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Наследственные атаксии – клинически и генетически гетерогенная группа заболева-
ний нервной системы, в большинстве случаев прогрессирующих, основной клинической
характеристикой которых является расстройство координации движений, обусловленное
дегенерацией соответствующих афферентных и эфферентных нейрональных систем [1].

В данном исследовании рассматривается динамика изменений когнитивных нарушений
у пациентов с наследственной атаксией. Когнитивные нарушения при атаксии представ-
ляют собой сложное и многообразное явление с существенными вариациями, зависящими
от вида и степени заболевания.

Клиническая картина наследственных атаксий характеризуется как моторными, так и
немоторными симптомами. К моторным относятся туловищная и конечностная атаксия,
диадохокинез, интенционный и постуральный тремор, дизартрия, нистагм, нарушение по-
следовательности движений. К немоторным симптомам можно отнести снижение памяти,
нарушение зрительно-пространственных функций, нарушение эмоционального фона в ви-
де несдержанности эмоций и вспыльчивости. [1].

В то время как моторные симптомы атаксии традиционно считаются ее определяю-
щей чертой, растущая информация из клинических исследований и тестов подчеркивает
сопутствующие когнитивные нарушения у многих пациентов с наследственной атаксией
[4].

Изучение когнитивных нарушений при наследственные атаксии является актуальной
проблемой в связи с распространением заболевания в РФ, особенно в Восточной Сибири
с наибольшим очагом распространения в Якутии. Своевременное оказание медицинской
помощи позволит пациентам с наследственными атаксиями улучшить функции когнитив-
ной сферы, улучшить качество жизни и позволит им продлить трудоспособный период
[2].

Несмотря на генетические и клинические сходства, различные мутации СЦА имеют
некоторые характерные фенотипические особенности. Частота когнитивных нарушений,
например, варьирует между различными типами СЦА. Легкое ухудшение психического
состояния, эмоциональная лабильность наблюдается у 25% пациентов со СЦА 1 типа.
На поздних стадиях заболевания описываются «лобные» симптомы такие как эйфория и
эмоциональная нестабильность [3].

Для исследования был использован госпитальный регистр неврологического отделения
клиники ЯНЦ КМП за период с января 2023 г. по февраль 2025 г.

Нейропсихологическое исследование прошли 117 пациентов, из них:
- с диагнозом СЦА 1 типа – 110 пациентов;
- с диагнозом СЦА 17 типа – 2 пациента;
- с диагнозом атаксия Фридрейха – 5 пациентов.
Хотя интеллектуальные симптомы не входили в типичный клинический спектр симпто-

мов СЦА, нейропсихологическое тестирование выявило незначительные отклонения в об-
щем интеллекте, исполнительной дисфункции, памяти, зрительно-пространственной ори-
ентации, внимании и скорости психомоторной деятельности [5].
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Данное исследование будет продолжено для разработки в дальнейшем персонализиро-
ванного подхода при оказании специализированной медицинской помощи и профилактики
когнитивных нарушений у пациентов с наследственными атаксиями.
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