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Лобно-височные дегенерации 
в практике невролога

В статье рассматриваются эпидемиология, основные клинические 
проявления, принципы диагностики, дифференциальной диагностики 
и лечения лобно-височной дегенерации. Отмечается необходимость 
проведения клинических исследований эффективности применения 
Церебролизина при данной группе заболеваний.
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Эпидемиология
Лобно-височные дегенерации 
(ЛВД) представляют собой гете-
рогенную группу прогрессиру-
ющих нейродегенеративных за-
болеваний с  преимущественным 
поражением лобных и/или пе-
редних отделов височных долей 
головного мозга [1–7]. ЛВД за-
нимают четвертое место в  спи-
ске причин выраженных нейро-
когнитивных расстройств после 
болезни Альцгеймера, деменции 
с тельцами Леви и цереброваску-
лярного заболевания. Среди па-
циентов пресенильного возраста 
(до 65 лет) ЛВД уступают по рас-
пространенности только болезни 
Альцгеймера. В целом, ЛВД встре-
чаются с частотой от 3 до 26% [8]. 
Заболеваемость составляет в сред-
нем 1,6 случая на 100 000 населе-
ния в год и значительно увеличи-
вается между пятым и  седьмым 
десятилетиями жизни [9].

Клинические формы
Выделяют следующие основные кли-
нические варианты ЛВД: поведенче-
ская форма и  синдром первичной 
прогрессирующей афазии (ППА). 

Синдром ППА в свою очередь под-
разделяется на  аграмматический 
подтип и семантическую деменцию. 
Некоторые исследователи относят 
к заболеваниям спектра ЛВД также 
кортикобазальную дегенерацию, 
прогрессирующий надъядерный 
паралич и комплекс «боковой амио-
трофический склероз  – деменция 
лобного типа» [1–7, 10, 11]. Нужно 
отметить, что разделение на  кли-
нические формы актуально только 
на начальных стадиях заболевания. 
При прогрессировании патологи-
ческого процесса различия между 
ними стираются, поэтому нозологи-
ческий диагноз удается установить 
лишь с помощью молекулярно-ге-
нетического или патоморфологиче-
ского исследования [7]. 
ЛВД обычно дебютирует в возрасте 
55–65 лет, однако описаны случаи 
заболевания в 25 и 89 лет [7]. Про-
должительность жизни у пациентов 
с момента постановки диагноза за-
висит от клинической формы ЛВД: 
наибольшая (свыше пяти лет) при 
аграмматической форме ППА и наи-
меньшая (около года) при сочетании 
ЛВД и бокового амиотрофического 
склероза [12].

