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ËÎÁÍÎ-ÒÅÌÏÎÐÀËÜÍÀß ÄÅÌÅÍÖÈß

 Àáðàìÿí À.À., Ðàõèìáàåâà Ã.Ñ., Íàñèðäèíîâà Í.À., Óðèíîâà Ã.Ã.,

Àíäèæàíñêèé ãîñóäàðñòâåííûé ìåäèöèíñêèé èíñòèòóò.

ü Ðåçþìå
Ôðîíòîòåìïîðàëüíàÿ äåìåíöèÿ (ÔÒÄ) ÿâëÿåòñÿ ñîáèðàòåëüíîé êëèíèêî-äèàãíîñòè÷åñêîé êàòåãîðèåé,

ïðèìåíÿþùåéñÿ äëÿ îïèñàíèÿ öåëîãî ðÿäà äåìåíòíûõ ñèíäðîìîâ, àññîöèèðîâàííûõ ñ ôîêàëüíîé àòðîôèåé
ìåäèàëüíîé, îðáèòîôðîíòàëüíîé êîðû è ïåðåäíèõ îòäåëîâ âèñî÷íûõ äîëåé.

Ïî äàííûì ýïèäåìèîëîãè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé, ÔÒÄ çàíèìàåò âòîðîå ìåñòî ñðåäè äåìåíòèðóþùèõ
ïðîöåññîâ â ìîëîäîì âîçðàñòå ïîñëå áîëåçíè Àëüöãåéìåðà (ÁÀ). Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ÔÒÄ ñîñòàâëÿåò
ïðèìåðíî 15 ñëó÷àåâ íà 100 òûñ. íàñåëåíèÿ â âîçðàñòå 45-54 ëåò.

Ñèíäðîì ÔÒÄ ìîæåò êëèíè÷åñêè è ïàòîëîãîàíàòîìè÷åñêè ñî÷åòàòüñÿ ñ áîëåçíüþ ìîòîíåéðîíà, à
òàêæå ñ ðÿäîì ýêñòðàïèðàìèäíûõ ìîòîðíûõ çàáîëåâàíèé. Ïðèìåðíî 10% ëèö ñ ÔÒÄ èìåþò êëèíè÷åñêèå
è íåéðîôèçèîëîãè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ áîëåçíè ìîòîíåéðîíà, â ñâîþ î÷åðåäü òàêîå æå êîëè÷åñòâî ïàöèåíòîâ
ñ äàííîé ïàòîëîãèåé äåìîíñòðèðóþò ïîâåäåí÷åñêèå è/èëè àôàòè÷åñêèå íàðóøåíèÿ, äîñòàòî÷íûå äëÿ
óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà ÔÒÄ. Èç ýêñòðàïèðàìèäíûõ çàáîëåâàíèé ñ ÔÒÄ íàèáîëåå ÷àñòî êîìîðáèäíû
êîðòèêîáàçàëüíàÿ äåãåíåðàöèÿ è ïðîãðåññèðóþùèé ñóïðàíóêëåàðíûé ïàðàëè÷.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: äåìåíöèÿ, âèñî÷íàÿ äåìåíöèÿ, ëîáíî-òåìïîðàëüíàÿ äåìåíöèÿ.

ËÎÁÍÎ-ÒÅÌÏÎÐÀËÜ ÄÅÌÅÍÖÈß

 Àáðàìÿí À.À., Ðàõèìáàåâà Ã.Ñ., Íàñèðäèíîâà Í.À., Óðèíîâà Ã.Ã.,

Àíäèæîí äàâëàò òèááè¸ò èíñòèòóòè.

ü Ðåçþìå
Ôðîíòîòåìïîðàë äåìàíñ (ÔÒÄ) - áó ìåäèàë, îðáèòîôðîíòàë êîðòåêñ âà îëäèíãè òåìïîðàë ëîáëàðíèíã

ôîêàë àòðîôèÿñè áèëàí áî²ëè³ á´ëãàí áèð ³àòîð äåìåíöèÿ ñèíäðîìëàðèíè òàâñèôëàø ó÷óí èøëàòèëàäèãàí
êîëëåêòèâ êëèíèê âà äèàãíîñòèê òîèôàäèð.

Ýïèäåìèîëîãèê òàä³è³îòëàðãà ê´ðà, ÔÒÄ Aëöãåéìåð êàñàëëèãèäàí (AÄ) êåéèí ¸ø ê´ëàìè á´éè÷à
äåìàíöèÿ æàðà¸íëàðè îðàñèäà èêêèí÷è ´ðèííè ýãàëëàéäè. ÔÒÄíèíã òàð³àëèøè 45-54 ¸øäàãè 100 ìèíã
àµîëèãà òàõìèíàí 15 òà µîëàòíè òàøêèë ³èëàäè.

