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Резюме
Лобно-височные дегенерации (ЛВД) – это гетерогенная группа заболеваний, характеризующихся преимущественным пора-
жением лобных и/или передних отделов височных долей головного мозга. ЛВД является второй по распространенности 
деменцией в пресенильном возрасте (до 65 лет) после болезни Альцгеймера. Обычно ЛВД диагностируется в возрасте 
45–65 лет, но возможен более ранний и поздний дебют. До 40% случаев ЛВД имеют положительный семейный анамнез. 
Согласно современной классификации выделяют следующие клинические формы ЛВД: поведенческая форма ЛВД, аграм-
матическая форма первичной прогрессирующей афазии (ППА) и семантическая форма ППА. По мере своего развития эти 
клинические синдромы широко перекрываются друг с другом и с синдромами атипичного паркинсонизма (прогрессирую-
щий надъядерный паралич, кортикобазальный синдром) и реже с болезнью двигательных нейронов. Вариации клинической 
картины определяются локализацией дегенеративно-атрофического процесса. Поведенческая форма ЛВД составляет 
более половины случаев ЛВД и характеризуется сочетанием когнитивных, поведенческих и эмоционально-аффективных 
нарушений. При ППА речевые расстройства появляются без видимой причины, непрерывно прогрессируют в отсутствие или 
при минимальной выраженности других когнитивных и поведенческих нарушений в течение двух и более лет. Клинические 
особенности ППА зависят от локализации патологического процесса. В статье рассмотрен клинический случай аграммати-
ческой формы ППА. Показаны современные подходы к диагностике и ведению данной группы пациентов. Представляется 
целесообразным применение мемантина у пациентов с аграмматической формой ППА. 

Ключевые слова: лобно-височная дегенерация, первичная прогрессирующая афазия, аграмматическая форма, деменция, 
поведенческие расстройства, мемантин
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Abstract
Frontotemporal degeneration (FTD) is a heterogeneous group of diseases causing neurodegeneration on the frontal and/or ante-
rior temporal lobes. FTD is the second most common dementia in presenile age (up to 65 years) after Alzheimer’s disease. Usually, 
FTD is diagnosed at the age of 45–65 years, but an earlier and later onset is possible. Up to 40% of FTD cases have a positive 
family history. According to the current classification, the following clinical variants of FTD are distinguished: behavioral variant of 
FTD, agrammatic variant of primary progressive aphasia (PPA) and semantic variant of PPA. As they develop, these clinical syn-
dromes overlap widely with each other and with atypical parkinsonism syndromes (progressive supranuclear paralysis, cortico-
basal syndrome) and less often with motor neuron disease. Variations in the clinical features are determined by the localization of 
the degenerative-atrophic process. The behavioral variant of FTD accounts for more than half of the cases of FTD and is character-
ized by a combination of cognitive, behavioral, and emotional-affective disorders. In PPA, speech disorders appear for no apparent 
reason and progress continuously in the absence or with minimal severity of other cognitive and behavioral disorders for two or 
more years. The clinical features of PPA depend on the localization of the pathological process. The article reviews a clinical case 
of an agrammatic variant of PPA. Modern approaches to the diagnosis and management of this group of patients are shown. 
It seems appropriate to use memantin in patients with agrammatic variant of PPA.
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ЭПИДЕМИОЛОГИЯ

Лобно-височные дегенерации (ЛВД) – это клинически, 
генетически и патоморфологически гетерогенная группа 
нейродегенеративных заболеваний, характеризующихся 
преимущественным поражением лобных и/или передних 
отделов височных долей головного мозга [1–5]. ЛВД 
занимают второе место по распространенности в списке 
причин выраженных нейрокогнитивных расстройств 
среди пациентов пресенильного возраста (до 65 лет) 
после болезни Альцгеймера (БА) [6]. По данным популя-
ционных исследований, распространенность ЛВД варьи-
рует от 2 до 31 случая на 100 000 населения [7]. Недавний 
обзор 26 популяционных исследований по распростра-
ненности ЛВД показал еще большую вариабельность – 
от 1 до 461 случая на 100 000 населения, а заболевае-
мость – от 0 до 33 случаев на 100 000 населения в год [8]. 
Такой значительный разброс в цифрах свидетельствует о 
трудностях прижизненной диагностики ЛВД. Хотя за 
последние десятилетия был достигнут ряд успехов в пони-
мании генетических, патоморфологических и клинических 
особенностей этой группы нейродегенеративных заболе-
ваний, процент ошибочных диагнозов остается очень 
высоким. Поскольку возможности лечения при ЛВД весьма 
ограничены, представляется очень важным установление 
диагноза на ранних стадиях патологического процесса, 
когда терапевтические мероприятия могут быть наиболее 
эффективными. Поэтому у неврологов, психиатров и вра-
чей других специальностей должна присутствовать вра-
чебная настороженность в отношении данной патологии.

