSA-C) на ранних стадиях затруднена из-за отсутствия специфических 
биомаркеров и клинического сходства с другими атаксиями. Представленное клиническое наблюдение подчеркивает значимость 
динамического мониторинга изменений при магнитно-резонансной томографии (МРТ) для подтверждения диагноза MSA-C 
и демонстрирует характерную временную эволюцию ключевых нейровизуализационных маркеров. 
Описано клиническое наблюдение пациента 47 лет с прогрессирующей мозжечковой атаксией и вегетативной недостаточностью 
(ортостатическая гипотензия, недержание мочи), что соответствует установленным диагностическим критериям MSA-C. Особую 
ценность представляют данные МРТ головного мозга в динамике с интервалом 7 мес. Впервые выявлен высокоспецифичный 
для MSA-C признак «hot cross bun» – крестообразная зона гиперинтенсивного сигнала в центральной части моста мозга. Зафик‑
сировано прогрессирующее уменьшение толщины средних ножек мозжечка (на 3 мм), атрофия червя мозжечка (на 2 мм) и рас‑
ширение IV желудочка и цистерн моста. Эти изменения объективно коррелировали с нарастанием клинической мозжечковой 
симптоматики у пациента.
Данные клинического наблюдения свидетельствуют, что динамическая МРТ-визуализация является незаменимым методом в диа‑
гностике MSA-C. Появление патогномоничного признака «hot cross bun» и количественно измеряемое прогрессирование атрофии 
специфических структур задней черепной ямки (мозжечок, средние ножки мозжечка, мост) в течение короткого интервала служат 
высокоспецифичными радиологическими критериями, позволяющими надежно дифференцировать MSA-C от наследственных 
атаксий даже при отсутствии абсолютных биомаркеров. Раннее и последовательное применение МРТ с оценкой динамики 
изменений существенно повышает точность прижизненной диагностики этого тяжелого нейродегенеративного заболевания.
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мультисистемная атрофия мозжечкового типа, нейродегенеративное заболевание, мозжечковая атаксия, магнитно-резонансная томография головного 
мозга, клиническое наблюдение
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Abstract

Cerebellar-type multiple system atrophy (MSA-C) presents significant challenges for early diagnosis due to the absence of specific 
biomarkers and its clinical similarity to other forms of ataxia. The presented clinical case highlights the importance of dynamic 
monitoring of magnetic resonance imaging (MRI) changes for confirming the diagnosis of MSA-C and demonstrates the character‑
istic temporal evolution of key neuroimaging markers.
A clinical observation of a 47‑year-old patient with progressive cerebellar ataxia and autonomic failure (orthostatic hypotension, 
urinary incontinence) consistent with established diagnostic criteria for MSA-C is presented. Brain MRI findings obtained in follow-up 
with a 7‑month interval are of particular value. First detection of the highly specific “hot cross bun” sign for MSA-C – a cross-shaped 
area of hyperintense signal in the central pons. Progressive thinning of the middle cerebellar peduncles (by 3 mm), cerebellar 
vermis atrophy (by 2 mm), and enlargement of the fourth ventricle and pontine cisterns were also documented. These changes 
objectively correlated with the progression of cerebellar clinical symptoms in the patient.
The findings of this clinical case indicate that dynamic MRI evaluation is an indispensable method in the diagnosis of MSA-C. The 
appearance of the pathognomonic “hot cross bun” sign and quantitatively measurable progression of atrophy in specific posterior 
fossa structures (the cerebellum, middle cerebellar peduncles, and pons) over a short time interval represent highly specific radio‑
logical criteria that allow reliable differentiation of MSA-C from hereditary ataxias even in the absence of definitive biomarkers. Early 
and sequential MRI with assessment of imaging changes over time significantly improves the accuracy of antemortem diagnosis 
of this severe neurodegenerative disease.
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cerebellar-type multiple system atrophy, neurodegenerative disease, cerebellar ataxia, brain magnetic resonance imaging, clinical case reports
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АКТУАЛЬНОСТЬ

Мультисистемная атрофия мозжечкового типа 
(MSA-C) – это спорадическое нейродегенеративное 
заболевание, характеризующееся прогрессирующей 
мозжечковой атаксией [1–4]. В дегенеративный про‑
цесс вовлекаются преимущественно базальные ган‑
глии, нижние оливы, мост, мозжечок, боковые рога 
спинного мозга и ядро Онуфа в крестцовом отделе 
спинного мозга, что клинически проявляется различ‑
ными сочетаниями паркинсонизма, мозжечковой 
атаксии, вегетативной недостаточности и пирамид‑
ного синдрома [5].

