
Статья посвящена одной из наиболее частых форм

лобно-височной дегенерации, а именно – лобно-височным

деменциям (ЛВД). Первый пациент с ЛВД был описан

в 1892 г. Арнольдом Пиком, и более века данное заболева-

ние рассматривали в диагностических рамках болезни Пи-

ка. В настоящий момент к структуре болезни Пика имеет

отношение лишь небольшая подгруппа ЛВД со специфиче-

скими гистопатологическими характеристиками [1].
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Статья посвящена одной из наиболее частых форм лобно-височной дегенерации – лобно-височным деменциям (ЛВД). Основные сим-

птомы заболевания включают расторможенность, отсутствие эмпатии, обсессивно-компульсивную симптоматику, апатию,

когнитивные нарушения, изменения аппетита и прогрессирующие изменения социального поведения. Параллельно этому развива-

ются личностные изменения, которые характеризуются снижением уровня самосознания и нарастающей психологической и соци-

альной дезадаптацией пациентов в социуме.

Представлен клинический случай ЛВД у пациентки с выраженными изменениями в поведении и личностным расстройством. Жен-

щина 52 лет поступила в отделение лечения алкоголизма в состоянии алкогольного опьянения и с симптомами психической спутан-

ности. Со слов родственников удалось выяснить, что на фоне ежедневного употребления алкоголя пациентка стала груба, безраз-

лична к окружению и собственным обязанностям, резко ограничила круг деятельности и общения, демонстрировала снижение па-

мяти на текущие события. Патопсихологическое обследование определило отчетливое мотивационно-волевое снижение, неспо-

собность больной к мобилизации психической активности, некритичность, безразличие. Рентгенологическая диагностика выяви-

ла изменения, характерные для нейродегенерации лобно-височного типа (преобладает атрофия лобных и височных долей). Описан-

ный случай подтверждает, что злоупотребление алкоголем может маскировать органические нарушения, развивающиеся при си-

стемной атрофии головного мозга. 
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The paper is devoted to frontotemporal dementia (FTD), one of the most common forms of frontotemporal degeneration. The main symptoms of

the disease include disinhibition, lack of empathy, obsessive-compulsive symptoms, apathy, cognitive impairment, appetite changes, and pro-

gressive changes in social behavior. In parallel, there are personality changes that are characterized by lower levels of self-awareness and by

progressive psychological and social maladaptation of patients in society.

The paper describes a clinical case of FTD in a female patient with marked behavioral changes and personality disorder. A 52-year-old woman

was admitted to the alcoholism treatment department for alcohol intoxication and symptoms of mental confusion. According to her relatives,

drinking too much alcohol every day, she was found to become rude, indifferent to others and her own duties, sharply limited the range of her

activities and communication, and showed a decline in memory for current events. Psychopathological examination determined a distinct moti-

vational-volitional decrease, the patient’s inability to mobilize mental activity, non-critical thinking, and indifference. X-ray diagnosis revealed

the changes characteristic of frontotemporal neurodegeneration (atrophy of the frontal and temporal lobes prevails). The described case con-

firms that alcohol abuse can mask organic disorders that develop in systemic cerebral atrophy.
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В 1998 г. ЛВД была разделена, вне зависимости от фиксиру-

емых при ней патоморфологических изменений, на клини-

ческие подтипы: поведенческий вариант (ПВ ЛВД) и пер-

вичную прогрессирующую афазию (ППА) [2–5]. В дальней-

шем, в 2004 г., была предложена классификация, в соответ-

ствии с которой ППА ЛВД была разделена, в зависимости

от клинических особенностей речевого дефекта, на следую-

щие подтипы: семантическая афазия без снижения беглости

речи, аграмматическая афазия со снижением беглости речи

и логопеническая форма афазии [6]. Однако если в дебюте

заболевания эти подтипы проявляются изолированно, то по

мере его прогрессирования они часто оказываются предста-

вленными в виде единого афатического комплекса [7].

