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О.С. Левин, М.А. Аникина, Е.Е. Васенина

Кафедра неврологии РМАПО, Центр экстрапирамидных заболеваний, Москва

Поражение базальных ганглиев и их связей, лежащее в основе экстрапирамидных заболеваний, приводит не только к разнооб-

разным движениям, но и к широкому спектру нервно-психических расстройств, в том числе когнитивных, эмоционально-лич-

ностных и психотических. В основе этих расстройств чаще всего лежит дисфункция одного или нескольких параллельных

фронтостриарных кругов, объединяющих в единую функциональную систему базальные ганглии с таламусом, лимбическими

структурами, лобным  и другими отделами коры. Структура нервно-психических расстройств имеет как специфические, так

и общие черты, обсуждение которых и является предметом данной статьи.  Анализ особенностей нейропсихологических и по-

веденческих расстройств позволяет  уточнить локализацию патологического процесса и степень его распространенности,

что может иметь важное дифференциально-диагностическое значение. Когнитивные и эмоционально-личностные нарушения

иногда развиваются раньше, чем двигательные, и их выявление может иметь значение для ранней диагностики болезни Пар-

кинсона или болезни Гентингтона у лиц с предрасположенностью к этим заболеваниям. Кроме того, установление характера

психических расстройств и степени их дезадаптирующего влияния, выделение пораженных и сохранных звеньев в психических

процессах важны для подбора адекватной фармакотерапии и разработки программ нейропсихологической реабилитации.

Ключевые слова: когнитивные нарушения, нейропсихиатрические расстройства, экстрапирамидные заболевания.
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Cognitive and neuropsychiatric disorders in extrapyramidal diseases 
O.S. Levin, M.A. Anikin, E.E. Vasenina

Department of Neurology, Russian Medical Academy of Postgraduate Education, Center of Extrapyramidal Diseases, Moscow 

The affliction of basal ganglia and their associations, which underlies extrapyramidal diseases, leads not only to diverse movements, but also to

a broad spectrum of neuropsychological disorders, including cognitive, emotional-personality, and psychotic ones. The basis for these disorders

are most commonly dysfunction of one or a few parallel frontostriatal circuits combining the basal ganglia with the thalamus, limbic structures,
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Длительное время поражение подкорковых структур

ассоциировалось преимущественно с двигательными нару-

шениями. Но в последние десятилетия стало очевидным, что

благодаря тесным связям с лобной корой и лимбической си-

стемой базальные ганглии участвуют в регуляции не только

двигательных, но и психических функций и при их пораже-

нии часто возникают психические расстройства [1—3]. Эти

расстройства можно условно разделить на три основные

группы: когнитивные, эмоционально-личностные и психо-

тические [4]. Последние две группы нередко объединяют

термином «нейропсихиатрические расстройства» [2, 5]. Диаг-

ностика психических нарушений у больных с экстрапирамид-

ной патологией — задача не менее важная, чем  выявление

двигательных нарушений. Анализ особенностей нейропсихо-

логических и поведенческих расстройств позволяет  уточнить

локализацию и степень распространенности патологическо-

го процесса, что может иметь большое дифференциально-

диагностическое значение [6]. Нейропсихологические нару-

шения иногда развиваются раньше, чем двигательные, и их

выявление может способствовать ранней диагностике болез-

ни Паркинсона или болезни Гентингтона у лиц с предраспо-

ложенностью к этим заболеваниям [7]. Кроме того, установ-

ление характера психических расстройств и степени их деза-

даптирующего влияния, выделение пораженных и сохран-

ных звеньев в психических процессах важны для создания

программ нейропсихологической реабилитации [1, 8]. 

К о г н и т и в н ы е  н а р у ш е н и я
Когнитивные нарушения бывают представлены нару-

шением памяти, внимания, ориентации, зрительно-про-

странственных функций, речи, гнозиса, праксиса, мышле-

ния и т. д. Структурно они могут быть связаны с нарушением

функции каждого из трех основных структурно-функцио-

нальных блоков головного мозга, выделенных А.Р. Лурия [8]. 

При поражении образований, входящих в состав перво-

го (энергетического) блока (структур среднего и промежуточ-

ного мозга и связанных  с ними медиобазальных отделов лоб-

ных долей), страдают активизационные процессы, обеспечи-

вающие включение отдельных структур головного мозга. В ре-

зультате развиваются преимущественно нейродинамические

нарушения, которые включают расстройства внимания, вто-

ричные нарушения памяти, психомоторную замедленность.  

При поражении второго  блока (приема, переработки

и хранения информации), включающего структуры темен-

ных, височных и затылочных долей коры, страдают модаль-

но-специфические процессы, связанные с переработкой

зрительной, слуховой или проприоцептивной информации,

а также сложные интегративные когнитивные процессы,

лежащие в основе символической, речевой, интеллектуаль-

ной деятельности. Расстройства речи (афазия), праксиса

(апраксия), гнозиса (агнозия), первичные расстройства па-

мяти, возникающие при поражении этого блока, обознача-

ют как операциональные нарушения [1, 8]. 