Обычно ЛВД диагностируется в возрасте 45–65 лет 
(средний возраст начала заболевания 56 лет), но возмо-
жен более ранний и поздний дебют [7]. ЛВД встречается 
с одинаковой частотой у мужчин и женщин [8]. До 40% 
случаев ЛВД имеют положительный семейный анамнез. 
Формы с аутосомно-доминантным типом наследования 
составляют около 15% [9, 10]. Мутации в генах C9orf72, 
гене белка тау (MAPT) и програнулина (GRN) составляют 
около 80% всех случаев семейной ЛВД [11]. До 90% слу-
чаев ЛВД связаны с наличием внутриклеточных включе-
ний: тау-белка или ДНК-связывающего белка (TDP-43), 
редко обнаруживаются включения онкогенных белков 
или другие патологии [12].

КЛИНИЧЕСКИЕ ФОРМЫ

Согласно современной классификации выделяют сле
дующие клинические формы ЛВД: поведенческая форма ЛВД, 
аграмматическая форма первичной прогрессирующей 
афазии (ППА) и семантическая форма ППА [1–5, 13–15]. 
По мере своего развития эти клинические синдромы 
широко перекрываются друг с другом и с синдромами 
атипичного паркинсонизма (прогрессирующий надъядер-
ный паралич, кортикобазальный синдром) и реже с 
болезнью двигательных нейронов. Вариации клиниче-
ской картины определяются локализацией дегенератив-
но-атрофического процесса. Поэтому конкретную клини-
ческую форму можно установить лишь на ранних стадиях, 

а при прогрессировании патологического процесса 
можно говорить лишь о ЛВД в целом [5, 16]. 

Поведенческая форма ЛВД является наиболее рас-
пространенной и характеризуется преобладанием в кли-
нической картине эмоционально-поведенческих рас-
стройств. Их представленность зависит от локализации 
патологического процесса и стадии заболевания.

Отличительными клиническими признаками поведен-
ческой формы ЛВД являются: расторможенность, апатия, 
снижение социального интеллекта, стереотипное или ком-
пульсивное (ритуальное) поведение, изменение пищевого 
поведения. Эти симптомы на ранних стадиях могут быть 
едва заметными, многие из них перекрываются с психиче-
скими расстройствами или наблюдаются при БА и других 
нейродегенеративных заболеваниях, поэтому пациенты с 
ЛВД имеют высокий риск ошибочного диагноза [1–5, 16].

Расторможенность и импульсивность характеризуются 
социально неадекватным поведением. Наблюдается 
вторжение в межличностное пространство, неуместные 
прикосновения или разговоры с незнакомыми людьми, 
публичное обнажение и мочеиспускание. Пациенты могут 
совершать импульсивные и криминальные поступки 
(азартные игры, воровство, чрезмерные траты и неосто-
рожное вождение). Криминальное поведение может 
наблюдаться у 40–50% пациентов с поведенческой фор-
мой ЛВД [17]. Пациенты становятся несдержанными, 
когда ожидают своей очереди, допускают оскорбитель-
ные шутки и суждения, часто с сексуальным подтекстом. 
Проявлением импульсивности является также эмоцио-
нальная лабильность и повышенная раздражительность.

Апатия характеризуется снижением интереса к хобби, 
социальным взаимодействиям, работе, домашним обязанно-
стям и гигиеническим процедурам. Пациенты нуждаются в 
постоянном побуждении, чтобы делать домашние дела, всту-
пать в разговор или заниматься физической активностью. 
Часто апатию ошибочно принимают за депрессию [3–5, 18].

Снижение социального интеллекта или снижение 
эмпатии (способность понимать эмоции и поведенческие 
реакции других людей) является самым ранним клиниче-
ским признаком, который, однако, достаточно трудно объ-
ективизировать. Наблюдается эмоциональная отчужден-
ность от близких людей, равнодушие в ответ как на 
позитивные, так и негативные события в жизни семьи, 
уменьшается потребность в общении.

Стереотипное или компульсивное (ритуальное) поведе-
ние характеризуется как простыми повторяющимися дей-
ствиями (например, постукивание, хлопанье в ладоши, 
растирание, причмокивание губами), так и более сложны-
ми формами поведения, сопровождающимися навязчивой 
потребностью постоянно принимать душ, ходить по фикси-
рованным маршрутам или заниматься накопительством. 
Речь также может стать стереотипной, пациенты повторяют 
слова, фразы, часто лишенные какого-либо смысла. 

