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Резюме. В последнее время появляется все больше доказательств наличия когнитивного дефекта различной 
степени выраженности в клинической картине БАС. Редкой формой заболевания является комплекс боковой 
амиотрофический склероз (БАС) — деменция, характериующийся сочетанием деменции (чаще лобно-височной) 
с симптомами БАС. Профиль когнитивного дефицита при БАС включает нарушение управляющих функций, 
памяти, речевые и зрительно-пространственные расстройства. Приводится литературный обзор по данной 
проблеме с описанием клинического наблюдения синдрома БАС–деменция (лобный вариант возможной болезни 
Альцгеймера). У пациентки с достоверным диагнозом БАС наблюдались быстропрогрессирующие когнитивные 
расстройства в виде гиппокампальных нарушений памяти, речевых, зрительно-пространственных нарушений 
и дефектности управляющих функций, сопровождающиеся поведенческими изменениями (апатией, снижением 
критики). При магнитно-резонансном исследовании головного мозга обнаружена значительная атрофия гип-
покампов, коры лобных долей и левой височной доли. В литературе практически отсутствуют описания паци-
ентов с клинической картиной сочетания БА и БАС. Обсуждаются сложности диагностики данного состоя-
ния. Обсуждается взаимосвязь этих нейродегенеративных заболеваний. Представленные данные литературы 
и приведенное клиническое наблюдение подтверждают целесообразность исследования когнитивных функций 
у больных с предполагаемым или достоверным БАС, с одной стороны, и анализ состояния центрального и пе-
риферического нейрона у пациентов с нервно-психическими расстройствами лобно-височного типа — с другой, 
что может быть полезным для диагностики и проведения лечебно-реабилитационных мероприятий.
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Abstract. Recently, there is more and more evidence of the presence of a cognitive defect of varying severity in the 
clinical picture of ALS. A rare form of the disease is the amyotrophic lateral sclerosis (ALS) — dementia complex, 
characterized by a combination of dementia (usually frontotemporal) with ALS symptoms. The profi le of cognitive 
defi cit in ALS includes impairment of executive functions, memory, speech and visual-spatial disorders. A literature 
review on this problem is presented with a description of the clinical observation of ALS–dementia syndrome (frontal 
variant of possible Alzheimer’s disease). A patient with a reliable diagnosis of ALS showed rapidly progressive cogni-
tive impairments in the form of hippocampal memory impairments, speech, visual-spatial impairments, and defective 
executive functions, accompanied by behavioral changes (apathy, decreased criticism). Magnetic resonance imag-
ing of the brain revealed signifi cant atrophy of the hippocampus, frontal lobe cortex, and left temporal lobe. In the 
literature, there are practically no descriptions of patients with a clinical picture of a combination of AD and ALS. 
Diffi  culties in diagnosing this condition are discussed. The relationship between these neurodegenerative diseases is 
discussed. The presented literature data and the presented clinical observation confi rm the expediency of studying 
cognitive functions in patients with suspected or signifi cant ALS, on the one hand, and analysis of the state of the cen-
tral and peripheral neurons in patients with neuropsychiatric disorders of the frontotemporal type, on the other hand, 
which can be useful for diagnostics and treatment and rehabilitation measures.
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Сокращения: 
БА — болезнь Альцгеймера; БАС — боковой 

амиотрофический склероз; КБД — кортикоба-
зальная дегенерация; КБДП — комплекс БАС–
деменция–паркинсонизм; КН — когнитивные 
нарушения; КШОПС — краткая шкала оценки пси-
хического статуса; ЛВД — лобно-височная демен-
ция; МРТ — магнитно-резонансная томография; 
ПНП — прогрессирующий надъядерный паралич; 
ППА — первично прогрессирующая афазия; ПЭТ — 
позитронно-эмиссионная томография.

