
Первичная прогрессирующая афазия (ППА) – гетероген-

ная группа нейродегенеративных заболеваний, относящих-

ся к фокальным дегенерациям головного мозга и преиму-

щественно проявляющихся постепенной утратой речевых

функций. Отмечаются исподволь, но лавинообразно нарас-

тающие дефицит «поиска слов», понимания слов, расстрой-

ство фразообразования [1], которые не сопровождаются

когнитивными нарушениями и неврологическими симпто-

мами. Языковые функции страдают изолированно в тече-

ние по крайней мере 2 лет без ухудшения других когнитив-

ных функций, кроме праксиса [2].

Термин «первичная прогрессирующая афазия» введен

относительно недавно. Отдельные статьи и сообщения о за-

болевании, протекающем в виде афазии без развития де-

менции и других симптомов, появились в англоязычных ме-

дицинских изданиях в начале 1980-х гг. В 1982 г. 

М.М. Mesulam [3] первым описал ППА и дал ее определение

в статье «Медленно прогрессирующая афазия без генерали-

зованной деменции», опубликованной в журнале «Анналы

неврологии»: у 6 пациентов в течение 5–11 лет наблюдения

отмечалось преобладание речевых нарушений. В последую-

щем случаи ППА были описаны авторами в разных странах.

Так, в 1990 г. S. Weintraub и соавт. [4] сообщили о 4 больных

ППА со снижением беглости речи, а в 1991 г. В. Croisile и со-

авт. [5] опубликовали еще 3 подобных случая.

В отечественной литературе интерес к ППА также воз-

ник достаточно давно. В 1996 г. А.С. Кадыков и соавт. [6] в

статье «Прогрессирующая афазия без деменции – дебют ат-

рофического процесса головного мозга» описали пациентов

с ППА. В.А. Степкина и соавт. [7] представили обзор 16 кли-

нических случаев ППА с анализом данных нейропсихоло-

гических тестов, показателей магнитно-резонансной томо-

графии (МРТ) при разных типах ППА, а также особенно-

стей оптимального подбора терапии у таких пациентов.

Согласно современным представлениям о дегенера-

тивных заболеваниях головного мозга, ППА относят к груп-
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пе лобно-височных дегенераций (ЛВД). Как известно, ЛВД

морфологически многовариантны: а) наиболее часто при

них имеет место таупатия (изменение строения тау-белка,

формирование внутринейрональных цитоплазмических

включений и дегенерация структур преимущественно пе-

редних отделов головного мозга) в сочетании со спонгио-

формными изменениями (так называемый вариант ЛВД с

неспецифической морфологией); б) реже вместо этой ти-

пичной морфологической картины выявляется нейрональ-

ная дегенерация вследствие изменения убиквитина с фор-

мированием убиквитин-содержащих внутринейрональных

включенией (более характерная для паркинсонизма и ассо-

циированных с ним состояний).

В 2004 г. M.L. Gorno-Tempini и соавт. [8] была предло-

жена классификация ППА, основанная на различиях в кли-

нических особенностях речевого дефекта, данных нейрови-

зуализации и патоморфологии, включающая три основные

формы ППА:

• семантическую форму без снижения беглости речи

(англ. Semantic, fluеnt, или semantic dementia);

• аграмматическую форму со снижением беглости ре-

чи (англ. non-fluent, agrammatic, или nonfluent progressive

aphasia);

• логопеническую форму (англ. logopenic progressive

aphasia). 

В настоящее время описаны случаи смешанной фор-

мы ППА – комбинированная форма, имеющая признаки

семантической и аграмматической форм ППА [9].

По мнению P. Hoffman и соавт. [10], существующая

классификация требует доработки, а современные методы

исследования позволят выделить дополнительные формы

ППА. Согласно эпидемиологическим данным, распростра-

ненность лобно-височной атрофии составляет 2,7–15,0 на

100 тыс., из них 20–40% случаев – это ППА.

Средний возраст начала ППА – 50 лет (от 20 до 82 лет).

Продолжительность заболевания составляет в среднем 7 лет

независимо от пола и возраста. У 77% пациентов со време-

нем развивается глобальная афазия и появляются другие

когнитивные и некогнитивные симптомы поражения го-

ловного мозга [11].