Изменение пищевого поведения характеризуется 
изменением пищевых привычек, появляется пристрастие 
к сладкой и богатой углеводами пище, может появиться 
булимия с утратой чувства насыщения, чрезмерное куре-
ние и злоупотребление спиртными напитками [19].
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Поведенческая форма ЛВД может дебютировать с 
депрессии или психотических расстройств (бредовые и 
галлюцинаторные расстройства). Бред и галлюцинации в 
продромальных стадиях заболевания (в среднем за 4,5 лет 
до диагноза) наблюдаются преимущественно у пациентов 
с сопутствующим поражением моторных нейронов и 
носителей мутации гена C9orf72 [20].

ДИАГНОСТИКА ПОВЕДЕНЧЕСКОЙ ФОРМЫ ЛВД

На ранних стадиях пациенты с поведенческой фор-
мой ЛВД часто демонстрируют относительную сохран-
ность повседневной деятельности, отсутствие или мини-
мальные изменения когнитивных функций при формаль-
ном нейропсихологическом обследовании [5]. Поэтому 
ранняя диагностика поведенческой формы ЛВД опирает-
ся на выявление эмоциональных и поведенческих нару-
шений во время беседы с пациентом и его ближайшими 
родственниками при сборе жалоб и анамнеза. Следует 
задавать направленные вопросы, а для объективизации 
некогнитивных нервно-психических нарушений исполь-
зовать такие шкалы, как нейропсихиатрический опрос-
ник (NPI) [21] или шкалу оценки поведенческих наруше-
ний при лобной дисфункции (frontal behavioral inventory – 
FBI) [22]. На продвинутых стадиях исследование когни-
тивных функций выявляет снижение интеллектуальной 
гибкости, когнитивного контроля при относительной 
сохранности памяти и зрительно-пространственных 
функций [5]. Для оценки управляющих функций (плани-
рование и контроль) наиболее чувствительными диагно-
стическими методиками могут быть: тест «символы и 
цифры», тест связи цифр и букв, тест Струпа, Висконсинский 
тест сортировки карточек и др. Нарушения управляющих 
функций отражают дисфункцию дорсолатеральных пре-
фронтальных отделов коры головного мозга [5, 23]. 
Многие пациенты с ЛВД демонстрируют нарушения зри-
тельно-пространственных функций, а также нарушения 
памяти [3, 5]. Хотя нарушение эпизодической памяти 
является критерием исключения поведенческой формы 
ЛВД в современных диагностических критериях [1], все 
больше свидетельств указывают на их расстройства уже 
на ранних стадиях заболевания [24]. В недавних исследо-
ваниях было показано, что нарушения эпизодической 
памяти при ЛВД могут быть сопоставимыми с БА, что 
может свидетельствовать о распространении патологиче-
ского процесса на медиальные отделы височных долей 
головного мозга [25, 26]. 

Для поведенческой формы ЛВД характерными явля-
ются речевые расстройства, которые в зависимости от 
локализации патологического процесса проявляются в 
виде прогрессирующей динамической афазии со сниже-
нием речевой активности, аграмматизмами, оскуднением 
речи вплоть до развития мутизма и/или недостаточно-
стью номинативной функции речи (способность называть 
внешние объекты, предметы, людей). Нарушается пони-
мание значения существительных в обращенной речи 
(отчуждение смысла слов). Пациенты спрашивают у собе-
седника, что обозначает то или иное слово [27].

Хотя отклонений в неврологическом статусе у большин-
ства пациентов не выявляется, у небольшой части из них 
развивается паркинсонизм или признаки поражения мотор-
ного нейрона. Примитивные рефлексы (рефлексы орально-
го автоматизма, феномен противоудержания, хватательный 
рефлекс), как правило, появляются поздно и не особенно 
полезны с диагностической точки зрения [3–5, 28].

МРТ у пациентов с ЛВД обычно выявляет атрофию 
лобных и/или височных долей головного мозга, часто 
асимметричную, а также в ряде случаев атрофию темен-
ных долей и подкорковых ядер [5, 29].

Согласно критериям международного совета экспертов, 
возможный диагноз поведенческой формы ЛВД устанавли-
вается при наличии трех из шести основных симптомов 
(расторможенность, апатия, потеря эмпатии, изменения 
пищевого поведения, компульсивное поведение и наруше-
ние управляющих функций). Вероятный диагноз требует 
значительного функционального снижения (со слов ухажи-
вающих лиц или шкал для оценки повседневной деятель-
ности) и характерных изменений по данным нейровизуа-
лизации. Для определенного диагноза необходимо генети-
ческое или патоморфологическое подтверждение [1].

