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Резюме
Обоснование: лобно-височная деменция (ЛВД) — группа нейродегенеративных заболеваний с началом обычно в пресе-

нильном возрасте. На начальном этапе заболевания клиническая картина представлена поведенческими нарушениями и от-
носительно сохранными когнитивными функциями. Ранние стадии ЛВД необходимо дифференцировать от других деменций 
и иных психических заболеваний. Цель обзора: анализ научных публикаций по проблеме дифференциальной диагностики 
лобно-височной деменции. Материал и методы: по ключевым словам «лобно-височная деменция», «лобно-височная доле-
вая дегенерация», «дифференциальная диагностика лобно-височных деменций», «поведенческий вариант лобно-височной 
деменции» отобраны и проанализированы публикации в научных базах сети интернет за последние два десятилетия. Резуль-
таты: единодушно признается, что диагностика ЛВД на начальном этапе заболевания представляет трудности. Поведенческий 
вариант ЛВД (П-ЛВД) является наиболее распространенной формой ЛВД и составляет половину всех случаев ЛВД с ранним 
началом. По мнению большинства исследователей, именно этот вариант ЛВД представляет наибольшие диагностические 
трудности. Для клинических симптомов П-ЛВД характерно значительное совпадение с симптомами нейродегенеративных 
заболеваний и таких психических болезней, как шизофрения, биполярное аффективное расстройство, обсессивно-компуль-
сивное расстройство, расстройства личности. Заключение: несмотря на прогресс нейронаук и медицинских технологий, 
доказательность прижизненной диагностики ЛВД, особенно на ранних этапах заболевания, ограничена вследствие недо-
статочной степени разрешения методов нейровизуализациии и отсутствия специфических биомаркеров. Анализ научных 
публикаций демонстрирует значительное расширение спектра диагностических методов, однако их практическое приме-
нение по разным причинам остается проблематичным. В обзоре литературы освещены некоторые диагностические методы, 
которые можно применить при подозрении на ЛВД, представлены научно обоснованные дифференциально-диагностические 
рекомендации, повышающие точность ранней диагностики ЛВД. Утверждается, что чувствительность и специфичность почти 
всех диагностических методов возрастает по мере прогрессирования заболевания.

Ключевые слова: лобно-височная деменция, лобно-височная долевая дегенерация, поведенческий вариант лобно-ви-
сочной деменции, дифференциальная диагностика
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Summary
Background: fronto-temporal dementia (FTD) is a group of neurodegenerative diseases, with onset usually in presenile age, 

the clinical picture is manifested by behavioral disorders and relatively intact cognitive features in the initial disease. In the 
early stages of FTD, it is dif cult to differentiate this type from other dementias or other mental diseases. The aim was to analyse 
recent scienti c publications on the problem of differential diagnostics of frontotemporal dementia. Material and methods: 
using the keywords “frontotemporal dementia”, “frontotemporal lobar degeneration”, “differential diagnosis of frontotemporal 
dementia”, “behavioral variant of frontotemporal dementia”, selected and analyze publications for the last two decades. Results: 
the behavioral variant of FTD (bv-FTD) is the most common form of FTD, accounting for 50% of all cases of FTD, and especially 
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in cases with early onset. Predominantly, this variant of FTD presents diagnostic dif culties, due to the limited accuracy of 
neuroimaging examinations and the lack of speci c biomarkers. The clinical symptoms of bv-FTD are characterized by considerable 
overlap with symptoms of neurodegenerative diseases and mental diseases, such as schizophrenia, bipolar affective disorder, 
obsessive-compulsive disorder, and personality disorders. Conclusion: the diagnosis of FTD at the initial stage of the disease is 
problematic and dif cult, the sensitivity and speci city of almost all diagnostic methods increase as the disease progresses. This 
literature review highlights some of the diagnostic methods that can be used in suspected cases of FTD and informs about the 
differential diagnostics recommendations that have been developed to improve the accuracy of FTD diagnosis.

Keywords: frontotemporal dementia, frontotemporal lobar degeneration, behavioral variant of frontotemporal dementia, 
differential diagnostics
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ВВЕДЕНИЕ

Пациентам с нейродегенеративными заболева-
ниями (НДЗ), особенно с ранним началом, нередко 
ошибочно устанавливают диагноз иного психическо-
го расстройства. Неправильная диагностика НДЗ об-
условлена тем, что нейропсихиатрические симптомы не 
являются специфичными для какого-либо одного забо-
левания и могут наблюдаться при различных формах 
психической патологии. Длительность продромального 
периода НДЗ усугубляет диагностические трудности. 
Сложности диагностики возникают и при болезни 
Альцгеймера (БА), но значительно чаще несвоевремен-
но устанавливают диагноз пациентам с поведенческим 
вариантом лобно-височной деменции (ЛВД).

Лобно-височная деменция представляет группу 
прогрессирующих нейродегенеративных заболеваний 
с глубоким распадом личности и грубым нарушением 
социального функционирования в сочетании с рас-
стройствами речи, обусловленными дегенерацией 
лобных и передних височных долей головного мозга. 
В настоящее время выделяют следующие основные 
клинические синдромы ЛВД: поведенческий вариант 
ЛВД (П-ЛВД) и три клинических варианта первично 
прогрессирующей афазии (ППА). В группу ППА вклю-
чены семантический вариант ППА (С-ППА, семантиче-
ская деменция), ППА со снижением беглости речи или 
аграмматический вариант ППА (А-ППА) и логопениче-
ский вариант (Л-ППА).

Поведенческий вариант ЛВД (П-ЛВД) является 
наиболее распространенной формой ЛВД и составля-
ет около 50% всех случаев ЛВД с ранним началом [1]. 
Именно этот вариант ЛВД представляет наибольшие 
диагностические трудности, в особенности на началь-
ных этапах заболевания. Клиническая картина П-ЛВД 
характеризуется разнообразной психопатологической 
симптоматикой, что делает необходимым проведение 
дифференциальной диагностики с другими психиче-
скими заболеваниями [2–4], а на этапе формирования 
деменции — с БА и другими НДЗ с выраженным ког-
нитивным снижением [5, 6].

Понятие лобно-височной долевой дегенерации 
(ЛВДД) используется для определения гетерогенной 
группы заболеваний с нейродегенеративным пора-
жением лобных и передних височных долей голов-
ного мозга. Отмечается, что эти заболевания совпа-
дают частично или полностью как по клиническим 

проявлениям, так и по гистологической картине [7]. 
Множество подтипов ЛВДД объясняется наличием 
специфических видов внутриклеточных белковых 
включений, ассоциированных с разной степенью 
атрофии, утраты нейронов и глиоза лобной и височ-
ных долей мозга [8]. Автором этой работы показано, 
что биохимическая структура патологических бел-
ков, таких как тау-протеин, ДНК-связывающий белок 
43 трансактивного ответа (TDP-43), принимающих уча-
стие в патогенетических механизмах ЛВДД, является 
общим патологическим субстратом и для ЛВД, что по-
зволило объединить их в одну группу, но рассматри-
вать каждое из них как отдельную клинико-патологи-
ческую единицу. Утверждается, что эти заболевания 
отличаются особенностями клинических проявлений 
и различиями в накоплении и распределении пато-
логических белков и других морфологических вклю-
чений [8].

Достижения молекулярной генетики, в частности 
открытие нескольких генетических мутаций, связанных 
с ЛВДД, и идентификация TDP-43 как патологического 
белка, позволили разработать в 2007 г. консенсусный 
документ, содержащий патоморфологические диаг-
ностические и нозологические критерии ЛВДД [9]. 
Несмотря на то что предложенная номенклатура не 
была бесспорной, международные эксперты приняли 
решение сохранить ее в качестве общей терминологии 
для обозначения патологических состояний, которые 
обычно ассоциируются с клиническими проявлениями 
ЛВД [8].

В настоящее время к заболеваниям, составляющим 
группу ЛВДД, помимо ЛВД, причисляют более 20 ней-
родегенеративных заболеваний с выраженными симп-
томами нарушения двигательных функций. В группу 
ЛВДД включены прогрессирующий надъядерный па-
ралич (ПНП), кортикобазальная дегенерация (КБД), бо-
лезнь аргирофильных гранул (БАГ), болезнь двигатель-
ного нейрона, спорадическая мультисистемная таупа-
тия с глобулярными включениями (МТГВ), диффузная 
нейрофибриллярная клубочковая деменция с кальци-
фикациями (ДДНК; DNTC, Diffuse Neuro brillary Tangles 
with Calci cation) и другие заболевания, патологи-
ческая картина которых определяется наличием та-
у-протеина [7, 10]. Эти заболевания достаточно точно 
диагностируют при первых неврологических симпто-
мах заболевания. Необходимость дифференциальной 
диагностики возникает в случаях, когда инициальные 
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этапы ЛВДД характеризуются психопатологическими 
расстройствами.

Цель обзора: провести анализ научных публи-
каций по проблеме дифференциальной диагностики 
ЛВД, прежде всего, поведенческого варианта, с опорой 
на данные генетических и нейровизуализационных ис-
следований в отграничении от психических заболева-
ний и соматоневрологической патологии.

Материал и методы: по ключевым словам «лоб-
но-височная деменция», «лобно-височная долевая 
дегенерация», «поведенческий вариант лобно-ви-
сочной деменции», «дифференциальная диагностика 
лобно-височных деменций» и их англоязычных ана-
логов проведен поиск научных публикаций на сайтах 
MEDLINE/PubMed, PsycINFO, Cochrane, издательств 
Elseiver и Springer за последние два десятилетия. По-
мимо этого, использованы материалы монографий за-
рубежных авторов. Настоящая публикация посвящена 
изучению современных аспектов дифференциальной 
диагностики ЛВД. Отобраны источники, содержащие 
наиболее полную информацию по вопросу дифферен-
циальной диагностики.

Клинические особенности П-ЛВД
В 2011 г. участники международного консорциума 

разработали новый набор клинических диагностиче-
ских критериев поведенческого варианта ЛВД [11], от-
ражающих поведенческие и аффективные симптомы, 
а также три степени точности прижизненной диагно-
стики П-ЛВД (возможный, вероятный, определенный 
диагноз). Акцентирована диагностическая роль нейро-
визуализационных методов обследования и выявления 
патогенных мутаций при генетическом исследовании.

В работе J.D. Woolley и соавт. [12] показано, что 
средняя амлиация (отсрочка) установления правильно-
го диагноза П-ЛВД составила 33,3 (± 3,4) мес. Наиболь-
шая длительность отсрочки составила 81 мес. у паци-
ентки, у которой изначально была диагностирована 
шизофрения. При систематическом анализе 252 карт 
пациентов с диагнозом НДЗ авторы проанализировали 
частоту и факторы риска постановки иного психиатри-
ческого диагноза, нежели НДЗ. К ним отнесены ран-
ний возраст начала заболевания, уровень образования, 

наследственная отягощенность. При ретроспективном 
анализе установлено, что 28,2% пациентов с НДЗ ранее 
получали иной психиатрический диагноз, чаще всего 
депрессивное расстройство. У пациентов с П-ЛВД 
предварительный психиатрический диагноз устанав-
ливался значительно чаще (52,2%), чем у больных 
деменцией при БА (23,1%), семантической деменцией 
(С-ППА) (24,4%) или ППА со снижением беглости речи 
(11,8%) (табл. 1). При П-ЛВД чаще, чем при других НДЗ, 
устанавливался диагноз шизофрении или биполярного 
аффективного расстройства.