Положительный семейный анамнез 
прослеживается в 30–40% случаев 
ЛВД, при этом формы с аутосомно-
доминантным типом наследования 
составляют около 15% [9, 13]. Се-
мейные случаи ЛВД, как правило, 
связаны с мутациями в трех генах: 
тау-белка (или тау-белка, ассоци-
ированного с  микротрубочками), 
програнулина и  C9orf72. На  долю 
этих генов приходится подавляющее 
большинство (более 80%) случаев 
семейной ЛВД [14].
Патоморфологическая картина 
ЛВД представлена атрофическими 
изменениями в лобных и височных 
долях головного мозга. Возможно 
также вовлечение в  патологиче-
ский процесс теменной коры, чер-
ной субстанции, полосатых тел, 
других подкорковых структур и пе-
редних рогов спинного мозга, что 
находит отражение в клинической 
картине заболевания. При гисто-
логическом исследовании в  50% 
случаев ЛВД выявляются включе-
ния ДНК-ассоциированного белка 
(TDP-43), в 40% случаев – тау-по-
зитивные включения, в небольшом 
проценте случаев – включения он-
когенных белков [15]. 
Поведенческая форма ЛВД состав-
ляет более половины случаев ЛВД 
и характеризуется сочетанием ког-
нитивных, поведенческих и  эмо-
ционально-аффективных нару-
шений (таблица). Несмотря на то 
что эмоциональные и  поведен-
ческие расстройства отмечаются 
при многих нейродегенеративных 
заболеваниях, при поведенческой 
форме ЛВД они представляют 
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собой самые ранние, наиболее за-
метные и инвалидизирующие про-
явления. Спектр некогнитивных 
симптомов при поведенческой 
форме ЛВД зависит от  локали-
зации патологического процесса 
и стадии заболевания [1–7]. 
Снижение социального интеллек-
та относится к числу самых ранних 
признаков ЛВД и отражает вовлече-
ние в патологический процесс пояс-
ной извилины и передних отделов 
коры височной доли преимущест-
венно правого полушария. Наблю-
дается эмоциональная холодность, 
снижение эмпатии к близким и дру-
зьям, безразличие к чувствам других 
людей. Пациенты могут оставаться 
равнодушными при потере близкого 
человека, неадекватно реагировать 
на  похороны или другие важные 
семейные мероприятия. Это часто 
приводит к внутрисемейным кон-
фликтам [16].
Апатия – наиболее распространен-
ный симптом ЛВД, развитие которо-
го связывают с атрофией передней 
части поясной извилины. У пациен-
тов снижается мотивация к любой 
деятельности, ослабляется интерес 
к работе, хобби, общению и гигиене. 
Часто они не могут начать или про-
должить какую-либо повседневную 
деятельность без напоминания, под-
сказок или постоянного руководст-
ва. При этом больные не осознают 
свой дефект, а родственники часто 
воспринимают апатию как лень или 
депрессию [17].
Дезингибиция  – частый симптом 
ЛВД, который развивается при пре-
имущественном вовлечении в деге-
неративный процесс орбитофрон-
тальной коры и медиальных отделов 
коры височной доли, как правило, 
правого полушария. Пациенты со-
вершают импульсивные поступки 
(например, неосторожные траты), 
становятся бестактными, нарушают 
принятые в обществе нормы пове-
дения. Могут предпринимать про-
тивоправные действия, например 
неосторожное вождение, кражи, 
мочеиспускание или обнажение 
себя в  общественном месте, наси-
лие. Среди типичных проявлений 
можно отметить еще дурашливость, 
плоский юмор, неуместные замеча-
ния и  комментарии при общении 
с  малознакомыми людьми и  сек-

суальную несдержанность. В боль-
шинстве случаев пациенты некри-
тичны к своим поступкам [17].
Нарушение пищевого поведения 
характеризуется изменением пище-
вых привычек, появляется пристра-
стие к сладкой и богатой углеводами 
пище, может развиваться булимия 
с утратой чувства насыщения. Ти-
пичны также чрезмерное курение 
и злоупотребление спиртными на-
питками. На  развернутых стади-
ях ЛВД, как правило, наблюдается 
гиперорализм, то есть постоянное 
желание что-то жевать, пробовать 
на вкус все видимые предметы, в том 
числе несъедобные. Изменение пи-
щевых пристрастий коррелирует 
с дегенерацией правой орбитофрон-
тальной коры, островковой коры 
и вентрального гипоталамуса [18].
Стереотипное поведение – доволь-
но частый и  ранний клинический 
симптом ЛВД, он характеризуется 
избыточной потребностью в выпол-
нении одних и тех же действий. Про-
стое стереотипное поведение может 
включать постукивание, ковыряние, 
раскачивание, напевание и другие 
двигательные навязчивости. Более 
сложные компульсивные (ритуаль-
ные) формы поведения проявляют-
ся накопительством, бессмыслен-
ным хождением по одним и тем же 
маршрутам, чрезмерными походами 
в ванную и «наведением порядка». 
Развитие стереотипного поведения 
связывают с атрофией дополнитель-
ной моторной коры в правом полу-
шарии [17].
Эмоционально-аффективные нару-
шения в виде тревоги и депрессии 
обнаруживаются у четверти паци-
ентов с поведенческой формой ЛВД, 
часто в  дебюте заболевания. Про-
исхождение тревоги и  депрессии 
связывают с  дисфункцией перед-
них отделов правой височной доли 
[19]. У некоторых пациентов, чаще 
у носителей мутации гена C9orf72, 
описаны психотические нарушения 
(бредовые и галлюцинаторные рас-

