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Резюме
Лобно-височные дегенерации (ЛВД)  — это гетерогенная группа прогрессирующих ней-
родегенеративных заболеваний, связанных с преимущественным поражением лобных и/
или передних отделов  височных долей головного мозга. ЛВД занимают четвертое место 
в списке причин выраженных нейрокогнитивных расстройств во всех возрастных группах 
и второе место среди пациентов пресенильного возраста (до 65 лет). ЛВД — генетически 
детерминированное заболевание. В  30–40% случаев прослеживается семейный анамнез, 
который почти в  15% случаев характеризуется аутосомно-доминатным типом передачи. 
Обычно ЛВД начинается на пятом-шестом десятилетии жизни, но возможен и более позд-
ний дебют. В статье рассматриваются основные клинические формы ЛВД. Поведенческая 
форма ЛВД составляет более половины случаев ЛВД и  характеризуется сочетанием ког-
нитивных, поведенческих и  эмоционально-аффективных нарушений, атрофией лобных 
и височных отделов головного мозга. При синдроме первичной прогрессирующей афазии 
(ППА) речевые расстройства являются наиболее значимыми клиническими симптомами 
в течение не менее двух лет. Клинические особенности ППА зависят от локализации па-
тологического процесса. Разделение на клинические формы ЛВД актуально лишь в первые 
годы заболевания. В дальнейшем различия между ними стираются, и в статусе может при-
сутствовать одновременно несколько клинических форм. В  лечении ЛВД представляется 
важным комплексный подход, включающий симптоматическую терапию, а также нелекар-
ственные методы (образовательная программа, психологическая поддержка, когнитивный 
тренинг, логопедические упражнения). Точный анализ эмоциональных и  поведенческих 
симптомов при ЛВД может позволить прогнозировать течение патологического процесса, 
оптимизировать симптоматическое лечение и тем самым улучшить качество жизни паци-
ентов и их родственников.
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ЭПИДЕМИОЛОГИЯ
Лобно-височные дегенерации (ЛВД)  — это ге-

терогенная группа прогрессирующих нейродеге-
неративных заболеваний, связанных с преимуще-
ственным поражением лобных и/или передних 
отделов височных долей головного мозга [1–5]. ЛВД 
занимают четвертое место в списке причин выра-
женных нейрокогнитивных расстройств во  всех 
возрастных группах (после болезни Альцгеймера, 
деменции с  телами Леви и  цереброваскулярно-
го заболевания) и  второе место среди пациентов 
пресенильного возраста (до 65  лет) в  большин-
стве исследований. По  данным популяционных 
исследований, распространенность ЛВД варьи-
рует от  2 до  31 случаев на  100 000 населения [6]. 
Заболеваемость составляет в  среднем 1,6 случаев 
на  100  000 населения в  год, но  эти значения зна-
чительно увеличиваются между пятым и  седьмым 
десятилетиями жизни и  снижаются у  лиц мо-
ложе 40 лет и  в старших возрастных группах [7]. 
Хотя за последние десятилетия был достигнут ряд 
успехов в  понимании генетических, патоморфо-
логических и  клинических особенностей этой 
группы нейродегенеративных заболеваний, про-
цент ошибочных диагнозов остается очень высо-
ким. Поскольку возможности лечения при ЛВД 
весьма ограничены, представляется очень важ-
ным установление диагноза на  ранних стадиях 
патологического процесса, когда терапевтические 

мероприятия могут быть наиболее эффективны-
ми.  Поэтому у  неврологов, психиатров и  врачей 
других специальностей должна присутствовать 
врачебная настороженность в отношении данной 
патологии.