Средний возраст пациентов с П-ЛВД, которым был 
изначально установлен психиатрический диагноз, был 
значительно меньше, чем у пациентов с другими НДЗ. 
Средний возраст начала заболевания у пациентов 
с П-ЛВД составил 50,8 года (10,2), при других НДЗ — 
57,2 года (6,9). У больных с П-ЛВД был более высокий 
уровень образования, а женщины чаще, чем мужчины, 
получали предварительный психиатрический диагноз.

Таким образом, показано, что пациенты с П-ЛВД 
подвержены наибольшему риску неправильной пер-
вичной диагностики. Ошибочная диагностика в этих 
случаях может привести к потере времени на началь-
ном этапе заболевания, необоснованному длительному 
применению высоких доз нейролептиков или антиде-
прессантов в условиях специализированных психиа-
трических отделений. Риск развития экстрапирамид-
ных побочных реакций и выраженного ухудшения ког-
нитивного функционирования усугубляет страдания 
пациента и лиц из его ближайшего окружения. Отмечая 
значительное симптоматическое совпадение ранних 
симптомов НДЗ и первичных психических расстройств, 
авторы обращают внимание клиницистов на то, что 
НДЗ могут начаться и на третьем десятилетии жизни, 
а ранние психопатологические симптомы могут быть 
на самом деле продромом НДЗ.

Нейровизуализационные аспекты диагностики 
ЛВД

По мнению экспертов международного консорци-
ума, особенно важна роль нейровизуализационных 
методов в дифференциальной диагностике П-ЛВД 
[11]. Определены зоны и области головного мозга, 

Таблица 1. Частота диагностических ошибок при нейродегенеративных заболеваниях (цит. по J.D. Woolley и соавт. 
[12])
Table 1 Misdiagnosis rates in neurodegenerative diseases (cited from J.D. Woolley et al. [12])

Нейродегенеративное заболевание/Neurodegenerative disease 

Количество пациентов 
в группах/Number of 

patients in groups
(n = 252)

Предварительный 
психиатрический 

диагноз/Prior psychiatric 
diagnosis, % 

Поведенческий вариант ЛВД/Behavioral variant frontotemporal dementia (bvFTD) 69 52,2

Болезнь Альцгеймера/Alzheimer’s disease 65 23,1

Семантическая деменция/Semantic dementia (SemD) 41 24,4

ППА со снижением беглости речи/Progressive non-fluent aphasia (PNFA) 17 11,8

Кортикобазальная дегенерация/ Corticobasal degeneration 25 –

Прогрессирующий надъядерный паралич/Progressive supranuclear palsy 15 –

Боковой амиотрофический склероз/Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) 20 –
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патологические изменения в которых связаны с воз-
никновением различных поведенческих симптомов 
П-ЛВД.

W.W. Seeley [1] приводит обзор работ несколь-
ких исследовательских групп, которые определи-
ли связь различных симптомов П-ЛВД с областью 

нейродегенеративного поражения и предиктивную 
значимость этой ассоциации (табл. 2).

В представлении W.W. Seeley [1], салиент-
ная сеть (salience network) головного мозга обес-
печивает гомеостатическую взаимосвязь вну-
тренних и внешних стимулов в соответствующих 

Таблица 2. Характеристики симптомов П-ЛВД в зависимости от анатомической локализации церебральных 
повреждений (цит. по W.W. Seeley [1])
Table 2 Behavioral Variant Frontotemporal Dementia Symptom Characteristics (cited from W.W. Seeley [1])

Симптом/признак/Symptom/feature Анатомическая 
локализация/Anatomy

Частота 
встречаемости/

Frequency

Прогнозируемые варианты ЛВДД/
Frontotemporal lobar degeneration (FLTD) 

predicted

Апатия/Apathetic symptoms
Медиальная лобная, передняя 
поясная кора/Medial frontal, 

anterior cingulate cortex

Высокая /High
~80% Все варианты/All variants

Расторможенность/Disinhibition

Вентральная передняя часть 
островка, орбитофронтальная 

область/Ventral anterior 
insula, orbito-frontal area

Высокая/High
~80% Все варианты/All variants

Обсессивно-компульсивное 
расстройство/Obsessive compulsive 
disorder

Вентральная часть полосатого 
тела и бледного шара/Ventral 

striatum and pallidum 

Высокая/High
~80% Все варианты/Аll variants

Изменения пищевого поведения/
Eating disorder

Передняя часть островка, 
вентральная часть полосатого 

тела, гипоталамус/Anterior 
insula, ventral striatum, 

hypothalamus

Средняя/Moderate
~50% Все варианты/All variants

Преобладающий фронтальный 
(лобный) нейропсихологический 
дефицит/Dominant frontal 
neuropsychological deficit 

Дорсолатеральная 
префронтальная область/
Dorsolateral prefrontal area

Периодическая/
Episodic

~30%
Все варианты/All variants

Болезнь двигательных нейронов/
Motor neuron disease

Верхние и нижние 
двигательные нейроны/Upper 

and lower motor neurons

Периодическая/
Episodic

~30%

TDP-B, TDP, вне классификации/Outside of 
classi cation

Проблемы глазодвигательного 
контроля/Problems of oculomotor 
control

Дорсальный средний мозг, 
лобные глазные поля/Dorsal 

midbrain, frontal eye areas

Периодическая/
Episodic

~25%

Прогрессирующий надъядерный паралич, 
кортикобазальная дегенерация/Progressive 

supranuclear palsy, corticobasal
degeneration

Семантическое снижение 
распознавания лиц, эмоций и слов/
Emotion recognition impairment

Передняя височная область/
Anterior temporal region

Периодическая/
Episodic

~20%

TDP-C >> болезнь Пика, болезнь Паркинсона/
Peak’s disease/Parkinson disease

Выраженная эпизодическая амнезия/
Severe episodic amnesia

Энторинально-
гиппокампальная область/

Entorhinal-hippocampal region

Низкая/Lower
< 10%

TDP-A или TDP-B с гиппокампальным 
склерозом/ TDP-A or TDP-B with hippocampal 

sclerosis

Адинамическая афазия/Adynamic 
aphasia

Левая лобная покрышка, 
пре-дополнительная 

моторная область/передняя 
поясная извилина коры/Left 

operculum, premotor area, 
anterior cingulate cortex

Низкая/Lower
< 10%

Кортикобазальная дегенерация, 
прогрессирующий надъядерный паралич, 
болезнь Пика или TDP-A/В/Corticobasal

degeneration, progressive supranuclear palsy, 
Pick disease or TDP-A/В

Алексия, аграфия, акалькулия, оптико-
пространственные нарушения/Alexia, 
agraphy, acalculia, opto-spatial disorde

Боковая теменная область/
Lateral parietal area

Низкая/Lower
< 10% TDP-A (GRN or C9orf72), TDP-B (C9orf72)

Ранний возраст начала заболевания, 
до 40 лет/Early onset, up to 40 years Неопределенно/Inde nite Низкая/Lower

< 10%
aFTLD-U (FTLD-FUS) или унаследованная 
FTLD/aFTLD-U (FTLD-FUS) or FTD heritated

Примечание: ЛВДД — лобно-височная долевая дегенерация; aFTLD-U — атипичный вариант ЛВДД с убиквитин-иммунореактивными 
включениями; FTLD-FUS — ЛВДД с иммунореактивными включениями саркомы; FUS (fused in sarcoma) — ДНК/РНК-связывающий белок 
саркомы; TDP-43 (тransactive response DNA-binding protein 43 kDa) — трансактивный ДНК-связывающий белок; TDP-A — ЛВДД с TDP-43-им-
мунореактивными включениями типа A; TDP-B — ЛВДД с TDP-43-иммунореактивными включениями типа B; TDP-C — ЛВДД с TDP-43-имму-
нореактивными включениями типа C; GRN (Progranulin) — програнулин.

Notes: aFTLD-U — atypical FTLD with ubiquitin-immunoreactive inclusions; FTLD — frontotemporal lobar degeneration; FTLD-FUS — 
frontotemporal lobar degeneration with fused in sarcoma-immunoreactive inclusions; NA — not applicable; TDP — frontotemporal lobar 
degeneration with transactive response DNA-binding protein 43 (TDP-43)-immunoreactive inclusions; TDP-A — frontotemporal lobar degeneration 
with TDP-43-immunoreactive inclusions Type A; TDP-B — frontotemporal lobar degeneration with TDP-43-immunoreactive inclusions Type B; 
TDP-C — frontotemporal lobar degeneration with TDP-43-immunoreactive inclusions Type C.
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висцерально-эмоционально-вегетативных, поведен-
ческих и когнитивных реакциях. Автор предполагает, 
что внимание к этим дополнительным деталям может 
быть одним из ключевых моментов прижизненного 
уточнения прогноза развития основных симптомов за-
болевания.

Молекулярно-генетические аспекты дифферен-
циальной диагностики ЛВД

Данные молекулярно-генетических исследований 
последних лет показали, что П-ЛВД может развивать-
ся в результате любой из известных генетических му-
таций, вызывающих ЛВДД, и соответствовать любому 
из ее гистопатологических подтипов. Указывается, что 
в результате мутаций не исключена вероятность разви-
тия болезни Альцгеймера и — крайне редко — других 
НДЗ [13].

Обнаружено, что от 15 до 20% случаев П-ЛВД воз-
никают в результате мутаций в известных генетических 
вариациях (MAPT, GRN и C9orf72), при этом каждый 
из этих основных генов ассоциирован с особенностями 
расстройств при различных вариантах П-ЛВД [13, 14].

Показано, что в случаях мутации в гене MAPT (в на-
стоящее время идентифицированы 44 патогенные 
мутации) заболевание начинается обычно в среднем 
возрасте и характеризуется выраженной семейной 
наследственной предрасположенностью. Проявления 
и темпы заболевания варьируются в зависимости от 
конкретной мутации MAPT. J.L. Whitwell и соавт. обсле-
довали в клинике Мэйо (Рочестер, Миннесота) паци-
ентов с диагнозом ЛВД и положительным результатом 
мутации MAPT [15]. Магнитно-резонансная томография 
головного мозга (МРТ ГМ) по стандартному протоколу 
с использованием воксельной морфометрии для оцен-
ки паттернов атрофии серого вещества мозга обнару-
жила изначальное поражение нейродегенеративным 
процессом таких структур, как миндалевидное тело, 
гиппокамп, энторинальная кора и височный полюс. 
При прогрессировании заболевания в патологический 
процесс оказались вовлечены передняя часть остров-
ка, орбитофронтальная кора и вентральная часть 
полосатого тела, чему соответствовали клинические 
симптомы выраженных нарушений памяти или семан-
тических симптомов в сочетании с поведенческими 
расстройствами.

