
С начала 80-х годов ХХ столетия в
литературе появляются отдельные со-
общения о синдроме прогрессирую-
щей (первичной) афазии без деменции
и других неврологических нарушений.
Первое описание прогрессирующей
афазии (ПА) как новой нозологической
формы принадлежит М. Mesulam [11],
опубликовавшему в 1982 г. статью
“Медленно прогрессирующая афазия
без генерализованной деменции”. 

Обобщая литературные данные, к
основным клиническим чертам ПА
можно отнести: 
• медленное (в течение нескольких

лет) прогрессирование речевых на-
рушений, которые в дебюте заболе-
вания выражаются легкими мотор-
ными затруднениями речи (заика-
ние, “спотыкание”, речевые паузы,
изменения темпа речи, литеральные
парафазии), но в дальнейшем транс-
формируются в грубую моторную
или сенсомоторную афазию;

• отсутствие в первые годы прогрес-
сирования речевых нарушений вы-
раженных когнитивных расстройств,
присоединяющихся лишь через
6–11 лет после дебюта ПА;

• отсутствие в первые годы заболева-
ния какой-либо другой неврологи-

ческой симптоматики, кроме афа-
зии; в дальнейшем могут отмечать-
ся изменения в рефлекторной сфе-
ре, легкие парезы и др.

Под нашим наблюдением находи-
лись трое больных с ПА [1]. Возраст
больных составлял 56, 61 и 83 года,
срок от начала речевых расстройств
до последнего поступления в НИИ не-
врологии РАМН – 4, 11 и 2 года. У всех
больных в начале заболевания не бы-
ло снижения когнитивных функций,
двое из них работали, но к моменту
последнего поступления в Институт
неврологии отмечались снижение ин-
теллекта, аспонтанность, грубая мо-
торная афазия с элементами сенсор-
ной, нарушение письма, чтения, счета
при сохранности “ядра” личности.

По мере прогрессирования рече-
вых нарушений у наблюдавшихся
больных появлялась и другая легко вы-
раженная неврологическая симптома-
тика – анизорефлексия (у всех), у од-
ной больной – хватательный рефлекс
справа. Ни у одного из трех больных не
было нейровизуализационных данных
за инфаркт мозга или объемное обра-
зование; при последней госпитализа-
ции на КТ выявлялось расширение
субарахноидальных пространств ле-
вой лобно-височной области на фоне
общего, но менее выраженного рас-
ширения субарахноидальных прост-
ранств, что указывало на локальную
атрофию коры. У больных отсутствова-
ли какие-либо признаки системного
сосудистого заболевания.

По литературным данным, в нача-
ле заболевания при КТ- и МРТ-иссле-
дованиях не удается выявить изме-
нений в веществе мозга, и только в
выраженной стадии ПА наблюдается
локальная атрофия коры левой лоб-
но-височной области [13]. В выражен-
ной стадии заболевания с помощью
однофотонно-эмиссионной томогра-

фии можно обнаружить локальные зо-
ны сниженной кортикальной перфу-
зии, коррелирующие с данными МРТ
[5]. Исследование с помощью пози-
тронно-эмиссионной томографии
позволяет на ранних стадиях болезни,
когда изменения на КТ или МРТ мини-
мальны (отсутствуют), выявить в коре
левой лобно-височной области нару-
шения метаболизма кислорода [13].

Ведущими специалистами мира
ведется многолетняя дискуссия о том,
что представляет собой синдром ПА
[8]. Одни исследователи полагают, что
это ранний и изолированный синдром
атипично протекающих болезней
Альцгеймера или Пика, другие счита-
ют, что ПА – проявление самостоятель-
ного нейродегенеративного заболева-
ния. Анализ литературных данных за-
ставляет склониться к тому, что ПА и
сама локальная атрофия мозга гетеро-
генны [6, 9, 12]. Об этом, в частности,
свидетельствуют следующие факты.
• В значительной части случаев ПА

нельзя отнести к какому-либо изве-
стному заболеванию – это так назы-
ваемая первичная ПА; при этом
биопсия мозга показывает лишь
легкие неспецифические дегенера-
тивные изменения.

• При одном из известных нейроде-
генеративных заболеваний – корти-
ко-базальной дегенерации – разви-
тию двигательных и когнитивных
нарушений может предшествовать
длительно прогрессирующая афа-
зия [7].