стройства) уже в  продромальных 
стадиях заболевания [20].
Когнитивные нарушения при по-
веденческой форме ЛВД представ-
лены нарушениями управляющих 
лобных функций (целеполагания, 
планирования и контроля). Однако 
на ранних стадиях заболевания мно-
гие пациенты хорошо справляются 
с формальными нейропсихологиче-
скими тестами. Это связано с тем, 
что тесты для оценки управляющих 
функций (батарея лобных тестов, 
Висконсинский тест сортировки 
карточек и  др.) главным образом 
оценивают функции дорсолатераль-
ных отделов префронтальной коры, 
в то время как изменения личности 
и поведения связаны с дисфункци-
ей медиальных и орбитофронталь-
ных отделов [21]. По этой причине 
ранняя диагностика поведенческой 
формы ЛВД в большей степени опи-
рается на детализированный анам-
нез, собранный с помощью близкого 
родственника или иного человека, 
который хорошо знает пациента. 
Тесты для оценки социального ин-
теллекта, в том числе тесты на рас-
познавание эмоций и  эмпатию, 
могут быть чувствительными для 
обнаружения ЛВД, но они редко вы-
полняются в клинической практике 
и не включены в современные диаг-
ностические критерии [1, 22].
Весьма характерны для ЛВД наруше-
ния речи в виде прогрессирующей 
афазии. При преимущественной 
заинтересованности левой лоб-
ной доли наблюдается уменьшение 
спонтанной речевой активности. 
Пациенты крайне немногословны, 
на вопросы отвечают односложно, 
самостоятельно разговор не начина-
ют. При вовлечении в дегенератив-
ный процесс левой височной доли 
нарушается понимание значения су-
ществительных в обращенной речи 
(отчуждение смысла слов). Больные 
начинают спрашивать у собеседни-
ка, что обозначает то или иное слово. 
На продвинутых стадиях заболева-

Клинические симптомы лобно-височной дегенерации
Когнитивные расстройства Поведенческие нарушения
Нарушение управляющих 
функций (целеполагания, 
планирования и контроля)
Прогрессирующая афазия

Апатия
Расторможенность, снижение критики 
Снижение социального интеллекта, эмоциональное безразличие
Стереотипное или ритуальное поведение
Нарушение пищевого поведения, гиперорализм
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ния речевые расстройства нередко 
прогрессируют вплоть до развития 
мутизма [2, 4, 5, 23]. 
На начальных стадиях заболевания 
такие когнитивные функции, как па-
мять, праксис, гнозис и счет, относи-
тельно сохранны. Но при прогресси-
ровании патологического процесса 
возможно развитие зрительно-про-
странственных расстройств и нару-
шений памяти [2, 24]. 
В  ряде случаев ЛВД дебютирует 
с речевых расстройств при относи-
тельной сохранности других ког-
нитивных функций и нормальном 
поведении пациента. Диагностиче-
ским критерием синдрома первич-
ной прогрессирующей афазии счи-
таются постепенно нарастающие без 
видимой причины дисфазические 
расстройства в отсутствие или при 
минимальной выраженности нару-
шений памяти и других когнитив-
ных функций в течение двух и более 
лет [5, 10, 11].
При аграмматическом варианте 
ППА клиническая картина напо-
минает транскортикальную мотор-
ную афазию (динамическую афазию 
по А.Р. Лурии). Снижается спонтан-
ная речевая активность, пациенты 
говорят простыми предложениями 
или фразами с минимальным коли-
чеством слов. Нарушен граммати-
ческий строй (неверные окончания 
слов, неправильное употребление 
предлогов, падежных конструкций 
и др.) как в спонтанной, так и пись-
менной речи. Одновременно может 
наблюдаться оральная апраксия. 
В то же время понимание обращен-
ной речи не нарушено. При прогрес-
сировании заболевания страдает 
повторная речь, могут отмечаться 
эхолалии, речевые стереотипии. 
В наиболее тяжелых случаях разви-
вается мутизм.
Для семантической формы ППА 
характерны такие клинические 
признаки, как нарушение называ-
ния предметов (аномия) и трудно-
сти понимания слов в обращенной 
устной или письменной речи. Соб-
ственная речь пациента сохраняет 
правильный грамматический строй, 
но могут быть замены одних суще-
ствительных другими, близкими 
по значению (вербальные парафа-
зии), или местоимениями («это», 
«она»). На продвинутых стадиях за-