Сложность диагностики MSA-C обусловлена сле‑
дующими факторами. Во-первых, дифференциация 
с другими формами мозжечковой атаксии: наслед‑
ственные спиноцеребеллярные атаксии, идиопа‑
тическая поздняя мозжечковая атаксия и болезнь 
Фридрейха. Во-вторых, дифференциация в рамках 
синдрома паркинсонизма с другими атипичными 
и вторичными формами, прежде всего с болезнью 
Паркинсона, прогрессирующим надъядерным па‑

раличом и кортикобазальной дегенерацией, а также 
с сосудистым паркинсонизмом.

Магнитно-резонансная томография (МРТ) является 
основным методом нейровизуализации, имеющим 
принципиальное диагностическое значение. Воз‑
можность выявления характерных МРТ-признаков – 
атрофия мозжечка и моста, «знак креста», гиперин‑
тенсивность в средних ножках мозжечка – на ранних 
стадиях, их соответствие современным консенсус‑
ным диагностическим критериям и  способность 
дифференцировать MSA-C от других заболеваний 
делают метод МРТ незаменимым для своевремен‑
ной и точной постановки диагноза [6–13].

Приводим описание клинического наблюдения 
пациента с диагнозом мультисистемной атрофии 
мозжечкового типа (MSA-C).

Клиническое наблюдение
Пациент К., 47 лет, обратился в клинику «Олимп 

здоровья» (г. Воронеж, Российская Федерация) с жа‑
лобами на шаткость походки, неустойчивость при 
поворотах, головокружение при вставании, общую 

Таблица 1. Анализ структурных изменений у пациента с MSA-C по данным МРТ за 7-месячный период 
Table 1. Analysis of structural changes in a patient with MSA-C based on MRI findings over a 7-month period

Область / Region Находка / Finding Динамика / Dynamics Значение при MSA-C / 
Significance in MSA-C

Мост мозга / 
Pons

Крестообразное повышение 
сигнала на Т2 ВИ (“hot cross bun” 
sign) в каудальном отделе / 
Cruciform T2 hyperintensity (“hot 
cross bun” sign) in the caudal pons

Новый признак / 
Newly detected

Патогномоничный признак 
MSA-C: дегенерация поперечных 
понтоцеребеллярных волокон / 
Pathognomonic sign of MSA-C: degenera‑
tion of transverse pontocerebellar fibers

Средние 
мозжечковые 
ножки / 
Middle cerebellar 
peduncles

Уменьшение толщины: справа 
13 мм (было 16 мм), слева 14 мм 
(было 16 мм) / Reduced thickness: 
right 13 mm (previously 16 mm), left 
14 mm (previously 16 mm)

Прогрессирующая 
атрофия (-3 мм) / 

Progressive atrophy 
(-3 mm)

Типично для MSA-C: атрофия путей, 
связывающих мост и мозжечок / 
Typical for MSA-C: atrophy of pathways 
connecting the pons and cerebellum

Червь 
мозжечка / 
Cerebellar vermis

Уменьшение вертикального 
размера: 10 мм (было 12 мм) 
с обеих сторон / Reduced vertical 
dimension: 10 mm (previously 12 
mm) bilaterally

Прогрессирующая 
атрофия (-2 мм) / 

Progressive atrophy 
(-2 mm)

Ключевой признак: атрофия червя 
мозжечка / Key feature: cerebellar ver‑
mis atrophy

Задняя черепная 
ямка / 
Posterior cranial 
fossa

Расширение субарахноидальных 
пространств (полушария 
мозжечка) / Enlargement of 
subarachnoid spaces (cerebellar 
hemispheres)

Более выражено, чем 
в 2022 г. / More pro‑
nounced than in 2022

Следствие атрофии: увеличение 
пространства вокруг сморщивающегося 
мозжечка / Consequence of atrophy: 
increased space around the shrinking 
cerebellum

Цистерны / 
Cisterns

Расширение: большая затылочная, 
премостовая, мостомозжечковые, 
межножковая, обводная / Enlarge‑
ment of the cisterna magna, prepon‑
tine, cerebellopontine, interpedun‑
cular, and ambient cisterns