В исследовании, проведенном J. Beck и соавт. в Ве-
ликобритании среди пациентов с различными клиниче-
скими вариантами ЛВДД, показано, что возраст начала 
заболевания для пациентов с мутациями програнулина 
(GRN) варьируется от 35 до 83 лет. Иногда носители 
данной мутации могут прожить до 70–75 лет и избе-
жать развития заболевания, умерев от других причин. 
Отмечено, что продолжительность заболевания у паци-
ентов с мутациями GRN сокращается в среднем на пять 
лет по сравнению с носителями мутаций других генов, 
в частности МАРТ. Наличие генотипа АРОЕ-ε4 у иссле-
дованных пациентов с мутациями GRN задерживает 
возраст первых проявлений клинических симптомов 
заболевания на шесть лет. В клинической картине 

заболевания в этих случаях преобладают такие симп-
томы, как апатия, расстройства пищевого поведения 
и социально неприемлемое поведение. Для анатоми-
ческого поражения характерна более выраженная ла-
терализация (правая или левая), и достаточно часто 
патологический процесс распространяется за пределы 
передних областей головного мозга, которые обычно 
поражаются при П-ЛВД. Нейродегенерация распро-
страняется также на задние отделы головного мозга, 
включая заднюю поясную извилину, предклинье и ла-
теральный теменной неокортекс. Авторы оставляют 
открытым вопрос о том, насколько часто эти анатоми-
ческие повреждения в задних областях мозга оказы-
ваются следствием коморбидной БА и предполагают 
необходимость продолжить исследования на большем 
количестве пациентов с использованием высокочув-
ствительных и дорогостоящих генетических и радио-
логических методик [16].

M. De Jesus-Hernandez и соавт. определили, что 
экспансии гексануклеотидных повторов в C9orf72 
становятся наиболее частой генетической причиной 
П-ЛВД [17]. Поскольку мутации C9orf72 были иден-
тифицированы у пациентов и без наследственной 
отягощенности, высказаны предположения, что это 
связано с переменной пенетрантностью и, возможно, 
с удлинением экспансии гексануклеотидных повторов, 
передающихся от одного поколения к другому в неко-
торых семейных случаях. В исследовании B.F. Boeve 
и соавт. показано, что при данной мутации поражены 
те же структуры, что при П-ЛВД, но в меньшей сте-
пени. По данным авторов, в патологический процесс 
максимально вовлекаются дорсолатеральная пре-
фронтальная кора и переднемедиальная поясная кора, 
в некоторых случаях наблюдаются аномалии теменной 
и/или височной коры, при этом степень атрофии была 
слабовыраженной, особенно на ранних этапах забо-
левания при относительно симметричном поражении 
коры ГМ [18]. При вовлечении в патологический про-
цесс медиального таламуса, особенно пульвинарного 
(ядра подушки таламуса), степень атрофии возрастает 
[19–21]. Имеются сообщения о неоднородной атрофии 
мозжечка при П-ЛВД [21].

В большом когортном исследовании J.S. Snowden 
и соавт. выявили тесную связь мутаций гена C9orf72 
с наличием в клинической картине психотических 
симптомов, таких как бред, галлюцинации, параноид-
ные идеи и нарушенное мышление. Более чем у трети 
пациентов психотические нарушения (психоз) изна-
чально расценивались психиатрами в рамках стан-
дартных психиатрических диагнозов (бредовый пси-
хоз, монобредовой психоз или монотематический бред, 
соматоформный психоз, параноидная шизофрения). 
Часть пациентов обнаруживали параноидное и бредо-
вое мышление в рамках поведенческого расстройства. 
У двух третей пациентов поведение было причудливым 
и нелогичным. Ни у одного из пациентов когорты не 
отмечалось наследственной отягощенности психи-
ческим заболеванием [22]. Другие авторы отмечают, 
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что в клинической картине заболевания у пациентов 
с мутациями C9orf72 выраженные психиатрические 
симптомы могут встречаться как в развернутой сим-
птоматической [22], так и в доклинической стадии 
болезни [23]. Исследователи считают необходимым 
проведение более сложных проспективных нейрови-
зуализационных исследований с определением мута-
ции гена C9orf72, чтобы получить представление об 
анатомических коррелятах фенотипических различий. 
Тесная связь между мутациями C9orf72 и психозом 
позволяет исследователям предполагать, что мутации 
в гене C9orf72 могут играть решающую роль не только 
в развитии ЛВД, но и в развитии психозов позднего 
возраста [22].

Дифференциальный диагноз ЛВД и болезни 
Альцгеймера

Большинство из типичных симптомов П-ЛВД могут 
встречаться при многих других психических заболева-
ниях, например при расстройствах шизофренического 
спектра, большом депрессивном расстройстве, бипо-
лярном аффективном расстройстве и др. Признается 
необходимым придерживаться нескольких общепри-
нятых правил при распознавании П-ЛВД. Среди них 
особенно важны следующие: тщательный сбор ана-
мнестических данных о жизни и развитии заболева-
ния, наследственности; длительное консультативное 
наблюдение с участием специалистов разных медицин-
ских специальностей; неврологическое обследование; 
лабораторные (в том числе молекулярно-генетические) 
исследования; нейровизуализационное обследование; 
проведение динамического мониторинга с примене-
нием нейропсихологического и психометрического 
тестирования.

Дифференциальный диагноз П-ЛВД рекомендуется 
проводить со следующими заболеваниями: нейроде-
генеративные, метаболические, травматические, дви-
гательные, психические расстройства и многие другие.

В отличие от ЛВД для большинства случаев болез-
ни Альцгеймера (БА) более характерны амнестические 
нарушения. Однако у части больных с ранним нача-
лом заболевания встречаются атипичные симптомы, 
включая ухудшение зрительного и вербального рас-
познавания, нарушения исполнительных функций, по-
веденческие и двигательные расстройства. По мнению 
A.R. Giovagnoli и соавт. и J. Graff-Radford и соавт., ди-
агностические трудности могут возникать при наличии 
у пациентов с БА таких симптомов, как расторможен-
ность, переедание, ослабление эмпатии, апатия. Эти 
проявления обычно нехарактерны для БА, но возмож-
ны при атипичной БА, в частности при так называемом 
лобном варианте БА [24, 25]. Для разрешения диагно-
стических проблем авторами предлагается проведение 
дополнительных обследований, прежде всего психо-
метрического и нейропсихологического тестирования.

В работе И.В. Колыхалова проведен сравнитель-
ный анализ частоты некогнитивных психических рас-
стройств при ЛВД и БА и показано, что бредовые рас-
стройства, депрессивные симптомы и тревога более 

характерны для пациентов с БА, тогда как при ЛВД 
чаще отмечаются расторможенность, апатия, эйфория 
и нарушения пищевого поведения [26].

M. Hornberger и соавт. сравнивали показатели ней-
ропсихологического тестирования у пациентов с П-ЛВД 
и БА. При П-ЛВД оказалось более трудным выполне-
ние тестов, требующих исполнительного контроля. Эти 
больные лучше выполняют тесты вербального и визу-
ального распознавания, чем тесты на припоминание. 
У них в основном сохранена нормальная способность 
к счету, копированию рисунка и называнию предъяв-
ленных предметов и изображений. Авторы рекоменду-
ют обращать внимание на ухудшение восприятия букв 
и содержания альтернативных задач. У некоторых па-
циентов с П-ЛВД нарушения памяти могут выявляться 
во время беседы с врачом, при этом оптико-простран-
ственная деятельность достаточно часто остается 
сохранной [27]. Исследователи отмечают, что трудно 
отличить пациентов с БА от пациентов с прогрессиру-
ющей ЛВД только на основании нейропсихологической 
оценки памяти при первом посещении клиники, под-
черкивая целесообразность длительного наблюдения 
и дополнительных обследований.

Разделяя эту точку зрения, G.D. Rabinovici и соавт. 
сравнили диагностическую эффективность МРТ/ПЭТ 
с β-амилоидным лигандом (PiB-PET) и фтордезокси-
глюкозы (FDG-PET) в определении различий между БА 
и ЛВД. У большинства пациентов с П-ЛВД выявлены 
выраженные признаки атрофии в орбитобазальной, 
фронтоинсулярной и/или передневисочных областях 
головного мозга при сохранности мозговых структур 
в теменной и затылочной доле [28].

Авторы показали, что с появлением возможности 
проведения МРТ/ПЭТ ГМ с использованием β-амило-
идного лиганда, который является достоверным био-
маркером для разделения БА от ЛВД [28], диагностиче-
ская оценка этих форм деменции значительно улучши-
лась. Ранее было обнаружено, что наличие сенильных 
бляшек при БА отчетливо коррелирует с низким уров-
нем Аβ42 в спинномозговой жидкости (СМЖ). В то же 
время исследователи признают, что для пациентов 
с атипичным течением БА с выраженными «лобными» 
симптомами применение этого подхода может быть не-
доказательным.

Диагностические отличия ЛВД от сосудистой де-
менции

Сходство клинических проявлений ЛВД и СД осо-
бенно выражено, если поражение ГМ затрагивает 
лобно-височные области, что может создать пробле-
мы в дифференциальной диагностике. Поведенческие 
расстройства могут встречаться в клинической карти-
не сосудистой деменции (СД), хотя и с меньшей часто-
той, чем при П-ЛВД.

Сосудистая деменция (СД) формируется вслед-
ствие нарушения мозгового кровообращения, кото-
рое может быть обусловлено различными причинами. 
Многие факторы риска, связанные с сердечно-сосу-
дистыми заболеваниями (например, артериальная 
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гипертензия, болезни сердца, высокий уровень холе-
стерина), также способствуют развитию СД [29]. Со-
временные методы нейровизуализации обнаруживают 
инфаркты ГМ, поражения белого вещества, а наличие 
выраженной неврологической симптоматики и когни-
тивных нарушений, применение международных диа-
гностических критериев [30] значительно облегчает 
диагностику СД.

В исследовании D. Bathgate и соавт. [31] сравнива-
ли профиль поведенческих расстройств у пациентов 
с П-ЛВД, БА и СД на одинаковых стадиях заболевания. 
Исследователями был составлен специальный полу-
структурированный опросник, включавший поведен-
ческие, аффективные, психотические расстройства 
и социальное функционирование. Оценивали ответы 
информантов, осуществляющих уход за пациентами. 
Поведенческие изменения, которые отличали ЛВД от 
СД, включали снижение эмоциональности, проница-
тельности, эгоизм, расторможенность, пренебрежение, 
переедание и предпочтение сладкой пищи, блужда-
ние, двигательные и вербальные стереотипии, потерю 
болевой чувствительности, эхолалию и мутизм. Такие 
симптомы, как раздражительность, гипосексуальность 
и гиперсомния, в равной степени встречались у паци-
ентов с П-ЛВД и СД. Применение регрессивного анали-
за позволило авторам выделить три группы симптомов, 
которые лучше всего отграничивают П-ЛВД от СД: 1 — 
аффективные нарушения; 2 — пищевое поведение; 
3 — стереотипное поведение. У пациентов с П-ЛВД 
снижение способности к проявлению эмоций отмечено 
уже на ранней стадии заболевания. Второй отмечен-
ной особенностью была потеря адекватной реакции 
на болевые раздражители. По мнению исследователей, 
необходимо продолжать изучение механизмов, лежа-
щих в основе изменения поведения пациентов, а также 
особой роли лобных и височных долей и лимбических 
структур ГМ.

