
Задняя корковая атрофия (ЗКА) является редким

нейродегенеративным синдромом, который характеризует-

ся прогрессирующим нарушением зрительно-пространст-

венных функций вследствие атрофии теменной и затылоч-

ной долей головного мозга [1]. Впервые термин «задняя

корковая атрофия» был представлен в 1988 г. D.F. Benson

и соавт. [2], которые описали пять пациентов с прогресси-

рующим нарушением зрительных функций при сохранной

остроте зрения и относительно сохранной памяти на недав-

ние события до более поздних стадий заболевания. Одно из

основных клинических проявлений ЗКА – синдром Балин-

та, характеризующийся зрительной атаксией, симультан-

ной агнозией и апраксией взора [3]. Патоморфологическая

картина ЗКА обусловлена отложением в головном мозге

бета-амилоида (Aβ1–42) и нейрофибриллярных клубков, ко-

торые также обнаруживаются при типичном амнестиче-
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Использование биологических маркеров болезни Альцгеймера (БА) позволяет поставить диагноз на стадии умеренных когнитивных

нарушений и при нетипичном течении заболевания. Представлены два клинических наблюдения пациентов с синдромом задней кор-

ковой атрофии (ЗКА), характеризующимся прогрессирующим нарушением зрительно-пространственных функций вследствие

атрофии теменной и затылочной долей головного мозга. Проводилась дифференциальная диагностика между БА, кортикобазаль-

ной дегенерацией и другими заболеваниями, при которых возникает синдром ЗКА. В наблюдаемых случаях у пациентов выявлено

значительное снижение содержания бета-амилоида в цереброспинальной жидкости, что позволило установить диагноз БА. Обсу-

ждаются клинические проявления, вопросы диагностики и лечения синдрома ЗКА. В настоящее время диагностика БА на стадии

умеренных когнитивных нарушений и легкой деменции имеет практическое значение, потому что возможна антиамилоидная те-

рапия для профилактики прогрессирования БА.
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ском варианте болезни Альцгеймера (БА) [4]. Ввиду этого

ЗКА долгое время считалась «задним» или «зрительным»

вариантом БА. Поиск генетических маркеров ЗКА выявил

новую мутацию в гене пресенелина 1 (I211M), что также

позволяет отнести ЗКА к деменциям альцгеймеровского

типа [5, 6]. В настоящее время известно, что ЗКА является

гетерогенным синдромом и характерные зрительно-про-

странственные нарушения могут развиваться на начальной

стадии кортикобазальной дегенерации (КБД), деменции

с тельцами Леви (ДТЛ) и, редко, прионных заболеваний,

в частности болезни Крейтцфельдта–Якоба (БКЯ). Таким

образом, современные диагностические критерии позволя-

ют подразделять этот синдром на «чистую ЗКА» и «ЗКА-

плюс» в зависимости от клинической картины и наличия

специфических биомаркеров, свидетельствующих об ос-

новной патологии [7].

Дебют ЗКА приходится на возраст от 50 до 65 лет [1,

5–8]. Помимо синдрома Балинта клиническими проявле-

ниями ЗКА являются прозопагнозия, признаки синдрома

Герстмана (акалькулия, аграфия, нарушение пространст-

венной ориентировки влево-вправо, пальцевая агнозия),

алексия и апраксия одевания [1, 5, 7]. На ранних стадиях

пациенты в основном предъявляют жалобы на снижение

зрения, однако при офтальмологическом обследовании па-

тологии не выявляется [5]. По мере прогрессирования за-

болевания нарушается ориентировка в пространстве, появ-

ляются трудности при фиксации взора, особенно если в по-

ле зрения находится более одного объекта (симультанная

агнозия) [5, 9].