Э т и о л о г и я
В настоящее время ведутся по-

иск и разработка надежных биомарке-

ров ППА, в частности специфических

нейропептидов, выявляемых в цереб-

роспинальной жидкости (общий и фо-

сфорилированный тау-протеин, бета-

амилоид) [12]. Проводятся генетиче-

ский анализ и выявление генов, ответ-

ственных за развитие ППА.

Синдром ППА гистологически

неоднороден и, как правило, связан с

одним из трех классов патологии

ЦНС.

Семантическая форма ППА без

снижения беглости речи чаще связана с

внутриклеточным накоплением ДНК-

ассоциированного белка TDP-43, от-

ветственного за транскрипцию ДНК нейронов в лобных и

височных долях. TDP-43-патия возникает при избыточном

накоплении белка-транскриптора в ядре нейрона, когда

клетка не может справиться с выведением его агрегатов в

цитоплазму, а их накопление в ядре приводит к нейродеге-

нерации. Более чем в 90% наблюдений характерным клини-

ческим фенотипом является ЛВД (TDP-43-патия, тип С) с

длинными нейрофибриллярными клубочками (выявлены

гистологическим методом в корковых отделах лобной и ви-

сочной долей) [13].

Подобные изменения также встречаются и при некото-

рых аграмматических формах. По наблюдениям S.J. Makaretz

и соавт. [14], данный клинический синдром редко возника-

ет вследствие первичной тау-патии или болезни Альцгейме-

ра (БА). J.A. Knibb и соавт. [15] большинство случаев аграм-

матической и семантической форм ППА относят к речево-

му варианту ЛВД.

Специфический метод исследования тау-патий (the

presumptive tau ПЭТ-КТ1 ligand flortaucipir) выявил повыше-

ние сигнала в ростральном направлении от области полоса-

того тела (вентромедиальное ядро, прилежащее ядро) с вы-

раженной асимметрией (левый > правый) [16–18]. 

Аграмматическая форма ППА со снижением беглости

речи чаще обусловлена накоплением в нейронах и глии тау-

протеина, однако патология, лежащая в основе данного кли-

нического синдрома, гетерогенна. По данным D.C. Tippett и

соавт. [19], не-тау-патология, регистрируемая при аграмма-

тической форме ППА, также включает в себя ЛВД с убикви-

тин-положительными включениями и БА (отложение бета-

амилоида). Аграмматическая форма встречается при таких

тау-патиях, как прогрессирующий надъядерный паралич и

кортико-базальная дегенерация.

Патологические изменения при аграмматической

ППА обнаруживаются в задних отделах левой лобной доли,

в области островка (lobus insularis) [8, 20]. В некоторых на-

блюдениях атрофия изолированно поражает премоторную

и дополнительную моторную области [21].

По мере прогрессирования заболевания атрофия за-

хватывает дорсолатеральные отделы префронтальной ко-

ры головного мозга, верхние отделы

височной доли и медиально распро-

страняется в орбитальные отделы

префронтальной коры и передние от-

делы передней поясной коры (цингу-

лярной извилины), теменную долю и

область водопровода мозга (рис. 1)

[22]. В случаях, когда тау-патия была

подтверждена, на вскрытии наблю-

дались участки истощения коры го-

ловного мозга в лобных и височных

долях [23]. 

Логопеническая форма ППА – у

30% пациентов выявляется TDP-43-

патия, вследствие включений белка

TDP-43 в веществе головного мозга,

но в большинстве случаев в веществе

мозга определяются бета-амилоид и

тау-протеин (в виде нейрофибрилляр-

ных клубочков), что позволяет отне-
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1ПЭТ КТ – позитронно-эмиссионная компьютерная томография.

Рис. 1. Препарат левого полушария.

ППА, семантический вариант с преи-

мущественным поражением височной

доли (стрелками указана локальная

атрофия участков коры головного

мозга) [22]



сти логопенический вариант ППА к атипичной форме БА.

Наиболее распространенной патологией в настоящее время

считают БА [14]. Эти же авторы наблюдали локальные атро-

фические изменения в области височной и теменной долей

(задневисочные области, супрамаргинальная извилина, уг-

ловая извилина) [14].