ÔÒÄ ñèíäðîìè êëèíèê âà ïàòîëîãèê-àíàòîìèê æèµàòäàí ìîòîðëè íåéðîí êàñàëëèãè áèëàí, øóíèíãäåê
áèð ³àòîð ýêñòðàïèðàìèäàë ìîòîð êàñàëëèêëàðè áèëàí áèðëàøòèðèëèøè ìóìêèí. ÔÒÄ áèëàí êàñàëëàíãàí
îäàìëàðíèíã òàõìèíàí 10 ôîèçè ìîòîðëè íåéðîí êàñàëëèãèíèíã êëèíèê âà íåéðîôèçèîëîãèê ê´ðèíèøëàðèãà
åãà, øó áèëàí áèð ³àòîðäà óøáó ïàòîëîãèÿãà ýãà áåìîðëàðäà ÔÒÄ òàøõèñèíè ³´éèø ó÷óí åòàðëè á´ëãàí
õóë³-àòâîð âà / ¸êè àïàòèê áóçèëèøëàð ìàâæóä. ÔÒÄ áèëàí åêñòðàïèðàìèäàë êàñàëëèêëàðäàí êîðòèêîáàçàë
äåãåíåðàöèÿ âà ïðîãðåññèâ ñóïðàíóêëååð ôàëàæ ê´ïèí÷à áèðãà êåëàäè.

Êàëèò ñ´çëàð: äåìàíñ, òåìïîðàë ëîá äåìàíñè, ôðîíòîòåìïîðàë äåìàíñ.

FRONTO-TEMPORAL DEMENTIA

 Àbramyan À. À., Rahimbayeva G. S., Nasirdinova N. À., Urinova G.G.,

Andijan State medical institutå.

ü Resume
Frontotemporal dementia (FTD) is a collective clinical and diagnostic category used to describe a number of

dementia syndromes associated with focal atrophy of the medial, orbitofrontal cortex and anterior temporal lobes.
According to epidemiological studies, FTD ranks second among dementiating processes at a young age after Alzheimer's

disease (AD). The prevalence of FTD is approximately 15 cases per 100 thousand of the population aged 45-54 years.
The FTD syndrome can be clinically and pathoanatomically combined with motor neuron disease, as well as with

a number of extrapyramidal motor diseases. Approximately 10% of persons with FTD have clinical and neurophysiological
manifestations of motor neuron disease, while the same number of patients with this pathology demonstrate behavioral
and / or aphatic disorders sufficient to establish the diagnosis of FTD. Of the extrapyramidal diseases with FTD,
corticobasal degeneration and progressive supranuclear palsy are most often comorbid.

Key words: dementia, temporal lobe dementia, frontotemporal dementia.

Àêòóàëüíîñòü

Äåìåíöèÿ - ýòî ñèíäðîì, õàðàêòåðèçóþùèéñÿ
íàðóøåíèÿìè â ìíåñòè÷åñêîé è äðóãèõ êîãíèòèâíûõ

ñôåðàõ, âêëþ÷àÿ ðå÷ü, îðèåíòèðîâêó, àáñòðàêòíîå
ìûøëåíèå, ïðàêñèñ. Îñíîâíûìè ïðè÷èíàìè äåìåí-
öèè ÿâëÿþòñÿ äåãåíåðàòèâíûå ïðîöåññû (áîëåçíü Àëü-
öãåéìåðà - (50-60%), ñîñóäèñòàÿ ïàòîëîãèÿ - (10-15%),



114 (32) 2020 «Òèááè±òäà ÿíãè êóí» ISSN 2181-712X.

ñî÷åòàíèå äåãåíåðàòèâíûõ è ñîñóäèñòûõ ïðîöåññîâ (10-
20%) [11]. Ñóùåñòâåííî ðåæå ïðè÷èíîé äåìåíöèè ÿâ-
ëÿþòñÿ äèñìåòàáîëè÷åñêèå ýíöåôàëîïàòèè, àëêîãî-
ëèçì, îïóõîëè ãîëîâíîãî ìîçãà, ×ÌÒ, íîðìîòåíçèâ-
íàÿ ãèäðîöåôàëèÿ, áîëåçíü Ïàðêèíñîíà, ïðîãðåññè-
ðóþùèé íàäúÿäåðíûé ïàðàëè÷, èíôåêöèîííûå çàáî-
ëåâàíèÿ ÖÍÑ è äðóãèå.

Â ïîñëåäíåå âðåìÿ âñ¸ áîëüøåå âíèìàíèå èññëå-
äîâàòåëåé ïðèâëåêàåò äåìåíöèÿ ëîáíî-âèñî÷íîãî òèïà.
Äëÿ íåå õàðàêòåðíû âûðàæåííûå ïîâåäåí÷åñêèå ðàñ-
ñòðîéñòâà, íàðóøåíèÿ èñïîëíèòåëüíûõ ôóíêöèé, ýé-
ôîðèÿ èëè àïàòèÿ, â îñíîâå êîòîðûõ ëåæèò ñåëåêòèâ-
íîå âîâëå÷åíèå â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ ïåðåäíèõ
îòäåëîâ ãîëîâíîãî ìîçãà [11].

Ëîáíî-âèñî÷íàÿ äåìåíöèÿ (ËÂÄ) ïðåäñòàâëÿåò
ñîáîé ãðóïïó íåéðîäåãåíåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèé ñ
ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì ëîáíûõ è ïåðåäíèõ
îòäåëîâ âèñî÷íûõ äîëåé ãîëîâíîãî ìîçãà, êîòîðîå
ïðîÿâëÿåòñÿ ïðîãðåññèðóþùèìè ïîâåäåí÷åñêèìè è
ëè÷íîñòíûìè íàðóøåíèÿìè ñ ïîñòåïåííîé óòðàòîé
ýìïàòèè è ñïîñîáíîñòè ê ïðîäóêòèâíîìó êîíòàêòó.

