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В настоящее время неуклонно растет число пациентов с различными нейродегенеративными заболева-
ниями, которые часто сопровождаются речевыми расстройствами, такими как первичная прогрессирующая 
афазия, апраксия речи или дизартрия. Нарушения речи могут являться изолированным признаком нейроде-
генеративного процесса на ранних стадиях заболевания и непрерывно прогрессировать в течение несколь-
ких лет, неизбежно приводя к полному распаду речевой функции. В статье представлен редкий клиниче-
ский случай пациентки, у которой в течение нескольких лет дебютирующим и единственным симптомом 
являлось нарастающее нарушение речи, в отсутствие других двигательных и когнитивных нарушений. Со 
временем присоединившийся экстрапирамидный синдром с постуральными и глазодвигательными наруше-
ниями, а также характер нарушения речи, проявляющийся в виде выраженной орально-артикуляционной 
апраксии с единичными признаками аграмматического варианта первичной прогрессирующей афазии по-
зволили предположить развитие первичной прогрессирующей апраксии речи в дебюте формирующегося ре-
чевого фенотипа прогрессирующего надъядерного паралича. Выявление особенностей речевых нарушений 
с помощью подробного логопедического, нейропсихологического обследования и нейровизуализационных 
данных играет важную роль в своевременной диагностике нейродегенеративных заболеваний и определения 
дальнейшей тактики ведения пациентов.
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Currently, the number of patients with various neurodegenerative diseases, often accompanied by speech 
disorders such as primary progressive aphasia, apraxia of speech, or dysarthria, is steadily increasing. Speech 
impairments can be an isolated sign of the neurodegenerative process in the early stages of the disease and progress 
continuously over several years, inevitably leading to complete speech impairment. This article presents a rare 
clinical case of a patient whose initial and only symptom over several years was a progressive speech impairment, 
in the absence of other motor and cognitive impairments. The subsequent development of extrapyramidal syndrome 
with postural and oculomotor disturbances, as well as the nature of the speech impairment, manifested as severe 
oral-articulatory apraxia with isolated signs of the agrammatic variant of primary progressive aphasia, suggested 
the development of primary progressive apraxia of speech at the onset of the developing speech phenotype of 
progressive supranuclear palsy. Identifying the characteristics of speech impairments through a detailed speech 
therapy, neuropsychological examination, and neuroimaging data plays an important role in the timely diagnosis of 
neurodegenerative diseases and determining subsequent patient management.
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Введение
В последние несколько десятилетий об-

ластью интереса ученых всего мира стали 
нейродегенеративные заболевания (НДЗ), 
являющиеся ведущей причиной инвалиди-
зации и снижения качества жизни населе-

ния. Дифференциальная диагностика ней-
родегенеративных нозологий представляет 
собой серьезную проблему в силу сходства 
клинической картины при разных патоло-
гических формах. Значительная вариабель-
ность течения, даже в рамках одной нозо-
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логической формы, атипичные проявления 
и перекрытие симптомов также значитель-
но осложняют диагностику нейродегене-
ративных заболеваний, особенно на ран-
них стадиях.

Нарастающее нарушение речи является 
типичным симптомом для нейродегенера-
тивных заболеваний, в ряде случаев в от-
сутствие или при минимальной выраженно-
сти других когнитивных нарушений. В рам-
ках диффузного поражения головного мозга 
речевые расстройства различной модаль-
ности (афазия, дизартрия, апраксия речи) 
могут встречаться в комплексе, что клини-
чески проявляется разнообразием речевого 
нарушения, охватывая собой нарушения 
артикуляции, беглости, понимания и ини-
циации речи, номинативные трудности, на-
рушения чтения и письма и другие прояв-
ления. Зачастую нарушение речи, возника-
ющее постепенно и неуклонно прогресси-
рующее, выступает предиктором – первым 
и изолированным симптомом нейродегене-
ративного процесса [1]. Выявление особен-
ностей речевого нарушения в таких случаях 
может сыграть большую роль для установ-
ления достоверного диагноза и выбора так-
тики дальнейшего лечения. 

Первичная прогрессирующая афазия 
(ППА)  – редкое заболевание, входящее в  
группу нейродегенеративных заболеваний 
и проявляющееся неуклонным прогрес-
сированием речевых нарушений при  со-
хранности других когнитивных функций 
по крайней мере в течение двух лет [2]. 
В дальнейшем, по мере распространения 
дегенеративного процесса за пределы рече-
вых зон мозга, возможно появление спец-
ифических неврологических, когнитивных 
и поведенческих нарушений. За счет сво-
его прогрессирующего, непрерывного ха-
рактера ППА в итоге приводит к полному 
распаду речевой функции, значительному 
снижению социально-бытовой активности 
и качества жизни пациентов. 