Наиболее распространенным подтипом является ПВ

ЛВД, характеризующийся выраженными изменениями

в поведении и личностным расстройством [2, 8, 9]. Несмот-

ря на то что ПВ ЛВД считается единым синдромом, сущест-

вует значительная вариабельность его клинической карти-

ны [9]. ПВ ЛВД представляет собой клинически, патологи-

чески и анатомически гетерогенное расстройство и являет-

ся вторым по частоте после болезни Альцгеймера (БА) ней-

родегенеративным заболеванием с когнитивным дефектом

с дебютом в относительно нестаром возрасте (<65 лет).

Средний возраст клинической манифестации этого заболе-

вания – 58 лет [8].

Молекулярная основа ПВ ЛВД неоднородна: как

и при большинстве других нейродегенеративных рас-

стройств, она характеризуется наличием отложений белка,

образующих различные органные включения в клетках цен-

тральной нервной системы [7]. В патогенезе дегенерации

особую роль занимают отложения специфических белков

в веществе головного мозга, таких как ассоциированный

с микротрубочками тау-белок, ДНК-связывающий белок

с активным ответом с молекулярной массой 43 кДа

(TDP-43) и слитый с саркомой многофункциональный бе-

лок (FUS). Около 50% случаев ЛВД связаны с белком

TDP-43 (включая спорадические и семейные формы),

45% – с тау-белком. Поражение с отложением белка FUS

встречаются намного реже (5%) [4, 5]. 

Развернутому клиническому синдрому может предше-

ствовать длительная фаза субклинических поведенческих

изменений и социальных нарушений [5]. Отдельные иссле-

дователи отмечают, что начальные симптомы могут быть ед-

ва различимы, «сбивают с толку» и могут быть приняты кли-

ницистами за депрессию или расстройства адаптации [10].

В отличие от БА, нарушение памяти при развитии ПВ ЛВД

на начальных этапах заболевания менее драматично.

Когнитивный дефицит в преморбидном периоде обу-

словливает расстройство суждений, невнимательность

и повышенную отвлекаемость, потерю способности к пла-

нированию и дезорганизацию деятельности. В то же время

пациенты становятся чрезмерно доверчивыми и часто попа-

дают под влияние финансовых мошенников, так как теряют

способность оценивать возможное вознаграждение или на-

казание [11]. В продромальной фазе заболевания пациенты

конфликтуют с семейным окружением, проявляют отчуж-

дение от семьи и друзей, у них могут появляться новые

увлечения [5].

Основные симптомы заболевания включают растор-

моженность, обсессивно-компульсивную симптоматику,

апатию, когнитивные нарушения, изменения аппетита

и прогрессирующие изменения социального поведения при

отсутствии эмпатии [1, 2, 5]. Параллельно этому развивают-

ся личностные изменения, которые характеризуются сни-

жением уровня самосознания и нарастающей психологиче-

ской и социальной дезадаптацией пациентов в социуме [10].

В качестве иллюстрации приводим клиническое на-

блюдение пациентки, длительно злоупотребляющей алко-

голем, подробное клинико-психопатологическое и инстру-

ментальное обследование которой позволило диагностиро-

вать поведенческий вариант лобно-височной дегенерации.

Пациентка С., 52 лет, поступила в отделение лечения

алкоголизма Национального медицинского исследовательского

центра психиатрии и неврологии им. В.М. Бехтерева с диагно-

зом: «Амнестический синдром в связи с употреблением алкого-

ля» (код по Международной классификации болезней 10-го пе-

ресмотра – F10.6), в состоянии алкогольного опьянения

и с симптомами психической спутанности.

Из анамнеза заболевания, собранного со слов родственни-

ков, известно, что в течение последних 5 лет пациентка сис-

тематически употребляет алкоголь в небольших дозах, в тече-

ние последних двух-трех лет перешла к ежедневному приему

алкоголя. Нельзя исключить, что распитие алкогольных на-

питков происходило в семейном кругу и поддерживалось микро-

социальным окружением. Около двух лет назад пациентка бы-

ла госпитализирована в состоянии алкогольной интоксикации

в стационар общесоматического профиля. С тех пор отмеча-

лось легко выраженное снижение памяти на текущие события.

