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Деменция – не только медицинская, но и важная со-

циальная проблема, поскольку такие пациенты исключены

из активной жизни, а накопленный ими профессиональный

и интеллектуальный потенциал не используется в интересах

общества. Неизлечимые формы деменции тяжелым бреме-

нем ложатся на родственников заболевших. В подавляю-

щем большинстве случаев деменция развивается у пациен-

тов пожилого и старческого возраста, часто страдающих со-

судистыми и дегенеративными заболеваниями, в первую

очередь болезнью Альцгеймера (БА) [1]. Значительно реже

умеренные когнитивные нарушения (КН) и деменция воз-

никают у молодых пациентов (до 45 лет). 

Диагностика деменции остается трудной задачей и

требует совместных усилий неврологов, психиатров, ней-

ропсихологов. В многообразных определениях синдрома де-

менции можно выделить пять общих положений: 1) когни-

тивные (интеллектуальные) способности должны снижаться

по сравнению с исходным (т. е. существовавшим до заболе-

вания) уровнем; 2) когнитивный дефект должен быть диф-

фузным или по крайней мере охватывать несколько (а не од-

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

мышление, ориентация, зрительно-пространственные

функции и т. д.); 3) КН должны затруднять повседневную

(профессиональную или бытовую) деятельность, а не только

выполнение нейропсихологических тестов; 4) причиной КН

должно выступать определенное органическое (структурное

или метаболическое) поражение головного мозга; 5) должны

быть исключены иные психические расстройства, способ-

ные повлечь за собой нарушение когнитивных функций

(спутанность сознания, делирий, депрессия и т. д.) [2, 3].

Как правило, КН у молодых пациентов развиваются

на фоне более или менее отчетливой очаговой неврологиче-

ской симптоматики. Ряд заболеваний, дебютируя с мнести-

ческих и других КН, постепенно прогрессируют. Начальные

симптомы КН протекают под маской астенических прояв-

лений и характеризуются снижением инициативы, актив-

ного внимания, сужением круга интересов, общей слабо-

стью. Все это негативно влияет на бытовое и профессио-

нальное функционирование пациента, что могут подтвер-

дить его родственники и сослуживцы.

Алгоритм врачебных действий при обращении паци-

ента с жалобами на снижение памяти, затрудняющее повсе-

дневную жизнь, сводится к следующему: 1) объективизация

проявлений КН и степени их выраженности; 2) определе-

ние наиболее вероятных этиологических факторов КН; 

3) выявление имеющихся неврологических и соматических

синдромов; 4) составление индивидуального плана медика-

ментозного лечения. 

Для диагностики деменции применяются специаль-

ные тесты и шкалы, которые позволяют дифференцировать

субъективные симптомы от реально существующих стойких

проявлений начальной фазы когнитивного дефицита [4].
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Наиболее распространена краткая шкала оценки психиче-

ского статуса (КШОПС), которая предназначена для диаг-

ностики дегенеративных типов деменции. Однако у паци-

ентов с преддементными состояниями и начальной стадией

деменции она недостаточно информативна. В клинической

практике для скрининга, помимо КШОПС, используют

тест рисования часов, тест на семантическую речевую ак-

тивность, запоминания 5 или 10 слов [5].

В молодом и среднем возрасте КН могут развиваться

при сахарном диабете, васкулитах, диффузных заболевани-

ях соединительной ткани, алкоголизме, рассеянном скле-

розе, нейросифилисе, нейроСПИДе, нейроборрелиозе, ге-

патоцеребральной дегенерации, гипотиреозе, эфедроновой

энцефалопатии, CADASIL, ювенильной форме болезни

Гентингтона, болезни Паркинсона с ранним началом, нор-

мотензивной гидроцефалии, резистентной эпилепсии с ча-

стыми приступами, дефиците витамина В12 [6, 7]. Ятроген-

ные деменции могут возникать при длительном бесконт-

рольном приеме нейролептиков, антиконвульсантов, седа-

тивных, снотворных, антихолинергических препаратов [8].

Проводилось несколько популяционных исследова-

ний, посвященных эпидемиологии деменции в молодом

возрасте. Так, в двух районах Лондона распространенность

деменции, которая развилась у пациентов 30 лет и старше,

составила 54 на 100 тыс. населения. БА является наиболее

распространенной деменцией, далее идут сосудистые забо-

левания и лобно-височная деменция [9, 10].  

Клинические признаки заболеваний, сопровождаю-

щихся деменцией, у молодых пациентов отличаются от та-

ковых в пожилом возрасте. Аутосомно-доминантная семей-

ная форма БА чаще встречается у лиц с ранним началом де-

менции и, как правило, сопровождается миоклониями,

афазией, агнозией, апраксией. Спорадические случаи БА у

лиц моложе 50 лет наблюдаются редко. У пациентов с деле-

циями пресенилина 1 и некоторыми точечными мутациями

спастический парапарез может развиваться до дебюта КН,

иногда наблюдается мозжечковая атаксия. Лобно-височная

деменция отмечается в основном у молодых пациентов, что

может быть связано с высокой пенетрантностью: семейные

случаи составляют около 20–40% [9].