К л и н и ч е с к и е  о с о б е н н о с т и
Для ППА характерны: а) незаметное начало, когда

наблюдается изолированное страдание языковых функ-

ций в течение по крайней мере 2 лет без ухудшения дру-

гих когнитивных параметров, кроме праксиса [2]; б) спе-

цифичность речевых нарушений в форме дефицита «по-

иска слов», их понимания, а также расстройств фразооб-

разования [1]; в) последующая (после 2 лет) лавинообраз-

но нарастающая скорость формирования речевых нару-

шений.

Д и а г н о с т и ч е с к и е  к р и т е р и и
Появившиеся у пациента речевые расстройства мож-

но отнести к ППА на основании следующих признаков.

1. Внезапно возникшая и прогрессирующая афазия.

Для установления диагноза требуется нейропсихологиче-

ское подтверждение патологических изменений в одной

или нескольких когнитивных сферах: построение предло-

жений, поиск слов в свободной речи, наименование объек-

тов, понимание слов и предложений, правописание, чте-

ние, повторение. При этом необходимо исключить изоли-

рованные расстройства артикуляции (дизартрии). В начале

заболевания афазия выступает основным симптомом и при-

водит к нарушению нормального социального функциони-

рования прежде всего в тех сферах, которые связаны с язы-

ком (например, при использовании телефона).

2. Относительная сохранность когнитивных функций

(кратковременная память, конструктивный праксис, зри-

тельно-пространственная ориентация). При этом некото-

рые когнитивные функции могут быть снижены, однако ре-

чевые нарушения остаются ведущим клиническим симпто-

мом на протяжении всего заболевания [24].

3. Нейровизуализационное подтверждение нейродеге-

неративного характера заболевания [2].

Впервые выявленные пациенты, удовлетворяющие

перечисленным критериям, нуждаются в длительном на-

блюдении и комплексном обследовании. 

Диагноз ППА устанавливают в соответствии с «прави-

лом 2 лет». Если у пациента по истечении 2 лет в клиниче-

ской картине заболевания сохраняется относительно изо-

лированная и функционально выраженная афазия, можно

предположить наличие у него ППА. Такой подход позволя-

ет дифференцировать пациентов с быстро прогрессирую-

щими афазиями, например при болезни Крейтцфель-

да–Якоба [2]. «Правило 2 лет», возможно, будет способст-

вовать нозологической однородности пациентов с синдро-

мом ППА. 

Однако, по мнению M.M. Mesulam и соавт. [2], подоб-

ный подход однобок и отвлекает клиницистов от поиска

ранних, продромальных симптомов заболевания, направ-

ляя клинический и исследовательский поиск на изучение

уже установленных форм заболевания и «продвинутых» его

стадий. Данные о ранних симптомах заболевания скудны и

неоднозначны [4, 25–28].

До настоящего времени исследователи уделяли вни-

мание в основном ранним стадиям деменций альцгейме-

ровского типа, что позволило разработать чувствительные

диагностические критерии, вычленить продромальные

симптомы и объяснить патофизиологические механизмы

заболевания [29, 30]. Безусловно, прогресс в этой области

объясняется высокой распространенностью БА и понима-

нием того, что с возрастом риск ее развития увеличивает-

ся. Таким образом, в поле зрения исследователей попали

здоровые люди с высоким уровнем риска (пожилые лица,

родственники пациентов с БА), что позволило выявить

клинически значимые продромальные признаки заболе-

вания. Генетические исследования ряда заболеваний с ау-

тосомно-доминантной передачей (БА, болезнь Гентингто-

на и ЛВД) оказались перспективны [31–33]. Подобный

подход недоступен при ППА, прежде всего из-за того, что

основной фактор риска ее пока не установлен, а также из-

за низкой распространенности данного заболевания в по-

пуляции. За исключением отдельных отчетов о случаях ау-

тосомно-доминантного наследования ППА [34] в целом

доминирует представление о том, что члены семей, в ко-

торых определены генетические мутации с развитием

ППА, остаются интактными [1, 33, 35].

Для корректной диагностики ППА необходимо про-

ведение дифференциально-диагностических исследований

(клинических, нейропсихологических, нейровизуализаци-

онных). Следует исключить случаи эпизодического и не

связанного с расстройством речевой продукции нарушения

речи, расстройства зрительно-пространственной ориента-

ции, психопатологические нарушения [14].