Наконец, при нарушении функции третьего блока

(программирования, регуляции и контроля за протеканием

деятельности), преимущественно связанного с префрон-

тальными отделами лобных долей и базальными ганглиями,

образующими фронтостриарную систему, расстраиваются

формирование замыслов и целей психической деятельно-

сти, регуляция и контроль отдельных действий и поведения

в целом. Эти когнитивные нарушения можно обозначить

как регуляторные. В англоязычной литературе для опреде-

ления подобных функций применяют термин «executive

functions» (исполнительные, или распорядительные, функ-

ции), а для обозначения нарушений этих функций —

«dysexecutive syndrome», русскоязычным эквивалентом ко-

торого может быть термин «дизрегуляторный синдром» [9].

Лобные доли и базальные ганглии образуют единую систе-

му, выполняющую функцию целенаправленного выбора

наиболее адекватной в данный момент программы дейст-

вия, отслеживания ее реализации и эффективности, тормо-

жения неадекватных действий, при необходимости — кор-

рекции или смены выполняемой программы на другую [10]. 

Кора больших полушарий связана с базальными ганг-

лиями тремя параллельными корково-подкорковыми кру-

гами, которые начинаются от трех основных отделов пре-

фронтальной коры (дорсолатеральной, орбитофронталь-

ной, медиальной) и обеспечивают регуляцию различных ас-

пектов психической деятельности и поведения [9, 11]. Регу-

ляторные когнитивные функции во многом зависят от

функционирования дорсолатерального префронтального

(«ассоциативного») нейронного круга [9]. 

Функция круга страдает при поражении не только

отдельных его звеньев, но и восходящих систем, модулиру-

ющих его активность, прежде всего мезокортикального до-

фаминергического пути, холинергических проекций, ос-

новным источником которых являются базальное ядро

Мейнерта, серотонинергических проекций, следующих от

ядра шва, и норадренергических проекций (основной ис-

точник — голубоватое пятно) [10, 11]. 

Условно когнитивные нарушения при экстрапира-

мидных заболеваниях можно представить как единый

спектр (континуум), который простирается от легких нару-

шений, не сопровождающихся существенным снижением

интеллекта и ограничением повседневной активности,  до

деменции. При переходе от более легких форм к более тяже-

лым происходят не только количественные изменения, вы-

ражающиеся в увеличении степени интеллектуального де-

frontal and other cortical regions into the uniform functional system. The pattern of neuropsychological disorders has both specific and common

features, the discussion of which is the subject matter of this paper. Analysis of the specific features of neuropsychological and behavioral disor-

ders allows one to specify the localization of a pathological process and its extent, which may be of important differential diagnostic value.

Cognitive and emotional-personality impairments sometimes develop earlier than motor disorders and their detection may be of significance for

the early diagnosis of Parkinson’s disease or Huntington’s disease in persons who are predisposed to these diseases. Moreover, to establish the

nature of mental disorders and the degree of their disadapting effect and to identify the affected and preserved components in the psychic

processes are important for the choice of adequate pharmacotherapy and the elaboration of neuropsychological rehabilitation programs. 

Key words: cognitive impairments, neuropsychological disorders, extrapyramidal diseases.
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фекта, но и качественное изменение профиля нейропсихо-

логических расстройств: в легких случаях обычно домини-

руют нейродинамические и регуляторные нарушения, в бо-

лее тяжелых — операциональные [12]. 

Внутри этого спектра можно с определенной долей ус-

ловности выделить три синдрома: брадифрению, подкорко-

во-лобный (дизрегуляторный) когнитивный синдром, син-

дром деменции [13, 14].

Брадифрения характеризуется преимущественным на-

рушением нейродинамических функций, что выражается в

снижении скорости реакций, замедленности речи, мнести-

ческих процессов, быстрой отвлекаемости [15].

Подкорково-лобный когнитивный синдром обусловлен

более выраженными  регуляторными  расстройствами, пре-

имущественно связанными с повреждением фронтостриар-

ных  кругов и вторичной дисфункцией лобных долей в ре-

зультате их деафферентации или гипоактивации [9]. В осно-

ве синдрома лежит нарушение внутренней организации ког-

нитивных процессов, которая затрудняет актуализацию

имеющихся и приобретение новых знаний и навыков [16,

17]. Особые сложности возникают при выполнении много-

этапных  заданий, которые требуют планирования и дли-

тельной концентрации внимания, принятия решения, пере-

ключения с одного этапа интеллектуальной деятельности на

другой. В результате могут развиваться ментальная ригид-

ность (затруднения при смене стратегии или умственного

действия), персеверации, уплощение и нарушение избира-

тельности мышления, склонность к импульсивным ответам.

Часто отмечается снижение речевой активности, выявляе-

мое в тестах на свободные и направленные ассоциации. Вто-

рично страдают память и зрительно-пространственные

функции, особенно в тех звеньях, которые требуют внима-

ния и произвольного контроля. Дефектными оказываются

прежде всего процессы воспроизведения предъявляемой ин-

формации, в то время как собственно запоминание и проч-

ность хранения запомненного материала существенно не

страдают. Об относительной сохранности процесса консо-

лидации следов памяти свидетельствует и то, что узнавание

предъявленного ранее материала оказывается гораздо более

успешным, чем активное воспроизведение. Запоминание и

воспроизведение предъявляемого материала можно улуч-

шить с помощью семантической категоризации (больному

предлагают в процессе запоминания группировать слова по

семантическим категориям либо в процессе воспроизведе-

ния воспользоваться семантическими подсказками). Все это

показывает, что нарушение запоминания и воспроизведения

преимущественно связано со «стратегическими» аспектами

памяти:  дефицитом внутреннего контроля, неспособностью

активно и самостоятельно организовывать материал для

лучшего запоминания или производить системный  целена-

правленный поиск при воспроизведении [18].