Сочетание деменции и бокового амиотрофиче-
ского склероза (БАС) было впервые описано после 
второй мировой войны, как «комплекс деменция–
БАС–паркинсонизм острова Гуам» [1, 2]. Проведен-
ные в последние годы исследования когнитивных 
функций у пациентов с болезнью двигательного 
нейрона показали, что значительная часть пациентов 
с БАС имеют когнитивные нарушения (КН) [3]. В на-
стоящее время установлено, что у 50–60% пациентов 
с БАС отмечается нарушение функций лобно-височ-
ных отделов коры головного мозга, и нейропсихо-
логическая картина соответствует критериям воз-
можной лобно-височной деменции (ЛВД), а у ряда 
пациентов с ЛВД выявляется клиническая карти-
на достоверного либо возможного БАС [4, 5]. Хотя 
в литературе встречаются лишь отдельные описания 
случаев БАС с клинически значимыми нейропсихо-
логическими или поведенческими расстройствами, 
показано, что у значительной доли пациентов с БАС 
развивается отсроченная деменция [6]. Нервно-пси-
хические расстройства при ЛВД у больных БАС 
могут быть лобного типа — с нарушением управля-
ющих функций и поведения, проявляться нарушени-
ями речи (височный вариант) или носить смешан-
ный характер. Поведенческая форма ЛВД является 
наиболее частой [7]. Симптомы ЛВД могут возни-
кать после дебюта двигательных расстройств или 
развиваться одновременно [8]. Однако в более чем 
половине случаев когнитивные или поведенческие 
нарушения опережают развитие двигательных сим-
птомов от нескольких месяцев до 3–7 лет [9]. Степень 
выраженности КН может варьировать от умеренно-
го дефицита до деменции. Профиль когнитивного 
дефицита при БАС включает нарушение управля-
ющих функций, памяти, речевые и зрительно-про-
странственные расстройства. Дефект управляющих 

функций у пациентов с БАС является неблагоприят-
ным прогностическим признаком [10]. Нарушение 
речи при сочетании БАС и ЛВД сходны с речевыми 
формами ЛВД — семантической и аграмматической 
типами первичной прогрессирующей афазии (ППА) 
[7, 10, 11]. Изолированные речевые расстройства мо-
гут выявляться в дебюте комплекса БАС и ЛВД и у 
40% пациентов с БАС с недементными КН [7, 12].

В настоящее время не существует единого мне-
ния о механизмах формирования мнестических на-
рушений при БАС. По мнению ряда исследователей, 
в их основе лежат нарушения управляющих функ-
ций, обусловленные дисфункцией лобных долей 
головного мозга [7]. В других исследованиях были 
выявлены нарушения эпизодической памяти у паци-
ентов с БАС, сходные с болезнью Альцгеймера (БА), 
что согласуется с нейровизуализационными данны-
ми, выявляющими атрофию гиппокампов, в том чис-
ле у недементных пациентов [13, 14].

Поведенческие нарушения обнаруживаются не 
менее чем у 75% пациентов с БАС, в том числе 
у пациентов с БАС с недементными КН и у ког-
нитивно сохранных пациентов [10, 11, 15]. Апатия 
является самым распространенным поведенче-
ским симптомом, ее развитие у пациентов с БАС 
связывают с дисфункцией передней части поясной 
извилины. [11, 15, 16]. Частыми поведенческими 
симптомами также являются расторможенность, 
снижение эмпатии, стереотипное поведение, раз-
дражительность, а также нарушение пищевого 
поведения [10, 11, 15]. Как и при ЛВД, пациенты 
с БАС обнаруживают трудности в обработке и рас-
познавании эмоций окружающих (социальный ин-
теллект). Эти процессы опосредованы орбитоме-
диальной лобной корой, островком и миндалиной. 
С недостатком социального интеллекта связывают 
слабую эмпатию, проявляемую некоторыми паци-
ентами с БАС [17].

Исследования с использованием методов как 
структурной, так и функциональной нейровизуали-
зации подтверждают гипотезу о поражении мозга 
за пределами двигательных зон коры при БАС — 
у пациентов с когнитивной дисфункцией выявляют 
атрофию коры лобно-височных долей и структур 
лимбической системы [18]. У пациентов с БАС с ре-
чевыми расстройствами была обнаружена односто-
ронняя атрофия передних отделов височной доли, 
а при сочетании БАС и ЛВД — двусторонняя. [12, 
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16]. Поведенческие нарушения при сочетании БАС 
и ЛВД коррелируют с атрофией префронтальной 
коры [19].