С е м а н т и ч е с к а я  ф о р м а  П П А  
б е з  с н и ж е н и я  б е г л о с т и  р е ч и
Это расстройство речи с относительно стереотипными

нарушениями. Первоначально диагностируется изолиро-

ванная афазия с выраженной потерей семантической памя-

ти и относительной сохранностью других речевых сфер [36].

Характерным симптомом семантической формы ППА яв-

ляется вербальная парафазия, когда пациент заменяет одно

слово другим. Плохое понимание отдельных слов – единст-

венный симптом на ранних стадиях заболевания. Узнавание

односложных, особенно низкочастотных, слов нарушено.

Например, редкое слово «зебра» не будет узнано, в то время

как часто используемое слово «кошка» узнаваемо. Опреде-

ляются серьезные нарушения в распознавании объектов и

людей, даже когда они предъявляются различными спосо-

бами, помимо вербальных, например в виде картинки или

реального объекта, тактильно, в виде запаха или вкуса. Фор-

мальные процессы письма и чтения как функция не страда-

ют, но при этом пациенты могут не понимать смысла про-

читанного.

Семантический дефицит обычно касается множества

категорий (например, животные, люди, инструменты). 

У некоторых пациентов отмечается больший категориаль-

ный охват или выборочный дефицит категорий, касающих-

ся людей и животных. H.A. Yi и соавт. [37] наблюдали рас-

стройство предметных понятий с сохранением абстракт-

ных. У таких больных были подтверждены признаки атро-

фии височной доли справа (рис. 2) и наблюдались признаки

психопатологических нарушений в виде расстройства пове-

дения и снижения эмпатии.
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А г р а м м а т и ч е с к а я  ф о р м а  П П А  
с о  с н и ж е н и е м  б е г л о с т и  р е ч и
Основным клиническим признаком данной клиниче-

ской формы является аграмматизм в письменной и устной

речи, которая состоит из коротких и простых фраз с упуще-

нием грамматических форм, морфем, функциональных

слов. Производство речи – наиболее сложная функция го-

ловного мозга. Именно она повреждается при аграмматиче-

ской форме, при которой возникает «дефицит планирова-

ния артикуляции» [8, 38] в виде апраксии речи, относящей-

ся к начальным признакам заболевания. 

У пациентов наблюдаются несогласованные звуковые

ошибки в виде искажений, персевераций, литеральных пара-

фазий, аграмматизма. При этом сохраняется контроль – па-

циенты слышат и видят свои ошибки в речи и письме. Пони-

мание отдельных слов не нарушено. Повторение устной речи

не страдает даже в поздних периодах заболевания. Если у па-

циентов присутствует оральная апраксия, страдают как само-

стоятельная речь, так и повторение слов и фраз. Появляются

признаки непонимания, изначально только сложных синта-

ксических конструкций (таких как «автомобиль, за которым

ехал грузовик, зеленого цвета») [39]. Просодия речи наруше-

на, «уровень» речи заметно снижен [8, 40]. Таким образом,

речевые ошибки в употреблении (функционировании) язы-

ковых средств могут быть первыми симптомами данной фор-

мы заболевания, которые можно выявить еще до появления

апраксии речи и явных аграмматических ошибок. 

M.L. Gorno-Tempini и соавт. [16] предложили использо-

вать письменный тест или синтаксические задачи для выяв-

ления ранних признаков расстройства грамматики. Дислек-

сия и дисграфия при семантическом и аграмматическом ва-

рианте ППА приводят к нарушениям чтения и письма в виде

нетипичных ошибок орфографии и произношения. Напри-

мер, пациенты редуцируют слова – «шить» читают как «су».

Расстройство номинации речи больше затрагивает действия,

чем объекты [41, 42]. M.L. Gorno-Tempini и соавт. [8] замеча-

ют, что уже на ранних стадиях заболевания пациенты с аграм-

матической формой ППА могут «стать немыми». 