ПЕРВИЧНО-ПРОГРЕССИРУЮЩИЕ АФАЗИИ

ЛВД может дебютировать с речевых нарушений. 
При ППА речевые расстройства появляются без види-
мой причины, непрерывно прогрессируют в отсутствие 
или при минимальной выраженности других когнитив-
ных и поведенческих нарушений в течение двух и более 
лет [4, 13–15]. ППА относятся к фокальным дегенераци-
ям головного мозга, их клинические особенности зави-
сят от локализации патологического процесса. 

Семантическая форма ППА диагностируется у 20–25% 
пациентов с ЛВД [30]. Ведущей характеристикой речевых 
нарушений данной формы ППА является отчуждение 
смысла слов: пациенты не полностью понимают значение 
существительных в обращенной к ним речи. Их собствен-
ная речь обедняется существительными, нарушается номи-
нативная функция речи. Характерны замены одних суще-
ствительных другими в рамках единой семантической 
категории (вербальные парафазии). Собственная речь 
сохраняет правильный грамматический строй. Повторение 
и чтение вслух не нарушаются, но при этом пациенты не 
полностью понимают те фразы, которые повторяют за 
исследователем, или текст, который читают. При семантиче-
ской форме ППА могут возникать трудности узнавания 
предметов и знакомых лиц, связанные с нарушением 
семантической памяти (общие сведения и знания о мире). 
Нарушение семантической памяти приводит к тому, что 
пациенты не могут не только назвать тот или иной предмет, 
но и объяснить его предназначение. В отличие от семанти-
ческой памяти, эпизодическая память на текущие и отда-
ленные события жизни при семантической форме ППА не 
страдает [4, 13, 14, 30–32]. Методы структурной нейровизу-
ализации обычно выявляют атрофию, а методы функцио-
нальной нейровизуализации (позитронно-эмиссионая 
томография и однофотонная эмиссионная компьютерная 
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томография)  – гипоперфузию или гипометаболизм в 
передних отделах височной доли, преимущественно лево-
го полушария. Поражение левой височной доли встречает-
ся примерно в три раза чаще, чем правой [30, 31]. 
Изменения личности и поведения часто присутствуют при 
семантической форме ППА [15, 16] и наиболее характерны 
для дисфункции правого полушария. У пациентов наблю-
даются потеря эмпатии, компульсии и расстройства пище-
вого поведения [15, 16, 30, 32, 33]. В любом случае при 
прогрессировании заболевания поражается контралате-
ральная передняя височная доля [32].

Аграмматическая форма ППА составляет около 25% 
случаев ЛВД и характеризуется нарушением речевой 
продукции [30]. Клиническая картина данной формы ППА 
напоминает транскортикальную моторную афазию (дина-
мическая афазия – по А.Р. Лурия). Наблюдается снижение 
спонтанной речевой активности, пациенты говорят про-
стыми предложениями или фразами с минимальным 
количеством слов. Характерны аграмматизмы (неверные 
окончания, неправильное употребление предлогов, 
исчезновение из речи глаголов) как в спонтанной, так и 
письменной речи, фонемические парафазии. В то же 
время понимание обращенной речи не страдает. 
Нарушается интонационная структура речи, часто встре-
чается оральная апраксия (пациент не может облизать 
губы, посвистеть или поцокать). При прогрессировании 
страдает повторная речь, наблюдаются эхолалии, рече-
вые стереотипии. В тяжелых случаях речь практически 
полностью утрачивается и развивается мутизм [13, 14, 30]. 
Поведенческие и эмоциональные расстройства выявля-
ются на развернутых стадиях аграмматической формы 
ППА, но они менее выражены по сравнению с другими 
клиническими формами ЛВД и представлены депресси-
ей, апатией, утратой эмпатии [15, 16, 33]. Методы струк-
турной и функциональной нейровизуализации выявляют 
асимметричную атрофию, как правило, доминантного 
полушария, с преимущественным вовлечением лобной 
доли [13, 30]. 