Диагностика ЗКА основывается на данных неврологи-

ческого и нейропсихологического статуса, магнитно-резо-

нансной томографии (МРТ) головного мозга, которая вы-

являет атрофию затылочной и теменной коры, часто асим-

метричную и с неравномерным расширением задних рогов

боковых желудочков [5, 7, 10]. Разработанные в 2017 г. кон-

сенсусные критерии ЗКА предлагают диагностический ал-

горитм, состоящий из трех этапов. На первом этапе необхо-

димо выявить характерный для ЗКА клинико-радиологиче-

ский синдром. Критериями исключения диагноза являются

признаки опухоли головного мозга или другого объемного

образования; наличие значимого сосудистого поражения

головного мозга, включая инсульт, достаточного для объяс-

нения симптомов; свидетельства поражения зрительного

нерва, хиазмы или тракта; доказательства других идентифи-

цируемых причин когнитивных нарушений (КН), таких как

почечная недостаточность. На втором этапе необходимо

выявить клинические проявления, свойственные ЗКА («чи-

стая ЗКА») и коморбидные проявления, наблюдающиеся

при БА, КБД, ДТЛ, БКЯ («ЗКА-плюс»). Третий этап позво-

ляет установить достоверный нозологический диагноз при

наличии биологических маркеров заболевания. При БА это

снижение уровня Aβ1–42, повышение содержания общего

тау-протеина (T-tau) и/или гиперфосфорилированного тау-

протеина (p-tau) в цереброспинальной жидкости (ЦСЖ);

выявление биологических маркеров при позитронно-эмис-

сионной томографии; наличие известных генетических му-

таций (PSEN1, PSEN2 или APP); при ДТЛ – снижение нако-

пления транспортеров дофамина в базальных ганглиях при

позитронно-эмиссионной томографии; данные сцинтигра-

фии миокарда; нарушение поведения в фазу быстрого сна

с помощью полисомнографии; при КБД биомаркеры отсут-

ствуют; при ЗКА, связанной с прионными заболеваниями,

биологические маркеры ЦСЖ недостаточно надежны [7,

10–13].

Ниже представлены два клинических случая пациен-

тов с ЗКА и положительными биомаркерами БА, обратив-

шихся в Клинику нервных болезней (КНБ) им. А.Я. Кожев-

никова.

Пациентка М., 62 лет, при поступлении в КНБ

им. А.Я. Кожевникова предъявляла жалобы на нечеткость зре-

ния, снижение памяти на недавние события и концентрации

внимания. Нечеткость зрения пациентка стала отмечать

около трех лет назад. Неоднократно обращалась к офтальмо-

логу, патологии со стороны органа зрения обнаружено не было.

На протяжении последнего года появились трудности при ори-

ентировке на местности и затруднения при расчетах. С эти-

ми жалобами пациентка неоднократно обращалась в поликли-

нику по месту жительства к неврологу. Был поставлен диаг-

ноз «хроническая ишемия головного мозга», получала курсовую

терапию вазоактивными и метаболическими препаратами,

без эффекта. Со слов родственников, пациентка испытывает

затруднения в выполнении работы по дому – приготовлении

пищи, уборке. Самообслуживание относительно сохранно. 

Анамнез жизни без особенностей. Пациентка имеет сре-

днее образование, в настоящее время на пенсии. Живет с му-

жем, случаев деменции в семье не наблюдалось. Соматический

статус без особенностей. Артериальное давление (АД) –

120/80 мм рт. ст., частота сердечных сокращений (ЧСС) –

64 уд/мин. 

Пациентка в ясном сознании, контактна, умеренно дез-

ориентирована в месте и времени. Критика к своему состоя-

нию снижена. Менингеальных симптомов нет. Черепные нервы

интактны. Парезов нет. Чувствительность не нарушена. Ко-

ординаторные пробы выполняет удовлетворительно. Тазовых

нарушений нет.