Не менее характерно нарушение так называемой имп-

лицитной (процедурной) памяти, которая в отличие от более

известной эксплицитной (декларативной) памяти (реализу-

ющейся, например, при запоминании слов или рисунков)

не требует активного участия сознания. Запоминание при

этом происходит за счет постоянного повторения и приво-

дит к появлению не знаний, а навыков, не только двига-

тельных, но и когнитивных (например, в тесте на обучение

чтению зеркально отображенного материала).  Нарушение

этого типа памяти часто связано с дисфункцией базальных

ганглиев, прежде всего хвостатого ядра, и в развернутом ви-

де наблюдается, например, при болезни Гентингтона [5].

При усвоении нового материала или новых навыков боль-

ные чаще вынуждены прибегать к менее продуктивной экс-

плицитной стратегии, требующей сознательных усилий, что

замедляет обучение. Обратная ситуация возникает у боль-

ных с поражением медиальных отделов височных долей, у

которых нарушается эксплицитная память, тогда как имп-

лицитная память остается относительно сохранной (фено-

мен «двойной диссоциации»).

Нарушение зрительно-пространственных функций,

выявляющееся при копировании сложных рисунков, конст-

руировании фигур из отдельных деталей и в других тестах,

по-видимому, можно объяснить  невозможностью создания

и поддержания интегрированного образа задачи, который

играет важную организующую роль в процессе ее выполне-

ния, а также дефектом планирования и реализации  после-

довательности ряда действий, но не первичным расстрой-

ством пространственного гнозиса или праксиса, которые,

как показывает нейропсихологическое исследование, оста-

ются сохранными [3, 19]. Кроме того, характерно нарушение

решения задач, требующих запоминания условий, выделе-

ния значимых элементов, планирования, актуализации зна-

ний, генерации и проверки гипотез. Описанные расстрой-

ства могут быть в значительной степени компенсированы за

счет внешней организации когнитивных процессов (напри-

мер, с помощью привлечения внимания или подсказок) [20]. 

Но по мере прогрессирования заболевания  возможно-

сти компенсации истощаются, к регуляторным компонентам

нарушения интеллекта могут добавляться операциональные

(снижение процессов обобщения, дефектность логических

умозаключений), что в итоге может приводить к дезорганиза-

ции поведения, социальной и бытовой дезадаптации, т. е.

развитию деменции. Указанный профиль когнитивных рас-

стройств был подробно описан у больных прогрессирующим

надъядерным параличом, болезнью Паркинсона, болезнью

Гентингтона и получил название «подкорковая деменция»

[11, 16, 18]. По ряду проявлений «подкорковая деменция»

действительно отличалась от классического варианта демен-

ции, свойственного болезни Альцгеймера, который был пре-

имущественно связан с дегенерацией височно-теменной ко-

ры и получил название корковой деменции.

В последние годы установлена роль мозжечка и дента-

то-таламокортикальных путей в обеспечении когнитивных

функций, таких как память, мышление, речь, обучение,

распознавание сложных зрительных образов, планирова-

ние, программирование и контроль деятельности. Пораже-

ние нейронов мозжечка (например, при оливопонтоцере-

беллярном, или мозжечковом, типе мультисистемной атро-

фии) также может вызывать нейропсихологические нару-

шения регуляторного характера. 

Кортикобазальная дегенерация — одно из немногих

экстрапирамидных заболеваний, при котором, помимо бра-

дифрении и подкорково-лобного синдрома, могут разви-

ваться выраженные операциональные нарушения в отсутст-

вие деменции. Асимметричное поражение лобно-теменной

коры при этой болезни может приводить к развитию апрак-

сии, афазии, игнорированию контралатеральной половины

пространства. Тем не менее у части больных с кортикоба-

зальной дегенерацией деменция развивается уже на ранней

стадии заболевания [6].
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Диагностика деменции остается трудной задачей, ко-

торая требует совместных усилий неврологов, психиатров,

нейропсихологов. В многообразных определениях синдрома

деменции можно выделить пять общих положений: 1) ког-

нитивные (интеллектуальные) способности должны сни-

жаться  по сравнению с исходным (т. е. существовавшим до

заболевания) уровнем; 2) когнитивный дефект должен быть

диффузным или по крайней мере охватывать несколько (а не

одну) когнитивных сфер (память, речь, праксис, внимание,

мышление, ориентация,  зрительно-пространственные

функции и т. д.); 3) когнитивные расстройства должны за-

труднять повседневную (профессиональную или бытовую)

деятельность, а не только выполнение нейропсихологиче-

ских тестов; 4) причиной когнитивных нарушений должно

выступать определенное органическое (структурное или ме-

таболическое) поражение головного мозга; 5) должны быть

исключены иные психические расстройства, способные по-

влечь за собой нарушение когнитивных функций (спутан-

ность сознания, делирий,  депрессия и т. д.) [13, 21]. 

Диагностика деменции затруднена и тем, что при раз-

ных заболеваниях головного мозга ее нейропсихологиче-

ская структура имеет особенности, предопределяемые раз-

личной локализацией патологического процесса и неодина-

ковым  сценарием его распространения. 