Диагностическая дифференциация различных 
вариантов ЛВД

Клинические симптомы, характерные для П-ЛВД, 
могут наблюдаться при речевых вариантах заболева-
ния, таких как аграмматический вариант ППА (А-ППА), 
семантический вариант ППА (С-ППА) или логопениче-
ский вариант ППА (Л-ППА).

В работе T. Edwars-Lee и соавт. [32] проведены 
нейропсихологические и нейровизуализационные 
исследования, а также оценивались поведенческие 
расстройства у пациентов с ЛВД в зависимости от 
преобладания правой или левой стороны нейродеге-
неративного поражения височной доли ГМ. Результаты 
показали, что депрессивные расстройства отмечались 
в обеих группах больных, но имели разные черты в за-
висимости от преобладающей стороны поражения. Для 
пациентов с преобладающей правосторонней дегене-
рацией ГМ более характерен отчужденный/вычурный 
аффект, в некоторых случаях атипичная депрессия 
отличалась отсутствием понимания и отрицания бо-
лезни. Преобладание левостороннего поражения чаще 

сопровождалось большим депрессивным расстрой-
ством с ангедонией, чувством бесполезности и плак-
сивостью.

Авторы наблюдали психиатрические симптомы 
у всех больных ЛВД, но характер симптомов значи-
тельно различался в зависимости от преобладающей 
стороны поражения ГМ. При правостороннем пораже-
нии височной доли более характерными были такие 
симптомы, как социальная некомпетентность, возбуж-
дение и крайние проявления раздражительности со 
словесными угрозами физической расправы. Пациенты 
с преобладающим левосторонним поражением мозга, 
напротив, были покладистыми и социально относи-
тельно адаптированными. Отмечено, что для левшей 
с преобладающим левосторонним поражением харак-
терны такие же симптомы, как и для больных с пре-
обладающим поражением правой височной области. 
Высказано предположение о том, что височная область 
ГМ неравномерно влияет на сложную взаимосвязь со-
циальных функций при ЛВД и представляет полезный 
инструмент для исследования функций передней ви-
сочной и базально-фронтальной долей ГМ.

В работе H.J. Rosen и соавт. [33] сравнивали по-
веденческие нарушения при речевых вариантах ППА 
и оценивали влияние длительности заболевания на вы-
раженность поведенческих симптомов. Результаты ис-
следования показали, что поведенческие симптомы 
наиболее часто встречались у пациентов с С-ППА, чем 
при других вариантах ППА, и характеризовались таки-
ми нарушениями, как расторможенность, аберрантное 
двигательное поведение и расстройство пищевого по-
ведения. Такие поведенческие симптомы, как апатия 
и раздражительность, в обеих группах больных А-ППА 
и Л-ППА встречались значительно реже и не разли-
чались по степени выраженности. Авторы отметили, 
что поведенческие нарушения возникали при всех трех 
вариантах ППА после двух лет наблюдения и нарастали 
по мере длительности заболевания.

В последующем исследовании K.P. Rankin и соавт. 
[34] определили, что для пациентов с С-ППА изначаль-
но характерно дегенеративное поражение правой ви-
сочной доли. На этой стадии речевые нарушения мо-
гут быть малозаметными или отсутствовать, поскольку 
чаще возникают при вовлечении в патологический про-
цесс левой височной области. Результаты исследова-
ния показали, что именно группа пациентов с С-ППА де-
монстрирует наиболее драматические и выраженные 
изменения в поведении, чем пациенты других групп 
ППА (утрата эмпатии и ухудшение распознавания эмо-
ций). Именно в этих случаях наиболее часты непра-
вильная диагностика в учреждениях первичной меди-
цинской помощи, длительные госпитализации в психи-
атрические учреждения, резистентность к проводимой 
терапии или жизнь «социального затворника».

Прогрессирующий надъядерный паралич (ПНП) 
и кортикобазальная дегенерация (КБД) представля-
ют собой нейродегенеративные таупатии с пораже-
ниями нейронов и глии, часто классифицируемые как 
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двигательные расстройства. Оба заболевания могут 
дебютировать с неспецифических проявлений лобного 
синдрома, а именно с апатии или депрессии с раздра-
жительностью, а двигательные симптомы развиваются 
позже (через 1–5 лет после появления первых симп-
томов) [35].

Y. Yatabe и соавт. сравнили психиатрические 
и поведенческие симптомы у пациентов с ПНП и ЛВД 
с применением нейропсихиатрического опросника 
(Neuropsychiatric inventory, NPI; J.L. Cummings, 1994). 
По результатам этой оценки клиническая картина 
у пациентов обеих групп была достаточно схожей, 
при этом самый высокий балл по шкале NPI присвоен 
апатии, следующее место по этому показателю заняли 
аберрантное двигательное поведение и расторможен-
ность. Распространенность антисоциального поведе-
ния у пациентов с ПНП (50%) была сопоставима с та-
ковой в группе больных с ЛВД (46%) [36]. По мнению 
авторов, нейропсихиатрический профиль пациентов 
с ПНП очень схож с таковым у пациентов с ЛВД, осо-
бенно в начале заболевания, но наличие двигательных 
нарушений (аксиальной ригидности, супрануклеарного 
паралича и др.) должно помочь клиницистам сделать 
правильный диагностический выбор.

Диагностические различия ЛВД и психических 
заболеваний

Диагноз психического заболевания чаще всего 
ошибочно выставляется пациентам с П-ЛВД, вслед-
ствие чего нередко проводится несоответствующее 
лечение, иногда очень длительное. Диагностические 
ошибки возможны в обоих направлениях, т.е. в слу-
чаях с первичным психиатрическим заболеванием, 
когда неверно устанавливается диагноз П-ЛВД. В то 
же время встречаются пациенты с П-ЛВД, состояние 
которых изначально расценивается как психическое 
заболевание. В исследовании L.C. Salem и соавт. [37] 
было показано, что в условиях обычной клинической 
практики состояние только 70% пациентов в возрасте 
до 65 лет соответствует диагностическим критериям 
деменции. Авторами отмечено, что дополнительные 
диагностические обследования используются крайне 
редко. Между тем адекватная диагностическая оценка 
возможна, если пациентов консультируют специалисты 
по деменции.

Применение новых диагностических международ-
ных критериев П-ЛВД [11] значительно облегчает диаг-
ностику, но разнообразие поведенческих расстройств 
остается проблемой дифференциальной диагностики. 
По результатам обследования трех европейских цен-
тров исследователи обнаружили [38] сходство дли-
тельно существующих социопатий и личностного рас-
стройства у пациентов с БА и П-ЛВД. Дополнительные 
трудности диагностики обусловлены малой осведом-
ленностью информантов о жизни больного, неадек-
ватной интерпретацией поведенческих нарушений или 
отсутствием даже предположений о болезненном ха-
рактере видимых перемен в поведении своих близких. 
Определенные трудности возникают и при первичном 

медицинском осмотре, поскольку не все пациенты 
с П-ЛВД демонстрируют значительные поведенческие 
изменения, особенно на ранней стадии болезни, а по-
казатели тестирования когнитивных функций могут 
находиться в диапазоне возрастных норм и значений.

Различия в поведении пациентов с П-ЛВД и боль-
ных с психическими заболеваниями изучались мно-
гими исследователями. Одним из значимых считается 
трехлетнее исследование, проведенное K.P. Rankin 
и соавт. [39]. Авторы методично с использованием 
современных диагностических обследований изучали 
поведенческие симптомы пациентов нескольких ди-
агностических категорий. Результаты исследования 
показали, что для пациентов с П-ЛВД обычно неха-
рактерны жалобы на печаль или отчаяние, беспокой-
ство. В большинстве случаев такие больные ЛВД не 
замечают и не сожалеют о своем функциональном сни-
жении, не высказывают раскаяния по поводу своего 
социально неприемлемого поведения, в то время как 
пациенты с психическими заболеваниями нередко де-
монстрируют ту или иную степень сохранности кри-
тического отношения к болезни. Авторы отметили, 
что спонтанное поведение пациентов с ЛВД значимо 
отличается от поведения пациентов с психическими 
заболеваниями. Пациенты с ЛВД значительно чаще, 
чем пациенты с психическими заболеваниями обна-
руживают «необычное спокойствие и непринужден-
ность» в общении с врачами, не соблюдают дистанцию, 
допускают бестактность. Для них характерно безраз-
личное отношение к проведению когнитивного тести-
рования, независимо от наличия или отсутствия у них 
апатии или заторможенности. Демонстрируя низкую 
эмоциональную реактивность, пациенты с ЛВД не были 
склонны интересоваться правильностью своих ответов 
при проведении тестирования. Пациенты с психиче-
скими расстройствами, напротив, бывают беспокойны 
или самокритичны, прилагают определенные усилия, 
чтобы оставаться сосредоточенными при выполнении 
тестовых заданий, нуждаются в одобрении со стороны 
врача, т.е. придерживаются модели поведения, проти-
воположной модели поведения пациентов с ЛВД [39]. 
Вербальное и физическое прерывание консультации 
чаще отмечено у пациентов с семантической деменци-
ей (С-ППА), а отсутствие заинтересованности и индиф-
ферентность в ожидании медицинской помощи было 
общим симптомом для пациентов с ЛВД.

При рассмотрении проблемы дифференциальной 
диагностики ЛВД отдельное внимание уделяется но-
сителям мутаций в гене C9orf72. Именно эти лица ча-
сто первоначально получают диагноз расстройства 
шизофренического спектра. Результаты нескольких 
исследований [40, 41] показали, что у носителей мута-
ции C9orf72 психотические расстройства встречаются 
значительно чаще, чем у не носителей. Они проявля-
ются такими симптомами, как бред, соматоформные 
галлюцинации, странное/иррациональное поведение, 
расторможенность, апатия, стереотипное поведение 
и навязчивости, снижение критических способностей 
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и др. Отмечено, что у таких больных наследственность 
психопатологически не отягощена. Лечение бредовых 
расстройств антипсихотическими препаратами у этих 
пациентов неэффективно [42]. Различия в более высо-
кой частоте психозов у пациентов с мутацией C9orf72 
и без мутации весьма значимы (χ2 = 47,6, p < 0,0001), 
а анализ отношения рисков свидетельствует о том, что 
наличие психоза в 15 раз увеличивает вероятность об-
наружения мутации гена C9orf72. Абсолютная точность 
прогноза признается труднодостижимой в силу фено-
типической изменчивости клинических проявлений 
у пациентов с мутациями C9orf72. Тем не менее форма 
ЛВД, связанная с мутациями C9orf72, представляется 
исследователям качественно отличной от других форм. 
Предполагается, что это отдельный клинический фе-
нотипический вариант, имеющий определенную этио-
логию.

В систематическом обзоре S. Shinagawaa и соавт. 
[43] было продемонстрировано, что психоз в клиниче-
ской картине ЛВД может наблюдаться на протяжении 
всего периода болезни с частотой 10–15%. Развитие 
психотических симптомов многие авторы анализиро-
ванных в обзоре работ связывают с генетическими 
мутациями C9orf72 и GRN. Признается, что нейровизу-
ализационные методы обследования неубедительны 
в дифференциации ЛВД и шизофрении, а традицион-
ные методы терапии психоза при ЛВД неэффективны. 
Авторы обзора предполагают, что и при шизофрении, 
и при ЛВД имеется сходная патофизиологическая 
предрасположенность к развитию психоза, подлежа-
щая детальному изучению.