В современной номенклатуре фронтотемпораль-
ной дегенерации кроме ЛВД выделяются варианты 
прогрессирующего надъядерного паралича (ПНП), 
кортикобазальной дегенерации (КБД) и комплекса 
БАС–деменция–паркинсонизм (КБДП). При син-
дроме КБДП развивается выраженная атрофия коры 
головного мозга, нейрофибриллярная дегенерация, 
подобная БА, в головном мозге и двигательных ней-
ронах в спинном мозге [20]. Клинически при КБДП 
отмечаются фенотипы БА, паркинсонизма и БАС, 
то есть наблюдаются прогрессирующая демен-
ция, паркинсонические двигательные расстройства 
и признаки поражения верхнего и нижних двигатель-
ных нейронов [21]. В обзоре литературы от 1981 года 
был представлен один случай синдрома БАС–демен-
ция, при котором были обнаружены внеклеточные 
отложения β-амилоида (невритические бляшки) 
[22]. С тех пор сообщений о сочетании БАС и БА 
стало больше [23–26]. Показано, что БА и БАС могут 
иметь общие патогенетические механизмы: менее 
1% семейных случаев БА вызваны точковыми му-
тациями в генах, кодирующих белки-предшествен-
ники амилоида — пресенилин-1 или пресенилин-2, 
а до 10% семейных случаев БАС вызвано точечными 
мутациями в гене супероксиддисмутазы-1, наруше-
нием нормального метаболизма и функции ДНК/
РНК-связывающего белкa TDP43 [27–32], что приво-
дит к нарушению синаптических связей при разных 
формах нейродегенерации (БАС, БА, ЛВД). Однако, 
до настоящего времени нет полной ясности в пони-
мании этиопатогенеза спорадических форм сочета-
ния БА и БАС. Американские исследователи обна-
ружили, что стойкое снижение активности фермента 
протеинфосфатазы 2А(PP2A), кодируемого геном 
PPP2CA, вызывало как патоморфологическую карти-
ну БА, так и патологические изменения, характерные 
для БАС [33]. В данном исследовании БА-подобные 
изменения тау-протеина и β-амилоида, проявления 
нейродегенерации и когнитивные нарушения пред-
шествовали морфологическим изменениям, харак-
терным для БАС. В литературе практически отсут-
ствуют описания пациентов с клинической картиной 
сочетания БА и БАС. В 1995 г. был представлен слу-
чай сочетания БА, болезни Паркинсона, деменции 
с тельцами Леви и бокового амиотрофического скле-
роза — у 71-летнего мужчины имелись признаки 
прогрессирующей деменции, к которым присоеди-
нились симптомы поражения экстрапирамидной си-
стемы и верхних и нижних мотонейронов, которые 
привели к смерти пациента через 6 лет. Патоморфо-
логическое исследование выявило внеклеточные от-
ложения β-амилоида, внутринейрональные включе-
ния тау-протеина и тельца Леви в черной субстанции 
и неокортексе, атрофию и глиоз с интранейрональ-
ными включениями убиквитина в передних рогах 
спинного мозга [34]. В 2004 г. специалисты меди-
цинского центра Университета Питтсбурга, проана-
лизировали 30 случаев спорадического БАС с целью 

определить, встречается ли и какую роль играет БА 
в синдроме деменции или афазии при БАС. Оказа-
лось, что синдром БАС–деменция был обнаружен 
у 24,1% пациентов, а в 30% случаев БАС с деменци-
ей было выявлено сочетание с БА. В некоторых слу-
чаях БАС без деменции обнаруживались изменения, 
характерные для БА в виде внеклеточного отложе-
ния β-амилоида [35].

Приводим описание клинического наблюдения 
пациентки с синдромом БАС–деменция с нейропси-
хологической симптоматикой альцгеймеровского 
типа.

Больная С., 69 лет, правша, поступила в клинику 
по инициативе родственников. Сама больная актив-
но жалоб не предъявляла, сбор анамнеза заболева-
ния у нее был весьма затруднен из-за выраженных 
речевых и когнитивных нарушений. Сын пациентки 
сообщил о замедленности, нечеткости речи, осипло-
сти голоса, затруднении глотания, слабости в конеч-
ностях (больше в руках), нарастающей общей слабо-
сти, прогрессирующем снижении веса.
Анамнез заболевания. В течение последнего года 