В нейропсихологическом статусе на первый план выхо-

дят выраженные нарушения зрительного гнозиса: синдром

Балинта с симультанной агнозией, зрительной атаксией

(трудности при фиксации взора на объекте) и апраксией взо-

ра (трудности произвольного перевода взора с одного предмета

на другой). При составлении рассказа по сюжетной картинке

пациентка не могла «охватить» взором все изображенные

предметы и связать их в единое целое. Выявлялись выражен-

ные трудности узнавания наложенных или перечеркнутых изо-

бражений предметов, умеренная зрительно-предметная и зри-

тельно-пространственная (трудности определения времени

по часам) дисгнозия. Лицевой, цветовой гнозис сохранны. Об-

наружен умеренный дефект эпизодической памяти. В тесте

на память «12 слов»: непосредственное воспроизведение –

12 слов (шесть слов назвала самостоятельно, шесть – с под-

сказкой), отсроченное воспроизведение – девять слов (само-

стоятельно названо шесть слов, три слова – с подсказкой).

Снижена эффективность семантических подсказок, что сви-

детельствует о «гиппокампальном типе» мнестических рас-

стройств. Конструктивная апраксия (невозможность рисо-

вания и копирования геометрических фигур). Кинестетиче-

ский праксис в руках относительно сохранен. При выполнении

Бостонского теста называния признаков афазии не выявлено.

Аграфия. Собственная речь пациентки грамматически пра-

вильная. Беглость речи умеренно снижена: тест на называние

литеральных ассоциаций (слова на букву «с») – 10 слов (нор-
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ма – более 12 слов). В тесте на семантическую речевую ак-

тивность пациентка назвала восемь слов, относящихся к ка-

тегории «животные» (норма – более 15 слов). Оценка управля-

ющих лобных функций выявила умеренные нарушения (13 бал-

лов из 18 по результату Батареи тестов для оценки лобной

дисфункции). В пробе «кулак-ребро-ладонь» выявлены ошибки

в последовательности движений и упрощение программы. Тра-

ктовка пословиц и поговорок правильная. Грубые нарушения

счета. Общая тяжесть КН по Краткой шкале оценки психи-

ческого статуса (КШОПС) составила 16 из 30 баллов.

Таким образом, по результатам нейропсихологического

обследования, ведущими являются выраженные нарушения

зрительного гнозиса и конструктивного праксиса в сочетании

с умеренными расстройствами мнестических функций по

«гиппокампальному типу» и нарушениями управляющих лоб-

ных функций. Степень когнитивного дефекта соответствует

умеренной деменции, так как КН привели к социальной и бы-

товой дезадаптации – пациентка не способна ориентиро-

ваться на улице, выполнять счетные операции, затруднено

выполнение повседневных домашних дел.

Дополнительные методы исследования: в общем анализе

мочи и крови (включая оценку профиля гормонов щитовидной

железы, уровней фолиевой кислоты и витамина В12), биохими-

ческом анализе крови клинически значимых изменений не обна-

ружено.

ЭКГ: синусовый ритм, ЧСС – 62 уд/мин, гипертрофия

правого предсердия.

При офтальмологическом осмотре не было выявлено сни-

жения остроты зрения или изменений на глазном дне. 

По данным МРТ головного мозга (рис. 1) было обнаруже-

но умеренное расширение наружных ликворных пространств,

больше слева, и умеренное расширение заднего рога левого боко-

вого желудочка.

Исследование ЦСЖ выявило снижение уровня Aβ1–42 до

596 пг/мл (норма >1030 пг/мл), нормальный уровень T-tau –

194,1 пг/мл (норма ≤300 пг/мл), нормальный уровень p-tau –

19,9 пг/мл (норма ≤27 пг/мл), отношение T-Tau/Aβ1–42 –

0,326 (норма ≤0,28). Общий анализ ЦСЖ – без патологии.

Сочетание клинических, нейропси-

хологических, нейровизуализационных

и нейрохимических изменений позволило

поставить диагноз: БА с ранним нача-

лом, атипичная клиническая форма –

синдром ЗКА. Была назначена терапия:

ривастигмин ТТС по схеме до 9,5 мг/сут,

когнитивный тренинг.