У большинства пациентов с ППА период изолирован-
ных речевых расстройств может прослеживаться в тече-
ние нескольких лет. При прогрессировании заболевания 
к дисфазическим расстройствам постепенно присоединя-
ются другие когнитивные нарушения, прогрессируют 
поведенческие нарушения, характерные для ЛВД. 
Различия между формами ППА стираются, и в статусе 
наблюдается одновременно несколько клинических 
форм. Большинство случаев аграмматической формы 
ППА связаны с ЛВД, но их причиной могут быть сочетание 
ЛВД и бокового амиотрофического склероза (БАС) и 
заболевания, относящихся к группе таупатий (прогресси-
рующий надъядерный паралич, кортикобазальная деге-
нерация). Семантическая форма ППА чаще переходит в 
поведенческую форму ЛВД [5, 15, 28, 34]. 

Диагноз соответствующей формы ППА ставится на 
основании критериев, разработанных М. Gorno-Tempini 
et al. [13].

Представляем собственное клиническое наблюдение 
пациентки с аграмматической формой ППА.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

Первичное обследование 
Пациентка В.Н.А., 45 лет, на амбулаторном приеме в 

сопровождении мужа, жалуется на нарушения речи, кото-
рые постепенно прогрессируют в течение 4 лет. По словам 
супруга, пациентка стала меньше проявлять инициативу в 
разговоре, односложно отвечать на заданные вопросы, 
допускать ошибки в документах при письме и наборе тек-
ста за компьютером. Данные расстройства привели к уволь-
нению с руководящей должности, и пациентка стала рабо-
тать продавцом. Однако в связи с прогрессированием 
речевых нарушений пациентка была вынуждена оставить 
также и эту работу. При обращении к неврологу был постав-
лен диагноз БА. От терапии ингибиторами ацетихолинэсте-
разы (ривастигмин) пациентка отказалась. В быту пациентка 
адаптирована: выполняет домашнюю работу: готовит, уби-
рает, ходит в магазин, разумно распоряжается деньгами. 
Трудностей при ориентировке на местности не отмечает: 
без труда путешествует по городу, водит дочь в детский сад 
и на кружки. В целом поведение правильное. Однако, по 
словам супруга, пациентка стала эмоционально отчужден-
ной по отношению к нему и родственникам, перестала при-
глашать в гости подруг, утратила интерес к прежним увлече-
ниям (занималась рукоделием, любила читать книги). Фон 
настроения снижен, эмоционально лабильна, переживает 
по поводу прогрессирующих речевых расстройств.

Анамнез жизни. Пациентка имеет высшее образова-
ние, по специальности – инженер, в настоящее время не 
работает. Замужем, дочери 4 года. Хронические заболе-
вания, вредные привычки отрицает. Семейный анамнез 
по когнитивным нарушениям не отягощен.

При осмотре пациентка в ясном сознании, контактна, 
правильно ориентирована в месте и времени. Опрятна, 
личную гигиену соблюдает, себя обслуживает. В соматиче-
ском статусе не выявлено клинически значимой патологии. 

Неврологический статус. Общемозговой и менингеаль-
ной симптоматики нет. Черепно-мозговая иннервация 
интактна, за исключением наличия хоботкового рефлекса. 
Гипомимия. Парезов нет, сухожильные и  периостальные 
рефлексы D = S, средней живости. Мышечный тонус в норме. 
Расстройства чувствительности отсутствуют. Координатор
ные пробы выполняет удовлетворительно независимо от 
закрывания глаз. В позе Ромберга устойчива. Походка – без 
особенностей. Тазовые функции контролирует. 

Нейропсихологическое обследование. В беседе гово-
рит короткими фразами, на вопросы отвечает односложно. 
Беглость речи значительно снижена: тест на называние 
литеральных ассоциаций (слова на букву «с»)  – 2 слова 
(норма более 12 слов), называние категориальных ассоци-
аций (животные)  – 7 слов (норма более 12 слов). 
Составление рассказов по сюжетным картинкам затрудне-
но: невозможность составления развернутых предложе-
ний. Понимание обращенной речи не нарушено, за исклю-
чением умеренных трудностей при понимании сложных 
логико-грамматических, сравнительных конструкций и 
пространственных предлогов. Повторная речь, чтение и 
номинативная функция речи не нарушены. При письме – 
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фонемические парафазии, аграмматизмы. Память наруше-
на в легкой степени в виде недостаточности воспроизве-
дения при сохранности запоминания. Умеренные трудно-
сти усвоения моторных серий в  пробе на  динамический 
праксис. Оральный, символический, кинестетический, кон-
структивный праксис без особенностей. Гнозис не нару-
шен. Управляющие функции нарушены в умеренной степе-
ни как в результате инактивности и инертности интеллек-
туальных процессов, так и импульсивности. Счет сохранен. 
Тест связи цифр (trail making test part А) – 93 сек (выра-
женное замедление скорости психических процессов, 
норма до 47 сек). По Краткой шкале оценки психического 
статуса пациентка набрала 28 из 30 баллов, по шкале 
оценки лобной дисфункции – 13 из 18 баллов (не справи-
лась с тестом на беглость речи, нарушение динамического 
праксиса, сложности при выполнении реакции выбора, как 
простой, так и сложной). При исследовании эмоционально-
го статуса  – Корнельская шкала депрессии при демен-
ции – 7 баллов, что свидетельствует об отсутствии депрес-
сии. По нейропсихиатрическому опроснику пациентка 
набрала 10 баллов из 144 (клинически значимой была 
только апатия – 4 балла, депрессия и тревога по 3 балла). 
Таким образом, по результатам нейропсихологического 
обследования ведущими являются выраженные речевые 
расстройства в виде транскортикальной моторной афазии 
(динамической афазии  – по А.Р. Лурия) при умеренных 
нарушениях управляющих функций, относительной 
сохранности памяти и гнозиса, что характерно для дис-
функции лобных долей головного мозга. 