Л о г о п е н и ч е с к а я  ф о р м а  П П А
Этот вариант ППА был описан последним [43]. Сим-

птом включает в себя следующие расстройства речи: поиск

слов в спонтанной речи, нарушение номинации слов, по-

вторения предложений. Речь характеризуется замедленно-

стью, связанной с поиском слов. Аграмматизм отсутствует,

просодия сохранена, ошибки в речи в основном фонологи-

ческие [8]. Диагностические критерии форм ППА предста-

влены в табл. 1.

М е т о д ы  д о п о л н и т е л ь н о г о  к л и н и ч е с к о г о  
о б с л е д о в а н и я
Отдельные исследования посвящены разработке и ва-

лидизации шкал, позволяющих более точно диагностиро-

вать форму ППА. D.C. Tippett и соавт. и A. Kertesz и соавт.

7Неврология, нейропсихиатрия, психосоматика. 2019;11(1):4–11

Л Е К Ц И Я

Рис. 2. Сравнение стандартизированного коэффициента по-

глощения flortaucipir (верхние изображения) и атрофии коры

(нижние изображения) у пациентов с ППА и в контрольной

группе. Светлые участки на карте поверхности коры ука-

зывают на области, которые различаются у пациентов с

семантической формой ППА и испытуемых контрольной

группы [17]

Таблица 1. Диагностические критерии форм ППА

Диагностические критерии

Семантическая форма ППА без снижения беглости речи 
A. Обязательно наличие 2 основных признаков:

1. Нарушение наименования объектов 
2. Снижение понимания слов 

Б. Обязательно наличие 3 вспомогательных признаков: 
1. Осведомленность о знании объектов, которые нечасто ис-

пользуются в практике
2. Дислексия или дисграфия 
3. Повторение сохранено
4. Двигательные аспекты речи и грамматика сохранены

Аграмматическая форма ППА со снижением беглости речи 
A. Наличие одного из следующих основных критериев: 

1. Аграмматизм в речи 
2. Усиленная, запинающаяся речь с непоследовательными 

фонетическими ошибками и искажениями (апраксия речи).
Просодические расстройства

Б. Наличие 2 из 3 вспомогательных критериев: 
1. Нарушение понимания синтаксически сложных (неканони-

ческих) предложений 
2. Узкое понимание слов
3. Упрощенное знание об объектах

Логопеническая форма ППА 
A. Должны присутствовать 2 следующих основных признака: 

1. Нарушение поиска слов в спонтанной речи и наименовании 
2. Нарушение повторения фраз и предложений 

Б. Должны определяться 3 из следующих вспомогательных кри-
териев: 
1. Фонетические ошибки (фонетические парафазии) в спон-

танной речи или наименовании
2. Свободное понимание слов и знание объектов 
3. Просодия сохранена
4. Отсутствие истинного аграмматизма

Комбинированная форма ППА
A. Обязательно наличие 2 критериев:

1. Аграмматизм в языке 
2. Нарушение понимания слов



[19, 44] использовали Frontal Behavioral Inventory (FBI-mod)

для изучения психопатологических особенностей пациен-

тов с различными формами ППА. В качестве информантов

выступали родственники пациентов или ухаживающие ли-

ца. Так, для пациентов с семантической формой ППА хара-

ктерны беспокойство, ажитация, а для пациентов с аграм-

матической формой ППА – синдромы депрессии [5]. 

E. Gоmez-Tortosa и соавт. [45] не обнаружили различий ме-

жду группами в наличии/отсутствии тревоги, раздражитель-

ности, апатии, гиперактивности, аномальной двигательной

активности. 

Понимание психопатологических проявлений ППА,

их диагностика и медикаментозная коррекция необходимы

для определения перспективы заболевания, именно этого

ждут от клинициста ухаживающие лица (семья, опекуны)

[46]. Им важно понимать, каковы перспективы заболева-

ния, и необходима консультативная помощь. 

В настоящее время отсутствуют критерии балльной

оценки симптомов ППА. Оригинальная шкала Clinical

Dementia Rating (CDR), используемая для клинической

оценки тяжести деменции, не ориентирована на специфи-

ческие расстройства речи [27]. D. Sapolsky и соавт. [27] раз-

работали дополнительно к тесту CDR шкалу балльной

оценки беглости речи, расстройства синтаксиса и грамма-

тики и узнавания слов при ППА – шкалу тяжести симпто-

мов ППА (Progressive Aphasia Severity Scale; табл. 2), которая

является новым структурированным клиническим инстру-

ментом, дополняющим используемую шкалу CDR [27, 47].