Перед настоящей госпитализацией находилась в состоянии

тяжелого алкогольного опьянения в токсикологическом отде-

лении НИИ скорой помощи им. И.И. Джанелидзе. Была выпи-

сана и самостоятельно ушла из стационара, после чего отсут-

ствовала в течение трех суток дома, а после прихода домой не

могла сказать, где находилась и что с ней происходило. 

Из истории жизни известно, что наследственность пси-

хическими заболеваниями не отягощена. Окончила универси-

тет, работала преподавателем технической дисциплины

в школе. Около четырех лет назад переведена на работу препо-

давателя группы продленного дня, а за год до настоящей госпи-

тализации была уволена. Причину увольнения уточнить невоз-

можно. Пациентка не достигла пенсионного возраста. Состо-

ит в гражданском браке, отношения с мужем неконфликт-

ные. Имеет взрослого сына от первого брака. 

Соматический статус: кожные покровы и видимые сли-

зистые оболочки чистые. Масса тела – 85 кг, рост – 171 см.

Тоны сердца приглушены, шумы не определяются. Пульс –

88 уд/мин, ритмичный, удовлетворительных характеристик.

Артериальное давление – 130/90 мм рт. ст. Дыхание жестко-

ватое, проводится во все отделы, хрипов нет. Мочеиспускание

безболезненное, моча обычной окраски. Дисфункция кишечника

не выявлена. 

При неврологическом обследовании отмечены неустой-

чивость в позе Ромберга и нарушение функции тазовых орга-

нов – мочеиспускание полностью не контролирует, отмеча-

ется низкая чувствительность к позывам на мочеиспускание,

может помочиться в кровати.

Психический статус: сознание не помрачено. Внешне не-

ряшлива. Контакту доступна формально. В основном, в общих

чертах, ориентирована в окружающей обстановке. Понима-

ет, что находится в больнице, но не осмысливает профиля ме-

дицинского учреждения и цели госпитализации. Время опреде-
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лила по часам, отмечаются явления ретроградной амнезии,

считает, что находится в больнице два дня. В собственной

личности ориентирована верно. Суждения просты, примитив-

ны, ограничены узким кругом бытовых потребностей. Па-

мять, интеллект резко снижены. Бреда, расстройств воспри-

ятия нет. Аффективно ровна, безучастна к окружающему.

Много курит, бесцеремонно «стреляет» сигареты у всех без

исключения, других интересов нет. Сон, аппетит достаточ-

ные. После проведенной детоксикации и отказа от алкоголя:

состояние без существенной динамики. 

Заключение медицинского психолога: контакт возмо-

жен, но малопродуктивен. Во время беседы пассивна, безыни-

циативна, эмоционально монотонна, безучастна к происходя-

щему, упряма. За своей внешностью не следит, неопрятна, не-

ряшлива. Речь замедленная, с трудностями подбора нужного

слова, лексически обеднена. Обращенную речь понимает.

На вопросы отвечает в контексте заданного вопроса,

но кратко, формально, большей частью односложно («не

знаю», «не помню»). Биографические данные излагает только

с опорой на вопрос, уклончиво, испытывает затруднения

в припоминании жизненных событий. Некритична к своему со-

стоянию и поведению; игнорирует замечания, просьбы меди-

цинского персонала и других пациентов (например, надеть

верхнюю одежду, когда выходит на улицу покурить; надеть

памперс; принять душ). Контактов с окружающими не под-

держивает, замкнута, неразговорчива. В собственной лично-

сти ориентирована верно, во времени – неточно (путает те-

кущее число; год и месяц называет правильно), в месте – час-

тично (понимает, что находится в больнице, но профиль на-

звать не может); в реальном пространстве в отделении ори-

ентируется верно, не теряется, когда выходит на улицу. Жа-

лоб не предъявляет. Не понимает, почему была госпитализиро-

вана. Историю своего заболевания изложить не может («не

знаю... была на даче... упала в обморок... меня привезли»). Упо-

требление алкоголя категорически отрицает.