Дополнительные методы исследования: рутинные ана-
лизы крови и мочи, биохимический скрининг крови – без 
патологии. ЭКГ: ритм синусовый, правильный. Частота сер-
дечных сокращений 63 уд/мин. МРТ головного мозга: уме-
ренное асимметричное расширение субарахноидальных 
пространств в проекции лобных долей головного мозга, 
больше слева. Было выполнено генетическое исследова-
ние – выявлено носительство патологического количества 
гексануклеотидных повторов в гетерозиготном состоянии в 
гене C9orf72. На основании анамнеза, объективного осмо-
тра, нейропсихологического тестирования, данных допол-
нительных инструментальных методов исследования и 
генетического анализа у пациентки диагностирована ЛВД с 
синдромом ППА (аграмматическая форма).

Рекомендации: Акатинол Мемантин по схеме: 1-я 
нед.  – 5 мг утром 1 раз в день, 2-я нед.  – 10 мг утром 
1 раз в день, 3-я нед. – 15 мг утром 1 раз в день, с 4-й нед. 
и далее постоянно – по 20 мг утром 1 раз в день. Даны 
рекомендации по когнитивному тренингу.

Повторное обследование
На повторной консультации через шесть месяцев, со 

слов мужа, пациентка стала активнее, речевые расстройства 
сохраняются. При повторном нейропсихологическом иссле-
довании  – положительная динамика в виде увеличения 
темпа познавательной деятельности. Сохраняются признаки 
транскортикальной моторной афазии. Беглость речи сниже-
на: тест на называние литеральных ассоциаций (слова на 
букву «с») – 3 слова, называние категориальных ассоциаций 

(животные)  – 8 слов. При письме  – аграмматизмы. 
Сохраняются умеренно выраженные нарушения управляю-
щих функций. Результат по Краткой шкале оценки психиче-
ского статуса  – 28 баллов, по шкале оценки лобной дис-
функции – 14 баллов. Рекомендовано продолжить терапию 
Акатинолом Мемантином в суточной дозе 20 мг/сут. 

Обсуждение. Лечение
Представлена пациентка среднего возраста с развива-

ющимися исподволь, без видимой причины речевыми 
нарушениями. Нарушения речи привели к профессиональ-
ной и социальной дезадаптации – пациентка не способна 
эффективно взаимодействовать с другими людьми, уволи-
лась с работы. Таким образом, указанные симптомы по 
критериям Руководства по диагностике и статистике пси-
хических расстройств (Diagnostic and Statistical Manual 
of  Mental Disorders  – DSM-V) соответствуют критериям 
выраженных нейрокогнитивных расстройств [35]. Согласно 
критериям диагностики ППА М. Gorno-Tempini et al., рече-
вые нарушения у пациентки следует рассматривать в рам-
ках аграмматической формы ППА (наличие двух ключевых 
признака – снижение речевой активности, аграмматизмы 
и трех поддерживающих критериев – нарушение понима-
ния сложных конструкций, сохранение понимания значе-
ния отдельных слов, сохранение представлений о пред-
метах, образах). Выявление экспансии повторов в гене 
C9orf72 подтверждает диагноз [13]. Экспансия гексанукле-
отидных повторов в гене C9orf72 является наиболее частой 
генетической причиной ЛВД в европейской популяции [36]. 
Классическими фенотипами данного генетического вари-
анта, помимо ЛВД, также является сочетание ЛВД и БАС [11]. 
Семейный анамнез по когнитивным нарушениям у нашей 
пациентки не отягощен. По данным популяционных иссле-
дований частота мутации в гене C9orf72 среди спорадиче-
ских случаев ЛВД составляет 2–23%, среди семейных  – 
3–48% [36]. Данная мутация встречается чаще при пове-
денческой форме ЛВД, реже – у пациентов с аграмматиче-
ской и семантической формами ППА [11].