Пациентка Н., 72 лет, находилась

на лечении в первом неврологическом

отделении КНБ им. А.Я. Кожевникова.

При поступлении предъявляла жалобы

на нарушение зрения, невозможность

чтения и письма, трудности при подбо-

ре нужного слова в разговоре, снижение

памяти на текущие события.

Сбор анамнеза со слов пациентки

был затруднен ввиду КН. Со слов родст-

венников известно, что в марте 2009 г.

пациентка перенесла ишемический ин-

сульт в левой средней мозговой артерии

с сенсомоторной афазией, которая

в позднем восстановительном периоде регрессировала.

С 2010 г. у пациентки впервые появились жалобы на снижение

зрения. Она обращалась к офтальмологу, однако патологии со

стороны органа зрения не выявлялось. С 2012 г. родственники

стали замечать, что пациентке стало трудно ориентиро-

ваться в хорошо знакомой местности, она стала забывчивой,

появились трудности при выполнении счетных операций.

С 2013 г. перестала оплачивать покупки в магазине наличны-

ми деньгами. В дальнейшем зрительные нарушения прогресси-

ровали: предметы как бы расплывались перед глазами. С 2014 г.

пациентка перестала читать и писать, а также играть на

фортепиано, несмотря на длительный музыкальный стаж.

В августе 2016 г. пациентка проходила лечение в неврологиче-

ском стационаре, куда была госпитализирована в связи с раз-

витием генерализованных судорожных припадков. Был поста-

влен диагноз: «Цереброваскулярная болезнь. Хроническая ише-

мия головного мозга 3-й стадии. Симптоматическая эпилеп-

сия с редкими генерализованными приступами». С этого вре-

мени стала получать карбамазепин 200 мг 2 раза в сутки.

В дальнейшем на фоне приема препарата генерализованные су-

дорожные припадки сохранялись до 3–4 раз в год. Коррекция

противоэпилептической терапии не проводилась. Зрительные

расстройства и нарушения памяти прогрессировали, появи-

лись трудности при подборе нужного слова в разговоре. На мо-

мент госпитализации в КНБ им. А.Я. Кожевникова в сентяб-

ре 2022 г. пациентка имела выраженный когнитивный дефи-

цит, нарушения счета, письма и чтения. Из-за значительного

снижения критики к своему состоянию пациентка самостоя-

тельно предъявляла жалобы только на головокружение. Рас-

сказывала, что работала музыкальным педагогом на протя-

жении более чем 30 лет, однако не могла перечислить ноты

или повторить их. Пациентка нуждается в помощи при при-

готовлении пищи, так как часто путает продукты на кухон-

ном столе, ей сложно найти нужный предмет, может перепу-

тать нож и огурец. Навык игры на фортепиано полностью

утрачен. Самообслуживание относительно сохранно.

Из ранее перенесенных заболеваний отмечается арте-

риальная гипертензия, постоянно принимает антигипер-

тензивные препараты. Из других забо-

леваний – первичный гипотиреоз (по

поводу которого принимает эутирокс

100 мкг/cут). Оперативные вмеша-

тельства – ушивание грыжи белой ли-

нии живота в молодом возрасте. Аллер-

гологический анамнез не отягощен.

Вредные привычки отрицает. Пациент-

ка имеет высшее образование, по специ-

альности – музыкальный педагог, в на-

стоящее время на пенсии. Наследствен-

ный анамнез по неврологическим заболе-

ваниям не отягощен, случаев деменции

не наблюдалось. В настоящее время про-

живает с мужем.

Данные объективного осмотра:

правильного телосложения, нормально-

го питания. В легких дыхание везику-

лярное, хрипов нет, частота дыхания –

16 в минуту. АД – 105/65 мм рт. ст.,

ЧСС – 83 уд/мин, пульс ритмичный. 