окружающие стали замечать у пациентки нараста-
ние замедленности при выполнении привычных по-
вседневных действий, прогрессирующие нарушения 
речи — она стала замедленной, невнятной. Она по-
теряла в весе около 20 кг (сын связывает это с на-
рушением глотания). На МРТ головного мозга были 
обнаружены единичные очаги в лобных долях обоих 
полушарий и теменной доле левого полушария го-
ловного мозга сосудистого генеза, заместительное 
расширение наружных ликворных пространств, рас-
ширение борозд в лобно-височно-теменных обла-
стях.
При осмотре обнаружено оживление нёбно-

го и глоточного рефлексов, отчетливые рефлексы 
орального автоматизма (хоботковый, мандибуляр-
ный, ладонно-подбородочный), дисфония, дизар-
трия. Мышечная сила достаточная, мышечный тонус 
в конечностях слегка повышен по спастическому 
типу. Фасцикуляций не обнаружено. Сухожильные 
рефлексы в руках и ногах оживлены с расширением 
рефлексогенных зон, с акцентом справа. Расстройств 
чувствительности не отмечено. Пальценосовую 
и пяточно-коленную пробы выполнила удовлетвори-
тельно. Проба Ромберга без патологии. Походка не 
изменена. Тазовые функции контролировала.

При нейропсихологическом исследовании отме-
чено замедление и быстрое истощение психической 
деятельности. Выявлены выраженные модально-не-
специфические нарушения памяти в виде повышен-
ной тормозимости следа памяти интерференцией; 
введение стратегии запоминания и подсказок при 
воспроизведении не полностью нормализовало по-
казатели. В тесте на запоминание 12 слов непосред-
ственное воспроизведение: 3 слова самостоятельно, 
3 — с подсказкой. Отсроченное воспроизведение: 
1 слово самостоятельно, 4 слова с подсказкой — все-
го 11 слов из 24 (в норме не менее 20 слов из 24). 
Зрительная память по тесту Бентона 7 из 15 (в норме 
не менее 14) Собственная речь пациентки фразовая, 
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грамматически правильная, замедленная, невнят-
ная, общая схема слова сохранена. Дифференциация 
фонем сохранена. Снижена беглость речи. Наруше-
но понимание слов и фразеологизмов со сложной 
семантической структурой (синонимы, метафоры). 
Чтение, письмо и повторение за врачом не страда-
ют. Конструктивный праксис, гнозис не нарушены. 
С пробой Лурии на динамический праксис «ку-
лак-ребро-ладонь» справилась при усиленном про-
извольном контроле. Выявлены нарушения мышле-
ния — не может выделить основную мысль рассказа, 
понимание пословиц конкретное, нарушена функ-
ция обобщения. Счет сохранен. При исследова-
нии краткой шкалы оценки психического статуса 
(КШОПС) — 25 баллов (норма 28–30 баллов), тест 
рисования часов — 10 баллов (норма 9–10 баллов). 
Шкала оценки лобной дисфункции — 10 баллов 
(норма 16–18 баллов). Тест последовательного сое-
динения цифр — 119 с (норма до 72 с). Повседневная 
бытовая активность пациентки без существенных 
ограничений.

Заключение: у пациентки с признаками пораже-
ния центрального мотонейрона обнаружены отчет-
ливые когнитивные расстройства, проявляющиеся 
первичными «гиппокампальными» нарушениями 
памяти и нейродинамическими, дизрегуляторными 
(по классификации А.Р. Лурии) нарушениями. Сте-
пень когнитивного дефекта соответствует умеренно-
му когнитивному расстройству.

При повторном осмотре через 3 месяца обнару-
жена отрицательная динамика — нарушение ориен-
тировки в месте и времени, появились фасцикуляции 
в языке, его симметричная гипотрофия, постоянные 
фасцикуляции в мышцах рук, единичные в мышцах 
ног, снижение мышечной силы в проксимальных 
отделах правой руки до 4 баллов, в обеих ногах до 
4 баллов, патологические рефлексы Тремнера с двух 
сторон, хватательный рефлекс, рефлекс Бабинско-
го с двух сторон, клонус стоп. Наросли дизартрия 
и дисфония. Отмечена болевая гипестезия в дис-
тальных отделах верхних конечностей. В пробе Ром-
берга легкое пошатывание как при открытых глазах, 
так и при закрывании глаз. Походка спастическая, 
на широкой базе, неустойчивая — по типу апраксии 
ходьбы. Стали возникать эпизоды недержания мочи 
и задержка стула до недели.