Новое/прогрессия / 
New/progressive

Признак атрофии: увеличение 
пространств из-за уменьшения объема 
ствола/мозжечка / Sign of atrophy: 
enlargement of spaces due to reduced 
volume of the brainstem and cerebellum

IV желудочек / 
4th ventricle

Расширен (15 × 10 мм) / 
Enlarged (15 × 10 mm)

Без динамики / 
No change

Косвенный признак атрофии: 
окружающих структур (мозжечка, 
моста) / Indirect sign of atrophy of sur‑
rounding structures (cerebellum, pons)
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мультисистемной атрофии мозжечкового типа 

Рис. 2. МРТ, Т2-ВИ, коронарный срез через отделы 
мозжечка: уменьшение толщины средних мозжечковых 
ножек

Fig. 2. Brain MRI, T2-weighted imaging, coronal plane 
through the cerebellum: reduced thickness of the middle 
cerebellar peduncles

Рис. 3. МРТ, Т1-ВИ, сагиттальный срединный срез: 
увеличение пространства вокруг сморщивающегося 
мозжечка

Fig. 3. Brain MRI, T1-weighted imaging, midsagittal plane: 
enlargement of the space around the atrophic cerebellum

Рис. 1. МРТ, Т2-ВИ, аксиальный срез через отделы моста: А – признак "hot cross bun"; Б – атрофия моста. Расширение: 
большой затылочной, премостовой, мостомозжечковой, межножковой, обводной цистерн.

Fig. 1. Brain MRI, T2-weighted imaging, axial plane through the pons: A – “hot cross bun” sign; Б – pontine atrophy. 
Enlargement of the cisterna magna, prepontine, cerebellopontine, interpeduncular, and ambient cisterns.

А Б
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слабость и утомляемость. Предварительный диагноз: 
мультисистемная атрофия, мозжечковый тип (MSA-C).

В анамнезе пациента зафиксировано недержание 
мочи, неловкость в ногах, пошатывание при ходьбе. 
Результаты физикального и неврологического обсле‑
дования: выявлена мозжечковая дисфункция, вклю‑
чающая статико-локомоторную атаксию, нистагм 
и атактическую походку. Отмечается выраженная 
постуральная неустойчивость, в поддержании кото‑
рой участвуют не только мозжечковые, но и другие 
интегративные системы головного мозга. Зарегистри‑
рованы признаки вегетативной недостаточности: ор‑
тостатическая гипотензия и недержание мочи.

Проведена МРТ-диагностика головного моз‑
га с анализом динамики изменений в сравнении 
с предыдущим исследованием, выполненным 7 мес. 
назад. При анализе МР-изображений выявлен ком‑
плекс изменений. В стволе мозга: в каудальных от‑
делах моста визуализировался характерный кресто‑
образный гиперинтенсивный МР-сигнал на Т2-ВИ 
(«признак креста»). Прогрессирующая атрофия ин‑
фратенториальных структур: отмечалось уменьше‑
ние толщины средних мозжечковых ножек по дан‑
ным аксиальных Т2-ВИ: справа до 13 мм (с 16 мм 
в 2022 г.), слева до 14 мм (с 16 мм). Зафиксирова‑
но уменьшение вертикальных размеров мозжечка 
на сагиттальных Т1-ВИ до 10 мм (с 12 мм). На фоне 
атрофии наблюдалось расширение субарахноидаль‑
ных пространств задней черепной ямки (полушарий 
мозжечка), более выраженное по сравнению с ис‑
следованием 2022 г., а также расширение большой 
затылочной цистерны. Ликвородинамика: четвертый 
желудочек был несколько расширен (15 × 10 мм), что 
соответствовало атрофическим изменениям.

Данные исследования представлены в табл. 1 и на 
рис. 1–3.

Заключение по данным МРТ: совокупность нахо‑
док высокоспецифична для мультисистемной атро‑
фии мозжечкового типа (MSA-C).