Íà äîëþ ËÂÄ ïðèõîäèòñÿ 5-7% ñëó÷àåâ äåìåíöèè
[1]. Ïî äàííûì Å.Å. Âàñåíèíîé, Í.È. Âåðþãèíîé, Î.Ñ.
Ëåâèíà, ËÂÄ ÿâëÿåòñÿ âòîðîé ïî ðàñïðîñòðàíåííîñ-
òè äåìåíöèåé ïðåñåíèëüíîãî âîçðàñòà ïîñëå áîëåçíè
Àëüöãåéìåðà (ÁÀ) è ñîñòàâëÿåò 10-20 % îò âñåõ äå-
ìåíöèé â ýòîé âîçðàñòíîé ãðóïïå [18]. Çàáîëåâàåìîñòü
ñîñòàâëÿåò 8,9 ñëó÷àåâ íà 100 òûñ. íàñåëåíèÿ â ãîä [18,
34]. Ïèê çàáîëåâàåìîñòè ïðèõîäèòñÿ íà âîçðàñò 55-65
ëåò, õîòÿ îïèñàíû ðåäêèå ñëó÷àè íà÷àëà áîëåçíè â
20-40 ëåò è äàæå ïîñëå 90 ëåò [34]. ËÂÄ îäèíàêîâî
÷àñòî âñòðå÷àåòñÿ ñðåäè ìóæ÷èí è æåíùèí, õîòÿ ïî
äàííûì íåêîòîðûõ àâòîðîâ ìóæ÷èíû ïðåîáëàäàþò
[18, 33].

Â îòëè÷èå îò äåìåíöèè àëüöãåéìåðîâñêîãî òèïà
ëîáíî-òåìïîðàëüíàÿ äåìåíöèÿ âîçíèêàåò â áîëåå
ìîëîäîì âîçðàñòå, à â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå äîìèíè-
ðóåò ïðîãðåññèðóþùèé íà ïðîòÿæåíèè âñåé áîëåçíè
ëîáíûé ñèíäðîì; îòñóòñòâóþò ïåðâè÷íûå äåôåêòû
ïðàêñèñà, íàðóøåíèÿ ïðîñòðàíñòâåííîé îðèåíòàöèè
è ãðóáûå ðàññòðîéñòâà ïàìÿòè. Ïðèìåðíî ó 50% ïðî-
ñëåæèâàåòñÿ ñåìåéíûé õàðàêòåð çàáîëåâàíèÿ.

Îêîëî 30-50% ñëó÷àåâ èìåþò ñåìåéíûé õàðàêòåð
è ñâÿçàíû ñ ìóòàöèÿìè â òðåõ ãåíàõ: ãåíå, êîäèðóþ-
ùåì ñâÿçàííûé ñ ìèêðîòðóáî÷êàìè áåëîê òàó
(ÌÀÐÒ), ãåíå ïðîãðàíóëèíà è ãåíå, êîäèðóþùåì áå-
ëîê Ñ9îãÃ72 [18]. ×àùå âñåãî çàáîëåâàíèå íàñëåäóåòñÿ
ïî àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîìó òèïó, ïîýòîìó, êàê ïðà-
âèëî, ïðè òùàòåëüíîì ðàññïðîñå óäàåòñÿ âûÿâèòü
áîëüíûõ ñ ïîõîæèìè êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè â
êàæäîì ïîêîëåíèè. Íî áûâàþò è ñïîðàäè÷åñêèå ñëó-
÷àè çàáîëåâàíèÿ. Ê ôàêòîðàì ðèñêà â ñïîðàäè÷åñêèõ
ñëó÷àÿõ ìîæíî îòíåñòè ÷åðåïíî-ìîçãîâóþ òðàâìó,
êîòîðàÿ ïîâûøàåò ðèñê ðàçâèòèÿ ËÂÄ â 3,3 ðàçà, çà-
áîëåâàíèÿ ùèòîâèäíîé æåëåçû, ïîâûøàþùèå ðèñê
çàáîëåâàíèÿ â 2,5 ðàçà [32]. Áîëüøèõ êëèíè÷åñêèõ ðàç-
ëè÷èé ìåæäó ñåìåéíûìè è ñïîðàäè÷åñêèìè ôîðìà-
ìè, à òàêæå ìåæäó ôîðìàìè ËÂÄ ñ ðàííåé è ïîçäíåé
ìàíèôåñòàöèåé íå âûÿâëåíî [25]. Âûæèâàåìîñòü ïðè
ËÂÄ ñîñòàâëÿåò îêîëî 6-10 ëåò, ðåæå äîñòèãàåò 12-15
ëåò è, êàê ïðàâèëî, íå çàâèñèò íè îò ñòåïåíè òÿæåñòè
äåìåíöèè, íè îò âîçðàñòà äåáþòà çàáîëåâàíèÿ [16, 32].