При нейропсихологическом обследовании так-
же выявлена отчетливая отрицательная динамика: 
отмечено нарушение произвольной регуляции де-
ятельности, нарушены мотивационный компонент, 
инициация и программирование произвольной дея-
тельности — пациентка не может самостоятельно со-
здать какую-либо программу действий, при попытке 
нарисовать замкнутую геометрическую фигуру вме-
сто одного штриха проводит по одному и тому же 
месту несколько раз (по типу простых двигательных 
персевераций). При этом снижена критика к допуска-
емым ошибкам. Пациентка затруднялась в решении 
простых арифметических задач — вычитание и сло-
жение в пределах десятка. Отмечена отрицательная 
динамика модально-неспецифических нарушений 

памяти — в тесте на запоминание 12 слов непосред-
ственное воспроизведение: 2 слова самостоятельно, 
2 — с подсказкой; отсроченное воспроизведение: 
2 слова самостоятельно, 2 слова с подсказкой (всего 
8 слов из 24). Отмечено 4 посторонних вплетения. 
Нарушилась память на события жизни — пациентка 
не смогла сказать, где она училась, кто она по специ-
альности, назвать последнее место работы. Также 
выявлена отрицательная динамика речевой функ-
ции: появились эхолалические повторы, наросло 
снижение беглости речи, отмечены трудности в по-
нимании пространственных предлогов и сложных 
логико-грамматических конструкций (не смогла 
понять падежные отношения во фразе: «Мишу уда-
рил Ваня»). При исследовании краткой шкалы оцен-
ки психического статуса — 14 баллов (снижение 
на 11 баллов), появились зрительно-пространствен-
ные нарушения: тест рисования часов — 5 баллов. 
Шкала оценки лобной дисфункции — 6 баллов (сни-
жение показателя на 4 балла). Тест последовательно-
го соединения цифр — 89 с. Со слов родственников, 
отмечается ограничение функциональной независи-
мости: пациентка стала нуждаться в помощи при вы-
полнении личной гигиены (принятии душа), из дома 
самостоятельно не выходит из-за нарушений памяти 
и ориентации.

Заключение: у пациентки с несомненными при-
знаками поражения центрального и перифериче-
ского мотонейрона обнаружены прогрессирующие 
когнитивные расстройства, проявляющиеся первич-
ными «гиппокампальными» нарушениями памяти, 
речи, зрительно-пространственных функций, нейро-
динамическими и дизрегуляторными нарушениями. 
С учетом функциональных ограничений степень ког-
нитивного дефекта соответствует легкой деменции.
Результаты лабораторного и инструменталь-

ного исследования: общий анализ крови и общий 
анализ мочи без отклонений от нормы. В биохи-
мическом анализе повышен уровень холестерина 
(7,83 ммоль/л) и липопротеидов высокой плотности 
(2,41 ммоль/л) и низкой плотности (4,94 ммоль/л). 
Реакция Вассермана, австралийский антиген отри-
цательны.
Инструментальные исследования. Игольчатая 

электромиография дельтовидной и четырехглавой 
мышц бедра выявила нейрональный характер пора-
жения на шейном и поясничном уровнях с признака-
ми текущей денервации. ЭКГ в пределах возрастной 
нормы. Ультразвуковая доплерография брахиоце-
фальных артерий: нестенозирующий атеросклероз 
экстракраниальных отделов магистральных арте-
рий. МРТ головного мозга (выполнена Е.М. Перепе-
ловой): срединные структуры не смещены. Желудоч-
ковая система несимметрична, контуры желудочков 
ровные. Мамиллопонтинное расстояние не снижено. 
Арахноидальные пространства конвекситальной 
поверхности мозга диффузно расширены. Преобла-
дает атрофия лобных долей и левой височной доли. 
Выражена истонченность конвекситальной и пе-
рисильвиарной кортикальной пластинки, атрофия 
предклинья. Грубая атрофия вещества гиппокампов, 
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продольная складчатость их головок выражена сла-
бо, высота головок резко снижена, дифференцировка 
вещества выражена недостаточно, редукция объема 
тел гиппокампов. Мамиллярные тела малого объема, 
развернуты горизонтально. Мозолистое тело грубо 
истончено на всем протяжении при относительной 
сохранности валика. Очаговые изменения белого ве-
щества гемисфер большого мозга соответствуют ан-
гиопатии. В перивентрикулярных отделах выражен 
лейкоареоз — у передних и задних рогов боковых 
желудочков и в области латеральных стенок боко-
вых желудочков. Ликвородинамика компенсирована. 
Краниовертебральный переход сформирован нор-
мально (рис. 1).
Диагноз. Достоверный боковой амиотрофический 

склероз, бульбарная форма, быстропрогрессирую-
щее течение. Синдром БАС–деменция (возможная 
болезнь Альцгеймера). Нутритивная сенсорная по-
линевропатия.