ЛВД обычно дебютирует в  возрасте от  45 
до  65 лет, однако описаны случаи заболевания 
на  третьем и  девятом десятилетии жизни [5]. 
Положительный семейный анамнез прослежи-
вается в  30–40% случаев ЛВД, при этом формы 
с  аутосомно-доминантным типом наследования 
составляют около 15% [7, 8]. Семейные случаи 
ЛВД связаны с мутациями в трех генах: гене белка 
тау (MAPT), програнулина (GRN) и  гене C9orf72. 
На  долю этих генов приходится подавляющее 
большинство (более 80%) случаев семейной ЛВД 
[9]. Патоморфологическая картина ЛВД пред-
ставлена атрофическими изменениями в лобных 
и  височных долях головного мозга. Возможно 
также вовлечение в  патологический процесс те-
менной коры, черной субстанции, полосатых тел, 
других подкорковых структур и  передних рогов 
спинного мозга, что находит отражение в  кли-
нической картине заболевания. При гистологи-
ческом исследовании в  50% случаев ЛВД выявля-
ются включения ДНК-ассоциированного белка 
(TDP-43), в 40% — обнаруживаются тау-позитив-
ные включения, значительно реже обнаружива-
ются включения онкогенных белков [10]. 
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Frontotemporal degeneration (FTD) is a heterogeneous group of progressive neurodegenerative 
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КЛИНИЧЕСКИЕ ФОРМЫ
Выделяют следующие клинические формы ЛВД: 

поведенческую и  речевую (синдром первичной 
прогрессирующей афазии (ППА)). Синдром ППА 
гетерогенен, и в зависимости от локализации деге-
неративного процесса выделяют аграмматическую 
форму ППА с  преимущественным нарушением 
моторного аспекта речи и  семантическую форму 
ППА с  нарушением понимания речи. Следует от-
метить, что разделение на клинические формы ак-
туально только на начальных стадиях заболевания. 
При прогрессировании патологического процесса 
различия между ними стираются, поэтому нозоло-
гический диагноз удается установить лишь с помо-
щью молекулярно-генетического или патоморфо-
логического исследования [1–5, 11–13]. 

Поведенческая форма ЛВД  составляет более 
половины случаев ЛВД и  характеризуется сочета-
нием когнитивных, поведенческих, и эмоциональ-
но-аффективных нарушений (рис. 1). Эти симпто-
мы на ранних стадиях могут быть едва заметными, 
многие из  них перекрываются с  психическими 
расстройствами или наблюдаются при болезни 
Альцгеймера (БА) и  других нейродегенеративных 
заболеваниях, поэтому пациенты с ЛВД имеют вы-
сокий риск ошибочного диагноза. Спектр некогни-
тивных симптомов при поведенческой форме ЛВД 
зависит от локализации патологического процесса 
и  стадии заболевания [1–5, 13]. Отличительными 
клиническими признаками поведенческой формы 
ЛВД являются: расторможенность, апатия, сни-
жение эмпатии, стереотипное или компульсив-
ное (ритуальное) поведение, изменение пищевого 
поведения.

Снижение эмпатии (способность понимать 
значение выражений эмоций или представлять 
себе переживания других людей) является са-
мым ранним клиническим проявлением ЛВД. 
Наблюдается эмоциональная холодность к  сво-
им близким и  друзьям, снижение отзывчивости 
на эмоции и чувства других людей. Пациенты мо-
гут оставаться  равнодушными при потере близ-
кого человека, неадекватно реагировать на  похо-
роны или другие важные семейные мероприятия. 
Это приводит к частой обиде членов семьи и дру-
зей на пациента [16].

Поведенческая расторможенность также явля-
ется ранним симптомом ЛВД и  характеризуется 
социально неадекватным поведением. Характерны 
дурашливость, плоский юмор, неуместные при-
косновения или разговоры с незнакомыми людьми, 
сексуальная несдержанность. Пациенты могут со-
вершать импульсивные и криминальные поступки 
(азартные игры, воровство, чрезмерные траты и не-
осторожное вождение). Как правило, пациенты 
не осознают неуместность своих действий [14].