болевания пациент не только не спо-
собен назвать тот или иной предмет, 
но и не может объяснить его пред-
назначение, он только описывает, 
что видит. При заинтересованности 
правого полушария иногда наблю-
дается прозопагнозия (нарушение 
узнавания лиц) [5, 10, 11]. 
Как правило, спустя несколько лет 
от дебюта синдрома ППА к рече-
вым расстройствам присоединяют-
ся другие когнитивные и поведен-
ческие нарушения. Таким образом, 
на определенной стадии заболева-
ния различия между клинически-
ми вариантами ЛВД стираются [9, 
25–27]. 
В неврологическом статусе у боль-
шинства пациентов с  ЛВД сим-
птомы отсутствуют, но могут быть 
положительные симптомы ораль-
ного автоматизма, феномен про-
тиводержания, хватательный реф-
лекс. У небольшой части пациентов 
с  разными формами ЛВД наряду 
с когнитивными и эмоционально-
поведенческими расстройствами 
могут развиваться признаки корти-
кобазального синдрома, синдрома 
прогрессирующего надъядерного 
паралича и симптомы поражения 
верхнего и нижнего мотонейрона 
[26, 28].

Диагностика
Прижизненная диагностика ЛВД 
включает комплексный анализ 
анамнестических, клинических 
и нейровизуализационных данных. 
Магнитно-резонансная томография 
у пациентов с поведенческой фор-
мой ЛВД обычно выявляет атрофию 
лобных и/или передних отделов ви-
сочных долей головного мозга, часто 
асимметричную, а  также в  ряде 
случаев атрофию теменных долей 
и подкорковых ядер [29]. При маг-
нитно-резонансной томографии 
головного мозга пациентов с аграм-
матической формой ППА обнару-
живается атрофия доминантного 
полушария, с  преимущественным 
вовлечением лобной доли. При се-
мантической форме ППА развива-
ется асимметричная атрофия височ-
ных долей, чаще слева [11].
Однофотонная эмиссионная ком-
пьютерная и позитронно-эмиссион-
ная томографии, чувствительность 
которых выше, чем магнитно-ре-

зонансной томографии, позволяют 
установить лобную и/или височную 
гипоперфузию и  гипометаболизм. 
Однако в связи с высокой стоимо-
стью и  малой доступностью эти 
методы редко применяют в клини-
ческой практике. 
Специфические биомаркеры па-
тологического процесса при ЛВД 
не установлены.
В соответствии с критериями, пред-
ложенными международной груп-
пой экспертов, диагноз возможной 
поведенческой формы ЛВД устанав-
ливается, если есть по крайней мере 
три признака из следующих: дезин-
гибиция, апатия, эмоциональное 
безразличие, стереотипное поведе-
ние, изменение пищевого поведения, 
нарушение управляющих функций. 
Для вероятного диагноза помимо 
вышеперечисленного необходимо 
наличие значительного нарушения 
повседневной деятельности и  ха-
рактерных изменений по  данным 
нейровизуализации. Определенный 
диагноз ставится при выявлении 
типичных патоморфологических 
изменений или известных генетиче-
ских мутаций [1]. 