Нашей пациентке был ошибочно поставлен диагноз 
«БА». Наиболее часто трудности в дифференциальной диа-
гностике ЛВД возникают с атипичными формами болезни БА. 
Развернутой клинической картине БА может предшество-
вать логопеническая форма ППА, которая характеризуется 
поиском слов в спонтанной речи и при назывании (лого
пения) и нарушением повторения фраз и последователь-
ности слов. Однако в отличие от аграмматической формы, 
при логопенической форме ППА отсутствуют аграмматиз-
мы, относительно сохранен общий темп речи, ее интонаци-
онная и эмоциональная составляющие [13, 37]. На МРТ 
у пациентов с логопенической формой ППА обычно выяв-
ляется асимметричная атрофия с преимущественным пора-
жением задних отделов височной доли и нижних отделов 
теменной доли доминантного полушария при относитель-
ной сохранности передних корковых отделов [30].

Речевые расстройства у представленной пациентки 
сочетаются с изменениями в эмоциональной (эмоцио-
нальная лабильность, снижение фона настроения) и пове-
денческой сфере (апатия и снижение эмпатии). У пациен-
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тов с аграмматической формой ППА отмечается меньшая 
выраженность некогнитивных нервно-психических рас-
стройств на ранних стадиях по сравнению с семантиче-
ской формой ППА. Однако их спектр и выраженность 
существенно увеличивается через 2–3 года от начала 
заболевания, что может свидетельствовать о распростра-
нении исходного нейродегенеративного процесса на 
морфофункционально связанные корковые структуры 
головного мозга [15, 16, 33, 37]. В происхождении эмоци-
ональных расстройств у пациентов с ППА, помимо струк-
турных нарушений, возможно, играет роль психологиче-
ская реакция на прогрессирующий речевой дефект [38]. 

Пациентке после установления диагноза было начато 
лечение Акатинолом Мемантином. Мемантин (Акатинол 
Мемантин, Merz Pharma GmbH & Co.KGaA, Германия) пред-
ставляет собой обратимый блокатор постсинаптических 
NMDA-рецепторов к глутамату. Глутамат является возбуж-
дающим медиатором, выброс которого увеличивает энер-
гозатраты постсинаптического нейрона. При нейродегене-
ративных заболеваниях эксайтотоксичность, связанная с 
избыточной стимуляцией NMDA-глутаматных рецепторов, 
приводит к нарушению физиологического паттерна синап-
тической передачи, затрудняя процессы обучения, а также 
к истощению энергетических ресурсов клетки, поврежде-
нию и гибели нейронов [39, 40]. По данным патоморфоло-
гических исследований при ЛВД обнаруживается сниже-
ние NMDA-рецепторов в лобной и височной коре [41]. 
Использование антагониста NMDA-рецепторов Акатинола 
Мемантина позволяет дозировано уменьшить активность 
глутаматергической системы и способствовать улучшению 
когнитивных функций [39, 42, 43]. Эффективность Акатинола 
Мемантина в отношении как когнитивных, так и поведен-
ческих функций была убедительно продемонстрирована в 
многочисленных международных двойных слепых рандо-
мизированных исследованиях в лечении пациентов с БА, 
болезнью Паркинсона, деменцией с  тельцами Леви и др. 
Во всех исследованиях отмечена хорошая переносимость 
и сопоставимый с плацебо уровень безопасности [43–45]. 
Препарат характеризуется ограниченным спектром проти-
вопоказаний. Длительный период полувыведения (70 ч) 
позволяет принимать препарат один раз в сутки. В связи с 
этим представляется обоснованным возможность приме-
нения Акатинола Мемантина при ЛВД.