Апатия часто наблюдается в  дебюте поведен-
ческой формы ЛВД. Наблюдается снижение мо-
тивации и  инициативы к  любой деятельности, 

снижение интереса к  работе, хобби, социальному 
взаимодействию и гигиене. Пациенты нуждаются 
в постоянном побуждении, чтобы делать домашние 
дела, вступать в  разговор или заниматься физиче-
ской активностью. При этом пациенты не осозна-
ют свой дефект, а родственники часто воспринима-
ют апатию как лень или депрессию.

Стереотипное или компульсивное (ритуальное) 
поведение характеризуется избыточной потребно-
стью к выполнению одних и тех же действий. Это 
могут быть как простые повторяющиеся действия 
(например, постукивание, хлопанье в ладоши, рас-
тирание, причмокивание губами), так и  более 
сложные формы поведения, сопровождающиеся  
навязчивой потребностью постоянно принимать 
душ, ходить по  фиксированным маршрутам или 
заниматься накопительством. Речь также может 
стать стереотипной, пациенты повторяют слова, 
фразы, часто лишенные какого-либо смысла [2–5, 
13, 15].

Нарушение пищевого поведения характеризу-
ется изменением пищевых пристрастий. Обычно 
появляется или повышается желание употреблять 
сладкую и  богатую углеводами пищу. Может раз-
виваться булимия с  утратой чувства насыщения, 
повышенная тяга к  курению и  злоупотреблению 
спиртными напитками. На  развернутых стади-
ях ЛВД, как правило, наблюдается гиперорализм. 
У пациента возникает желание  что-то жевать, про-
бовать на вкус все видимые предметы, в том числе 
несъедобные [16].

В дебюте ЛВД у четверти  пациентов обнаружи-
ваются эмоционально-аффективные нарушения 
в виде тревоги и депрессии [17]. У некоторых паци-
ентов описаны психотические нарушения (бредо-
вые и  галлюцинаторные расстройства) уже в  про-
дромальных стадиях заболевания [18].

На ранних стадиях пациенты с поведенческой 
формой ЛВД часто демонстрируют относительную 
сохранность повседневной деятельности, отсут-
ствие или минимальные изменения когнитивных 
функций при формальном нейропсихологиче-
ском обследовании [5]. Из-за снижения критики 
к  своему состоянию пациенты с  ЛВД обычно жа-
лоб не предъявляют. Поэтому ранняя диагностика 
поведенческой формы ЛВД опирается на  выявле-
ние эмоциональных и  поведенческих нарушений 
во  время беседы с  пациентом и  его ближайшими 
родственниками при сборе жалоб и  анамнеза. 
Следует задавать направленные вопросы родствен-
никам или ухаживающим лицам, а  для объекти-
визации некогнитивных нервно-психических 
нарушений использовать, например, нейропсихи-
атрический опросник (NPI) [19]. На продвинутых 
стадиях когнитивные нарушения при поведен-
ческой форме ЛВД представлены нарушениями 
управляющих лобных функций (целеполагание, 
планирование и контроль) при относительной со-
хранности памяти и зрительно-пространственных 
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функций [2, 4, 5]. Для оценки управляющих функ-
ций наиболее чувствительными диагностическими 
методиками могут быть: тест символы и  цифры, 
тест связи цифр и  букв, батарея тестов для оцен-
ки лобной дисфункции и другие [5, 20, 21]. Многие 
пациенты с  ЛВД демонстрируют нарушения зри-
тельно-пространственных функций, а  также на-
рушения памяти, которые могут быть представле-
ны как в  виде недостаточности воспроизведения, 
 обусловленной дисфункцией лобных долей голов-
ного мозга, так в  виде недостаточности запомина-
ния и хранения информации [2, 5, 22].

Весьма характерными для поведенческой фор-
мы ЛВД являются нарушения речи в  виде про-
грессирующей афазии, которые в  зависимости 
от  локализации патологического процесса прояв-
ляются в виде динамической афазии со снижением 
речевой активности, грамматическими ошибками, 
оскудением речи вплоть до  развития мутизма и/
или недостаточностью номинативной функции 
речи (способность называть внешние объекты, 
предметы, людей). Нарушается понимание зна-
чения существительных в  обращённой речи (от-
чуждение смысла слов). При этом пациенты часто 
спрашивают у собеседника, что обозначает то или 
иное слово [2, 4, 5, 23]. 