В течение 3–6 мес после инсульта, перенесенного в

молодом возрасте, у пациентов также может развиться де-

менция. Инсульт повышает вероятность возникновения де-

менции в 4–9 раз [11].

Для нормотензивной гидроцефалии характерна кли-

ническая триада в виде деменции, лобной дисбазии («апра-

ксии ходьбы») и недержания мочи в сочетании с выражен-

ной внутренней гидроцефалией. При подобных изменениях

констатируют уже развернутую стадию болезни. Однако ди-

агностика начального этапа нормотензивной гидроцефалии

затруднительна. Как правило, нарушения походки предше-

ствуют КН, а нарастание расширения боковых желудочков

мозга при проведении магнитно-резонансной томографии

(МРТ) позволяет заподозрить данную патологию.

К обратимым формам относятся дисметаболические

деменции при гипотиреозе, дефиците витамина В12, хрони-

ческой печеночной недостаточности при циррозе печени.

При гипотиреозе когнитивная дисфункция проявляется за-

медленностью мышления, нарушением внимания, опера-

тивной памяти и сочетается с аффективными и мозжечко-

выми расстройствами.

К редким причинам деменции относятся лейкодист-

рофии, спиноцеребеллярные атаксии (особенно 2, 12-го и

17-го типов), паранеопластические синдромы, прионные

заболевания, синдром Х-сцепленной атаксии и тремора, ми-

тохондриальные болезни, поверхностный сидероз, лизосом-

ные болезни накопления, болезнь Нимана – Пика типа C,

множественные системные атрофии, болезнь Александера,

целиакия [5].

Для уточнения генеза КН у молодых пациентов вы-

полняют клинический анализ крови, общий анализ мочи,

определение уровня мочевины и креатинина, антифосфо-

липидных антител, серологические исследования, ревмато-

логические пробы, исследование цереброспинальной жид-

кости (ЦСЖ), уровня гормонов щитовидной железы (Т3, Т4,

ТТГ), крови и ЦСЖ на ВИЧ и сифилис, а также МРТ, элек-

троэнцефалографию, рентгенографию грудной клетки. В

настоящее время в связи с возрастанием числа ВИЧ-инфи-

цированных лиц можно прогнозировать увеличение часто-

ты СПИД-деменции, ВИЧ-энцефалопатии.

МРТ используется для решения двух основных задач: 

1) выявление потенциально курабельных заболеваний, спо-

собных привести к развитию КН (нормотензивная гидроце-

фалия, хроническая субдуральная гематома, опухоль, арте-

риовенозная мальформация); 2) установление локализации и

выраженности атрофических изменений мозговой ткани и

признаков цереброваскулярного заболевания [12].

Приводим собственные клинические наблюдения.

Наблюдение 1.
Больная С., 30 лет, бухгалтер, обратилась за медицинской

помощью в мае 2011 г. с жалобами на периодическую головную

боль, дрожание правой руки, изменение почерка, нарушение памя-

ти, слабость в левых конечностях, неустойчивость при ходьбе.

Давность заболевания – 4 мес. Первыми признаками болезни бы-

ли раздражительность, невозможность сосредоточиться, нару-

шение запоминания текущей информации. Пациентка не могла

выполнять прежний объем работы. Перенесенные заболевания –

операции по поводу фурункулов лица, правой ягодичной области в

2010 г. Венерические болезни, вредные привычки отрицала.

При осмотре больная дезориентирована во времени, не-

критична. Выявлены снижение объема кратковременной па-

мяти, конфабуляции; нарушение зрительно-пространственно-

го гнозиса, кинетического праксиса. Имелись речевые персеве-

рации, истинные зрительные галлюцинации, нарушение функ-

ции планирования, обобщения, абстрагирования. Хореический

гиперкинез мышц шеи, гемитремор справа, сила в левых конеч-

ностях снижена до 3 баллов, левосторонняя гемигипестезия,

выраженная смешанная атаксия, тазовые нарушения по цен-

тральному типу. Оценка по КШОПС – 23 балла, что соот-

ветствует деменции умеренной степени выраженности.

МРТ головного мозга: в белом веществе лобно-теменной об-

ласти справа, в проекции подкорковых ганглиев, в мозолистом

теле, продолговатом мозге, мосту, правой ножке мозга – множе-

ственные очагово-диффузные изменения паренхимы с тенденцией

к слиянию в правой гемисфере; расширение боковых желудочков.