Предлагаемая к использованию шкала позволяет кли-

ницисту фиксировать изменения на всех стадиях заболева-

ния. Оценку проводят от нормального (0) до сомнительно-

го/очень мягкого (0,5), умеренного (1,0), умеренного (2,0)

или тяжелого (3,0) нарушений. 

Н е й р о в и з у а л и з а ц и я
Появление новых методов лучевой диагностики зна-

чительно расширило представления о структуре и функции

головного мозга, дало возможность не только выявить, но и

количественно оценить такие параметры, как тонкие струк-

турные изменения толщины коры различных областей моз-

га, объема подкорковых структур, ликворной системы

[48–50].

Функциональные и структурные нарушения в голов-

ном мозге происходят задолго до очевидных клинических

проявлений когнитивных расстройств. К структурным био-

маркерам нейровизуализации, отражающим степень нейро-

нального повреждения и, соответственно, атрофического

процесса, относят визуальную шкальную оценку степени

атрофии при МРТ, а также воксельную (или воксель-бази-

рованную) морфометрию. 

Не менее важно дополнить клинические данные чет-

кой количественной визуализацией атрофических измене-

ний той или иной локализации. Это дает возможность

провести дифференциальную диагностику патологических

процессов, сопровождающихся деменцией. Кроме того,

использование ПЭТ позволяет выявить характерные изме-

нения метаболизма глюкозы и специфических радиоли-

гандов (амилоид, тау-протеин) [51]. Это относится и к

ППА. Для диагностики ППА применяются такие исследо-

вания головного мозга, как МРТ с морфометрией, ПЭТ с
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Таблица 2. Ш к а л а  т я ж е с т и  с и м п т о м о в  П ПА

Оцениваемый                 Норма (0)                         Сомнительные/                Вероятные                        Нарушения                        Тяжелые
параметр                                                                   очень мягкие                     нарушения (1)        средней                              нарушения (3)

нарушения (0,5)                                                          степени (2)

Свободный темп Нормальная беглость Речь содержит Речь представлена Нарушение дистри- Тяжелая дисфунк-
речи, без преры- речи случайные пустые короткими фразами, буции в большинстве ция речи; длина
ваний и колебаний; паузы или использу- прерывается паузами высказываний; фразы редко пре-
длина фраз ются заполнители или поиском слов, длина фразы редко вышает одно

(ам-м-м-м); но бывают случайные превышает три слова слово; возможно,
уменьшенная пробежки беглой речи пациент
длина фраз не говорит

Синтаксическое Нет затруднений Случайные аграмма- Частый аграмматизм; В высказывании Отсутствие речи/
и грамматическое в использовании тизм или смехотвор- простые структуры присутствуют главным письма или 
употребление форм грамматики ность (т. е. нечеткая предлoжений; частые образом «содер- пациент говорит
слов (бежать, и синтаксиса структура предло- грамматические или жательные» слова, одно слово
побежал), порядок жения, например: морфологические смысловые паттерны
слов при построении «Я свой автомобиль ошибки с редким исполь-
фраз и предложений водить в вашем доме»); зованием синтак-
в устной или письмен- пациент может легко сических конст-
ной форме объединять слова рукций, функцио-

в фразы или предло- нальных слов или
жения морфологических

маркеров

Понимание слов: Понимание слов, как Случайные трудности Отсутствие понимания Понимание несколь- Минимальное
способность пони- одиночных, так и в с пониманием редко слова (несколько раз) ких часто встречаю- понимание
мать отдельные предложении, встречающихся слов в короткой беседе, щихся и обще- отдельных слов
разговорные или не нарушено (например, пробка); но сохранена употребительных слов
письменные слова пациент может поста- способность вести

вить под сомнение достаточно
значение слов содержательный
(например: разговор
«Что такое ____?»)



18F-фтордезоксиглюкозой (ФДГ), ПЭТ с Pittsburgh Сom-

pound B ([11C] PIB).

МРТ с морфометрией у пациентов с ППА применяется

для выявления атрофических изменений головного мозга. 