Клинико-психологическое исследование: инструкции

в целом понимает и выполняет правильно, иногда требуются

дополнительные пояснения. Не всегда сразу включается в ра-

боту по заданию, испытывает трудности с сосредоточением,

удержанием концентрации внимания. Задания выполняет

формально, не прикладывая усилий. Нуждается в побуждении.

Помощь экспериментатора принимает не всегда. Интереса

к результатам не проявляет. В 2/3 заданий «Исключения лиш-

него» правильно устанавливает исключаемое изображение,

но объяснение дает по случайным признакам. Понимание пере-

носного смысла пословиц и метафор недоступно (на все отве-

чает однообразно – «не знаю»); сравнение пар понятий за-

труднено («не знаю»), подсказка иногда помогает. Отчетливо

выступают неустойчивость самого процесса мышления, со-

скальзывание суждений на путь случайных, облегченных, нена-

правленных ассоциаций, что наблюдается при утомляемости,

хрупкости процессов мышления. Уровень обобщения снижен.

Следует отметить односложный характер ответов, крайне

примитивную вербализацию. Темп сенсомоторных реакций

умеренно замедлен (время прохождения одной таблицы Шуль-

те – 79 с при норме до 50 с), без признаков истощаемости.

Пробу «Отсчитывание» (100–7) устно выполняет с многочис-

ленными ошибками, отражающими как затруднение интелле-

ктуальной деятельности, так и грубые нарушения произволь-

ного внимания (трудности удержания внимания, снижение

концентрации и переключаемости). Объем кратковременной

речеслуховой памяти без повторения и оперативной памяти

не более 4 единиц. Мнемограмма «10 слов»: 4–5–4–5–5–4;

отсроченное воспроизведение недоступно; при воспроизведении

фиксируются «лишние слова». Субтест Векслера «Повторение

цифр»: прямой отсчет – 6 единиц, обратный отсчет – 4 еди-

ницы. Сложные предложения повторяет правильно, но в усло-

виях интерференции повторение недоступно, подсказка не по-

могает. Пересказ короткого текста после одного предъявле-

ния возможен лишь частично; смысла рассказов не понимает.

Долговременная память (запас знаний) снижена (субтест

Векслера «Общая осведомленность» выполняется с результа-

том ниже нормативных значений). При работе с тестом зри-

тельной ретенции Бентона выполняет только 4 задания из 10,

допуская грубые шибки (персеверация, ротация). Самостоя-

тельное рисование по заданию возможно. Пробу «Часы» вы-

полняет в целом удовлетворительно, испытывая трудности

при расстановке цифр (вначале цифры располагает в обрат-

ном порядке, но при указании на ошибку далее выполняет пра-

вильно), заданное время указывает верно. Испытывает труд-

ности в номинации изображений на картинках, в назывании

окружающих предметов; подсказка помогает вспомнить.

Письмо с ошибками – замена букв (литеральная параграфия).

Чтение не нарушено. В целом выявляется выраженное сниже-

ние когнитивных процессов: снижена способность к усвоению

новой информации, сужен объем оперативной и речеслуховой

памяти. Отмечаются явления частичной дезориентировки

в месте и времени, снижение уровня обобщения, без отчетли-

вых признаков истощаемости психических процессов. 

Следует отметить, что полученные в исследовании ко-

личественные показатели следует рассматривать как ориен-

тировочные, поскольку результаты во многом обусловлены от-

четливым мотивационно-волевым снижением, неспособно-

стью больной к мобилизации психической активности, некри-

тичностью.

Профиль MMPI недостоверен (F=80), код F''L
–

K÷

50''689'274/1÷3≠.

Ведущим психопатологическим симптомом является

психоорганический симптомокомплекс (амнестический вари-

ант) с выраженным снижением аттентивно-мнестических

процессов, снижением уровня обобщения, критики, нарушени-

ем мотивационно-волевых характеристик, явлениями час-

тичной амнестической дезориентировки.