Другим психиатрическим диагнозом, помимо ши-
зофрении, который зачастую выставляется пациентам 
с ЛВД, является большое депрессивное расстройство 
(БДР, major depressive disorder, MDD). Наличие в клини-
ческой картине ЛВД таких симптомов, как отсутствие 
интереса, снижение мотивации, анергия, нарушения 
сна, снижение концентрации внимания, первоначально 

приводит к постановке диагноза БДР. В целенаправ-
ленном исследовании утверждается возможность диаг-
ностического отграничения БДР от ЛВД на начальных 
этапах болезни при проведении более детального 
опроса пациента и его близких, в частности о пережи-
вании больным печали, отчаяния, чувства никчемности 
и суицидальной настроенности (табл. 3). Данные симп-
томы нетипичны для клинической картины пациентов 
с ЛВД, и их возникновение маловероятно [44].

Необходимость поиска новых клинических ин-
струментов для улучшения дифференциальной диаг-
ностики П-ЛВД и БДР способствовала инициации 
нескольких целенаправленных исследований. I. Chiu 
и соавт. [45] изучали восприятие интенсивности эмо-
ций у пациентов с П-ЛВД и БДР с применением теста 
«Выражение эмоций на лице: Стимулы и тесты» (Facial 
Expressions of emotion: Stimuli and tests, FEEST) [46]. 
Авторы обнаружили различные паттерны восприятия 
эмоций у больных с П-ЛВД и БДР. Так, у пациентов 
с П-ЛВД оказалось нарушенным не только восприятие 
интенсивности первичных эмоций, но различение пер-
вичных эмоций от других эмоций аналогичной валент-
ности. В отличие от пациентов с П-ЛВД пациенты с БДР 
воспринимали первичные негативные эмоции более 
интенсивно и более адекватно. Пациенты сравнивае-
мых групп существенно различались в восприятии ин-
тенсивности непервичных эмоций, измеряемой в бал-
лах оценки неконгруэнтных эмоций. Полученные в ре-
зультате конгруэнтные и неконгруэнтные композитные 
рейтинговые оценки значимо отличали П-ЛВД и БДР 
по такому показателю, как «площадь под кривой» (Area 
Under Curve, AUC), значение которого в данной работе 
было 93% и выше. Рассматривая способность отличать 
первичные эмоции от непервичных, исследователи со-
общили о возможности почти полной дискриминации 
между П-ЛВД и БДР при значении AUC 99%. Авторы 
предполагают, что этот тест в сокращенной версии 
может быть применен для оценки восприятия эмоций 

Таблица 3. Дифференциальная диагностика ЛВД и депрессивного расстройства/БАР (цит. по D . Galimberti. и соавт. 
[44])
Table 3 Differential Diagnosis between FTD and Depressive Disorder/BD (cited from D. Galimberti et al. [44])

Вероятное психическое расстройство (т.е. депрессивное/БАР))/Likely Psychiatric 
Disorder (i.e., Depressive ep) BD

Вероятная лобно-височная деменция/Likely 
Frontotemporal Dementia (FTD)

Раннее острое/подострое начало (в возрасте 15–30 лет)/Early acute/subacute onset (i.e., 
15–30 years)
Наследственная отягощенность аффективными расстройствами/Positive family history for 
mood disorders
В анамнезе множественные эпизоды смены настроения/History of multiple mood episodes
Наличие сопутствующей патологии (тревожность и расстройства, связанные 
с употреблением психоактивных веществ)/Presence of comorbidity (anxiety and substance 
use disorders)
Суицидальные мысли и ранее совершенные суицидальные попытки/Suicidal ideation and 
previous suicide attempts
Полное или частичное выздоровление между эпизодами/Inter-episodic complete or 
partial recovery
Когнитивные нарушения в основном ограничиваются аффективными эпизодами/
Cognitive impairment mostly limited to affective episodes
Эпизодические нарушения цикла сон–бодрствование/Episodic wake-sleep cycle 
alterations

Более позднее, постепенное/Later, insidious 
onset (40–45 years)
Наследственная отягощенность по деменции 
(для семейных форм)/Positive family history for 
dementia (for familial forms)
Прогрессирующее и непрерывное течение/
Progressive and continuous course 
Стойкие и прогрессирующие когнитивные 
нарушения/Enduring and progressive cognitive 
impairment
Данные генетических исследований 
и нейровизуализации/Genetics and 
neuroimaging evidence
Слабый терапевтический ответ на лечение 
нейролептиками/Poor response to psychiatric 
treatment

Примечание: БАР — биполярное аффективное расстройство; ЛВД — лобно-височная деменция.
Notes: BD — bipolar disorder; FTD — frontotemporal dementia.
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в клинической практике с диагностической целью 
и в динамике при последующих катамнестических ос-
мотрах.

В работе J.D. Woolley и соавт. сообщается, что 
у некоторых пациентов с П-ЛВД заболевание сопро-
вождается развитием таких симптомов, как растормо-
женность, возбудимость, отвлекаемость, склонность 
к неоправданному риску, неуместное социальное пове-
дение, некритичность суждений, чрезмерное вовлече-
ние в приятную деятельность с потенциально вредны-
ми последствиями (компульсивные покупки и азартные 
игры). Наличие данных симптомов в клинической кар-
тине может привести к ошибочному диагнозу маниа-
кального эпизода БАР [47]. Пациенты с П-ЛВД могут 
демонстрировать признаки повышенного настроения 
и неуместно шутить. Больных с манией отличает отчет-
ливо приподнятое и экспансивное настроение, сопро-
вождающееся идеями переоценки, неуязвимости [48]. 
Пациенты с П-ЛВД редко сообщают о скачках мыслей, 
которые типичны для маний, однако отвлекаемость 
пациентов с П-ЛВД может показаться «полетом идей» 
( ight of ideas). По мере прогрессирования П-ЛВД обя-
зательно возникает ухудшение когнитивного функцио-
нирования, тогда как при БАР когнитивное снижение 
является эпизодическим состоянием, не таким глубо-
ким и непрогрессирующим в отличие от ЛВД [49].

Другим психиатрическим диагнозом, который мо-
жет быть ошибочно установлен пациентам с ЛВД, счи-
тается обсессивно-компульсивное расстройство (ОКР), 
так как персеверативное, стереотипное, компульсив-
ное, ритуалистическое поведение является общим 
признаком обоих расстройств. При ЛВД, в частности 
при П-ЛВД и С-ППА (38–78%) [50, 51], симптомы мо-
гут варьироваться от простых стереотипий, таких как 
растирание и постукивание, до более сложных и за-
мысловатых, имитирующих компульсии, более типич-
ных для ОКР [51]. Учитывая сходство компульсивного 
поведения при ЛВД и ОКР, предлагается обращать вни-
мание на «качественный характер» навязчивых идей. 
Для пациентов с ОКР более характерными считаются 
повторяющиеся ритуалы для уменьшения вызванного 
навязчивостями дистресса.

В обзоре литературы D. Ames и соавт. [50] сообщают, 
что пациенты с П-ЛВД с проявлениями компульсивного 
поведения обычно не говорят о своей одержимости, 
однако ухаживающие лица могут описывать, например, 
фиксированность на каких-либо продуктах питания, 
просмотре одних и тех же определенных телепрограмм, 
стремление постоянно перекладывать предметы. Та-
кое поведение может сопровождаться повторяющи-
мися действиями, например навязчивым поиском пищи 
и др. Характерно, что пациенты с П-ЛВД не сообщают 
о наличии страданий от навязчивых мыслей или даже 
категорически отрицают такого рода переживания [50, 
51]. По мере прогрессирования заболевания у пациен-
тов с ППА могут возникать поведенческие нарушения, 
появление сложных ритуалов, а ослабление семанти-
ческой памяти может сопровождаться неспособностью 

к осмыслению или к появлению вербальных навязчи-
вых идей [52].

Для пациентов с ЛВД характерен синдром Плюш-
кина, или патологическое накопительство (hoarding 
disorder), скопидомство; скряжничество. Он возника-
ет уже на ранних этапах заболевания и усугубляется 
по мере прогрессирования деменции, внесен в DSM-5 
[53]. S. Nakaaki и соавт. отметили, что орбитофрон-
тально-субкортикальные патологические изменения 
ассоциированы как с ЛВД, так и с ОКР. При этом одним 
из различий между ЛВД и ОКР оказывается возраст 
начала заболевания. Для ЛВД более характерно начало 
заболевания в возрасте 45–65 лет, а средний возраст 
начала ОКР составляет от 20 до 25 лет. Считается, что 
ОКР редко возникает после 35 лет, поэтому позднее 
начало ОКР должно быть тщательно проанализировано 
в отношении подозрения на ЛВД [54]. Патологическое 
накопительство при ЛВД обычно появляется уже после 
начала когнитивного снижения и по сравнению с та-
ким расстройством при ОКР связано с меньшим беспо-
койством больного из-за сохранности предметов и по 
поводу их выбрасывания. Предметы, собираемые паци-
ентами с ОКР, как правило, имеют хотя бы некоторую 
смысловую значимость (газеты, одежда, документы), 
и пациенты с ОКР обычно обосновывают возможность 
их потенциального использования. Предметы, накап-
ливаемые пациентами с ЛВД, чаще бессмысленные 
и антисанитарные (например, гнилая пища, моча). Не-
которые авторы объясняют такое поведение как вто-
ричное нарушение процесса принятия решений без 
соответствующего обоснования потенциальной необ-
ходимости в них [54].

Нередко пациентам с ЛВД выставляется диагноз 
атипичной шизофрении, поскольку существуют совпа-
дения негативных симптомов шизофрении с апатией 
при П-ЛВД. Негативные симптомы при шизофрении 
описываются с помощью специальной терминологии, 
используемой в контексте психотических расстройств 
(абулия, алогия), но, по существу, они относятся к рас-
стройству мотивации, инициативы и эмоциональной 
реактивности, этих основных черт апатии [55]. Апатия 
как отсутствие мотивации достаточно часто встречает-
ся у больных деменцией. При ЛВД апатия наблюдается 
в 90% случаев [56]. Исследования C.A. Marczinski и со-
авт. и S.J. Banks и соавт. продемонстрировали, что для 
пациентов с П-ЛВД характерен более высокий уровень 
апатии, чем для пациентов с ППА [57, 58].

При шизофрении отмечается мягкий когнитивный 
дефицит внимания, снижение оперативной памяти, 
исполнительных функций, декларативной/вербаль-
ной памяти и скорости обработки данных, что может 
имитировать ранние проявления дефицитарных рас-
стройств при П-ЛВД [59]. Когнитивные расстройства, 
в частности нарушения исполнительной деятельности, 
развиваются у больных шизофренией в позднем воз-
расте. F. Sanders и соавт., используя в качестве инстру-
ментов когнитивного скрининга «батарею лобной дис-
функции» и шкалу MMSE, провели кросс-секционное 
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исследование, в котором сравнивали общее когнитив-
ное функционирование и исполнительные функции 
у пациентов с ЛВД и пожилых пациентов с шизофре-
нией. Результаты исследования показали, что наруше-
ния как исполнительных функций, так и когнитивных 
были более выражены у пациентов с ЛВД, чем у боль-
ных шизофренией [60]. Отмечено, что снижение ког-
нитивного и повседневного функционирования у них 
включает расстройства исполнительных функций, па-
мяти, а также наличие фронтотемпоральной гипопер-
фузии [61].