Пациентка в ясном сознании, кон-

тактна, значительно дезориентирова-

К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я

Неврология, нейропсихиатрия, психосоматика. 2024;16(2):47–53 49

Рис. 1. МРТ головного мозга 

пациентки М.: режим FLAIR, 

аксиальный срез

Fig. 1. MRI of the brain of patient M.:

FLAIR mode, axial section



на в месте и времени. Критика к своему состоянию снижена.

Эмоционально лабильна. Менингеальных симптомов нет. Кра-

ниальная иннервация интактна, за исключением умеренных

рефлексов орального автоматизма (хоботковый, ладонно-под-

бородочный). Парезов нет, мышечный тонус существенно не

изменен. Глубокие сухожильные рефлексы с рук и ног оживле-

ны, симметричные, с расширением рефлексогенных зон. Пато-

логических пирамидных знаков нет. Чувствительность не на-

рушена. Динамические координаторные пробы в конечностях

выполняет удовлетворительно. Походка осторожная. Тазовые

функции контролирует.

В нейропсихологическом статусе на первый план выхо-

дят выраженные нарушения зрительного гнозиса и наруше-

ния речи. В сфере гнозиса: синдром Балинта (симультанная

агнозия, зрительная атаксия, апраксия взора). При описа-

нии сюжетной картинки пациентка узнавала только от-

дельные фрагменты, но не могла оценить ситуацию целиком.

Выявлялись выраженные трудности узнавания «зашумлен-

ных» или перечеркнутых изображений предметов, зритель-

но-пространственная (невозможность определения времени

по часам, трудности идентификации правой и левой сторо-

ны) и пальцевая агнозия. Лицевой, цветовой гнозис сохранны.

Собственная речь пациентки беглая, грамматически пра-

вильная, обеднена существительными с вербальными и лите-

ральными парафазиями. Беглость речи значительно сниже-

на: тест на называние литеральных ассоциаций (слова на

букву «с») – 0 слов (норма – более 12 слов). В тесте на се-

мантическую речевую активность пациентка назвала че-

тыре слова, относящихся к категории «животные» (норма –

более 15 слов). Выраженные нарушения номинативной функ-

ции речи (называние предъявляемых предметов), подсказка

первого слога помогала вспомнить нужное слово. Бостон-

ский тест называния – 33 фонематические подсказки (нор-

ма – до пяти подсказок). Повторная речь нарушена: труд-

ности при повторении длинных слов, серий цифр, слов и пред-

ложений из-за нарушения вербальной рабочей памяти (не-

возможность удерживать информацию в памяти в течение

нескольких секунд). Понимание обращенной речи относи-

тельно сохранно, в том числе понимание категориальной

принадлежности слов. Алексия, аграфия. При исследовании

слухоречевой памяти («Тест 5 слов») выявлены умеренные

нарушения, связанные с недостаточностью запоминания.

В тесте на память – пять слов (0 слов назвала самостоя-

тельно, пять – с подсказкой), отсроченное воспроизведе-

ние – три слова (0 слов назвала самостоятельно, три сло-

ва – с подсказкой). В пробе «кулак-ребро-ладонь» выявлены

ошибки в последовательности движений и упрощение про-

граммы. Конструктивный праксис значительно нарушен

(невозможность рисования и копирования геометрических

фигур). Кинестетический праксис в руках нарушен (затруд-

нение при выполнении одноручных и двуручных проб Хэда).

Синдром Герстмана (нарушение идентификации правой и ле-

вой стороны, пальцевая агнозия, аграфия и акалькулия).

Умеренно нарушена функция обобщения, значительно нару-

шены счетные операции. Общая тяжесть КН по КШОПС со-

ставила 12 из 30 баллов.