По результатам открытого исследования на фоне при-
менения 20 мг Акатинола Мемантина в течение 26 нед. у 
пациентов с аграмматической формой ППА была отмечена 
стабилизация состояния как в отношении поведенческих, 
так и речевых функций [46]. В пилотном плацебо-контро-
лируемом исследовании N. Johnson et al. была показана 
меньшая степень прогрессирования речевых нарушений у 
пациентов с ППА при сравнении с плацебо при оценке по 
специализированной речевой шкале [47]. В 2015 г. был 
опубликован метаанализ эффективности Акатинола 
Мемантина на основании двух рандомизированных кли-
нических исследований, в которые были включены 
130 пациентов с разными клиническими формами ЛВД. 
Было показано, что Акатинол Мемантин достоверно улуч-
шает общее клиническое впечатление по сравнению с 

плацебо. Хотя не было отмечено эффективности препара-
та в отношении когнитивной сферы, в группе Акатинола 
Мемантина была показана тенденция к улучшению по 
поведенческим шкалам по сравнению с плацебо. Таким 
образом, был сделан вывод, что Акатинол Мемантин может 
быть эффективен для лечения ЛВД. Учитывая небольшой 
размер выборки, а также генетическую и патоморфологи-
ческую гетерогенность ЛВД, необходимы дальнейшие 
исследования. Следует отметить, что во всех исследованиях 
отмечена хорошая переносимость препарата [48]. 

При ЛВД не наблюдается клинически значимой дис-
функции ацетилхолинергической системы. В отдельных 
исследованиях было показано, что ингибиторы холин
эстеразы не эффективны у пациентов с ЛВД и даже могут 
ухудшать поведенческие функции [49]. 

Ряд исследований свидетельствует о дисфункции 
серотонинергической системы при ЛВД (снижение коли-
чества 5-HT1A-, 5-HT2A-рецепторов в орбитомедиальной 
лобной, поясной и височной коре и гибель нейронов ядра 
шва) [41, 50]. Это обосновывает перспективность исполь-
зования ингибиторов обратного захвата серотонина при 
ЛВД. В отдельных плацебо-контролируемых исследова-
ниях был отмечен положительный эффект терапии пре-
паратов данной фармакологической группы на поведен-
ческие функции. В то же время серотонинергические 
препараты не оказывают влияния на когнитивные функ-
ции и функциональный статус пациентов [51].

Хотя в отдельных описаниях серии случаев был отме-
чен положительный эффект антипсихотических препара-
тов в отношении коррекции поведенческих симптомов 
при ЛВД, контролируемых исследований их эффектив-
ности не проводилось [52]. В связи с тем что прием ней-
ролептиков может быть связан с высоким риском экстра-
пирамидных побочных эффектов, к которым пациенты с 
ЛВД особенно уязвимы, их следует принимать с осторож-
ностью и в минимальных дозировках [53]. Предпочти
тельнее применять атипичные нейролептики.

У нашей пациентки мы добились относительной стабили-
зации состояния на фоне медикаментозной терапии. 
Большое значение при ведении пациентов с ЛВД имеют 
немедикаментозные методы лечения. В отсутствие терапии, 
изменяющей течение ЛВД, важно определить стратегии, 
которые способствуют оптимальному качеству жизни как 
самих пациентов, так их родственников. Эти стратегии долж-
ны подбираться с учетом индивидуальных потребностей 
пациента в зависимости от клинической формы ЛВД и ста-
дии патологического процесса. Важнейший момент лече-
ния  – психологическая адаптация пациентов с ЛВД и их 
родственников к новым условиям жизни. Необходимо про-
ведение беседы с родственниками с предоставлением под-
робной информации о сути заболевания, его прогнозе, целях 
и тактике лечения. Немедикаментозные методы лечения 
могут включать стратегии, направленные на коррекцию и 
адаптацию поведенческих нарушений (переключение вни-
мания пациента на занятие, приносящие ему удовольствие, 
поощрение, доброжелательное отношение), на повышение 
безопасности, связанных с уходом за пациентом (стоп-
сигналы или знаки, помещенные на выходную дверь, огра-
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ничение доступа к кредитным картам). Кроме того, важными 
являются мероприятия, направленные на адаптацию комму-
никативных способностей пациента (различные методики 
логопедической коррекции), показана стимуляция умствен-
ной деятельности, когнитивный тренинг [54]. Необходимо 
акцентировать внимание пациента и его родственников на 
поддержании физической активности (пешие прогулки, 
ходьба со скандинавскими палками, плавание и т. д.) [55]. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Ранняя диагностика эмоционально-поведенческой 
сферы у пациентов с ЛВД может позволить прогнозиро-

вать течение патологического процесса, оптимизировать 
симптоматическое лечение и тем самым улучшить каче-
ство жизни пациентов и их родственников. Терапии, 
изменяющей течение ЛВД, не существует. Необходимы 
дальнейшие исследования для разработки эффективной 
терапии ЛВД и других нейродегенеративных заболева-
ний. Однако использование индивидуально подобранной 
терапии, включающей немедикаментозные методы и 
симптоматические лекарственные средства, позволяет 
стабилизировать состояние пациентов. �
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