Отклонений в  неврологическом статусе 
у  большинства пациентов с  поведенческой фор-
мой ЛВД не  выявляется, за  исключением так на-
зываемых примитивных рефлексов (рефлексы 
орального автоматизма, феномен противоудер-
жания, хватательный рефлекс). У  небольшой ча-
сти пациентов может развиваться паркинсонизм 
[2, 4, 5, 24].

МРТ у  пациентов с  ЛВД обычно выявляет 
атрофию лобных и/или височных долей голов-
ного мозга, часто асимметричную, а также в ряде 
случаев атрофию теменных долей и подкорковых 
ядер [5, 25]. Большей чувствительностью облада-
ют ПЭТ и ОФЭКТ, которые выявляют лобную и/
или височную гипоперфузию и гипометаболизм, 
однако в  связи с  высокой стоимостью и  малой 
доступностью данные методы редко применяют 
в  клинической практике. Специфические био-
маркеры патологического процесса при ЛВД 
не установлены.

Согласно критериям международного совета 
экспертов, возможный диагноз поведенческой 
формы ЛВД устанавливается при наличии трех 
из  шести основных симптомов (расторможен-
ность, апатия, потеря эмпатии, изменения пище-
вого поведения, компульсивное поведение и  на-
рушение управляющих функций). Вероятный 
диагноз требует значительного функциональ-
ного снижения (со слов ухаживающих лиц или 
шкал для оценки повседневной деятельности) 
и  характерных изменений по  данным нейрови-
зуализации. Для определенного диагноза необ-
ходимо генетическое или патоморфологическое 
подтверждение [1].

ПЕРВИЧНО-
ПРОГРЕССИРУЮЩИЕ АФАЗИИ
При речевой форме ЛВД заболевание дебюти-

рует с речевых расстройств. В этом случае у паци-
ента речевые нарушения появляются исподволь, 
без видимой причины и непрерывно прогрессиру-
ют. Синдром ППА — это комплекс изолированных 
прогрессирующих речевых расстройств в  отсут-
ствие или при минимальной выраженности других 
когнитивных нарушений в  течение двух и  более 
лет [4, 11, 12]. Диагностика ППА представляет со-
бой непростую задачу, поскольку речевой дефект 
не  всегда очевиден при общении с  пациентом.  
Жалобы пациента на  речевые трудности нередко 
отсутствуют из-за снижения критики. В  других 
случаях жалобой является снижение памяти, под 
которой понимается забывание слов. Между тем 
нарушения речи, выраженные в значительной сте-
пени, вызывают профессиональную и  социально-
бытовую дезадаптацию даже в  отсутствие других 
расстройств когнитивных функций.

При аграмматической форме ППА клини-
ческая картина напоминает транскортикаль-
ную моторную афазию (динамическая афазия  — 
по А.Р. Лурия). Наблюдается снижение спонтанной 
речевой активности (то есть начатой по собствен-
ной инициативе), пациенты немногословны, ред-
ко самостоятельно начинают разговор. Отвечают 
на  вопросы коротко и  говорят простыми фраза-
ми. В высказываниях пациентов часто содержатся 
грамматические ошибки, они неправильно скло-
няют и  спрягают слова (отсюда название ППА  — 
«аграмматическая»). Снижение речевой активности 
и  аграмматизмы наблюдаются как в  спонтанной, 
так и письменной речи. В то же время понимание 
обращенной речи не страдает. Может наблюдаться 
нарушение интонационной окраски речи, ораль-
ная апраксия (пациент не  может облизать губы, 
вытянуть губы трубочкой). При прогрессировании 
страдает повторная речь, наблюдаются эхолалии 
(повторение слов или фраз собеседника), речевые 
стереотипии (навязчивые повторения одних и тех 
же  слов или фраз). В  наиболее тяжёлых случаях 
развивается полная утрата способности выражать 
свои мысли с помощью слов (мутизм).