Таким образом, по результатам нейропсихологического

обследования, ведущими являются выраженные нарушения

зрительного гнозиса, конструктивного праксиса и речи по ти-

пу смешанной (амнестической и проводниковой) афазии в соче-

тании с умеренными расстройствами мнестических функций

по «гиппокампальному типу» и нарушениями управляющих

лобных функций. Степень когнитивного дефекта соответст-

вует умеренной деменции, так как КН привели к социальной

и бытовой дезадаптации. Пациентка не способна ориентиро-

ваться на знакомых улицах города, выполнять счетные опера-

ции, испытывает существенные ограничения в выполнении по-

вседневных дел.

Дополнительные методы исследования: в общем анализе

мочи и крови (включая оценку профиля гормонов щитовидной

железы, уровней фолиевой кислоты и витамина В12), биохими-

ческом анализе крови – клинически значимых изменений не об-

наружено. ЭКГ: синусовый ритм, ЧСС – 74 уд/мин. Блокада

левой ножки пучка Гиса.

По данным МРТ головного мозга (рис. 2) было обнаруже-

но умеренное расширение наружных ликворных пространств

и выраженное расширение задних рогов боковых желудочков,

умеренный субкортикальный и перивентрикулярный лейкоаре-

оз (Fazekas II; см. рис. 2, а), атрофия гиппокампов, больше сле-

ва (MTA-1-2; см. рис. 2, б).

Пациентка была осмотрена офтальмологом – наруше-

ний остроты зрения и патологии на глазном дне не выявлено.

Исследование ЦСЖ: снижение уровня Aβ1–42 до 600,9

пг/мл (норма >1030 пг/мл), нормальный уровень T-tau –

225,4 пг/мл (норма ≤300 пг/мл), нормальный уровень p-tau –

24,5 пг/мл (норма ≤27 пг/мл), отношение T-Tau/Aβ1–42 –

0,375 (норма ≤0,28). Общий анализ ЦСЖ – без патологии.

Сочетание клинических, нейропсихологических, нейрови-

зуализационных и нейрохимических изменений позволило по-

ставить диагноз: БА с поздним началом, атипичная клиниче-

ская форма – синдром ЗКА. Была назначена терапия: донепе-

зил по схеме до 10 мг/сут, а также лакосамид 200 мг/сут для

профилактики эпилептических приступов. 

Пациентка повторно обследована через 7 мес. Со слов

родственников и по данным нейропсихологического обследова-

ния, отмечается прогрессирование зрительных и мнестиче-

ских нарушений. К терапии был добавлен мемантин 20 мг/сут.

О б с у ж д е н и е
В представленных клинических случаях у обеих па-

циенток была диагностирована БА, атипичная клиниче-

ская форма – синдром ЗКА, подтвержденная анализом

ЦСЖ [14]. Было обнаружено снижение содержания Aβ1–42,
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Рис. 2. МРТ головного мозга пациентки Н. 

а – режим FLAIR, аксиальный срез; б – Т2-взвешенное 

изображение, коронарный срез через область гиппокампов

Fig. 2. MRI of the brain of patient N.

a – FLAIR mode, axial section; б – T2-weighted image, 

coronal section through the hippocampus region

а б



повышение коэффициента дегенерации в виде отношения

T-Tau/Aβ1–42 и нормальные показатели T-Tau и p-tau. 

Данные исследований, в которых изучались показате-

ли церебрального амилоидоза и нейродегенерации при

ЗКА, противоречивы. В нескольких исследованиях сооб-

щалось о сходном профиле показателей биомаркеров при

ЗКА и типичной амнестической форме БА [15]. В других

исследованиях было показано, что, по сравнению с други-

ми атипичными формами (логопеническая форма первич-

ной прогрессирующей афазии, лобная форма БА) и типич-

ной амнестической формой БА, при ЗКА были обнаруже-

ны самые низкие уровни T-Tau и p-tau при сходных уровне

Aβ1–42 и тяжести когнитивного дефекта. Авторы предполо-

жили, что более низкие уровни как T-Tau, так и p-tau

в ЦСЖ при сходных уровнях Aβ1–42 могут отражать особен-

ности локализации нейродегенеративного процесса при

этом варианте БА [13, 16]. Другое возможное объяснение

может быть связано со скоростью нейродегенерации, учи-

тывая более медленный темп снижения когнитивных

функций при ЗКА по сравнению с другими атипичными

формами БА [17].