Выделение коркового и подкоркового типов демен-

ции в середине 70-х годов ХХ в. было полезным шагом, ука-

завшим на гетерогенность деменции как клинического син-

дрома и возможность ее развития не только при диффузном

поражении мозга, но и при вовлечении его отдельных сис-

тем [22]. В частности, клинические особенности деменции

при экстрапирамидной патологии определяются важной

ролью дисфункции подкорково-лобных систем в ее патоге-

незе. Отличительные признаки  деменции подкорково-лоб-

ного типа и деменции альцгеймеровского типа, связанной с

дисфункцией  лимбических и височно-теменных  структур,

представлены в табл. 1.

Хотя по мере прогрессирования когнитивного дефек-

та представленность операциональных нарушений возрас-

тает, их выраженность у больных с экстрапирамидными за-

болеваниями все же остается ниже, а регуляторных выше,

чем при классическом варианте корковой деменции — бо-

лезни Альцгеймера [7]. До сих пор не решен вопрос, способ-

но ли чисто подкорковое поражение вызывать деменцию

или для ее развития необходимо обязательное вовлечение

определенных отделов коры, прежде всего лобной или височ-

но-теменной. Данные функциональной нейровизуализации

(позитронно-эмиссионной томографии — ПЭТ  — и др.) по-

казывают нарушение функционального состояния лобных

и височных отделов коры у страдающих деменцией пациен-

тов с прогрессирующим надъядерным параличом, болезнью

Паркинсона или болезнью Гентингтона. 

Об этом же свидетельствуют и результаты нейропси-

хологических исследований, практически всегда выявляю-

щих у больных  деменцией операциональные расстройства,

связанные с дисфункцией тех или иных отделов коры. Пос-

ледние могут заключаться в нарушениях памяти (расстрой-

ства не только активного запоминания, но и консолидации

и хранения следов),  речи (трудности подбора слов и пони-

мания сложных грамматических конструкций, обеднение

активной речи), праксиса (нарушение динамического прак-

сиса, апраксия позы, конструктивная апраксия и др.). 

У значительной части пациентов с болезнью Паркинсона в

височно-теменной коре и лимбических структурах обнару-

живаются морфологические изменения в виде телец Леви,

характерных для этого заболевания, либо отложений ами-

лоида и других изменений, типичных для болезни Альцгей-

Таблица 1. О т л и ч и т е л ь н ы е  н е й р о п с и х о л о г и ч е с к и е  п р и з н а к и   д е м е н ц и и  п о д к о р к о в о - л о б н о г о  
и  а л ь ц г е й м е р о в с к о г о  т и п о в  [ 1 8 ]

Когнитивные функции                                                                                                                                  Деменция
подкорково-лобный тип                                  альцгеймеровский тип

Речь: 
моторные аспекты
называние
речевая активность:

семантическая
фонетическая

Зрительно-пространственные функции

Регуляторные функции

Память:
отсроченное воспроизведение
отсроченное узнавание
способность к семантической группировке 
запоминаемого материала
эффективность опосредующих процедур 
(семантического кодирования, подсказок и т. д.)
имплицитная (процедурная) память

Праксис, гнозис

Интеллект:
регуляторные аспекты
операции обобщения и логического умозаключения

Дизартрия
Не нарушено или легко нарушено

Значительно снижена
Умеренно  снижена

Нарушены

Грубо нарушены

Нарушено
Нормальное или несколько снижено
Нормальная или несколько снижена

Высокая

Снижена

Не нарушены или умеренно нарушены

Нарушены
Не нарушены или умеренно нарушены

Не нарушены
Нарушено

Легко снижена или в норме
Резко  снижена

Нарушены

Нарушены

Нарушено
Резко снижено

Снижена

Снижена

Сохранна или несколько снижена

Нарушены вариабельно

Умеренно нарушены
Нарушены
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мера, которые могут объяснить развитие деменции [14]. Но

в других случаях, например при прогрессирующем надъ-

ядерном параличе и у части больных болезнью Паркинсона,

морфологические изменения в коре если и выявляются, то

по выраженности и локализации явно не соответствуют cте-

пени когнитивных нарушений, что указывает на решающую

роль деафферентации определенных отделов коры и утраты

восходящих нейромедиаторных влияний (холинергических,

дофаминергических, норадренергических, серотонинерги-

ческих) в патогенезе деменции [23]. 

В любом случае противопоставление «корковой» и

«подкорковой» деменции представляется условным — на

практике деменция нередко оказывается смешанной, т. е.

несущей черты как корковой, так и подкорковой дисфунк-

ции. В связи с этим более рационально говорить о различ-

ном соотношении когнитивных нарушений, связанных с

дисфункцией определенных нейроанатомических струк-

тур (например, фронтальных, фронтостриарных, таламо-

кортикальных, височно-лимбических, теменных и т. д.)

или определенных нейромедиаторных систем (холинерги-

ческих, дофаминергических, серотонинергических, норад-

ренергических)  при том или ином заболевании, которое

зависит от преимущественной локализации патологиче-

ского процесса и может меняться по мере его прогрессиро-

вания. В то же время при одних экстрапирамидных заболе-

ваниях преобладает подкорковый (подкорково-лобный)

компонент деменции, при других подкорковые и корко-

вые компоненты развиваются параллельно. 