Первое клиническое описание и пред-
ложение термина «первичная прогрессиру-
ющая афазия» принадлежит американско-
му неврологу Марек-Марселю Месуламу. 
В 1982 г. он опубликовал статью «Медлен-
но прогрессирующая афазия без генерали-
зованной деменции» в журнале «Анналы 
неврологии» [3]. В ней автор описал 6 па-
циентов, у которых в течение 5–11 лет на-
блюдения преобладали речевые нарушения 
при отсутствии или минимальной выражен-
ности других когнитивных нарушений.

Выделяют несколько форм ППА: ло-
гопеническую, семантическую, аграмма-
тическую и комбинированную (смешан-
ную). У пациентов с логопенической (англ. 

logopenic aphasia) формой ППА (лППА) на-
блюдаются трудности актуализации – подбо-
ра и называния слов и нарушение повторной 
речи из-за снижения объема слухоречевой 
памяти. При этом понимание обращенной 
речи, произносительная сторона и граммати-
ческое оформление речевых высказываний 
у пациентов с лППА не страдают. 

Семантическая (англ. fluent aphasia, 
semantic dementia) форма ППА (сППА) ха-
рактеризуется нарушением номинативной 
функции речи. Пациенты затрудняются 
назвать предметы по показу (аномия), так-
же нарушено понимание семантики слов. 
Грубо нарушается понимание и употребле-
ние более редкой, низкочастотной лексики. 
При этом беглость речи, повторная речь, 
произношение и грамматическая основа 
речи у таких пациентов не нарушены.

Для аграмматической (англ. non-fluent 
aphasia) формы ППА (аППА) характерны 
выраженные нарушения беглости речи, на-
личие аграмматизма, нарушения синтакси-
ческой стороны речи, множественные фо-
нематические парафазии. В экспрессивной 
речи отмечаются запинки по типу заикания. 
Наблюдаются литеральные парафазии, про-
пуски звуков (часто флексий), звуковые ис-
кажения и персеверации. Аграмматизмы 
в речи проявляются в виде неправильного 
употребления или пропусков предлогов, 
местоимений, ошибок согласования, не-
верных окончаний, замены форм глаголов. 
При аППА также наблюдаются элементы 
импрессивного аграмматизма.

Не менее важным признаком аППА яв-
ляется наличие орально-артикуляционной 
апраксии (в неврологической практике  – 
апраксия речи). Пациенты не могут выпол-
нить артикуляционные движения по зада-
нию (поцокать языком, облизать губы, вы-
тянуть губы «трубочкой»). Параллель-
но страдают произношение, просодическая 
сторона и плавность речи. По мере про-
грессирования заболевания речь пациента 
неуклонно ухудшается, речевая активность 
снижается, вплоть до полного отсутствия 
речи. Выделяют также комбинированную 
форму ППА, которая включает проявления 
лППА и аППА [4].

ППА диагностируется по результатам 
неврологического, нейропсихологическо-
го и логопедического обследования. Под-
тверждение клинического диагноза обеспе-
чивается МРТ и позитронно-эмиссионной 
томографией в сочетании с компьютерной 
томографией (ПЭТ-КТ) головного мозга. 
Данные МРТ позволяют определить атро-
фические изменения в различных областях 
доминантного полушария. Развитие аППА 
связано с атрофией нижней лобной извили-
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ны (в зоне Брока) и островковой коры преи-
мущественно левого полушария. При сППА 
выявляется ассиметричная атрофия в об-
ласти височной доли (передних отделов). 
Нейровизуализационным признаком лППА 
являются атрофические изменения в височ-
ной и теменной долях доминантного полу-
шария [5].

Апраксию речи, как отдельное мотор-
ное расстройство, при котором наблюдает-
ся нарушение просодической стороны речи 
(ритма, темпа, интонации), произноситель-
ные трудности, искажения и звуковые за-
мены, впервые описал американский уче-
ный Фредерик Дарли в 1967 г. [6]. Редкие 
случаи, при которых апраксия речи высту-
пает ведущим и единственным симптомом 
нейродегенеративного процесса, выделяют 
в отдельный клинический синдром  – пер-
вичную прогрессирующую апраксию речи 
(ППАР) [7]. ППАР стала рассматриваться 
как отдельная нозологическая форма отно-
сительно недавно. В ранних работах апрак-
сия речи рассматривалась исключительно 
в рамках аППА (как один из ее клиниче-
ских симптомов). Однако с накоплением на-
учных наблюдений и исследований ППАР 
была выделена в отдельный синдром. Мето-
ды нейровизуализации позволяют выявить 
у пациентов с ППАР характерные призна-
ки нейродегенерации в премоторных зонах 
лобной доли, в первую очередь в дополни-
тельной моторной области [8].