С помощью МР-морфометрии выявлены определенные за-

кономерности между атрофией вещества мозга и нарушени-

ями речевой функции [28]. Так, снижение беглости речи

наиболее тесно связано с гибелью нейронов в областях, рас-

положенных позади традиционных границ зоны Брока (об-

ласть нижней лобной борозды и задней части средней лоб-

ной извилины). Таким образом, симптом вызван первич-

ным поражением первичных и вторичных ассоциативных

зон коры головного мозга, отвечающих за артикуляцию и

«моторные образы». Снижение способности к повторению

связано с атрофией коры задней части верхней височной

извилины. Нарушение семантической обработки обуслов-

лено атрофией передних отделов левой височной доли.

Причиной нарушения грамматической обработки является

более распространенная атрофия коры, включающая ниж-

нюю лобную извилину, супрамаргинальную извилину, сен-

сорную и моторную кору, нижнюю теменную дольку (см.

рис. 1).

ПЭТ с ФДГ служит для оценки локального снижения

метаболизма глюкозы вследствие нарушения активности

нейронов коры головного мозга, что может свидетельство-

вать о выраженной дегенерации нервных структур с после-

дующим развитием атрофических изменений. При ПЭТ с

ФДГ определяются зоны гипометаболизма в веществе го-

ловного мозга, соответствующие атрофическим изменени-

ям по данным МРТ.

У пациентов с семантической формой ППА без сни-

жения беглости речи обычно выявляют атрофию и гипоме-

таболизм передних отделов височных долей, преимущест-

венно левого (доминантного) полушария головного мозга

[52]. Нарушения метаболизма при аграмматической форме

ППА со снижением беглости речи регистрируются в задних

отделах лобной доли (в том числе в нижней лобной извили-

не) и островковой коры, преимущественно доминантного

полушария. При логопенической форме изменения опреде-

ляются в задних отделах левой височной доли, а также в

нижних отделах теменной доли (в области надкраевой и уг-

ловой извилин) при относительной сохранности лобных до-

лей (рис. 3). Отдельные исследования указывают на воз-

можность дифференциации с помощью МР-морфометрии

и ПЭТ с ФДГ логопенической формы ППА, с одной сторо-

ны, и БА – с другой [53]. Для логопенической формы ППА

более характерны атрофия и гипометаболизм латеральных

отделов левой височной доли, включая верхнюю, среднюю

и нижнюю височные извилины. При БА, наоборот, наблю-

даются изменения в медиальных отделах правой височной

доли, включая гиппокамп, а также в задних отделах поясной

извилины и орбитофронтальной коре.

ПЭТ с [11C] PIB (радиоактивно-меченный аналог

флюоресцентной краски тиофлавина T, который может ис-

пользоваться для ПЭТ-детекции бета-амилоидных бляшек

в тканях нервной системы [54]) помогает дифференцировать

пациентов с логопенической формой ППА и БА от пациен-

тов с другими видами ППА, при которых отложение β-ами-

лоида встречается довольно редко. При этом отмечается

диффузное симметричное распределение соединения PIB в

веществе головного мозга как при логопенической форме,

так и при БА без корреляции с атрофическими изменения-

ми (рис. 4) [55].

Таким образом, диагностика форм ППА осуществля-

ется последовательно – от клинической к инструменталь-

ной и, возможно, патологоанатомической. На каждом этапе

устанавливается диагноз – клинический, нейровизуалиаци-

онный, нейропсихологический, психопатологический и по-

сле проведения аутопсии – патологоанатомический. Пред-

ложенный клинический подход рекомендован неврологам,

психиатрам и специалистам смежных специальностей [57].

Он способствует междисциплинарному взаимодействию. 
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Рис. 3. Участки коры головного мозга, выполняющие рече-

вую функцию. Semantic processing – cемантическая обра-

ботка; Sentence repetition – повторение предложений;

Grammatical processing – грамматическая обработка;

Fluency – беглость речи [28]

Рис. 4. Типичное связывание с амилоидным лигандом PIB и

паттерны гипометаболизма 18F-ФДГ (FDG): в контрольной

группе (здоровые добровольцы, NC); при БА (AD); при логопе-

нической форме ППА (lvPPA); при поведенческом варианте

ЛВД (bvFTD); при семантической форме ППА (svPPA) [56]
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