Дифференциальная диагностика 
«Лобная» симптоматика и  неког-
нитивные нервно-психические 
нарушения обусловливают необ-
ходимость дифференциальной диаг-
ностики ЛВД с другими неврологи-
ческими, а также психиатрическими 
заболеваниями. 
Наибольшие сложности возни-
кают при дифференциальной 
диагностике ЛВД с  атипичными 
формами болезни Альцгеймера. 
Развернутой клинической картине 
болезни Альцгеймера может пред-
шествовать логопеническая форма 
синдрома ППА, которая проявля-
ется трудностями с подбором слов 
в спонтанной речи и при назывании 
(логопения), нарушением повторе-
ния фраз и  предложений. Одна-
ко в  отличие от  аграмматической 
формы ППА при логопенической 
форме сохранен грамматический 
строй речи и в отличие от семанти-
ческой формы ППА не  затронуто 
понимание речи [30]. Еще проблема-
тичнее отличить ЛВД от «лобной» 
формы болезни Альцгеймера, для 
которой, как и для ЛВД, характерны 
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нарушение управляющих функций, 
поведенческие расстройства и пре-
сенильный возраст дебюта заболе-
вания. В этом случае помощь в диф-
ференциальной диагностике может 
оказать исследование биомаркеров 
болезни Альцгеймера (оценка уров-
ней бета-амилоида, общего и фос-
форилированного тау-протеина 
в  цереброспинальной жидкости, 
позитронно-эмиссионная томогра-
фия с питтсбургской субстанцией) 
[31, 32]. 
В настоящее время в отсутствие на-
дежных биомаркеров ЛВД основные 
клинические затруднения вызывает 
дифференциальная диагностика 
ЛВД с психиатрическими заболева-
ниями. В исследовании с участием 
252 больных нейродегенеративны-
ми заболеваниями, наблюдавших-
ся в специализированной клинике, 
ошибочный диагноз психиатриче-
ского заболевания был установлен 
более чем 50% пациентов с ЛВД [33]. 
Наличие при ЛВД стереотипного по-
ведения приводит к неправильному 
диагностированию обсессивно-ком-
пульсивного расстройства. Такие 
симптомы ЛВД, как дезингибиция 
и импульсивность, могут быть не-
верно отнесены к проявлениям би-
полярного расстройства. Однако 
в отличие от биполярного расстрой-
ства дезингибиция при поведен-
ческой форме ЛВД прогрессирует 
и не всегда реагирует на фармако-
терапию. Апатия, потеря инициа-
тивы, эмоцио нальное безразличие 
и снижение эмпатии на ранних ста-
диях ЛВД могут быть приняты за 
депрессию, хотя пациенты с  ЛВД 
часто не имеют других симптомов, 
типичных для депрессии, и обыч-
но не жалуются на чувство печали. 
Наличие психотических симптомов 
в дебюте ЛВД у носителей мутации 
гена C9orf72 тоже часто не позволя-
ет отличить ЛВД от первичных пси-
хиатрических причин [33, 34].

Лечение
Большое значение в ведении паци-
ентов с ЛВД имеет информирован-
ность родственников и ухаживаю-
щих лиц. Важно предоставить им 
полную и подробную информацию 
о диагнозе, сути заболевания, име-
ющихся и  ожидаемых в  будущем 
симптомах. Следует объяснить, как 

вести себя с пациентом в различных 
ситуациях, как относиться к тем или 
иным проявлениям болезни. Напри-
мер, рекомендуется поддерживать 
теплый эмоциональный климат 
в семье, поощрять доброжелатель-
ное отношение больного к окружа-
ющим, его разумную активность 
в  социальной и  бытовой сферах. 
Будут полезными стимуляция ум-
ственной деятельности и когнитив-
ный тренинг [35].
Гетерогенность морфологическо-
го и молекулярного субстрата при 
ЛВД существенно затрудняет поиск 
эффективной терапии. ЛВД, как 
и другие нейродегенеративные за-
болевания, характеризуются мно-
жественной нейротрансмиттерной 
недостаточностью. В  некоторых 
исследованиях при ЛВД показана 
недостаточность серотонинергиче-
ской системы (снижение числа се-
ротониновых рецепторов и гибель 
нейронов ядра шва) [36]. В соответ-
ствии с этими данными оправданно 
применение ингибиторов обрат-
ного захвата серотонина. Их поло-
жительный эффект в  отношении 
наиболее распространенных не-
когнитивных нервно-психических 
симптомов ЛВД, в том числе стере-
отипий, дезингибиции, нарушения 
пищевого поведения и  сексуаль-
ной несдержанности, был отмечен 
в отдельных плацебоконтролируе-
мых исследованиях. В то же время 
серотонинергические препараты 
не влияют на когнитивные функции 
и функциональный статус пациен-
тов [37–39]. 
Контролируемых исследований эф-
фективности антипсихотических 
препаратов для коррекции поведен-
ческих симптомов при ЛВД не про-
водилось. Тем не менее эти средства 
не  рекомендуются из-за высокого 
риска экстрапирамидных побочных 
эффектов, к  которым пациенты 
с ЛВД особенно уязвимы [40]. 
В отличие от болезни Альцгеймера 
и  сосудистой деменции при ЛВД 
дефицит ацетилхолинергической 
системы выражен незначительно 
[36]. Несмотря на то что ингибито-
ры ацетилхолинэстеразы неэффек-
тивны при ЛВД, в ряде случаев их 
рекомендуют применять в качестве 
пробной терапии из-за значитель-
ной клинической вариабельности 