B. Pillon и соавт. [6] выделили три группы экстрапира-

мидных заболеваний, различающихся по нейропсихологиче-

скому профилю: 1) заболевания, при которых выявляются

умеренные нейродинамические и регуляторные когнитив-

ные расстройства, но деменция может отсутствовать вплоть

до самой поздней стадии заболевания (мультисистемная ат-

рофия, часть случаев болезни Паркинсона); 2) заболевания с

выраженным подкорково-лобным когнитивным дефектом,

прогрессирование которого может привести к деменции 

(в том числе при присоединении корковых поражений): про-

грессирующий надъядерный паралич, болезнь Паркинсона с

деменцией, болезнь Гентингтона; 3) заболевания, при кото-

рых выраженные операциональные нарушения, вызванные

дисфункцией лимбических, височно-теменных или иных от-

делов коры, наблюдаются уже на ранней стадии (деменция с

тельцами Леви, болезнь Альцгеймера с экстрапирамидными

нарушениями, болезнь Крейтцфельдта—Якоба) [6].

Таким образом, исследование нейропсихологического

профиля позволяет более точно представить картину вовле-

чения в патологический процесс различных структур голов-

ного мозга и тем самым облегчить дифференциальную диаг-

ностику экстрапирамидных заболеваний. Например, выяв-

ление у больного с паркинсонизмом и вегетативной недоста-

точностью прогрессирующей деменции указывает на демен-

цию с тельцами Леви, тогда как в отсутствие грубых когни-

тивных нарушений более вероятным диагнозом будет муль-

тисистемная атрофия [1, 6]. Определенное диагностическое

значение имеет временное соотношение нейропсихологиче-

ских нарушений с двигательными. Например, появление вы-

раженных когнитивных расстройств на фоне уже развивше-

гося синдрома паркинсонизма указывает на болезнь Пар-

кинсона или прогрессирующий надъядерный паралич, тогда

как развитие экстрапирамидных симптомов на фоне демен-

ции более характерно для болезни Альцгеймера, деменции с

тельцами Леви, лобно-височной деменции или болезни

Крейтцфельдта—Якоба. Вместе с тем легкие или умеренные

когнитивные нарушения могут быть одним из наиболее ран-

них немоторных проявлений таких экстрапирамидных забо-

леваний, как болезнь Паркинсона или болезнь Гентингтона.

Умеренное когнитивное расстройство выявляется более чем

у 20% пациентов с болезнью Паркинсона, а при болезни Ген-

тингтона — примерно у 40% лиц с диагнозом, установленным

при генетическом исследовании, не имеющих классических

клинических признаков заболевания [1, 19]. 

Следует также учитывать гетерогенность нейропси-

хологического профиля даже в рамках одной нозологи-

ческой формы. Например, при болезни Паркинсона

можно выделить по меньшей мере три типа деменции с

различающимся профилем:

• деменция 1-го типа характеризуется преимуществен-

но подкорково-лобным когнитивным дефицитом, развива-

ется более медленно, часто проявляясь спустя 10 лет и более

после возникновения симптомов паркинсонизма;

• деменции 2-го типа также присущ комбинированный

подкорково-корковый когнитивный дефицит, включающий

более выраженные зрительно-пространственные, речевые и

мнестические нарушения,  раннее развитие депрессии, пси-

хотических и поведенческих нарушений. Такая деменция ча-

сто развивается быстрее, чем деменция 1-го типа, и клини-

чески близка к деменции с тельцами Леви, но в отличие от

последней проявляется, как правило,  более чем через 1 год

после возникновения первых симптомов паркинсонизма;

• деменция 3-го типа характеризуется когнитивным де-

фектом, близким к таковому при болезни Альцгеймера, и

выраженными альцгеймеровскими изменениями в мозге.

Однако различия между этими вариантами деменции, кото-

рые иногда можно проследить начиная со стадии умеренно-

го когнитивного расстройства, размываются из-за наличия

большого количества переходных случаев с вариабельным

соотношением коркового и подкоркового компонентов де-

менции и гетерогенностью коркового компонента [4].

Э м о ц и о н а л ь н о - л и ч н о с т н ы е  р а с с т р о й с т в а
Эмоционально-личностные расстройства (депрессия,

маниакальный синдром, апатико-абулический синдром,

обсессивно-компульсивный синдром, расторможенность,

агрессивность и др.) обычно развиваются на фоне когни-

тивного дефицита, но могут быть диспропорционально бо-

лее выражены и даже возникать независимо от него. Слож-

ное взаимодействие когнитивных и эмоционально-лично-

стных нарушений во многом определяет психический ста-

тус больного и играет важную роль в формировании клини-

ческой картины деменции [22]. Эмоционально-личност-

ные нарушения развиваются в результате дисфункции

фронтостриарных кругов, главным образом латерального

орбитофронтального и медиального фронтального, и поэ-

тому могут напоминать поведенческие изменения, возника-

ющие при поражении лобных долей  [1, 24]. 

Кроме того, в патогенезе эмоционально-личностных

нарушений большое значение могут иметь сопутствующее

поражение лимбических структур, дисфункция нейромеди-

аторных систем (дофаминергических, серотонинергиче-

ских, норадренергических, холинергических), модулирую-

щих состояние фронтостриарных кругов и лимбической си-
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стемы, а также психологическая реакция на тяжелое заболе-

вание и связанную с ним социальную дезадаптацию [7].