Ñ 1998 ã. äèàãíîñòèêà ËÂÄ îñíîâûâàëàñü íà êëèíè-
÷åñêèõ êðèòåðèÿõ, ïðåäëîæåííûõ Neary è ñîàâò. Ñî-
ãëàñíî ýòèì êðèòåðèÿì, ËÂÄ äèàãíîñòèðîâàëè ïðè
íàëè÷èè îñíîâíûõ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé:

— ïîñòåïåííîå íà÷àëî è íåóêëîííîå ïðîãðåññè-
ðîâàíèå;

— ðàíî ðàçâèâàþùååñÿ ðàññòðîéñòâî ëè÷íîñòè è
ñîöèàëüíîãî ïîâåäåíèÿ;

— ýìîöèîíàëüíîå áåçðàçëè÷èå;
— ñíèæåíèå êðèòèêè.
Îäíàêî, ïî äàííûì Å.Å. Âàñåíèíîé, Í.È. Âåðþãè-

íîé, Î.Ñ. Ëåâèíà ÷óâñòâèòåëüíîñòü ýòèõ êðèòåðèåâ â
äåáþòå çàáîëåâàíèÿ ñîñòàâëÿëà âñåãî 33-58 %, è òîëüêî
ñïóñòÿ äâà ãîäà äîñòèãàëà 83%.

Â 2011 ã. ìåæäóíàðîäíûì ñîâåòîì ýêñïåðòîâ áûëè
îïóáëèêîâàíû íîâûå êðèòåðèè ËÂÄ [36].

Âûäåëÿþò ñëåäóþùèå êëèíè÷åñêèå ôîðìû ËÂÄ:
ïîâåäåí÷åñêàÿ ôîðìà, ïåðâè÷íàÿ ïðîãðåññèðóþùàÿ
àôàçèÿ (ÏÏÀ) áåç ñíèæåíèÿ áåãëîñòè ðå÷è (ñåìàí-
òè÷åñêàÿ ôîðìà), ÏÏÀ ñî ñíèæåíèåì áåãëîñòè ðå÷è
(àãðàììàòè÷åñêàÿ ôîðìà) è ëîãîïåíè÷åñêàÿ ôîðìà
ÏÏÀ [2, 7, 8, 9, 10, 17].

Ñàìîé ÷àñòîé ÿâëÿåòñÿ ïîâåäåí÷åñêàÿ ôîðìà ëîá-
íî-âèñî÷íîé äåìåíöèè (ÏÔËÂÄ). Êëèíè÷åñêàÿ êàð-
òèíà ýòîé ôîðìû ïðåäñòàâëåíà ñî÷åòàíèåì ïîâåäåí-
÷åñêèõ, êîãíèòèâíûõ, àôôåêòèâíûõ íàðóøåíèé. Íà-
áëþäàåòñÿ çíà÷èòåëüíàÿ âàðèàáåëüíîñòü êëèíè÷åñêîé
ñèìïòîìàòèêè â çàâèñèìîñòè îò ëîêàëèçàöèè ïàòîëî-
ãè÷åñêîãî ïðîöåññà è ïðîäîëæèòåëüíîñòè çàáîëåâà-
íèÿ. Â ñâÿçè ñ ïîðàæåíèåì áàçàëüíûõ îòäåëîâ ëîáíîé
äîëè ñòðàäàþò ñîöèàëüíîå ïîâåäåíèå è ñòðóêòóðà ëè÷-
íîñòè ïàöèåíòà. Áîëüíûå ñòàíîâÿòñÿ èìïóëüñèâíûìè,
óòðà÷èâàþò âëèÿíèå ñîöèàëüíûõ çàïðåòîâ (â òîì ÷èñ-
ëå îíè ìîãóò ñêëîíÿòüñÿ ê êðàæàì èç ìàãàçèíîâ), à
òàêæå íà÷èíàþò ïðåíåáðåãàòü ëè÷íîé ãèãèåíîé. Ó íå-
êîòîðûõ íàáëþäàåòñÿ ñèíäðîì Êëþâåðà-Áüþñè,
âêëþ÷àþùèé ýìîöèîíàëüíóþ òóïîñòü, ãèïåðñåêñóàëü-
íîñòü, ãèïåðîðàëüíîñòü (â òîì ÷èñëå áóëèìèþ, ñîñà-
íèå è ïðè÷ìîêèâàíèå ãóáàìè) è çðèòåëüíóþ àãíîçèþ.
Ïîÿâëÿþòñÿ íåâíèìàòåëüíîñòü (ñíèæåíèå ñïîñîáíî-
ñòè ê êîíöåíòðàöèè), áåçäåÿòåëüíîñòü è óìñòâåííàÿ
ðèãèäíîñòü. Ïîâåäåíèå ñòàíîâèòñÿ ïîâòîðÿþùèìñÿ è
ñòåðåîòèïíûì (íàïðèìåð, ïàöèåíò ìîæåò õîäèòü â
îäíî è òî æå ìåñòî êàæäûé äåíü). Áîëüíûå ìîãóò ñî-
áèðàòü è ïåðåáèðàòü ðóêàìè ñëó÷àéíûå ïðåäìåòû (÷òî
íàçûâàåòñÿ óòèëèçàöèîííûì ïîâåäåíèåì). Âåðáàëüíàÿ
îòäà÷à ñíèæàåòñÿ, ïîÿâëÿþòñÿ ýõîëàëèÿ, ïåðñåâåðà-
öèè (íåóìåñòíîå ïîâòîðåíèå îäíèõ è òåõ æå äåéñòâèé)
è, â êîíå÷íîì èòîãå, ðàçâèâàåòñÿ íåìîòà.