Получен положительный результат исследования крови и

ЦСЖ на ВИЧ методом ИФА и иммуноблоттинга. Наблюдает-

ся в областном центре по профилактике и борьбе со СПИДом.

Диагноз: ВИЧ-энцефалопатия с выраженными когни-

тивными, экстрапирамидными, атактическими, тазовыми

нарушениями. Получала постоянно лопинавир + ритонавир по

2 таблетки 2 раза в день и зидовудин + ламивудин по 1 таб-
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летке в день. На фоне терапии в течение 6 мес состояние ста-

билизировалось, уменьшились двигательные нарушения, улуч-

шились самообслуживание, когнитивные функции.

Наблюдение 2.
Больная С., 22 лет, студентка педагогического колледжа.

Жалобы на снижение памяти, внимания, неустойчивость поход-

ки, двоение в глазах. Дебют заболевания – в 14 лет, когда появи-

лась слабость в правой руке и ноге, которая регрессировала в те-

чение 3 нед. Через год отметила ухудшение успеваемости в шко-

ле. В июне 2011 г. после приема горячей ванны появились двоение

при взгляде вправо, неустойчивость при ходьбе, общая слабость,

ухудшение памяти. При МРТ головного мозга выявлены множе-

ственные очаги демиелинизирующего характера, накапливаю-

щие контрастное вещество, наружная заместительная гидро-

цефалия. В 2012 г. перенесла два обострения. В неврологическом

статусе: правосторонняя пирамидная недостаточность, моз-

жечковая атаксия, горизонтальный нистагм, КН, оценка по

КШОПС – 24 балла, тест рисования часов – 7 баллов. 

Диагноз: рассеянный склероз, ремиттирующий тип те-

чения, с умеренными КН, мозжечковыми и пирамидными рас-

стройствами. К основному лечению добавлен акатинол меман-

тин по 10 мг 2 раза в день длительно.

Наблюдение 3.
Больная К., 24 лет, обратилась в поликлинику в ноябре

2011 г. с жалобами на ухудшение памяти, стойко сниженный

фон настроения, нарушение сна, быструю утомляемость, об-

щую слабость. Считает себя больной с 17-летнего возраста. 

Семейно-наследственный анамнез: болезнь Гентингтона

у брата, матери, прабабушки, бабушки и дяди по материнской

линии. 

Общее состояние пациентки удовлетворительное. Сома-

тических расстройств не выявлено. В неврологическом стату-

се: сознание ясное, контактна, ориентирована в месте и време-

ни, пассивна, критика снижена. Речь не нарушена. Выраженная

инертность при выполнении заданий. Мышечная сила доста-

точная, мышечный тонус в конечностях повышен по экстрапи-

рамидному типу, сухожильные рефлексы симметричны, ожив-

лены, патологические рефлексы с рук, подошвенные рефлексы

отсутствуют. Чувствительность не нарушена. Координацион-

ные пробы выполняет уверенно, в пробе Ромберга устойчива. Ве-

гетативные тесты (ортостатический, глазосердечный) отри-

цательные. Дистония аксиальных мышц туловища. Ригидность

в правой руке, появляющаяся только при активизации левой ру-

ки. Функции тазовых органов контролирует. Походка не нару-

шена. Оценка по КШОПС – 17 баллов. При МРТ головного моз-

га патологических изменений не выявлено. Анализ ДНК на ген

хореи Гентингтона: в одной из хромосом выявлено 56 повторов

ЦАГ (тринуклеотид цитозин, аденин, гуанин) при норме от 11

до 35, что свидетельствует о носительстве болезни Гентинг-

тона. Диагноз: болезнь Гентингтона с деменцией, умеренной ак-

сиальной дистонией мышц спины, акинетико-ригидным синдро-

мом. Назначен акатинол мемантин по 10 мг 2 раза в сутки.

Что касается дегенеративных заболеваний, сопрово-

ждающихся деменцией, то в Нижегородской области мы

наблюдали 68 пациентов с деменцией на фоне болезни

Гентингтона.

Таким образом, представленные клинические случаи

подтверждают разнообразие неврологических заболеваний,

при которых КН являются одним из частых проявлений.

Приведенные примеры указывают на необходимость индиви-

дуализированного подхода к установленю диагноза, что в пер-

вую очередь требует тщательного обследования больных и

анализа родословной. Своевременная адекватная терапия по-

зволяет значительно уменьшить проявления болезни, улуч-

шить качество жизни и уменьшить потерю трудоспособности.

Поскольку лечение КН, даже легких и умеренных, – непро-

стая задача [13], важна высокая приверженность пациента те-

рапии, при этом необходимо проинструктировать его родст-

венников, которые помогут контролировать прием препара-

тов и возможные побочные эффекты терапии. Используются

также методы нелекарственной когнитивной реабилитации и

упражнения для тренировки когнитивных функций.
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