ОБСУЖДЕНИЕ

Данные представленного клинического наблю‑
дения подчеркивают значимость нейровизуализа‑
ции, в частности МРТ головного мозга, в диагности‑
ке MSA-C. Несмотря на четкую клиническую триаду 
(паркинсонизм, мозжечковая атаксия, вегетативная 
недостаточность), ранняя и  точная диагностика 
MSA-C остается серьезной клинической проблемой. 
Высокий процент ошибочных диагнозов, подтверж‑
денный патоморфологически (~38 % несоответствий), 
и субоптимальная чувствительность существующих 
критериев делают объективные методы визуализа‑
ции незаменимыми [6–11, 14, 15].

МРТ является основным методом визуализации, 
позволяя выявить маркеры дегенерации специ‑
фических структур центральной нервной системы, 
типичные для MSA-C. Подтверждением паттерна 
атрофии являются: выявление атрофии моста (осо‑
бенно нижних отделов основания), червя мозжечка 
и полушарий, средних ножек мозжечка и скорлупы, 
а также расширения IV желудочка визуально под‑
тверждает вовлечение ключевых зон, описанных 
в патогенезе MSA-C, и объективизирует клиниче‑
ские симптомы (атаксия, паркинсонизм). Обнару‑
жение признака «hot cross bun» на Т2/FLAIR в мосту 
является высокоспецифичным (хотя и не абсолютно 
чувствительным) визуальным коррелятом дегенера‑
ции поперечных понтинных волокон и волокон шва, 
патогномоничным для мозжечкового варианта МСА.

Однако ни один из визуализационных маркеров 
не обладает патогномоничностью для MSA-C. Даже 
такие характерные признаки, как «hot cross bun» или 
атрофия мозжечка, могут наблюдаться при других 
нейродегенеративных заболеваниях. Поэтому диа‑
гноз MSA-C требует обязательной интеграции данных 
МРТ с клинической картиной в соответствии с между‑
народными консенсусными критериями. Выражен‑
ность и сочетание МРТ-признаков (особенно специ‑
фичных сигнальных изменений) могут значительно 
варьировать у разных пациентов и на разных стадиях 
заболевания.

В представленном клиническом наблюдении 
продемонстрирован типичный случай прогрес‑
сирующей MSA-C, подтвержденной клинико-
нейровизуализационными критериями. Так, 
появление признака «hot cross bun» за 7 мес. на‑
блюдения – высокоспецифичный (> 90 %) маркер 
дегенерации поперечных понтоцеребеллярных во‑
локон и нейрональной утраты в основании моста. 
Его наличие является мощным аргументом против 
наследственных атаксий (SCA, болезнь Фридрейха), 
при которых данный признак не характерен. При 
динамическом наблюдении у пациента за 7‑ме‑
сячный период (с декабря 2022 по июль 2023 г.) 
была документально подтверждена быстро про‑
грессирующая атрофия ключевых структур задней 
черепной ямки. Зафиксировано уменьшение тол‑
щины средних мозжечковых ножек на аксиаль‑
ных срезах: справа на 3 мм (с 16 до 13 мм), слева 
на 2 мм (с 16 до 14 мм). Параллельно отмечено 
уменьшение вертикального размера червя моз‑
жечка на сагиттальных срезах на 2  мм (с  12 до 
10 мм). Данные измерения объективно отражают 
стремительную дегенерацию мостомозжечковых 
путей и собственно мозжечка, что является харак‑
терным нейровизуализационным коррелятом на‑
растания мозжечковой симптоматики у пациентов 
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с MSA-C [12, 13]. Расширение цистерн задней че‑
репной ямки и IV желудочка – прямое следствие 
тотальной атрофии мозжечка и моста.

Данные МРТ являются основой для дифферен‑
циальной диагностики MSA-C с другими формами 
атипичного паркинсонизма. Быстрое формирование 
высокоспецифичного «знака креста», выраженная 
атрофия мозжечка и моста в сочетании с типичной 
клинической картиной (мозжечковая атаксия + ве‑
гетативная недостаточность) позволяют с высокой 
степенью достоверности установить диагноз MSA-C, 
исключив другие заболевания.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Представленное клиническое наблюдение на‑
глядно демонстрирует, что МРТ-исследование, даже 
в рамках стандартного протокола (Т1-, Т2-ВИ), явля‑
ется критически важным методом для верификации 
диагноза. Выявление специфического комплекса из‑
менений – прогрессирующей атрофии моста и моз‑
жечка в динамике в сочетании с «знаком креста» – 
обеспечивает объективное подтверждение MSA-C, 
необходимое для своевременного назначения те‑
рапии и определения прогноза.
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