В клиническом и биохимическом анализах крови измене-

ний не найдено.

По данным выполненной в диагностическом центре пла-

новой магнитно-резонансной томографии (МРТ) головного

мозга у пациентки был выявлен ряд нейродегенеративных изме-

нений. На уровне базальных ядер и семиовальных центров по хо-

ду пенетрирующих сосудов определяются расширение перива-

скулярных пространств Вирхова–Робина. Боковые желудочки

значительно расширены, асимметричны (D<S), преимущест-

венно в области лобных и височных рогов, III желудочек расши-

рен до 14 мм, IV желудочек и водопровод не изменены. Щели

субарахноидального пространства значительно и неравномерно

расширены по конвекситальной поверхности лобных и темен-

ных долей полушарий головного мозга, на уровне латеральных

цистерн (S>D), полюсов лобных и височных долей на фоне асим-

метричного уменьшения объема лобных и височных долей, преи-

мущественно в передних отделах (S>D), островковых долей

(S>D). Определяются истончение и уменьшение объема мозоли-

стого тела с признаками недоразвития тела (атрофия на фо-
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не агенезии). Хиазмально-

селлярная область и струк-

туры ствола мозга без при-

знаков патологических из-

менений (рис. 1, 2).

Результаты МРТ-ди-

агностики соответствуют

картине поражения голов-

ного мозга при нейродегене-

ративном поражении, ха-

рактерном для лобно-височ-

ного типа деменции (преоб-

ладает атрофия лобных

и височных долей).

О б с у ж д е н и е
С целью уточнения

диагноза проведена диф-

ференциальная диагно-

стика, прежде всего с тя-

желыми неврологически-

ми и психическими рас-

стройствами, возникаю-

щими на фоне приема ал-

коголя (первичной энце-

фалопатией). 

Необходимо отме-

тить следующее: металко-

гольные психозы (группа

алкогольных энцефалопа-

тий, к которым относится

как энцефалопатия Вер-

нике, так и корсаковский

амнестический синдром)

развиваются преимущественно на III стадии хронического

алкоголизма, которой сопутствуют выраженные неврологи-

ческие расстройства и системная патология соматической

сферы. 

У пациентки С. (по крайней мере на данном этапе за-

болевания) нет достаточных оснований для диагностики

III стадии алкоголизма. Прежде всего, отсутствуют соответ-

ствующие анамнестические данные, которые свидетельство-

вали бы о стадийном развитии алкоголизма. В рамках дан-

ной госпитализации прием алкоголя отрицала, интереса

к «алкогольной» теме не проявляла. Однако, учитывая дав-

ность заболевания и особенности употребления алкоголя

(бытовое), можно предположить, что к моменту госпитали-

зации у пациентки сформировался хронический алкоголизм

в начальной стадии. Косвенно об этом свидетельствует еже-

дневное употребление алкоголя в течение последних двух

лет, а также повышение толерантности к спиртному, равно

как поведенческие проявления хронической алкоголизации.

Острая алкогольная энцефалопатия (энцефалопатия
Вернике) развивается на фоне алиментарных нарушений,

сопровождающихся дефицитом витамина В1, и клинически

проявляется классической триадой — офтальмоплегией,

атаксией и нарушением сознания. Острая энцефалопатия

вызывает в этом случае симметричный отек и функцио-

нальное расстройство головного мозга в области сосцевид-

ных тел, медиальных отделов таламусов, гипоталамуса, око-

ловодопроводного серого вещества [12]. 

В отличие от этого, у пациентки С., дважды перенес-

шей острое состояние передозировки алкоголем, которое

сопровождалось общемозговой симптоматикой, неврологи-

ческий дефицит и системные соматические нарушения не

обнаружены, а в анамнезе отсутствует указание как на нару-

шения в питании, так и на длительные инфекционные забо-

левания. Отсутствуют также данные, свидетельствующие об

остром токсическом и дисметаболическом изменении ве-

щества головного мозга. Обнаруженные при МРТ головно-

го мозга асимметричные (S>D) выраженные атрофические

изменения свидетельствуют о длительно протекающем сис-

темном процессе, прогрессирующем в задневисочном на-

правлении и захватывающем прежде всего лобные отделы.