Первый клинический случай демонстрирует типич-

ный вариант развития ЗКА. Основной жалобой пациентки

являлось нарушение зрения (вызванное симультанной

агнозией). Поэтому в течение трех лет до госпитализации

в клинику пациентка посещала офтальмологов, чтобы вы-

яснить причину зрительного дефекта. В среднем диагноз

ЗКА устанавливается через 4 года от начала заболевания [1,

18]. До постановки диагноза пациенты нередко несколько

раз меняют очки по поводу возрастной гиперметропии или

получают оперативное лечение с диагнозом «катаракта».

Наряду с нарушениями зрительно-пространственных

функций у пациентки были выявлены умеренные наруше-

ния эпизодической памяти и управляющих функций. Хотя

нарушения эпизодической памяти и других когнитивных

функций на ранних стадиях ЗКА относительно сохранны,

прогрессирование нейродегенеративного процесса в конеч-

ном итоге приводит к полифункциональному когнитивно-

му дефекту [1, 19]. 

Особенностью второго клинического случая являлось

то, что клиническая картина заболевания не соответствова-

ла критериям «чистой ЗКА» или «ЗКА-плюс». Кроме ти-

пичных нарушений зрительно-пространственных функций,

у нашей пациентки выявлялись выраженные речевые рас-

стройства, а также умеренные нарушения запоминания

и управляющих функций. В то же время у пациентки отсут-

ствовали клинические признаки других нейродегенератив-

ных заболеваний (КБД, ДТЛ, БКЯ). Речевые расстройства

у пациентки напоминают логопеническую форму первич-

ной прогрессирующей афазии [20]. Пациентка предъявляла

жалобы на затруднения в подборе слов, а при нейропсихо-

логическом исследовании были обнаружены выраженная

аномия при назывании предъявляемых предметов, значи-

тельные трудности при повторении длинных слов, серий

цифр, слов и предложений при относительной сохранности

понимания обращенной речи, в том числе категориальной

принадлежности слов. Как и ЗКА, логопеническая форма

первичной прогрессирующей афазии представляет собой

атипичную форму БА. Методы структурной нейровизуали-

зации при данной форме первичной прогрессирующей афа-

зии обычно выявляют атрофию теменной доли и задних от-

делов височной доли доминантного полушария. Однако

синдром первичной прогрессирующей афазии может быть

установлен только в том случае, если речевые расстройства

доминируют в клинической картине и оказывают значи-

тельное влияние на повседневную жизнь с самого начала за-

болевания [21, 22]. У нашей пациентки речевые расстрой-

ства появились только спустя 6 лет после начала зрительных

нарушений, и они оказывают менее значимое влияние на

повседневную жизнь по сравнению с расстройствами зри-

тельного восприятия. В ряде исследований проводилась

оценка речевых нарушений при синдроме ЗКА [4, 23–25].

Так, E. Magnin и соавт. [25] описали «логопенический син-

дром» у 8 из 9 пациентов с ЗКА. Анализ 40 пациентов с ЗКА

показал, что аномия является характерным признаком бо-

лее чем в 80% случаев ЗКА [4]. Как и при типичной амне-

стической форме БА, при синдроме ЗКА при прогрессиро-

вании могут развиваться нарушения речи и других когни-

тивных функций [1]. Так, при наблюдении за пациентами

с ЗКА (в среднем 21 мес) частота речевых расстройств уве-

личивается с 36 до 60% [24]. Таким образом, наше наблюде-

ние демонстрирует, что у пациентки с синдромом ЗКА к на-

рушениям зрительного восприятия при прогрессировании

заболевания присоединились речевые расстройства, а также

нарушения эпизодической памяти и управляющих функ-

ций. По данным МРТ – атрофия гиппокампов.