Èçìåíåíèÿ â íåâðîëîãè÷åñêîì ñòàòóñå íà ðàííèõ
ñòàäèÿõ ÏÔËÂÄ îáû÷íî îòñóòñòâóþò, ìîãóò âûÿâëÿòü-
ñÿ ðåôëåêñû îðàëüíîãî àâòîìàòèçìà, ôåíîìåí ïðî-
òèâîóäåðæàíèÿ. Äëÿ ðàçâåðíóòîé êàðòèíû ÏÔËÂÄ
õàðàêòåðíû ñèììåòðè÷íàÿ ãèïîêèíåçèÿ, õâàòàòåëüíûé
ðåôëåêñ è òàçîâûå ðàññòðîéñòâà â âèäå íåäåðæàíèÿ
ìî÷è [9, 10, 26, 27, 38]. Ïàòîìîðôîëîãè÷åñêàÿ êàðòè-
íà ËÂÄ ïðåäñòàâëåíà àòðîôè÷åñêèìè èçìåíåíèÿìè â
ëîáíûõ è âèñî÷íûõ äîëÿõ ãîëîâíîãî ìîçãà. Âîçìîæíî
òàêæå âîâëå÷åíèå â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ òåìåí-
íîé êîðû, ÷åðíîé ñóáñòàíöèè, ïîëîñàòûõ òåë, äðó-
ãèõ ïîäêîðêîâûõ ñòðóêòóð è ïåðåäíèõ ðîãîâ ñïèííîãî
ìîçãà, ÷òî íàõîäèò îòðàæåíèå â êëèíè÷åñêîé êàðòè-
íå çàáîëåâàíèÿ [7, 10, 26, 27, 38]. Ïî äàííûì Ãðèøè-
íà Ä.À., Çàõàðîâà Â.Â., ßõíî Í.Í. ó 63% ïàöèåíòîâ ñ
ÏÔËÂÄ èìåëàñü àòðîôèÿ êîðû âèñî÷íûõ äîëåé ãî-
ëîâíîãî ìîçãà.

Ñèíäðîì ïåðâè÷íîé ïðîãðåññèðóþùåé àôàçèè
(ÏÏÀ) õàðàêòåðèçóåòñÿ ïðîãðåññèðóþùèìè ðå÷åâû-
ìè ðàññòðîéñòâàìè, êîòîðûå âîçíèêàþò èñïîäâîëü, áåç
âèäèìîé ïðè÷èíû, è èìåþò òåíäåíöèþ ê íåïðåðûâ-
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íîìó ïðîãðåññèðîâàíèþ â îòñóòñòâèå èëè ïðè ìèíè-
ìàëüíîé êëèíè÷åñêîé ïðåäñòàâëåííîñòè äðóãèõ êîãíè-
òèâíûõ íàðóøåíèé; ðå÷åâûå íàðóøåíèÿ ïðè ÏÏÀ äîë-
æíû áûòü äîìèíèðóþùèì êëèíè÷åñêèì ñèíäðîìîì â
òå÷åíèå äâóõ è áîëåå ëåò [4, 5, 7, 10, 19, 29, 31].

Ðå÷åâûå ôóíêöèè óòðà÷èâàþòñÿ â ñâÿçè ñ àñèì-
ìåòðè÷íîé (áîëüøå ëåâîñòîðîííåé) àíòåðîëàòå-
ðàëüíîé àòðîôèåé âèñî÷íûõ äîëåé; ãèïïîêàìï è ïà-
ìÿòü ñòðàäàþò â ìåíüøåé ñòåïåíè. Áîëüøèíñòâî ïà-
öèåíòîâ èìåþò òðóäíîñòè â ïîäáîðå ñëîâ. Âíèìàíèå
(â òîì ÷èñëå, ïîñëåäîâàòåëüíûé öèôðîâîé ñ÷åò)
ìîæåò áûòü ñóùåñòâåííî íàðóøåíî. Ó ìíîãèõ ïàöè-
åíòîâ îòìå÷àþòñÿ àôàçèÿ ñî ñíèæåíèåì ïëàâíîñòè
ðå÷è è òðóäíîñòè ïîíèìàíèÿ ðå÷åâûõ êîíñòðóêöèé,
à òàêæå íåóâåðåííîñòü ïðè ðå÷åâîé ïðîäóêöèè è äè-
çàðòðèÿ. Ó îäíèõ ïàöèåíòîâ àôàçèÿ êàê åäèíñòâåííîå
ïðîÿâëåíèå çàáîëåâàíèÿ ñîõðàíÿåòñÿ â òå÷åíèå 10 è
áîëåå ëåò, ó äðóãèõ - óæå â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ ëåò
ðàçâèâàåòñÿ íàðóøåíèå âñåõ êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé.
Ïåðâîå êëèíè÷åñêîå îïèñàíèå è ïðåäëîæåíèå òåð-
ìèíà "ïåðâè÷íàÿ ïðîãðåññèðóþùàÿ àôàçèÿ" ïðèíàä-
ëåæèò Ì. Mesulam [28]. Â ñîîòâåòñòâèè ñ ïðåäëîæåí-
íûìè â íàñòîÿùåå âðåìÿ êðèòåðèÿìè âûäåëÿþò 3
îñíîâíûå ôîðìû ÏÏÀ: ñåìàíòè÷åñêàÿ ôîðìà (ÑÔ)
áåç ñíèæåíèÿ áåãëîñòè ðå÷è (àíãë. - fluent aphasia,
semantic dementia), àãðàììàòè÷åñêàÿ ôîðìà (ÀÔ)
ñî ñíèæåíèåì áåãëîñòè ðå÷è (àíãë. - non-fluent
aphasia) è ëîãîïåíè÷åñêàÿ ôîðìà (ËÔ) [20, 21, 28,
29, 31]. Òðåòèé - ëîãîïåíè÷åñêèé - âàðèàíò ïåðâè÷-
íîé ïðîãðåññèðóþùåé àôàçèè â áîëüøèíñòâå ñëó÷à-
åâ ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé àòèïè÷íóþ ôîðìó áîëåçíè
Àëüöãåéìåðà, à íå ïðîÿâëåíèå ëîáíî-âèñî÷íîé äå-
ãåíåðàöèè [2, 6, 15]. Âûäåëÿþò òàêæå êîìáèíèðîâàí-
íóþ ôîðìó ÏÏÀ, êîòîðàÿ èìååò ïðèçíàêè, ñõîæèå
ñ ÑÔ è ÀÔ ÏÏÀ [30].