Выявление у пациентки легкой асимметрии лицевой муску-

латуры и неустойчивости в позе Ромберга нельзя рассмат-

ривать в качестве очаговой неврологической симптомати-

ки, поскольку подобные «микросимптомы» – весьма час-

тый вариант нормы.

Амнестический синдром (корсаковский амнестический
синдром, энцефалопатия Вернике–Корсакова) обычно разви-

вается у больных алкоголизмом после одного или несколь-

ких психотических эпизодов, обусловленных энцефалопа-

тией Вернике [12, 13], и в развернутом виде представлен

клинической триадой симптомов: амнезия, дезориентиров-

ка и конфабуляции. Особенностью заболевания является

сочетание фиксационной и ретроградной амнезии при со-

хранении у многих пациентов, особенно у лиц молодого

возраста, памяти на отдаленные события, а также расстрой-

ство «временной последовательности» событий и оценки

течения времени. МРТ-маркером корсаковского синдрома

является атрофия сосцевидных тел. 

Как указывалось выше, у пациентки С. в анамнезе от-

сутствуют патологические состояния в виде острой энцефа-

лопатии Вернике. Ориентировка в собственной личности,
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Рис. 2. Магнитно-резонанс-

ная томограмма головного

мозга пациентки С., Т2ВИ.

Атрофические изменения ви-

сочных долей, преимущест-

венно в передних отделах,

с компенсаторным расшире-

нием височных рогов боковых

желудочков. Изменения

больше выражены слева

(собственное наблюдение)

Fig. 2. Brain magnetic reso-

nance images of Patient S.,

T2-WI. Atrophic changes 

in the temporal lobes, mainly

in the anterior parts, with 

compensatory expansion of the

temporal horns of the lateral

ventricles. Changes are more

pronounced on the left 

(the authors’ own observation)

Рис. 1. Магнитно-резонансные томограммы головного мозга

пациентки С., FLAIR ИП. Атрофические изменения остров-

ков и лобных долей, c повышением МР-сигнала от коры. 

Отмечается компенсаторное расширение латеральных 

щелей и лобных рогов боковых желудочков. Изменения больше

выражены слева (собственное наблюдение)

Fig. 1. Brain magnetic resonance images of Patient S., IP FLAIR.

Atrophic changes in the islets and frontal lobes, with a cortical 

signal increase on MR imaging. There is a compensatory expansion

of the lateral fissures and frontal horns of the lateral ventricles.

Changes are more pronounced on the left (the authors’ 

own observation)



месте сохранена. Конфабуляторных высказываний не

предъявляет. В целом выявляется выраженное снижение

когнитивных процессов, без отчетливых признаков исто-

щаемости психических функций, а также выраженное сни-

жение аттентивно-мнестических процессов (органически

обусловленных расстройств внимания и памяти), на фоне

которых имели место резкое снижение критики, нарушение

мотивационно-волевых характеристик, неспособность

к мобилизации психической активности и – как вторичный

феномен – некоторые признаки фиксационной и ретро-

градной амнезии (резкое снижение кратковременной ре-

чеслуховой памяти, недоступность отсроченного воспроиз-

ведения). В неврологическом статусе у пациентки отсутст-

вовала очаговая симптоматика. Результаты МРТ головного

мозга свидетельствуют, что в хиазмально-селлярной облас-

ти и структурах ствола мозга нет признаков патологических

изменений.

Дифференциальная диагностика позволяет также ис-

ключить наличие у больной хронической токсической пече-
ночной энцефалопатии, обусловленной структурным

и функциональным воздействием алкоголя на печень: от-

сутствие у пациентки токсических повреждений печени,

а также показатели крови в пределах нормы исключают воз-

можность формирования вторичной энцефалопатии [14].