Обсуждение. Клиническая картина заболевания 
пациентки включает достоверный БАС, проявля-
ющийся поражением центрального и перифериче-
ского нейронов на нескольких уровнях, с быстрым 
прогрессированием двигательных, бульбарно-псев-
добульбарных расстройств, сочетающийся с призна-
ками дистальной сенсорной полиневропатии, а так-
же быстроразвивающимися нервно-психическими 
(когнитивными и поведенческими) и тазовыми рас-
стройствами. Быстрый темп прогрессирования БАС 
при его бульбарной форме достаточно характерен 
[22, 36]. Развитие легкой дистальной сенсорной по-
линевропатии в этом случае можно рассматривать 

как следствие нарушений питания, обусловленных 
дисфагией [36], хотя аксональная невропатия при 
БАС рассматривается и как проявление мультиси-
стемного нейродегенеративного процесса [37]. На-
ряду с легкими двигательными расстройствами при 
первом осмотре были обнаружены явные когнитив-
ные нарушения в виде модально-неспецифичных 
расстройств памяти, снижения беглости речи, нару-
шения мышления, управляющих функций. При этом 
повседневная активность нарушена не была и пока-
затель КШОПС был равен 25, что соответствует уме-
ренному когнитивному расстройству. При повторном 
исследовании через 3 месяца наросли нарушения па-
мяти, управляющих функций, речи, праксиса, мыш-
ления, появились признаки семантической дисфазии. 
Отмечено отсутствие критики к своему состоянию 
и допускаемым в процессе исследования ошибкам, 
отчетливым стал апатический синдром. Значитель-
но снизились показатели формализованных тестов, 
нарушилось самообслуживание пациентки в быту. 
Тяжесть когнитивных расстройств достигла степени 
деменции. С позиции функционально-топического 
диагноза эти нарушения можно рассматривать как 
проявление дисфункций лобных, теменных и ви-
сочных долей с признаками заинтересованности 
гиппокампального комплекса. МРТ-исследование 
показало наличие атрофии коры лобных, теменных 
и височных долей, гиппокампов, мамиллярных тел, 
мозолистого тела при весьма умеренных признаках 
церебральной микроангиопатии. Это подтверждает 
клинический топический диагноз и одновременно 
указывает на распространенный церебральный деге-
неративный процесс.

Особенность данного случая — быстропрогрес-
сирующие выраженные нервно-психические рас-
стройства со значительными нарушениями памяти, 
праксиса, управляющих (регуляторных) функций 
и поведенческими нарушениями в виде апатическо-
го синдрома, повышенной отвлекаемости и сниже-
ния критики. Имелось также нарушение способно-
сти к обучению, нарушение формально-логических 
операций: прогнозирования, планирования, аб-
страгирования и обобщения, что наблюдается при 
поражении лобных отделов коры головного мозга. 
Клиника поражения передних отделов головного 
мозга не ограничивалась когнитивными и поведен-
ческими нарушениями. Имели место также хвата-
тельный рефлекс, нарушения походки в виде лобной 
апраксии ходьбы и тазовые расстройства. При на-
личии у пациентки клинической картины синдрома 
БАС–деменция возникали определенные диагно-
стические затруднения. Когнитивные расстройства 
проявлялись нарушениями памяти, типичными для 
БА. Нарушение речи по типу семантической афазии 
также характерно для БА [38, 39]. Сначала обсуж-
дался вопрос о смешанном характере когнитивных 
нарушений (альцгеймеровских и сосудистых), так 
как на первоначальном этапе не было отчетливых 
симптомов поражения периферического мотоней-
рона, а легкое нарушение управляющих функций 
вместе с признаками поражения центрального 