Характерными клиническими признаками се-
мантической формы ППА являются нарушение 
называния предметов (аномия) и  утрата смысла 
(значения) произнесенных или написанных слов. 
Постепенно утрачивается способность понима-
ния обращенной речи. Собственная речь сохра-
няет правильный грамматический строй, харак-
терны замены одних существительных другими 
в рамках одной семантической категории (напри-
мер, «ложка» вместо «вилка») или местоимениями 
(«это», «она»). Повторение и  чтение вслух не  на-
рушаются, но  при этом пациенты не  полностью 
понимают смысл тех фраз, которые повторяют 
за  исследователем, или текста, который читают. 
Простые и  часто употребляемые слова пациент 
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читает или пишет без ошибок. Однако чтение 
и  написание более редких слов неизбежно при-
водят к  ошибкам, так как пациент не  понимает 
их  значения.  При семантической форме ППА 
могут возникать трудности узнавания предметов 
и  знакомых лиц, связанные с  нарушением се-
мантической памяти (общие сведения и  знания 
о  мире). Нарушение семантической памяти при-
водит к  тому, что пациенты не  могут не  только 
назвать тот или иной предмет, но  и объяснить 
его предназначение. В отличие от семантической 
памяти, эпизодическая память на текущие и отда-
лённые события жизни при семантической форме 
ППА не страдает [4, 11, 12]. 

Как правило, спустя несколько лет от начала за-
болевания при речевых формах ЛВД постепенно 
развиваются другие когнитивные и поведенческие 
расстройства. Таким образом, на  определенной 
стадии заболевания различия между клиническими 
формами ЛВД стираются [13, 24, 26].

При МРТ головного мозга пациентов с  аграм-
матической формой ППА выявляется атрофия 
доминантного полушария с  преимущественным 
вовлечением лобной доли. При семантической 
форме ППА развивается асимметричная атрофия 
височных долей, чаще слева [12].

Диагноз соответствующей формы ППА ста-
вится на  основании критериев, разработанных 
М. Gorno-Tempini и соавт. [12].

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНЫЙ 
ДИАГНОЗ
Наличие некогнитивных нервно-психических 

нарушений обусловливает необходимость диффе-
ренциального диагноза ЛВД с  психиатрическими 
заболеваниями. Ошибочный диагноз психиатри-
ческого заболевания устанавливается не менее чем 
у 50% пациентов с ЛВД [27]. Такие симптомы ЛВД, 
как расторможенность, стереотипное поведение 
и  импульсивность могут быть ошибочно расцене-
ны как биполярное расстройство или как проявле-
ние шизофрении. В одной трети случаев у пациен-
тов с  ЛВД диагностируют депрессию. Причиной 
этому является присутствие на  ранних стадиях 
ЛВД апатии, потери инциативы, эмоционально-
го безразличия и  снижение эмпатии. Однако па-
циенты с  ЛВД часто не  имеют других симптомов, 
характерных для депрессии, и  обычно не  предъ-
являют жалобы на  снижение настроения [27, 28]. 
Речевые формы ЛВД часто приходится дифферен-
цировать с БА. В отличие от аграмматической и се-
мантической форм, логопеническая форма ППА 
рассматривается как атипичная форма БА, что под-
тверждается биомаркерами церебрального ами-
лоидоза в  спинномозговой жидкости или при по-
зитронно-эмиссионной томографии [29, 30]. Для 
этой формы ППА характерны трудности в подборе 
слов в спонтанной речи и при назывании предме-
тов (логопения), замедленность речи, нарушение 

повторения фраз и  предложений. Однако, в  отли-
чие от аграмматической формы ППА, при логопе-
нической форме отсутствуют аграмматизмы. Нет 
также трудностей в  понимании смысла слов, в  от-
личие от семантической формы ППА [12, 29]. 