• В одной из публикаций [4] описана
больная, у которой через 6 лет после
дебюта ПА появились зрительные
галлюцинации и развился синдром
паркинсонизма, а на аутопсии
(смерть наступила через 11 лет по-
сле первых признаков заболевания)
обнаружены тельца Леви не только в
черной субстанции и голубом пятне,
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но и в нейронах коры; это позволило
отнести анализируемое заболева-
ние к деменции с тельцами Леви.

В литературе имеется описание
синдрома ПА, при котором через 3 го-
да после прогрессирования речевых
нарушений появились симптомы, ха-
рактерные для прогрессирующего
надъядерного паралича [2]; описаны
также отдельные случаи ПА, предше-
ствующей развитию болезни двига-
тельного нейрона [6].

Известны наблюдения нескольких
семей с первичной ПА, наследуемой
по аутосомно-доминантному типу.
В этих случаях через 2 года после де-
бюта ПА развилась деменция, а в се-
мьях с отягощенной наследственно-
стью мутантный ген был картирован на
17-й хромосоме [10]. В отличие от ти-
пичной спорадической формы пер-
вичной ПА, при наследственной ПА пе-
риод существования изолированной
афазии был достаточно коротким. Ло-
кализация мутантного гена на 17-й
хромосоме в локусе тау в ряде семей
с первичной прогрессирующей ПА
позволяет обсуждать принадлежность
некоторых случаев этого заболевания
к одной из форм таупатий – семейной
лобно-височной деменции [7].

В литературе отсутствуют дан-
ные о каком-либо эффективном ле-
чении ПА. 

В качестве иллюстрации типично-
го случая первичной ПА приводим од-
но из наших собственных недавних на-
блюдений данного редкого синдрома.

Под наблюдением реабилитацион-
ного отделения НИИ неврологии
РАМН находится больная Т., 64 лет,
преподаватель математики средней
школы. Считает себя больной с 2002 г.,
когда впервые в речи стали появляться
“паузы”, “спотыкания”, периодически
не могла подобрать нужные слова,
правильно поставить ударения в сло-
вах, произнести нужное окончание.
Первые 2 года затруднения в речи
встречались относительно редко,
больная продолжала работать в школе.
С течением времени нарушения речи
нарастали, их стали замечать окружа-
ющие, однако больная к врачу не обра-
щалась и продолжала в полном объе-

ме заниматься преподавательской де-
ятельностью. Полностью справлялась
с домашней работой (сама готовила,
ходила в магазин, убиралась).

Осенью 2004 г., помимо наруше-
ний собственной речи, появились
эпизоды ухудшения понимания речи
окружающих, что особо проявлялось
во время просмотра телепередач.
Больной стало трудно разговаривать
по телефону, общаться в магазине с
продавцами, так как не до конца пони-
мала смысл длинных и сложных пред-
ложений и фразеологических оборо-
тов. Из-за трудностей понимания
смысла прочитанного перестала чи-
тать книги. В магазин больная стала
ходить только с родными – боялась,
что не сможет сформулировать свою
просьбу. С домашними обязанностя-
ми справлялась (готовила, стирала,
гладила). В это же время появились
небольшие затруднения на работе,
стало трудно контролировать поведе-
ние детей в классе, хотя профессио-
нальные навыки в основном сохрани-
лись. Весной и летом 2005 г. речевые
нарушения продолжали нарастать.

В декабре 2004 г. на фоне стрессо-
вой ситуации у больной впервые выяв-
лено повышение артериального дав-
ления до 180/90 мм рт. ст. Стала при-
нимать энап, артериальное давление
снизилось до 130/75 мм рт. ст.

Наследственность не отягощена. 
В сентябре–октябре 2005 г. обсле-

довалась в НИИ неврологии РАМН.
Объективно: со стороны внутренних
органов без патологии, артериальное
давление – 140/90–120/80 мм рт. ст. 