H.M. Chan и соавт. провели исследование с целью 
сравнения нейрокогнитивного профиля амбулаторных 
и стационарных больных шизофренией, пациентов 
с П-ЛВД и группой здоровых людей [62]. Всех участ-
ников обследовали единообразно по специально раз-
работанной «батарее» тестов и шкал, оценивающих не-
сколько когнитивных областей. Результаты не выявили 
статистически значимых различий когнитивного функ-
ционирования во всех исследованных когнитивных 
областях. Отмечено, что больные шизофренией хуже 
справлялись с тестами «называние имен» и «невер-
бальное мышление», а пациенты с П-ЛВД демонстри-
ровали более низкие оценки по тестам, определяющим 
беглость письма и оперативную память. Отсутствие 
статистической достоверности результатов данного 
исследования, скорее всего, связано с тем, что обсле-
довались пациенты с тяжелой хронической формой 
шизофрении. Однако исследователи сочли полученные 
ими результаты «предварительным доказательством» 
того, что у пациентов с неблагоприятным исходом хро-
нической шизофрении когнитивные нарушения могут 
быть столь же выраженными, как и у больных с П-ЛВД. 
Авторы считают результаты данной работы важными 
для клиницистов, работающих с пациентами, страда-
ющими и шизофренией, и ЛВД, при обследовании ко-
торых необходима комплексная нейропсихологическая 
оценка с учетом длительности заболевания и резуль-
татов терапии.

D.M. Amodio и C.D. Frith отметили, что и при П-ЛВД, 
и при шизофрении наблюдаются похожие расстрой-
ства социального когнитивного функционирования, та-
кие как неспособность определить намерения других 
людей («социальная агнозия»), а также ограниченность 
или отсутствие критики к своему состоянию. Эти нару-
шения социального познания связывают с активностью 
сети областей мозга, которая включает в себя медиаль-
ную фронтальную кору, височно-теменное соединение, 
верхнюю височную борозду и полюса височных долей 
[63].

Из-за выраженного совпадения негативных и ког-
нитивных симптомов D. Velakoulis и соавт. предлагают 
клиническое разграничение ЛВД и шизофрении про-
водить с учетом наличия у пациентов позитивных пси-
хопатологических симптомов и получения подробных 
анамнестических сведений. Дифференциация П-ЛВД 
от шизофрении с поздним началом (после 40 лет) мо-
жет оказаться достаточно сложной задачей [64].

Клинические симптомы ЛВД и психических рас-
стройств могут пересекаться при формализованной 
оценке (PANSS [65], MADRS [66], SRI [67]), а в некоторых 
случаях могут иметь общую генетическую предраспо-
ложенность и нейропатологические механизмы, одна-
ко эта взаимосвязь до конца неясна или недооценена. 
Особое внимание уделяется поиску биомаркеров, дис-
криминирующих ЛВД и психические заболевания [68].

Синдром ЛВД при нейроинфекционных и токси-
ко-метаболических нарушениях

Причиной лобного синдрома, по мнению B.L. Miller, 
могут быть сифилитическое поражение головного моз-
га и болезнь Лайма, особенно при отсутствии лечения 
на протяжении длительного периода времени. Инфи-
цирование вирусом Herpes simplex может привести 
к развитию у пациентов лобно-височного синдрома. 
Диагностические обследования, включающие про-
ведение СМП и исследование ликвора, МРТ/ПЭТ ГМ, 
специфические генетические анализы и нейропсихо-
логическое тестирование способствуют установлению 
точного диагноза [69].

Длительный прием некоторых лекарственных пре-
паратов и алкогольных напитков может привести к раз-
витию лобных симптомов деменции, которые могут ре-
дуцироваться после прекращения злоупотребления. 
Остаточные когнитивные нарушения у этих пациентов 
могут быть связаны с травмами ГМ, полученными во 
время алкоголизации. В случаях злоупотребления ко-
каином и амфетамином длительное сохранение лоб-
ного синдрома связывают с патологическим воздей-
ствием этих веществ на кровеносные сосуды головного 
мозга, приводящим к развитию церебральной вазо-
констрикции [69]. Гипотиреоидизм может приводить 
к развитию апатии и депрессии, что может имитировать 
П-ЛВД. Единичный тяжелый эпизод гипогликемии или 
же повторяющиеся более легкие гипогликемические 
состояния могут травмировать фронтальные системы 
головного мозга [69]. C. Blundo и соавт. отмечают, что 
дефицит витамина В12 или повышение гомоцистеина 
либо метималоновой кислоты могут вызывать повреж-
дения белого вещества лобных долей ГМ, что впослед-
ствии может вызвать развитие лобной симптоматики 
[70]. Интоксикация тяжелыми металлами, хотя и до-
статочно редко, может привести к развитию лобных 
симптомов, как при П-ЛВД.

C. Skomer и соавт. описали, как метахроматическая 
дистрофия, развивающаяся вследствие дефицита ли-
зосомного фермента арилсульфатазы А (АРСА; ARSA) 
или цереброзид-сульфатазы, может начинаться с воз-
никновения лобных симптомов с последующим разви-
тием двигательных и когнитивных нарушений и даже 
судорог. По мнению авторов, в диагностическом поис-
ке помогают нейровизуализационные обследования: 
при КТ ГМ визуализируются расширенные желудоч-
ки и определяется пониженная плотность белого це-
ребрального вещества, при МРТ ГМ обнаруживаются 
очаги демиелинизации, что и приводит к постановке 
соответствующего диагноза [71].



87

Н
а
у
ч
н
ы
е
 
о
б
з
о
р
ы

П
с
и
х
и
а
т
р
и
я
 
2
1(
7
)'
2
0
2
3
'7

6
-
9
6

МИА • ISSN1683-8319 (print) • journalpsychiatry.com • DOI 10.30629/2618-6667-2023-21-7-76-96

Обследуя пациентов с болезнью Тея–Сакса (Tay–
Sashs disease) с поздним началом, O. Neudorfer и соавт., 
отметили преобладание в клинической картине пси-
хических нарушений с развитием лобных симптомов, 
психоза и даже симптомов бокового амиотрофического 
склероза (БАС). Нейровизуализационные исследова-
ния ГМ выявили выраженную атрофию мозжечка у всех 
обследованных пациентов, независимо от стадии за-
болевания. Исследователи предполагают, что наличие 
болезни Тея–Сакса на ранней стадии можно обнару-
жить у пациентов с речевыми нарушениями, наруше-
ниями походки и равновесия, а также с психическими 
симптомами при отсутствии очаговой неврологической 
симптоматики, а молекулярно-генетическое обследо-
вание позволит уточнить генез лобных симптомов и из-
бежать репродуктивных рисков [72].

Диагностические различия ЛВД и структурных 
патологических повреждений головного мозга

Опухоль мозга, субдуральная гематома, отставание 
в умственном развитии, травматические или сосуди-
стые повреждения головного мозга также могут имити-
ровать симптомы П-ЛВД, но обычно их легко распозна-
ют при проведении МРТ ГМ. Нормотензивная гидроце-
фалия проявляется нарушением походки, недержанием 
мочи и симптомами деменции, которые часто сопрово-
ждаются апатией и иногда расторможенностью, имити-
рующими симптомы П-ЛВД. В представлении M. Hong 
и соавт. низкое внутричерепное давление (гипотен-
зия) может привести к «провисанию» (или нисходя-
щему смещению) лобно-височной области на ствол ГМ 
и вызывать при этом симптомы П-ЛВД с выраженной 
апатией. Исследователи считают необходимым про-
ведение МРТ ГМ с тщательной проверкой на наличие 
признаков «провисания» лобной и височных долей, па-
хименингита и гиповолемии пациентам с симптомами 
ЛВД и постуральной головной болью [73].

Синдром ЛВД при неврологических заболевани-
ях с двигательными расстройствами

S. Gydesen и соавт. сообщили о большой датской 
семье с аутосомно-доминантным наследованием 
ЛВД и геном модифицирующего хроматин белка 2B 
(CHMP2B), расположенным на хромосоме 3p11.2 (FTD-
3/CHMP2B). FTD-3 является редкой формой ЛВД (три 
патогенные мутации CHMP2B) с возрастом начала за-
болевания от 46 до 65 лет и продолжительностью от 5 
до 21 года. На ранней стадии заболевания у пациен-
тов обычно наблюдаются поведенческие и личностные 
изменения, иногда дискалькулия. На поздних этапах 
болезни возникают признаки паркинсонизма, такие 
как ригидность, гипокинезия, уменьшение размаха рук 
и орофациальная дискинезия. У некоторых пациентов 
на более поздней стадии заболевания могут появить-
ся пирамидные признаки. Авторы предположили, что 
наличие орофациальных дискинезий и паркинсониз-
ма может быть частично связано с нейролептическими 
препаратами, необходимыми для контроля поведен-
ческих нарушений у этих пациентов, но отметили, что 
данные симптомы, как правило, сохраняются и даже 

прогрессируют после прекращения приема нейро-
лептических препаратов, что указывает на лежащий 
в основе дофаминергический дефицит [74].

S. Fujioka и Z.K. Wszolek в своем обзоре отмети-
ли, что у некоторых пациентов ЛВД с поведенчески-
ми и личностными изменениями могут наблюдаться 
двигательные расстройства, такие как паркинсонизм, 
характеризующийся ригидностью и брадикинезией 
с минимальным тремором в покое. Данные клиниче-
ские особенности связаны с мутациями генов MAPT 
(имеет 44 различных патогенных мутации) и PGRN (68 
идентифицированных патогенных мутаций), которые 
расположены на хромосоме 17q21. Аутосомно-доми-
нантный способ наследования с патологическими ха-
рактеристиками для МАРТ ассоциирован с тау-пози-
тивными нейрональными и глиальными включениями, 
PGRN — с тау-негативными, но убиквитин-позитив-
ными нейрональными включениями, которые также 
являются TDP-43-позитивными. Терапия препаратами 
леводопы изначально может быть эффективной, одна-
ко недлительно. Авторы приводят данные о развитии 
двигательных расстройств при мутации гена FUS, рас-
положенном на хромосоме 16p11.2, и другими ЛВДД 
с неизвестной генетической причиной, в клинической 
картине данных состояний сообщается о наличии па-
ралича вертикального взгляда и хореиформных движе-
ниях верхних конечностей. Установить точный диагноз 
в клинических условиях возможно с помощью генети-
ческого тестирования и консультирования [75].