Рис. 1. МРТ головного мозга пациентки С. (режим Т1).
Стрелками показана атрофия левой височной доли и грубая 
атрофия гиппокампов
Fig. 1. MRI of the brain of patient S. (T1 mode).
Arrows indicate atrophy of the left temporal lobe and gross 
atrophy of the hippocampus
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мотонейрона, псевдобульбарной дизартрией при на-
личии изменений на МРТ, указывающих на микро-
ангиопатию, можно было связать с цереброваскуляр-
ным заболеванием. При повторном осмотре явными 
стали клинические и инструментальные признаки 
поражения периферического мотонейрона, в значи-
тельной степени наросли когнитивные расстройства, 
проявились поведенческие нарушения. Сочетание 
БАС и тяжелых когнитивных нарушений свидетель-
ствует о синдроме БАС–деменция. В данном случае 
встает вопрос: деменция обусловлена комбинацией 
ЛВД и БА или служит проявлением одного из этих 
расстройств? Быстроразвивающиеся гиппокампаль-
ные нарушения памяти, связанные с нарушением 
процессов запоминания, нехарактерны для ЛВД. 
Но известен лобный вариант БА с нарушениями 
памяти, управляющих функций и поведенческими 
расстройствами. Описание этого редкого феноти-
па БА ограничено единичными случаями и неболь-
шими сериями. Первое описание лобного варианта 
БА было дано J.K. Johnson с соавт. у трех пациентов 
с ранним и доминирующим нарушением управляю-
щих функций [40]. В нескольких последующих пу-
бликациях сообщалось об атипичном фенотипе БА 
[41–43], но лишь немногие из них включали паци-
ентов с БА, подтвержденной аутопсией или исследо-
ванием биомаркеров. Неамнестический вариант БА, 
который включает лобный, диагностируется при на-
рушении управляющих функций, мышления в соче-
тании с нарушением других когнитивных функций 
[38]. Спектр проявлений лобного варианта БА также 
включает ранние изменения личности и поведения, 
такие как растормаживание, апатия или компульсив-
ность. Клиническая картина лобного варианта БА 
может имитировать картину поведенческой формы 
ЛВД, что отмечается у 10–40% пациентов, у кото-
рых клинически был диагностирован поведенческий 
вариант ЛВД, но обнаружена патология, характер-
ная для БА при ПЭТ с радиоактивными лигандами, 
тропными к амилоиду [44] или при аутопсии [45]. 
Лобный вариант БА был включен в новые диагно-
стические критерии деменции при БА [46]. В на-
стоящее время недостаточно данных о начальных 
симптомах, факторах риска, генетической предрас-
положенности, поведенческих и нейропсихологиче-
ских профилях, которые характеризуют эту форму 
заболевания. Ввиду небольшого количества прове-
денных исследований в этой области нельзя одно-
значно утверждать, существует ли связь между БА 
и БАС, но представляется вероятным, что в любой 
большой когорте пациентов с БАС будут пациенты 
с патологическими изменениями, связанными с БА, 
а поскольку оба заболевания встречаются у пожи-
лых людей, возможно их сочетание. Американские 
исследователи обнаружили, что в некоторых случаях 
когнитивные расстройства при БАС связаны с нали-
чием альцгеймеровской патологии и предположили, 
что наличие бляшек β-амилоида может представлять 
часть патологического спектра БАС [35]. Невысокая 
распространенность альцгеймеровской патологии 
у пациентов с БАС скорее всего связана с тем, что 

в проводимых исследованиях синдрома БАС–де-
менция основное внимание уделялось наличию или 
отсутствию включений тау-белка, но не исследова-
лось или не сообщалось о распространенности и/
или степени выраженности отложения β-амилоида. 
Учитывая гетероформность когнитивного дефици-
та, в последних диагностических критериях син-
дрома БАС–деменция предложено выделять формы 
БАС–деменции, среди которых есть форма БАС, со-
четанная с БА [12]. В нашем наблюдении с высокой 
вероятностью речь идет о случае БАС–деменции 
альцгеймеровского типа.

Представленные данные литературы и приведен-
ное клиническое наблюдение подтверждают целесоо-
бразность исследования когнитивных функций у боль-
ных с предполагаемым или достоверным БАС, с одной 
стороны, и анализ состояния центрального и перифе-
рического нейрона у пациентов с нервно-психически-
ми расстройствами лобно-височного типа — с другой, 
что может быть полезным для диагностики и проведе-
ния лечебно-реабилитационных мероприятий.
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