Ïðè ÑÔ ÏÏÀ ðå÷åâûå íàðóøåíèÿ õàðàêòåðèçóþò-
ñÿ îò÷óæäåíèåì ñìûñëà ñëîâ: ïàöèåíòû íå ïîëíîñòüþ
ïîíèìàþò çíà÷åíèå ñóùåñòâèòåëüíûõ â îáðàùåííîé ê
íèì ðå÷è. Èõ ñîáñòâåííàÿ ðå÷ü îáåäíÿåòñÿ ñóùåñòâè-
òåëüíûìè, íàðóøàåòñÿ íîìèíàòèâíàÿ ôóíêöèÿ ðå÷è
(ñïîñîáíîñòü íàçûâàòü âíåøíèå îáúåêòû, ïðåäìåòû,
ëþäåé). Õàðàêòåðíû çàìåíû îäíèõ ñóùåñòâèòåëüíûõ
äðóãèìè, áëèçêèìè ïî çíà÷åíèþ (âåðáàëüíûå ïàðàôà-
çèè). Ñîáñòâåííàÿ ðå÷ü ñîõðàíÿåò ïðàâèëüíûé ãðàììà-
òè÷åñêèé ñòðîé. Ïîâòîðåíèå è ÷òåíèå âñëóõ íå íàðó-
øàþòñÿ, íî ïðè ýòîì ïàöèåíòû íå ïîëíîñòüþ ïîíè-
ìàþò òå ôðàçû, êîòîðûå ïîâòîðÿþò çà èññëåäîâàòå-
ëåì, èëè òåêñòà, êîòîðûé ÷èòàþò. Ïðè ýòîé ôîðìå ó
ïàöèåíòîâ çàòðóäíåíî óçíàâàíèå ïðåäìåòîâ è çíàêî-
ìûõ ëèö, ñâÿçàííîå ñ íàðóøåíèåì ñåìàíòè÷åñêîé ïà-
ìÿòè (ïàìÿòè î òîì, "÷òî ýòî òàêîå?"). Ïàöèåíòû ïðè
ýòîì íå ìîãóò íå òîëüêî íàçâàòü òîò èëè èíîé ïðåä-
ìåò, íî è îáúÿñíèòü åãî ïðåäíàçíà÷åíèå. Â îòëè÷èå îò
ñåìàíòè÷åñêîé ïàìÿòè, ýïèçîäè÷åñêàÿ ïàìÿòü íà òå-
êóùèå è îòäàëåííûå ñîáûòèÿ æèçíè ïðè ÑÔ ÏÏÀ íå
ñòðàäàåò. Ìåòîäû ñòðóêòóðíîé íåéðîâèçóàëèçàöèè îáû÷-
íî âûÿâëÿþò àòðîôèþ, à ìåòîäû ôóíêöèîíàëüíîé íåé-
ðîâèçóàëèçàöèè (ïîçèòðîííàÿ ýìèññèîííàÿ òîìîãðà-
ôèÿ - ÏÝÒ è ÎÔÝÊÒ) - ãèïîïåðôóçèþ èëè ãèïîìåòà-
áîëèçì â ïåðåäíèõ îòäåëàõ âèñî÷íîé äîëè, ïðåèìóùå-
ñòâåííî ëåâîãî ïîëóøàðèÿ [20, 21].