E.D. Roberson и соавт. [76] также отметили, что 
в клинической картине пациентов с ЛВД могут ино-
гда выявляться симптомы паркинсонизма. Для более 
точной диагностической оценки авторы советуют об-
ращать внимание на то, что для пациентов с болез-
нью Паркинсона более характерны такие симптомы, 
как тремор и ригидность, затрагивающие в основном 
конечности, тогда как при ЛВД более характерна ак-
сиальная ригидность. Частые падения на начальных 
этапах заболевания, низкий терапевтический ответ 
на препараты леводопы, симметричность двигательных 
симптомов, их быстрое прогрессирование, отсутствие 
тремора и раннее появление дисфункций вегетативной 
нервной системы (дисавтономия) — это характерные 
признаки пациентов с супрануклеарным параличом 
(СНП) или кортикобазальной дегенерацией (КБД). На-
личие СНП, КБД или БАС как коморбидной патологии 
значительно сокращает продолжительность жизни 
у пациентов с ЛВД.

У пациентов с мультисистемной атрофией (МСА) 
могут иметь место легкие трудности исполнительной 
деятельности, характерные и для пациентов с ЛВД, 
но выраженная вегетативная дисфункция и нали-
чие быстрого движения глазных яблок во время сна 
обычно помогают отличить таких пациентов от П-ЛВД. 
Правильная регистрация движений глаз во сне может 
быть полезной и в разграничении БП и других заболе-
ваний, протекающих с синдромом паркинсонизма, от 
ЛВД. Картина на МРТ/КТ у пациентов с БП не выявляет 
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каких-либо изменений и чаще всего соответствуют 
нормальным возрастным показателям, тогда как у па-
циентов с П-ЛВД обычно обнаруживаются атрофиче-
ские повреждения лобных и передних височных долей 
ГМ. МРТ-исследование у пациентов с МСА может опре-
делить аномалии моста с так называемым признаком 
«горячей крестообразной булочки» (анг.) или симптом 
креста (рус.), представляющий избирательную деге-
нерацию поперечных понтоцеребеллярных трактов 
и срединных ядер мостовидного шва. При ПЭТ ГМ у па-
циентов с БП, в отличие от ЛВД, определяется низкий 
уровень дофаминергической активности [69].

В работе C. Lomen-Hoerth и соавт. утверждается, 
что примерно у 15% больных ЛВД диагностируется БАС, 
при этом для большинства из них в начале заболевания 
характерны клинические признаки ЛВД, а соответству-
ющие структурные изменения обнаруживаются и при 
постмортальном исследовании. Выраженные симптомы 
БАС появляются у таких пациентов и в ходе дальней-
шего динамического наблюдения [77].

C. Lomen-Hoerth и соавт. приводят данные о том, 
что у 50% пациентов с БАС отмечается ухудшение ис-
полнительной деятельности, а у 20% из них имеются 
явные признаки и симптомы П-ЛВД, вследствие чего 
такие пациенты могут испытывать сложности с пони-
манием необходимости получения медицинской по-
мощи, они становятся ажитированными, что приводит 
к значимым трудностям в уходе. Речевые нарушения 
в виде нарастающей экспрессивной афазии, а также 
поведенческие расстройства у пациентов с БАС мо-
гут возникать задолго до первых неврологических 
признаков. Экстрапирамидные симптомы, обычно от-
мечающиеся в начале болезни, нарастают по мере 
прогрессирования заболевания. МРТ-исследование 
у пациентов с сочетанной ЛВД-БАС может не выявлять 
типичных признаков атрофии, характерной для паци-
ентов с П-ЛВД. Авторы считают, что в данной ситуации 
в диагностическом поиске полезно проведение струк-
турно-функциональной визуализации, в ходе которой 
отчетливо видна типичная картина фронтоинсулярной 
атрофии и дисфункции [78].

Диагностическая дифференциация ЛВД и трав-
матических поражений головного мозга

A.C. McKee и соавт. в своем обзоре подробно изло-
жили клинические, демографические и патологические 
особенности хронической травматической энцефало-
патии (ХТЭ) — заболевания, известного с 1920-х гг. 
и ранее называемого «demencia pugilistica», или 
«боксерское слабоумие». В настоящее время термин 
ХТЭ используется для описания прогрессирующей 
дегенеративной таупатии, возникающей вследствие 
черепно-мозговых повреждений и клинически прояв-
ляющейся поведенческими и личностными изменени-
ями, паркинсонизмом и деменцией. Синдром деменции 
чаще всего развивается у людей, профессионально 
занимавшихся спортом (бокс, футбол и т.п.), перенес-
ших множественные травматические инсульты. На-
чальные проявления заболевания сильно варьируются 

в зависимости от возраста пациента и времени после 
травмы. Психоневрологические симптомы, которые 
наблюдаются у пациентов с ХТЭ в начале заболева-
ния, представлены снижением концентрации внимания 
и памяти, дезориентацией и спутанностью сознания, 
иногда могут сопровождаться головокружением и го-
ловными болями. Впоследствии при прогрессировании 
болезни возникают дополнительные симптомы, такие 
как отсутствие проницательности, неверность сужде-
ний, беспокойство, депрессии, нарушение сна, раздра-
жительность или агрессия, сходные с проявлениями 
П-ЛВД [79].

B.E. Gavett и соавт. отметили, что по мере про-
грессирования заболевания у многих пациентов с ХТЭ 
развивается лобный или альцгеймеровский тип де-
менции [80]. В 2010 г. A.C. McKee и соавт., исследуя 
головной и спинной мозг у пациентов с ХТЭ, обнару-
жили TDP-43-позитивные короткие нитевидные и коль-
цевидные нейриты, нитевидные нейронные включения 
и кольцевидные глиальные включения в лобной и ви-
сочной коре ГМ и островке. Были также исследова-
ны срезы шейного, грудного и поясничного отделов 
спинного мозга у пациентов со спорадическим БАС. 
Иммунореактивность к TDP-43 присутствовала в ка-
ждом случае БАС и варьировалась от TDP-43-позитив-
ных нитевидных и изогнутых невритов до обильных 
коротких, похожих на мотки включений или точечной 
цитоплазматической иммунореактивности нейронов 
в клетках переднего рога. Авторы предполагают, что 
травматическое повреждение аксонов может ускорить 
накопление, агрегацию и перемещение TDP-43 в ци-
топлазму и тем самым усилить его нейротоксичность, 
а присутствие в клинической картине пациентов с ХТЭ 
симптомов паркинсонизма повышает риск развития 
БАС [81]. A.C. McKee и соавт. предположили, что за-
нятия контактными видами спорта, такими как бокс, 
футбол, хоккей, могут быть связаны с протеинопати-
ей TDP-43, накопление которого в неокортексе, меди-
альных височных долях и глубоких структурах мозга 
способствует возникновению когнитивного дефицита 
и снижению памяти, поведенческих нарушений и пар-
кинсонизма [81].

Диагностика ХТЭ во врачебной практике осложня-
ется наличием клинических симптомов, характерных 
для НДЗ и, в частности, для П-ЛВД. O.Y. Lesman-Segev 
и соавт. [82] обобщили клинические и генетические 
данные, сведения о биомаркерах, результаты нейрови-
зуализационных обследований и терапевтические воз-
можности при ХТЭ, БА и П-ЛВД. В своей работе авторы 
представили анализ клинических и диагностических 
аспектов, которые могут быть полезны для диффе-
ренциальной диагностики ХТЭ, БА и П-ЛВД (табл. 4). 
Согласно мнению исследователей, подробный сбор 
анамнестических сведений, нейрокогнитивное тести-
рование, структурная нейровизуализация ГМ и со-
матическое обследование могут помочь в выявлении 
отличительных клинических признаков ХТЭ и П-ЛВД, 
установлению правильного диагноза и назначению 
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Таблица 4. Клинические аспекты ХТЭ, БА и П-ЛВД (цит. по Lesman-Segev O.H. и соавт. [83])
Table 4 Clinical aspects of CTE vs. AD and FTD (cited from O.H. Lesman-Segev et al. [83])

Группа/
Group 

Параметр/
Parameter ХТЭ/CTE БА/AD ЛВД/П-ЛВД/FTD/bvFTD

Эпидемио-
логия 

Распространен-
ность Нет данных

Наиболее распространенное НДЗ 
1 на 10 человек в возрасте старше 
65 лет, с возрастом увеличивается

15 (диапазон: –31) на 100 
тыс.
П-ЛВД составляет 50% всех 
ЛВД

Заболеваемость Нет данных ~2/1000 в возрасте 65–74 лет
~37/1000 в возрасте 85 лет

3,3 (диапазон: 2,7–4,1) на 100 
тыс. в возрасте < 70 лет

Травма ГМ 
как фактор 
риска

Постоянные травмы головы как 
причинно-следственная связь

Данные неоднозначны. Большин-
ство исследователей предполага-
ют, что предшествующая травма 
ГМ связана с умеренно повышен-
ным риском

Некоторые данные свидетель-
ствуют о том, что травма ГМ 
может быть фактором риска

Клинические 
синдромы

Когнитивные 
функции

Более распространенный фе-
нотип у пожилых пациентов. 
Дисфункция исполнительной 
деятельности, нарушение кон-
центрации, внимания, снижение 
памяти, речевые расстройства. 
дисграфия и оптико-простран-
ственные трудности

Прогрессирующее снижение памя-
ти как наиболее распространенное 
проявление с различной степенью 
нарушения исполнительных, рече-
вых и оптико-пространственных 
функций.
Неамнестические фенотипы ха-
рактерны для пациентов с ранним 
началом заболевания

Дефицит исполнительной 
деятельности, включая низкий 
уровень суждения, невнима-
тельность и отвлекаемость, 
потеря способности к плани-
рованию и дезорганизация. 
Относительная сохранность 
оптико-пространственных 
функций

Поведение

Чаще встречается у пациентов 
в более молодом возрасте.
Вспыльчивость, потеря контро-
ля, импульсивность, агрессия, 
ярость, насильственные действия 
(физические или вербальные), 
расторможенность и социальная 
изоляция

Наиболее характерны легкая 
апатия, раздражительность и нару-
шения сна.
Социальные и эмоциональные 
функции обычно сохраняются 
до поздних стадий

Изменения в поведении 
и личности, апатия, растормо-
женность, потеря сочувствия 
и сопереживания по отноше-
нию к другим, стереотипное 
поведение и гиперорализм 
на ранних этапах заболевания

Настроение

Депрессия, безнадежность, тре-
вожность, боязливость, раздра-
жительность и усталость, потеря 
интереса, уплощение эмоций, 
перепады настроения и мания

Депрессия и тревога часто присут-
ствуют на протяжении всего тече-
ния болезни и могут встречаться 
в продроме 

Может быть ошибочно диагно-
стировано как расстройство 
настроения (депрессия или 
БАР) из-за поведенческих 
проявлений, хотя истинная 
депрессия встречается редко, 
возможно, из-за ограничен-
ной способности понимать 
ситуацию

Двигательные 
функции

Атаксия, дизартрия, паркин-
сонизм, нарушения походки, 
тремор, мышечная слабость 
и спастичность

Обычно не нарушаются до поздних 
стадий заболевания

Паркинсонизм, глазодвига-
тельные дисфункции, призна-
ки поражения верхних и ниж-
них двигательных нейронов 
встречаются в различных 
вариантах

Возраст начала 
заболевания

Обычно в среднем возрасте (43 
года), имеются сообщения о ши-
роком диапазоне: 17–82 лет

1–5% < 65 лет приходится на БА 
с ранним началом.
95% > 65 лет на БА с поздним 
началом

Средний возраст 57,5 года для 
П-ЛВД, но возможен и более 
широкий диапазон (20–90 
лет)

Суицидальность

В клинической практике ха-
рактерна из-за сочетания де-
прессии, импульсивности и зло-
употребления психоактивными 
веществами

Редко является проблемой в кли-
нической практике

Редко является проблемой 
в клинической практике

Наркотическая 
и алкогольная 
зависимость

Часто встречается Редко Редко может быть проявле-
нием гипероральности 

Гены

APOE4 —неоднозначные доказа-
тельства.
Другие генетические варианты 
риска, предполагаемые на ос-
новании обследования малых 
когорт

APOE4 — самый распространен-
ный генетический фактор риска: 
отношение шансов ~ 3 у гетерози-
гот и 8–12 у гомозигот.
Существуют другие генетические 
факторы риска, но они редки или 
имеют незначительное влияние.
Аутосомно-доминантные мутации 
в PSEN1, PSEN2 и APP встречаются 
редко (1% всех случаев)

40% семейные формы,
10–15% аутосомно-доми-
нантный тип наследования, 
обусловленный мутациями 
в MAPT, C9orf72 или GRN
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соответствующего лечения. Важное научное значение 
отводится биомаркерам, отражающим патофизиологи-
ческие аспекты заболеваний, а биомаркеры β-амило-
ида (Aβ) и тау-протеина могут быть использованы для 
исключения БА.