Латеральный орбитофронтальный круг связывает орби-

тофронтальную кору с хвостатым ядром, полюсом височной

доли и миндалиной. Активность круга модулируется дофами-

нергическими нейронами вентральной покрышки среднего

мозга, а также  серотонинергическими нейронами ядер шва.

Круг участвует в социально-детерминированной регуляции

поведения, обеспечивая, в частности, самоконтроль и тормо-

жение неадекватных в данной ситуации реакций на внешние

стимулы  [3, 24]. При его дисфункции возникают импульсив-

ность, расторможенность, синдром навязчивых состояний,

раздражительность. Эти изменения особенно часто отмеча-

ются при болезни Гентингтона, синдроме Туретта и т. д. [11].

Поясной (медиальный фронтальный) круг начинается от перед-

ней поясной извилины, связывая ее с вентральным стриату-

мом, лимбическими структурами (миндалиной, гиппокам-

пом, парагиппокампальной извилиной, латеральными отде-

лами гипоталамуса). Он обеспечивает эмоциональную оценку

внешних стимулов, определяет направленность и интенсив-

ность эмоциональных реакций, контролирует поведенческую

реализацию актуальных мотиваций [9]. При поражении пояс-

ного круга возникают аспонтанность, эмоциональное безраз-

личие, апатико-абулический синдром [13].

Депрессия. Одним из частых вариантов эмоциональ-

ных расстройств является депрессия, которая особенно ха-

рактерна для болезни Паркинсона и болезни Гентингтона

[18]. Кроме того, она нередко развивается при дистонии,

синдроме Туретта, гепатолентикулярной дегенерации, спи-

ноцеребеллярных атаксиях, нейроакантоцитозе, кальцифи-

кации базальных ганглиев, прогрессирующем надъядерном

параличе [3]. Особенностью депрессии при болезни Ген-

тингтона является то, что она часто приводит к суицидаль-

ным попыткам. По-видимому, высокая частота само-

убийств объясняется тем, что депрессия возникает на фоне

повышенной импульсивности, связанной с дисфункцией

орбитофронтального круга [9, 21]. 

Развитие депрессии можно объяснить (по крайней ме-

ре частично) дисфункцией фронтостриарных кругов, при-

чем ключевую роль в этом процессе, возможно, играют лоб-

ные доли и хвостатое ядро, при вовлечении которых депрес-

сия развивается особенно часто. При ПЭТ у пациентов с бо-

лезнью Паркинсона и болезнью Гентингтона, страдающих

депрессией, отмечено снижение метаболизма в области ор-

битофронтальной коры и хвостатого ядра, а у больных с эн-

догенной депрессией — гипометаболизм в области дорсола-

теральной префронтальной коры и хвостатого ядра [3, 19].

Кроме того, большое значение в патогенезе депрессии име-

ют нарушение связей стриатума и лобной коры с лимбически-

ми структурами, сопутствующее поражение серотонинерги-

ческих ядер шва, норадренергического голубоватого пятна,

а также нарушение взаимодействия между серотонинерги-

ческой, норадренергической и дофаминергической систе-

мами [2]. Выраженность депрессии при экстрапирамидной

патологии часто не соответствует степени двигательных на-

рушений и  может быть связана также с преморбидными

особенностями личности [10, 21].

Апатия. Не реже депрессии при экстрапирамидных за-

болеваниях встречается притупление аффекта или апатия —

эмоциональное безразличие, не сопровождающееся трево-

гой или тоской. В тяжелых случаях развивается грубый апа-

тико-абулический синдром, и больные, предоставленные

сами себе, длительное время пребывают в одной позе, и

лишь интенсивные внешние стимулы могут на короткое

время вывести их из этого состояния. Выраженная апатия

особенно часто отмечается при двустороннем некрозе блед-

ного шара, связанном с отравлением угарным газом, про-

грессирующем надъядерном параличе, постэнцефалитиче-

ском паркинсонизме [6]. Ведущую роль в развитии апатико-

абулического синдрома играет дисфункция переднего пояс-

ного круга. Наблюдение за пациентами с болезнью Паркин-

сона показывает, что депрессия может трансформироваться

в апатию по мере развития более выраженной дофаминер-

гической и холинергической недостаточности, а преимуще-

ственно одностороннее поражение трансформируется в

двустороннее [23]. Апатия — одно из возможных осложне-

ний стереотаксического оперативного вмешательства у па-

циентов с болезнью Паркинсона.

Маниакальные состояния. Преходящие маниакально-

подобные эпизоды с повышенным настроением, ощущени-

ем прилива сил, уменьшением потребности в сне, оживлен-

ной речью, иногда гиперсексуальностью чаще сопровожда-

ют гиперкинетические расстройства, особенно болезнь Ген-

тингтона (подобные эпизоды отмечаются у 10% больных)

[17]. Реже они развиваются при гепатолентикулярной деге-

нерации, болезни Паркинсона (главным образом в связи с

приемом дофаминергических средств, в том числе в рамках

немоторных флуктуаций, или холинолитиков) [6]. Цереб-

ральные механизмы маниакального состояния плохо изуче-

ны. Предполагают, что оно может быть связано с дисфунк-

цией орбитофронтального круга и лимбических структур

(миндалины и др.) [17].