ЛЕЧЕНИЕ ЛВД
В лечении пациентов с ЛВД наиболее эффекти-

вен комплексный (мультидисциплинарный) под-
ход, который направлен на уменьшение выражен-
ности когнитивных и  поведенческих нарушений 
и улучшение качества жизни как самих пациентов, 
так и  их родственников. Целесообразно участие 
в  лечении различных специалистов: неврологов, 
гериатров, клинических психологов, логопедов 
и  социальных работников. Комплексное лечение 
включает образовательную программу: проведе-
ние беседы с  родственниками с  предоставлением 
подробной информации о  сути заболевания, его 
прогнозе, целях и  тактике лечения. Необходимо 
использовать стратегии, направленные на  кор-
рекцию и  адаптацию поведенческих нарушений 
(переключение внимания пациента на  занятия, 
приносящие ему удовольствие, поощрение, до-
брожелательное отношение), на  повышение мер 
безопасности, связанных с  уходом за  пациентом 
(стоп-сигналы или знаки, помещенные на  выход-
ную дверь, ограничение доступа к кредитным кар-
там). Кроме того, важными являются мероприятия, 
направленные на  адаптацию коммуникативных 
способностей пациента (различные методики ло-
гопедической коррекции), показана стимуляция 
умственной деятельности, когнитивный тренинг 
[31]. Необходимо акцентировать внимание паци-
ента и его родственников на поддержании физиче-
ской активности (пешие прогулки, ходьба со скан-
динавскими палками, плавание и т.д.) [32]. 

Терапии, изменяющей течение ЛВД, не  суще-
ствует. Клинические исследования антидементных 
препаратов, показавших эффективность при БА, 
у  пациентов с  ЛВД демонстрируют противоречи-
вые данные. При ЛВД не наблюдается клинически 
значимой дисфункции ацетилхолинергической си-
стемы. В отдельных исследованиях было показано, 
что ингибиторы холинэстеразы не  эффективны 
у пациентов с поведенческой формой ЛВД и даже 
могут ухудшать поведенческие функции [33, 34].  
В  то же  время в  исследовании галантамина была 
обнаружена тенденция к  стабилизации речевых 
нарушений в группе пациентов с ППА по сравне-
нию с плацебо. Однако следует отметить, что в этом 
исследовании не проводился анализ в зависимости 
от  формы ППА [34]. Хотя в  двух плацебо-контро-
лируемых исследованиях, проведенных на сравни-
тельно небольшой группе пациентов с  разными 
формами ЛВД, не  был получен положительный 
эффект мемантина [35], в ряде открытых исследо-
ваний на фоне лечения данным препаратом была 
показана стабилизация состояния в  отношении 
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как поведенческих, так и речевых функций у паци-
ентов с аграмматической формой ППА [36, 37]. 

В некоторых исследованиях при ЛВД показана 
недостаточность серотонинергической системы 
(снижение количества серотониновых рецепторов 
и гибель нейронов ядра шва) [38, 39]. Это обосно-
вывает перспективность использования ингибито-
ров обратного захвата серотонина при ЛВД. В  от-
дельных плацебо-контролируемых исследованиях 
был отмечен положительный эффект терапии пре-
паратами данной фармакологической группы 
на поведенческие функции. В то же время серото-
нинергические препараты не  оказывают влияния 
на когнитивные функции и функциональный ста-
тус пациентов [40].

Контролируемых исследований эффективно-
сти антипсихотических препаратов для коррек-
ции поведенческих симптомов при ЛВД не прово-
дилось. Тем не менее они не рекомендуются в связи 
с  высоким риском экстрапирамидных побочных 
эффектов, к  которым пациенты с  ЛВД особенно 
уязвимы [41]. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Точное и  своевременное установление клини-

ческой формы ЛВД имеет большое значение для 
дифференцированного подхода к лечению и более 
точного определения прогноза заболевания. 
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