Таким образом, в пользу установленного диагноза ПВ

ЛВД свидетельствуют, прежде всего, клинические проявле-

ния заболевания, а именно – позитивные и негативные

психопатологические его проявления.

Позитивные симптомы, которые были диагностирова-

ны у пациентки С.: а) обсессивно-компульсивная симпто-

матика (в результате которой вся деятельность представлена

повторяющимся поведением «вышла покурить – верну-

лась – вышла покурить»; гипероральность в виде неконтро-

лируемого курения; в большей степени персеверативная,

а не абстинентная обусловленность хронического употреб-

ления алкоголя); б) общая расторможенность поведения

(игнорирует замечания, не соблюдает социальные нормы

в общении, бесцеремонна). 

Негативные симптомы у пациентки С. выражены зна-

чительно: в развернутой клинической фазе они представле-

ны психоорганической клинической триадой Вальтер-Бюэ-

ля (расстройство памяти, снижение интеллекта, эмоцио-

нальная лабильность) и другими проявлениями психоорга-

нического синдрома (апатия, отсутствие социальных инте-

ресов, вплоть до собственных перспектив), эмпатийное

снижение [11, 15], личностное снижение (плохо контроли-

рует мочеиспускание).

У пациентки с наличием в анамнезе редкого дебюта

в виде хронической алкоголизации в рамках поведенческо-

го варианта ЛВД в клинически развернутой стадии диагно-

стируются и позитивные симптомокомплексы, которые вы-

ражены умеренно и постепенно нарастают (усиливается

персеверативность, обусловливающая алкоголизацию и ку-

рение, а также личностная психопатоподобная деструкция),

и негативные симптомокомплексы (апатия, утрата эмпа-

тии, когнитивное снижение, проявляющееся в рамках пси-

хоорганического синдрома), которые значительно выраже-

ны и характеризуются сохранением уровня плато.

При нейропсихологической диагностике у больной С.

в целом выявляется выраженное снижение когнитивных

процессов: снижена способность к усвоению новой инфор-

мации, сужен объем оперативной и речеслуховой памяти

с формированием психоорганического симптомокомплекса. 

По данным МРТ головного мозга у пациентки с ПВ

ЛВД наблюдаются значительно более выраженная, чем при

алкогольных энцефалопатиях, атрофия лобных и височных

долей с относительно сохранным гиппокампом и локальная

дегенерация кортикостриальных волокон. 

Рекомендуемые методы лечения. Лечение, прежде все-

го, должно быть направлено на замедление прогрессирова-

ния когнитивного дефицита. Рекомендован постоянный

прием препаратов ингибитора ацетилхолинэстеразы, стиму-

лирующих нейрональную активность. С целью улучшения

метаболических процессов и замедления нейродегенерации

используют курсовое лечение витаминами и нейрометабо-

литами (депротеинизированный гемодериват из крови мо-
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Таблица 1. Диагностические критерии ПВ ЛВД

Table 1. Diagnost ic  cr i ter ia  for  the  behavioral  var iant  o f  FTD

Симптом Особенности проявления, частота встречаемости

Расторможенность поведения У 76% пациентов [17] изменяется стиль межличностного общения. 

(плохие манеры, небрежные Исчезает представление о приватности собеседника, в связи с чем эти больные, 

действия, неадекватное посягая на личное пространство другого, могут отпускать оскорбительные шутки, комментировать

или пуэрильное поведение) вслух слова или поступки других людей, фривольно разговаривать с незнакомцами

Апатия или инертность У 85% пациентов наблюдаются отсутствие спонтанности и выраженное снижение мотивации 

к деятельности и типичных целенаправленных действий. При прогрессировании заболевания, 

на последних его стадиях, развивается двигательный мутизм [11]

Потеря эмпатии Снижение мотивации и выраженное уменьшение социального интереса и потребности 

в общении [18], включая семейный круг. «Угасание» эмоциональности 

в виде потери тепла, снижения проявлений спонтанной привязанности

Персеверации У 71% пациентов отмечены сложные двигательные и языковые ритуалы. Они бесцельно ходят, 

(двигательные и речевые) стучат ногой, длительно играют в компьютерные игры, совершают странные ритуалы [11]

Гипероральность Диетические изменения в виде переедания, алкоголизации, курения, возможно употребление в пищу 

несъедобных предметов. Отдается предпочтение сладкому, при этом может отсутствовать чувство насыщения.