Синдром навязчивых состояний (обсессивно-компуль-

сивный синдром). Наиболее характерен он для болезни Ту-

ретта, но иногда может наблюдаться и при болезни Паркин-

сона, болезни Гентингтона, малой хорее, прогрессирующем

надъядерном параличе, постэнцефалитическом паркинсо-

низме, дистониях. Характерны навязчивые мысли, образы,

импульсы (обсессии) или навязчивые иррациональные по-

веденческие или мыслительные акты (компульсии), вклю-

чая навязчивые мытье рук, счет, сложные ритуалы [11].

Синдром навязчивых состояний связан главным образом с

дисфункцией орбитофронтального круга и нарушением

способности фронтостриарной системы тормозить неадек-

ватные в данный момент или данной ситуации стереотип-

ные программы поведения [3, 11]. 

Важное значение в развитии синдрома имеет недоста-

точность восходящей серотонинергической системы, ин-

нервирующей вентромедиальные отделы головки хвостатого

ядра, прилежащее ядро, лобную и поясную кору. При этом

создаются условия для непрерывной циркуляции импульсов

в орбитофронтальном круге. Прием антидепрессантов, тор-

мозящих обратный захват серотонина, уменьшает проявле-

ния обсессивно-компульсивного синдрома. Сравнительная

частота поведенческих нарушений при основных нейродеге-

неративных заболеваниях, проявляющихся экстрапирамид-

ной симптоматикой, представлена в табл. 2.

В некоторых случаях поведенческие нарушения явля-

ются осложнением терапии, проводимой по поводу основно-

го заболевания. Например, примерно у 10—15% пациентов с

болезнью Паркинсона на фоне длительной дофаминергиче-

ской терапии и денервации лимбических структур развива-

27
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ются сложные нарушения поведения — импульсивно-ком-

пульсивные расстройства (синдром дофаминовой дизрегуля-

ции, сложные стереотипии, нарушения импульсного контроля

с патологическим пристрастием к азартным играм) [21].

Изменения личности. При многих экстрапирамидных

заболеваниях (например, при болезни Гентингтона или

cиндроме Туретта) часто развиваются изменения личности в

виде раздражительности, расторможенности, эмоциональ-

ной лабильности, вспышек агрессии [11]. При некоторых

заболеваниях с выраженным подкорково-лобным синдро-

мом (прежде всего при прогрессирующем надъядерном па-

раличе) возможно развитие более отчетливых черт «лобного

поведения». Появление экстрапирамидного расстройства

на фоне рано развившихся изменений личности по лобному

типу (аспонтанность, расторможенность, снижение крити-

ки), сопровождающихся стереотипиями, персеверациями,

навязчивыми манипуляциями с окружающими  предмета-

ми, булимией, оскудением речи, хватательным рефлексом,

аффективными нарушениями, может указывать на очаговое

поражение лобных долей или некоторые нейродегенератив-

ные заболевания (лобно-височную деменцию с паркинсо-

низмом,  кортикобазальную дегенерацию). У части пациен-

тов  выявляются расстройства, по внешним характеристи-

кам имеющие функциональный характер. Соматоформные

или конверсионные симптомы явно отличаются от типич-

ных проявлений заболевания, они вариабельны, проходят

при отвлечении внимания и в тех ситуациях, когда за паци-

ентом (по его мнению) не наблюдают [15].

П с и х о т и ч е с к и е  р а с с т р о й с т в а
Психотические расстройства в виде галлюцинаторно-

го или параноидного синдромов, экстракампильных фено-

менов (ощущений присутствия или прохождения), иллю-

зий,  синдромов нарушения идентификации, эпизодов спу-

танности сознания и делирия, особенно характерны для де-

менции с тельцами Леви и болезни Гентингтона, но возмож-

ны и при других экстрапирамидных заболеваниях (гепато-

лентикулярной дегенерации, спиноцеребеллярных атакси-

ях, болезни Крейтцфельдта—Якоба) [2, 12]. При болезни

Паркинсона психотические нарушения чаще возникают в

поздней стадии, на фоне выраженных когнитивных нару-

шений, и провоцируются противопаркинсоническими

средствами [2]. Вместе с тем психотические нарушения не

следует рассматривать лишь как осложнение лекарственной

терапии. Решающее значение имеют клинические предпо-

сылки, возникающие по мере прогрессирования когнитив-

ного процесса, в частности когнитивное снижение. При

этом более важное значение, по-видимому, имеет не столь-

ко степень общего снижения когнитивных функций, сколь-

ко профиль нейропсихологических нарушений, включаю-

щий выраженные зрительно-пространственные и лобные

дизрегуляторные нарушения [8]. В то же время исследова-

ния деменции с тельцами Леви, при которой психотические

нарушения возникают в 80% случаев, указывают на роль в

развитии психозов дисфункции структур височной доли,

особенно ее медиальных отделов, имеющей решающее зна-

чение в распознавании зрительных образов [3]. Несомненна

связь с поражением медиальных отделов височных долей и

бредовых расстройств [3, 21]. 