Ïðè ÀÔ ÏÏÀ ðå÷ü ñòàíîâèòñÿ íåìíîãîñëîâíîé,
ïðåðûâèñòîé; íàðóøàåòñÿ ãðàììàòè÷åñêèé ñòðîé: áîëü-
íîé ãîâîðèò íå ñâÿçàííûìè ìåæäó ñîáîé ñëîâàìè èëè
ñëîâîñî÷åòàíèÿìè. Õàðàêòåðíû ïàóçû â ðå÷è, âåðáàëü-
íûå ïåðñåâåðàöèè, íàïîìèíàþùèå çàèêàíèå, ëèòåðàëü-

íûå ïàðàôàçèè. Ïðè ýòîì áîëüíîé ïîíèìàåò îáðàù¸í-
íóþ ê íåìó ðå÷ü [7, 10, 20, 21, 31]. Äàííûé âèä ðå÷åâûõ
ðàññòðîéñòâ íàïîìèíàåò êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó ýôôå-
ðåíòíîé ìîòîðíîé àôàçèè (àôàçèè Áðîêà). Îäíàêî äëÿ
àôàçèè Áðîêà òèïè÷íû áîëåå âûðàæåííûå ðå÷åâûå
íàðóøåíèÿ [12]. Ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè äëÿ ÀÔ õàðàê-
òåðíà äåôåêòíîñòü ëåâûõ ëîáíûõ èëè ëîáíî-âèñî÷íûõ
îòäåëîâ áîëüøèõ ïîëóøàðèé [20, 31].

Îñíîâíûìè äèàãíîñòè÷åñêèìè êðèòåðèÿìè ËÔ
ÏÏÀ ÿâëÿþòñÿ òðóäíîñòè â ïîäáîðå ñëîâ â ñïîíòàí-
íîé ðå÷è è ïðè íàçûâàíèè (ëîãîïåíèÿ), íàðóøåíèå
ïîâòîðåíèÿ ôðàç è ïðåäëîæåíèé. Îòñóòñòâóþò äèçàðò-
ðèÿ è ãðàììàòè÷åñêèå íàðóøåíèÿ ðå÷è, ñîõðàíÿþò-
ñÿ ðåöåïòèâíûé êîìïîíåíò ðå÷è, ñåìàíòè÷åñêàÿ ïà-
ìÿòü [12, 19, 20, 21]. Ýòà ôîðìà ÏÏÀ íàïîìèíàåò
àìíåñòè÷åñêóþ àôàçèþ, êîòîðàÿ íåðåäêî âñòðå÷àåò-
ñÿ ïðè áîëåçíè Àëüöãåéìåðà (ÁÀ) [22]. Ìåòîäû ñòðóê-
òóðíîé íåéðîâèçóàëèçàöèè ïðè ËÔ îáû÷íî âûÿâëÿþò
àòðîôèþ òåìåííîé è çàäíèõ îòäåëîâ ëåâîé âèñî÷íîé
äîëè [12, 19, 20, 21]. Ïðîâåäåíèå ÏÝÒ ñ ïðèìåíåíèåì
ðàäèîôàðìïðåïàðàòà, òðîïíîãî ê ôðàãìåíòó àìèëî-
èäíîãî áåëêà ("ïèòñáóðãñêàÿ ñóáñòàíöèÿ"), îáíàðó-
æèâàåò óâåëè÷åíèå çàõâàòà ïðåïàðàòà ó ïàöèåíòîâ ñ
ËÔ è çíà÷èòåëüíî ðåæå ïðè äðóãèõ ôîðìàõ. Ïðåäïîëà-
ãàåòñÿ, ÷òî ýòà ôîðìà ÏÏÀ îáóñëîâëåíà áîëåçíüþ
Àëüöãåéìåðà [35].

Êîìáèíèðîâàííàÿ ôîðìà ÏÏÀ âêëþ÷àåò ñî÷å-
òàíèå ãðàììàòè÷åñêèõ íàðóøåíèé ðå÷è è íàðóøåíèå
ïîíèìàíèÿ çíà÷åíèÿ ñëîâ. Ýòîò âèä, ïî ìíåíèþ Ì.
Mesulam, ìîæåò ðàçâèâàòüñÿ âñëåäñòâèå ïðîãðåññèðî-
âàíèÿ ïàòîëîãè÷åñêîãî ïðîöåññà ñ ëþáîé ôîðìîé
ÏÏÀ [30].

Â èññëåäîâàíèÿõ Ñòåïêèíà Ä.À., Çàõàðîâà Â.Â.,
ßõíî Í.Í. ïîêàçàíî, ÷òî â îñíîâå ðå÷åâûõ íàðóøåíèé
ïðè àãðàììàòè÷åñêîé ôîðìå ÏÏÀ ëåæèò ñíèæåíèå
ðå÷åâîé àêòèâíîñòè. Äëÿ ñåìàíòè÷åñêîé ôîðìû ÏÏÀ
õàðàêòåðíû âûðàæåííûå íàðóøåíèÿ íîìèíàòèâíîé
ôóíêöèè ðå÷è, ñëóõî-ðå÷åâîé ïàìÿòè, à òàêæå íàðó-
øåíèÿ ïðåäìåòíîãî ãíîçèñà è ïðîñòðàíñòâåííûõ ôóí-
êöèé. Äëÿ ëîãîïåíè÷åñêîé ôîðìû õàðàêòåðíû íàðó-
øåíèÿ íîìèíàòèâíîé ôóíêöèè ðå÷è è ïðåäìåòíîãî
ãíîçèñà.