При осмотре какой-либо очаговой
неврологической симптоматики (за
исключением указанных далее изме-
нений ряда высших функций) не выяв-
лено. В речевом статусе:
• умеренная моторная афазия: соб-

ственная речь фразовая, но фраза
часто малоинформативная, нерас-
пространенная, с литеральными и
(реже) вербальными парафазиями,
неправильным склонением имен су-
ществительных и спряжением гла-
голов, “глагольной слабостью”.
Временами пропускает звуки и це-
лые слоги в слове. Наиболее труд-

ным является пересказ прочитанно-
го слова;

• элементы сенсорной афазии: пони-
мание обращенной речи возможно в
достаточно полном объеме, трудно-
сти возникают при высокой скоро-
сти речи собеседника или очень
большом объеме информации. Не-
сколько снижен фонематический
слух, имеются затруднения в вос-
приятии отдельных слов, невозмож-
ность их произнести или записать,
пока смысл слова не осознан;

• элементы амнестической (дефицит
слов) и динамической (недостаточ-
ное развертывание фразы, времена-
ми речевая аспонтанность) афазии;

• элементы дисграфии и дизлексии;
• флюктуативность, нестабильность

речевых нарушений.
За исключением снижения функ-

ции внимания, каких-либо других на-
рушений со стороны высших функций
не отмечено: сохранны память, мыш-
ление, счет, гнозис и праксис.

Больной проведено МРТ-иссле-
дование головного мозга, а также ис-
следование состояния брахиоце-
фальных и интрацеребральных сосу-
дов (МР-ангиография, дуплексное
сканирование) и церебральной пер-
фузии (однофотонная эмиссионная
томография), которые не выявили ка-
ких-либо значимых изменений со сто-
роны вещества и желудочковой сис-
темы мозга, мозговых сосудов, моз-
гового кровотока.

Не было обнаружено отклонений
от нормы в клинических анализах кро-
ви и мочи, параметрах биохимии кро-
ви и гемореологии, со стороны свер-
тывающей и противосвертывающей
систем крови.

При исследовании когнитивных
вызванных потенциалов (Р300) полу-
чены данные, свидетельствующие о
наличии у больной легких когнитивных
нарушений (что коррелирует со сни-
жением функции внимания при ней-
ропсихологическом обследовании).

На ЭЭГ выявлено угнетение корко-
вой активности, нерегулярность кор-
кового ритма с нормальными частот-
ными характеристиками, при функ-
циональных пробах – преобладание
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медленных волн в височных отделах
левого полушария.

Во время 30-дневного пребыва-
ния в реабилитационном отделении
НИИ неврологии РАМН больная регу-
лярно занималась с логопедом-афа-
зиологом, ей проводилось лечение
ноотропными препаратами, Глиати-
лином (в том числе с применением
внутривенных вливаний). В процессе
лечения речь стала более информа-
тивной, меньше стало трудностей в
восприятии обращенной речи, хотя в
целом улучшение речевой функции
характеризуется как незначительное.

Учитывая отсутствие сосудистой
патологии, медленно прогрессирую-
щий характер речевых нарушений при
отсутствии выраженного снижения
когнитивных функций, у данной паци-
ентки была диагностирована первич-
ная прогрессирующая афазия. Про-
гноз в данном случае, по-видимому,
можно охарактеризовать как неблаго-
приятный, поскольку у всех больных,
которых мы наблюдали, отмечено по-
степенное нарастание речевых нару-
шений и развитие деменции; анало-
гичная динамика болезни описана и
другими авторами [3]. 

Обобщая литературные и собст-
венные данные, можно сделать следу-
ющие выводы:
• прогрессирующая афазия является

гетерогенным нейродегенератив-
ным синдромом, связанным с про-
грессированием локальной атро-
фии речевых зон мозга;

• по мере прогрессирования болезни
к речевым нарушениям присоеди-
няются когнитивные расстройства,
что свидетельствует о распростра-
нении со временем атрофического
процесса за пределы речевых зон
мозга.

Лечение прогрессирующей афа-
зии включает:
• коррекционно-педагогические за-

нятия со специалистами по восста-
новлению речи (логопедом-афазио-
логом или психологом);

• длительный (практически постоян-
ный) прием тех ноотропных средств,
которые с определенным (хотя и
временным) эффектом применяют-
ся при атрофических заболеваниях
мозга. Средствами выбора здесь
являются: холинальфосцерат (Глиа-
тилин), галантамин (реминил), ме-
мантин акатинол, периодические

(2–3 раза в год) курсы больших доз
церебролизина (до 30,0–50,0 мл
внутривенно капельно на 200,0 мл
физиологического раствора еже-
дневно в течение 30 дней).
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