В последние годы особую популярность приобрела

нейрохимическая гипотеза происхождения психотических Т
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расстройств, согласно которой их причиной служит дисба-

ланс между холинергическими и моноаминергическими

восходящими системами. Этот дисбаланс может характери-

зоваться недостаточностью холинергической системы

(обычно вследствие дегенерации базального ядра Мейнер-

та) и относительным преобладанием дофаминергической и

серотонинергической систем либо усилением функции по-

следних вследствие гиперстимуляции дофаминовых или се-

ротониновых рецепторов в коре и лимбической системе [12,

23]. Соответственно, для лечения психотических наруше-

ний могут применяться не только блокаторы дофаминовых

рецепторов (нейролептики), но и антисеротониновые пре-

параты и центральные холиномиметики. При некоторых за-

болеваниях (например, мультисистемной атрофии, про-

грессирующем надъядерном параличе, кортикобазальной

дегенерации) психотические нарушения возникают исклю-

чительно редко, возможно, из-за отсутствия выраженного

холинергического дефицита в лимбической системе и/или

коре [12, 18]. В любом случае психотические нарушения

можно рассматривать как маркер нейродегенеративных за-

болеваний, связанных с формированием телец Леви.

Таким образом, при патологии базальных ганглиев,

тесно связанных с корковыми и лимбическими структу-

рами, помимо двигательных нарушений, возникает слож-

ный комплекс когнитивных, эмоционально-личностных,

а иногда и психотических расстройств, которые сущест-

венно влияют на жизнедеятельность больного. Своевре-

менная диагностика психических расстройств имеет важ-

ное значение для оценки трудоспособности больного,

прогноза заболевания, планирования лечебных и реаби-

литационных программ.

О б щ и е  п о д х о д ы  к  л е ч е н и ю
Лечение большинства пациентов с экстрапирамидны-

ми заболеваниями на сегодняшний день, к сожалению, чи-

сто симптоматическое и в первую очередь предполагает воз-

действие на определенные нейромедиаторные системы. Хо-

тя коррекция когнитивных и других психических рас-

стройств является важнейшим резервом повышения качест-

ва жизни пациентов с экстрапирамидными заболеваниями

и ухаживающих за ними лиц, в целом подходы к ней разра-

ботаны недостаточно [7]. Для коррекции когнитивных на-

рушений, достигших степени деменции, показано приме-

нение ингибиторов холинэстеразы (галантамин, ривастиг-

мин, донепезил) и мемантина, однако их эффективность ус-

тановлена лишь при болезни Паркинсона и деменции с

тельцами Леви [15]. Для коррекции депрессии и тревожных

расстройств (включая обсессивно-компульсивный син-

дром) могут применяться антидепрессанты различных фар-

макологических групп. Коррекция поведенческих наруше-

ний, помимо антидепрессантов, может включать примене-

ние атипичных нейролептиков (клозапина или кветиапина)

и малых доз антиконвульсантов с нормотимическим дейст-

вием (например, карбамазепина) [3]. В некоторых случаях

коррекция нейропсихиатрических симптомов невозможна

без изменения схемы лечения моторных расстройств. В то

же время адекватная коррекция психических нарушений в

ряде случаев позволяет довести дозу средств для лечения

двигательных симптомов до эффективного уровня, особен-

но при поздней стадии болезни Паркинсона. Терапия ког-

нитивных и нейропсихиатрических расстройств должна

быть сугубо индивидуальной и  учитывать переносимость и

достигаемый клинический эффект. 
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При сахарном диабете (СД) в результате нарушения

метаболических процессов, обусловленных гипергликеми-

ей, формируются разнообразные поражения большинства

органов и систем организма. К «классическим» поздним ос-

ложнениям СД относятся нефропатия, ретинопатия и пери-

ферическая невропатия. В последние годы все большее вни-

мание у таких больных уделяется поражению ЦНС — диабе-

тической энцефалопатии (ДЭ), которую рассматривают как

типичное осложнение нарушений метаболизма нейронов и

проводников ЦНС в результате гипергликемии. Результаты

экспериментальных исследований и клинические данные

доказывают, что при СД могут наблюдаться изменения стру-

ктуры и функции различных отделов головного мозга. Меха-

низмы формирования поражения головного мозга при СД,

несмотря на множество посвященных этому вопросу иссле-

дований, неясны. Клинические проявления и патогенез по-

ражения ЦНС при СД остаются предметом дискуссий и ис-

следований. К ДЭ не относятся острые нарушения функции

структур ЦНС, возникающие при инсультах у больных СД, а

также отек головного мозга, развивающийся при кетоацидо-

зе или гипогликемии. Цереброваскулярные заболевания,

обусловленные атеросклеротическим процессом и артери-

альной гипертензией (АГ), у больных СД 2-го типа и пожи-

лых больных СД 1-го типа, видимо, имеют хотя и важное, но

второстепенное значение. ДЭ развивается медленно, обыч-

но ее клинические признаки и пациенты, и врачи замечают

уже на поздних стадиях развития поражения ЦНС. Основ-

ными проявлениями ДЭ считаются когнитивное снижение

и изменения вещества головного мозга, выявляемые при

магнитно-резонансной томографии (МРТ). Клинически

значимая когнитивная дисфункция приводит к нарушению

трудовой и социальной адаптации и ухудшению качества

жизни больных СД, особенно если она достигает стадии де-

менции. Когнитивные нарушения снижают способность

больных СД к адекватному контролю гипергликемии и уве-

личивают риск развития типичных осложнений, приводя-

щих к инвалидизации и угрожающих жизни [1]. Больные за-

бывают вовремя сделать инъекцию инсулина или принять
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The epidemiology, clinical presentation, morphology, and pathogenesis of central nervous system lesion in types 1 and 2 diabetes melli-

tus (DM) are considered, by using the results of experimental and clinical studies. The definition of diabetic encephalopathy is given.
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encephalopathy are shown.
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