Современный алгоритм диагностики П-ЛВД
Несмотря на растущее признание критериев диаг-

ностики П-ЛВД, ошибочный диагноз остается распро-
страненным явлением. Для того чтобы предотвратить 
неправильную диагностическую оценку и при этом 
не пропустить излечимые или обратимые состояния, 
по мнению многих авторов, рекомендуется применять 
системный диагностический подход.

W.W. Seeley предложил для диагностической оцен-
ки использовать пошаговый подход, в котором выделил 
пять основных шагов [1]. Шаг 1 включает определение 
и уточнение синдрома. Шаг 2 предполагает необхо-
димость исключения заболевания, отличающегося от 
НДЗ, только имитирующего поведенческий синдром. 
Шаг 3 диктует необходимость тщательного структур-
ного анализа паттернов атрофии головного мозга. 
В ходе 4-го шага автором предлагается формирование 
диагноза с дифференциальным подходом, а 5-й шаг 
предполагает необходимость применения молекуляр-
ных биомаркеров для исключения БА.

В 2020 г. были опубликованы результаты много-
летней работы Международного нейропсихиатри-
ческого консорциума по лобно-височной деменции. 
Эксперты провели разносторонний анализ, изучили 
различные диагностические подходы к выявлению 
П-ЛВД, оценили диагностическую ценность нейрови-
зуализационных методов обследования, рассмотрели 
потенциал нейропсихологического и психометриче-
ского тестирования, молекулярно-генетических ис-
следований и биомаркеров крови и спинномозговой 
жидкости. Специалисты предложили согласованные 
рекомендации по дифференциальной диагностике 
П-ЛВД [83].

Рекомендации по дифференциальной диагностике 
включают следующие элементы.

1. Тщательный сбор анамнестических сведе-
ний с установлением четкой временной очередно-
сти появления симптомов (нарушения поведения, 
речи, памяти, настроения), отношение к жизненным 

событиям (межличностные конфликты, психосоци-
альные стрессоры) и прогрессирование с течением 
времени.

2. Психиатрическое обследование (обязательная 
консультация одного или нескольких психиатров, 
специализирующихся в области гериатрической пси-
хиатрии для оценки ключевых дифференцирующих 
клинических признаков; обязательное применение 
действующих диагностических критериев по МКБ-10, 
DSM-5).

3. Использование рутинных скрининговых тестов 
и шкал (краткая шкала оценки психического статуса, 
Монреальская шкала оценки когнитивных функций, 
тест рисования часов и др.).

4. Использование клинических шкал, чувствитель-
ных и специфичных для ЛВД (нейропсихиатрический 
опросник, опросник по стереопиям, шкала оценки де-
прессии Монтгомери и Асберга, шкала оценки депрес-
сии Гамильтона).

5. Нейропсихологическое обследование.
6. Проведение одного-двух структурированных те-

стов для определения социально-когнитивных способ-
ностей, например тест «Лица Экмана-60», нейропси-
хологическая батарея, тест социальной когнитивной 
и эмоциональной оценки.

7. Соматическое и неврологическое обследование 
(комплексное клиническое обследование, которое 
должно включать оценку основных показателей жиз-
недеятельности, обследование сердечно-сосудистой 
деятельности и базовое неврологическое обследова-
ние для выявления двигательных расстройств, таких 
как паркинсонизм, брадикинезия, ригидность, гла-
зодвигательные нарушения и т.п.; проведение элек-
тромиографии (ЭМГ)).

8. Нейровизуализационные исследования (МРТ 
ГМ, воксель-базированная морфометрия, позитрон-
но-эмиссионная томография).

9. Определение биомаркеров спинномозговой 
жидкости и биомаркеров крови (тау-протеин, фосфо-
рилированный тау-протеин, β-амилоид (βА42), легкий 
полипептид нейрофиламента в сыворотке крови).

10. Генетическое тестирование (обязательное про-
ведение генетического тестирования на определение 
мутаций C9orf72).

Группа/
Group 

Параметр/
Parameter ХТЭ/CTE БА/AD ЛВД/П-ЛВД/FTD/bvFTD

Нейровизуа-
лизация МРТ ГМ

Большой размер полой прозрач-
ной перегородки. Подкорковая 
и корковая атрофия таламуса, 
миндалины, гиппокампа, поясной 
извилины

Для БА с ранним началом — гип-
покампальная и медиальная ви-
сочная атрофия.
Для БА с поздним началом — 
атрофия задней части коры ГМ, 
включая заднюю поясную кору, 
предклинье и теменно-височную 
кору

Лобно-височная атрофия, пре-
имущественно с вовлечением 
передней части островка, 
передняя поясная и орбито-
фронтальная кора

Примечание: БА — болезнь Альцгеймера; П-ЛВД — поведенческий вариант ЛВД; ХТЭ — хроническая травматическая энцефалопатия; 
ЧМТ — черепно-мозговая травма.

Notes: AD — Alzheimer’s disease; bvFTD — behavioral variant frontotemporal dementia; CTE — chronic traumatic encephalopathy; EOAD — 
early-onset Alzheimer’s disease; FTD — frontotemporal dementia; LOAD — late-onset Alzheimer’s disease; TBI — traumatic brain injury.

Окончание табл. 4
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Авторы надеются, что предложенный ими алгоритм 
поможет врачам правильно диагностировать ЛВД, 
и оставляют за собой право вносить изменения в раз-
работанные рекомендации по мере появления новых 
научных достижений и публикаций и клинического 
опыта с целью улучшения диагностического процес-
са путем систематизации подходов в разных областях 
и создания основы для исследовательской валидации 
новых инструментов.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

ЛВД — сложная мультидисциплинарная проблема, 
которая из-за частоты неврологической симптоматики 
в большей мере относится к сфере деятельности невро-
логов. В этой связи подавляющее число исследований 
публикуется именно неврологами. Однако некоторые 
варианты, в частности П-ЛВД, требуют несомненного 
внимания психиатров. Анализ современных публика-
ций показал, что научные исследования, посвященные 
психиатрическим аспектам ЛВД и, в частности, вопро-
сам дифференциальной диагностики с другими забо-
леваниями (шизофрения, БА, СД и др.), немногочислен-
ны в отличие от количества работ по сопоставлению БА 
и СД. В представленном обзоре большинство научных 
работ выполнено зарубежными исследователями, упо-
мянута только единичная публикация российского уче-
ного ввиду отсутствия иных по исследуемой тематике.

В обзоре представлены результаты исследований, 
проводившихся преимущественно неврологами. Рабо-
ты, выполненные совместно неврологами и психиатра-
ми, касаются рассмотрения диагностических ошибок 
при диагностике ЛВД. Специалисты в области гери-
атрической психиатрии привлекаются к диагностике 
и лечению больных деменцией либо на стадии тяже-
лой деменции, либо при возникновении выраженных 
психических расстройств, требующих госпитализации 
больных или проведения психиатрической экспертизы. 
Такое положение вещей связано еще и с тем, что паци-
енты и их родственники не обращаются к психиатрам, 
опасаясь негативных социальных последствий диаг-
ноза психического заболевания.

В случаях, когда заболевание начинается в до-
статочно молодом возрасте (до 65 лет), вероятность 
ошибочного диагноза возрастает, и значительно чаще 
неправильный диагноз устанавливают именно пациен-
там с П-ЛВД. Рассмотрение дифференциально-диагно-
стических различий ЛВД с иными психиатрическими 
заболеваниями на основе современных диагностиче-
ских методов является чрезвычайно актуальным в кли-
нической практике.

Представленный обзор научных публикаций зна-
комит с проблемой дифференциальной диагностики 
и современными возможностями диагностической 
квалификации пациентов с ЛВД. В ряде случаев симп-
томы, характерные для больных ЛВД, требуют отгра-
ничения от иных психических заболеваний, таких как 
шизофрения, биполярное аффективное расстройство, 

обсессивно-компульсивное расстройство, расстрой-
ства личности, а также могут быть симптомами ток-
сико-метаболических, нейроинфекционных, трав-
матических и других заболеваний. И наоборот, под 
маской психического заболевания могут скрываться 
ранние признаки ЛВД. П-ЛВД является наиболее рас-
пространенной формой ЛВД и представляет наиболь-
шие диагностические трудности. Следует отметить, 
что существует лишь ограниченное число публикаций, 
посвященных проблеме ранней диагностики ЛВД. По-
иск «идеального биомаркера» ЛВД, молекулярно-ге-
нетического или нейровизуализационного, ограничен 
из-за недостаточной специфичности и чувствительно-
сти установленных в настоящее время биомаркеров, 
а также из-за необходимости проведения инвазивных 
процедур для разграничения с деменциями другой но-
зологии или применения с этой целью высокотехно-
логичных и дорогостоящих диагностических методик.

Но, несмотря на сложность диагностики ЛВД, со-
временные врачи-психиатры имеют возможность оце-
нить состояние пациента, основываясь в том числе и на 
результатах МРТ/КТ и даже ПЭТ ГМ. Молекулярно-ге-
нетическое обследование не применяется в рутинной 
практике и не входит в стандарты диагностики ког-
нитивных нарушений, однако генетические анализы 
в настоящее время могут быть доступными пациентам 
и их родственникам, если они могут провести их са-
мостоятельно по желанию и по рекомендации врача.

Знакомство с новыми современными возможно-
стями диагностики ЛВД, и в том числе ее вариантов 
с психиатрическими симптомами, позволит повысить 
уверенность в точности распознавания заболевания 
и избежать ошибочной диагностики и неадекватных 
подходов к ведению больных, а также поможет свое-
временно организовать социальную поддержку паци-
енту и его семье.
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