Ñåìåéíûé àíàìíåç ïðîñëåæèâàåòñÿ â 30-40% ñëó-
÷àåâ ÏÏÀ è õàðàêòåðèçóåòñÿ àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûì
òèïîì íàñëåäîâàíèÿ. Ñåìåéíûå ñëó÷àè ÀÔ ñâÿçàíû ñ
ìóòàöèåé ãåíà, êîäèðóþùåãî ïðîãðàíóëèí, à ñëó÷àè
ÑÔ ñâÿçàíû ñ ìóòàöèåé â ãåíå, êîäèðóþùåì ìèêðî-
òóáóë-àññîöèèðîâàííûé òàó-ïðîòåèí è (ðåæå) ïðîãðà-
íóëèí. Îïèñàíû òàêæå äðóãèå ìóòàöèè, êîòîðûå ñî-
ñòàâëÿþò ìåíåå 5% ñëó÷àåâ ÏÏÀ [10, 22].

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ýôôåêòèâíîãî ëå÷åíèÿ ÏÏÀ
íå ñóùåñòâóåò [9]. Ñîãëàñíî äàííûì Å.Å. Âàñåíèíîé,
Í.È. Âåðþãèíîé, Î.Ñ. Ëåâèíà êëèíè÷åñêèå èñïûòàíèÿ
àíòèäåìåíòíûõ ïðåïàðàòîâ, ïðîäåìîíñòðèðîâàâøèõ
ýôôåêòèâíîñòü ïðè ÁÀ, ó áîëüíûõ ñ ËÂÄ ïðèíåñëè
ïðîòèâîðå÷èâûå ðåçóëüòàòû. Ïðè÷èíû, ñ îäíîé ñòî-
ðîíû, â îñîáåííîñòÿõ ïàòîôèçèîëîãèè ËÂÄ (â ÷àñò-
íîñòè, â îòñóòñòâèè ïðè ËÂÄ êëèíè÷åñêè çíà÷èìîé
äèñôóíêöèè õîëèíåðãè÷åñêîé ñèñòåìû), à ñ äðóãîé
ñòîðîíû, â ãåòåðîãåííîñòè ìîðôîëîãè÷åñêîãî è íåé-
ðîõèìè÷åñêîãî ñóáñòðàòà ËÂÄ. Òåì íå ìåíåå, â ðÿäå
ñëó÷àåâ, ðåêîìåíäóþò ïðîáíóþ òåðàïèþ èíãèáèòî-
ðàìè õîëèíýñòåðàçû, â ÷àñòíîñòè ðèâàñòèãìèíà, â òîì
÷èñëå èìåÿ â âèäó íåâîçìîæíîñòü òî÷íîé äèôôåðåí-
öèàöèè ËÂÄ ñ àòèïè÷íûì âàðèàíòîì áîëåçíè Àëüö-
ãåéìåðà.



134 (32) 2020 «Òèááè±òäà ÿíãè êóí» ISSN 2181-712X.

Â èññëåäîâàíèÿõ Ñòåïêèíîé Ä.À., Çàõàðîâà Â.Â.,
ßõíî Í.Í. âûÿâëåíî, ÷òî ìîíîòåðàïèÿ ìåìàíòèíîì
èëè êîìáèíèðîâàííàÿ òåðàïèÿ â ñî÷åòàíèè ñ èíãè-
áèòîðîì õîëèíåñòåðàçû ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ ñ
ÑÔ è ÀÔ ÏÏÀ áûëà íåýôôåêòèâíà. Ñõîäíûå äàííûå
ïðèâîäÿò è äðóãèå èññëåäîâàòåëè [23, 13]. Â èññëåäîâà-
íèè ãàëàíòàìèíà ïðè ÏÏÀ áûëà îáíàðóæåíà òåíäåí-
öèÿ ê ñòàáèëèçàöèè ðå÷åâûõ íàðóøåíèé â ãðóïïå ñ
ÏÏÀ ïî ñðàâíåíèþ ñ ïëàöåáî [24]. Ïî ðåçóëüòàòàì
ïèëîòíîãî èññëåäîâàíèÿ ìåìàíòèíà áûëà ïîëó÷åíà
òåíäåíöèÿ ê ìåíüøåé ñòåïåíè ïðîãðåññèðîâàíèÿ ðå-
÷åâûõ íàðóøåíèé â ãðóïïå ñ ÏÏÀ ïî ñðàâíåíèþ ñ
ïëàöåáî [23]. Îäíàêî ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî â ýòèõ èñ-
ñëåäîâàíèÿõ íå ïðîâîäèëñÿ àíàëèç â çàâèñèìîñòè îò
ôîðìû ÏÏÀ. Âîçìîæíî, òåðàïåâòè÷åñêèå ìåðîïðèÿ-
òèÿ ìîãóò áûòü íàèáîëåå ýôôåêòèâíû ïðè ËÔ ÏÏÀ,
ó÷èòûâàÿ åå ÷àñòóþ òðàíñôîðìàöèþ â ÁÀ.

Âûâîä

Òàêèì îáðàçîì, ìû âèäèì, ÷òî, íåñìîòðÿ íà
ìíîãî÷èñëåííûå èññëåäîâàíèÿ ëîáíî-òåìïîðàëü-
íîé äåìåíöèè, åù¸ îñòà¸òñÿ ìíîãî âîïðîñîâ, êà-
ñàþùèõñÿ äèàãíîñòèêè è ëå÷åíèÿ äàííîé ïàòîëî-
ãèè, íóæäàþùèõñÿ â äîðàáîòêå è äîïîëíèòåëüíûõ
èññëåäîâàíèÿõ.
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