Пациенты опустошают холодильники и кухонные шкафы, крадут и поедают продукты в магазинах [11]
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мультидисциплинарный диагностиче-

ский подход: клиническая диагности-

ка, патопсихологическая диагностика,

МРТ с использованием программы

визуализации проводящих путей го-

ловного мозга.

Рекомендуем опираться в кли-

нической работе на диагностические

критерии [5, 17] (табл. 1).

Методы нейровизуализации по-

зволяют оценить как структурные, так

и функциональные нарушения.

При выполнении воксельной магнит-

но-резонансной морфометрии выяв-

ляются атрофические изменения пре-

имущественно лобных долей, а также

изменения в островках, височных до-

лях и базальных ядрах [19] (рис. 3).

Структурная МРТ головного мозга особенно полезна

для дифференциации ЛВД от БА, она обладает чувствитель-

ностью 55–94% и специфичностью 81–97% (путем сравне-

ния паттернов атрофии и дегенерации кортикостриальных

волокон) [20]. 

Предлагаем использовать с целью облегчения поста-

новки диагноза разработанную нами визуальную шкалу

клинико-диагностических соответствий (табл. 2).

Заключение. Таким образом, на этапах клинико-инст-

рументальной диагностики необходимо не только учиты-

вать наличие локальной атрофии, выявляемой рутинными

методами, но и проводить оценку функциональной коннек-

тивности проводящих путей головного мозга.

лодых телят) [16]. С целью коррекции обсессивных симпто-

мов, поведенческих нарушений назначают атипичные ней-

ролептики (в малых дозах) и нормотимики [12]. Психологи-

ческая коррекция и психотерапия используются на ранних

этапах заболевания. Рекомендовано использовать группо-

вые методы терапии, музыкотерапию, арт-терапию. 

В настоящее время ПВ ЛВД остается плохо поддаю-

щимся лечению заболеванием; уже через 8–11 лет после по-

явления первых симптомов развивается тяжелая инвалиди-

зация. Понимание прогрессирования поведенческих сим-

птомов имеет особое значение для лиц, обеспечивающих

уход [15], а также для курирующих пациента неврологов

и психиатров. Таким образом, в клинической практике,

во избежание диагностической «скотомы», рекомендуется
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Таблица 2. Клинико-морфологические соответствия ПФ ЛВД

Table 2. Clinical  and morphological  compat ibi l i t ies  o f  the  behavioral  form of  FTD

Симптомы Морфологические изменения

Позитивные:

расторможенность поведения Выражена атрофия по конвекситальной поверхности орбитофронтальной коры [11]

персеверации (двигательные и речевые) Атрофия орбитофронтальной коры и вторичная избирательная дегенерация 

кортикостриальных волокон с формированием атрофии полосатого тела [3, 21] (см. рис 3)

расстройство пищевого поведения Атрофия в области прямой извилины и конвекситальной поверхности лобной доли [22], 

атрофия латеральной орбитофронтальной коры с вторичной дегенерацией и атрофией задних

отделов гипоталамуса без уменьшения уровня нейропептидов (характерна для TDP-43-патии) [23]

Негативные симптомы:

апатия или инертность Симптом связан с дисфункцией нейрональных сетей префронтальной коры с передней частью

поясной извилины и правой головкой хвостатого ядра, включая вентральный стриатум [10, 11]

потеря эмпатии Дегенерация нескольких «ключевых узлов»: передних отделов правой височной 

доли (недоминантное полушарие), фронтоинсулярной коры справа, 

правой передней поясной коры и вентрального стриатума [24]

когнитивный дефицит Атрофический процесс в дорсолатеральной коре, передних отделах 

поясной извилины и дисфункция фронтостриатальной петли [24]
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