Другой особенностью данного клинического случая

является наличие у пациентки генерализованных эпилепти-

ческих припадков, которые наблюдаются у пациентов с БА

в 10–20% случаев и, как правило, возникают на более позд-

них стадиях заболевания [26]. Частота встречаемости при-

падков у пациентов с аутосомно-доминантным типом на-

следования существенно выше. Так, по данным националь-

ного многоцентрового исследования METHODSA, припад-

ки были зафиксированы у 47% пациентов с мутациями в ге-

нах APP, PSEN1, PSEN2. Наиболее характерны для пациен-

тов с БА немоторные судорожные припадки [27, 28]. У пред-

ставленной пациентки эпилептические припадки были от-

мечены через 6 лет от дебюта заболевания, на момент их по-

явления ей не проводилось когнитивное тестирование,

и в клинику пациентка обратилась уже на стадии выряжен-

ных КН.

Современный подход к лечению БА основывается на

необходимости назначения как можно более раннего пато-

генетического лечения. Наиболее современным и интен-

сивно развивающимся в настоящее время направлением яв-

ляется разработка средств, влияющих на амилоидный кас-

кад и модифицирующих течение заболевания. Адукану-

маб – моноклональное антитело, которое предотвращает

агрегацию бета-амилоида, – был первым препаратом, одоб-

ренным Управлением по надзору за качеством пищевых

продуктов и медикаментов США (Food and Drug

Administration, FDA) в 2021 г. Препарат применяется исклю-

чительно на доклинической и ранней клинической стадиях

БА (от субъективных КН до легкой деменции) и не показан

при умеренной или выраженной деменции, а также в случа-

ях, когда диагноз БА не был подтвержден с помощью био-

маркеров [29–31]. Леканемаб, гуманизированное антитело

IgG1, полученное из мышиного антитела mAb158, был

одобрен FDA в июле 2023 г. для лечения умеренных КН

или легкой деменции при БА. В исследовании III фазы

CLARITY AD, в котором приняли участие 1795 пациентов,
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леканемаб продемонстрировал замедление прогрессирова-

ния заболевания на 24% по сравнению с плацебо и показал

высокую эффективность в отношении показателей качества

жизни и нагрузки на лиц, осуществляющих уход [32, 33].

Еще одним препаратом, который может быть зарегистриро-

ван в ближайшее время, является донанемаб, способствую-

щий элиминации амилоида из ткани головного мозга.

По результатам исследования III фазы, на 76-й неделе лече-

ния наблюдалось снижение риска прогрессирования забо-

левания на 35% по сравнению с плацебо у пациентов с ран-

ними стадиями БА [34].

Поскольку в основе ЗКА в большинстве случаев лежит

патология, характерная для БА, в лечении применяются ин-

гибиторы ацетилхолинэстеразы или мемантин. Однако

в связи с редкостью данной патологии рандомизированные

исследования не проводились. Определенную помощь мо-

гут оказать средства, используемые при зрительной дис-

функции (например, системы распознавания речи), и раз-

витие стратегии компенсации для улучшения качества жиз-

ни (аудиокниги, говорящие часы, звуковые датчики).

При ведении пациентов с данной патологией рекомендует-

ся применение методов когнитивной поведенческой тера-

пии, когнитивного тренинга. В целях более ранней диагно-

стики необходимо повышение осведомленности практику-

ющих врачей о существовании данной нозологии [35–38].

З а к л ю ч е н и е
ЗКА является редким нейродегенеративным синдро-

мом, в основе развития которого в большинстве случаев ле-

жит патология БА. Своевременная и точная диагностика

ЗКА необходима для ведения, планирования и оказания

своевременной медикаментозной и психологической помо-

щи данной группе пациентов, улучшения качества жизни

как самих пациентов, так и их родственников.
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