болезни Альцгеймера и невозмож-
ности точно дифференцировать ее 
с ЛВД [41]. Мемантин также не по-
казал положительного влияния 
на  когнитивные и  поведенческие 
функции, по результатам двух пла-
цебоконтролируемых исследова-
ний, проведенных на сравнительно 
небольшой группе пациентов с раз-
ными формами ЛВД [42].
Большой интерес вызывают пре-
параты с нейропротективным дей-
ствием. Церебролизин представ-
ляет собой натуральный препарат, 
полученный из  головного мозга 
свиней, содержащий биологически 
активные полипептиды и  амино-
кислоты. В эксперименте показано, 
что активные вещества Церебро-
лизина аналогичны по  действию 
на нейроны головного мозга фак-
тору роста нервов. При использо-
вании Церебролизина увеличива-
ются нейрональная пластичность 
и  число дендритов, образуются 
новые синапсы, активируются 
внутринейрональный метаболизм 
и нейрогенез, формируются новые 
сосуды и улучшается кровоснабже-
ние головного мозга [43]. В США 
Церебролизин одобрен в качестве 
инновационного препарата, разре-
шено его изучение при некоторых 
орфанных заболеваниях, в  том 
числе ЛВД [44]. 
Многочисленные клинические 
исследования убедительно проде-
монстрировали эффективность Це-
ребролизина при болезни Альцгей-
мера, черепно-мозговой травме, 
сосудистых когнитивных расстрой-
ствах, а также в острой стадии ин-
сульта [45]. 
В метаанализе шести исследований, 
посвященных оценке эффектив-
ности Церебролизина при болезни 
Альцгеймера (препарат назначал-
ся в дозе от 10 до 60 мл в течение 
пяти дней в неделю на протяжении 
четырех недель), было показано до-
стоверное положительное действие 
препарата на когнитивные функции 
и безопасность его использования, 
в том числе у пожилых пациентов 
[46]. Установлено, что применение 
Церебролизина у  пациентов с  бо-
лезнью Альцгеймера повышало 
содержание церебрального нейро-
трофического фактора, что может 
замедлить прогрессирование забо-
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левания и темпы когнитивного сни-
жения [47]. 
Кохрейновский обзор (2013), осно-
ванный на результатах шести иссле-
дований (n = 597), подтвердил поло-
жительное влияние Церебролизина 
в  дозах 15–30 мл на  когнитивные 
функции у пациентов с сосудистой 
деменцией [48]. 
Назначение Церебролизина в  ост-
рейшем периоде инсульта благопри-
ятно воздействовало на  скорость 
и  полноту восстановления двига-
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тельных нарушений и  уменьшало 
выраженность когнитивных рас-
стройств. Метаанализ девяти двой-
ных слепых рандомизированных 
плацебоконтролируемых исследова-
ний, в которых Церебролизин вво-
дился ежедневно в дозе 30–50 мл/сут 
в течение 10–21 дня с первых трех 
суток ишемического инсульта, про-
демонстрировал достоверное умень-
шение выраженности неврологиче-
ских нарушений в группе препарата 
по сравнению с группой плацебо [49]. 

Заключение
Тщательная оценка поведенче-
ских нарушений и эмоциональ-
ной сферы у  пациентов с  ЛВД 
имеет большое значение для 
дифференцированного подхода 
к лечению и более точного опре-
деления прогноза заболевания. 
Представляется целесообраз-
ным проведение клинических 
исследований эффективности 
применения Церебролизина 
при ЛВД.  
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The article deals with epidemiology, main clinical manifestations, principles of diagnosis, differential diagnosis 
and treatment of frontotemporal degeneration. It is noted the necessity to conduct clinical studies of the effectiveness 
of the use of Cerebrolysin in this group of diseases.
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