Для ППАР характерно нарастающее 
нарушение моторных аспектов програм-
мирования речи, что приводит к артикуля-
ционным и произносительным трудностям 
при сохранности грамматической стороны 
речи. По мере прогрессирования возмож-
но присоединение афазии и дизартрии, 
что значительно затрудняет дифференци-
альную диагностику с аППА. Однако следу-
ет отметить, что при ППАР выраженность 

афатических нарушений не превалирует 
над проявлениям апраксии [9]. В клиниче-
ской практике также описаны случаи про-
грессирования ППАР в аППА вследствие 
распространения нейродегенеративного 
процесса из верхних премоторных областей 
в нижнюю лобную извилину и подкорко-
вые структуры [10].

Выделяют три основных подтипа ППАР: 
фонетический (преобладают произноси-
тельные трудности), просодический (доми-
нируют изменения просодической стороны 
речи – замедление темпа, увеличение пауз, 
нарушение интонации) и смешанный (соче-
тание признаков просодического и фонети-
ческого подтипов) [11]. Ключевые проявле-
ния ППАР представлены в табл. 1.

Общепринятые критерии диагности-
ки синдрома ППАР отсутствуют, однако 
Х. Ботха и К.  А. Йозефс предложили под-
тверждающие и исключающие критерии, 
которые приведены в табл. 2.

Согласно современным научным дан-
ным, как ППА, так и ППАР чаще всего 
являются клиническим предвестником 
развития других нейрогенедеративных за-
болеваний, таких как лобно-височная де-
менция (ЛВД), кортикобазальная дегене-
рация (КБД). В исследовании сотрудников 
ФГБНУ РЦНН представлено описание ред-
кого клинического наблюдения пациента 
с первичной прогрессирующей апраксией 
речи с прогрессированием в кортикобазаль-
ный синдром, демонстрирующий слож-
ности диагностики и дифференциального 
диагноза с близкими по патогенезу нейро-
дегенеративными расстройствами [14]. Так-
же описаны единичные случаи названных 
речевых нарушений при прогрессирующем 
надъядерном параличе (ПНП), а именно 
его речевом фенотипе (англ. progressive 
supranuclear palsy with predominant speech/
language disorder, PSP-SL) [15].

Таблица 1
Клинические проявления ППАР

• Замедление общего темпа речи
• Искажение и замена звуков
• Усиление искажения или замены звуков при увеличении скорости произвольной речи
• Слышимые или видимые артикуляционные сложности; трудности инициации речи; фальстарты
• Удлинение гласных и/или согласных звуков
• Повторение звуков или слогов
• Сегментация слогов в словах
• Увеличение продолжительности между отдельными сегментами (звуками, слогами, словами 
или фразами)
• Распад фраз и предложений на отдельные слоги

Примечание: составлена авторами на основе источника [12]. 
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Таблица 2
Диагностические критерии ППАР

Критерии включения
• Постепенное начало и прогрессирование нарушений речи
• Апраксия речи является единственным или доминирующим симптомом
• Дизартрия может присутствовать, однако степень ее выраженности не должна превышать 
выраженность апраксии
• Любые симптомы афазии расценены как менее выраженные

Критерии исключения
•  Паттерн неврологических нарушений лучше объясняется другим нейродегенеративным 
расстройством
• Когнитивные нарушения лучше объясняются психиатрическим диагнозом
• Наличие отчетливых признаков афазии, соответствующих критериям первичной прогрессиру-
ющей афазии, выявленных при детальном логопедическом/нейропсихологическом тестировании
• Дизартрия превалирует над апраксией речи
• Доминирующие нарушения эпизодической памяти, зрительно-пространственных функций на на-
чальном этапе заболевания (пациент соответствует критериям типичной или атипичной болез-
ни Альцгеймера)
• Доминирующие поведенческие нарушения на начальном этапе заболевания (пациент соответ-
ствует критериям поведенческого варианта лобно-височной деменции)
• Доминирующее наличие паркинсонизма, падений, глазодвигательных нарушений в начале забо-
левания (пациент соответствует критериям прогрессирующего надъядерного паралича)
• Доминирующие идеомоторная апраксия, паркинсонизм, дистония или другие асимметричные 
моторные и когнитивные симптомы, включая речевые, на начальном этапе заболевания (пациент 
соответствует критериям кортикобазального синдрома)
• Доминирующие симптомы поражения верхнего и/или нижнего мотонейрона на начальном этапе 
заболевания (пациент соответствует критериям болезни двигательного нейрона)

Примечание: составлена авторами на основе источника [13].

Прогрессирующий надъядерный па-
ралич или синдром Стила  – Ричардсо-
на  – Ольшевского (ПНП)  – гетерогенное 
заболевание, основными признаками кото-
рого являются развитие акинетико-ригид-
ного синдрома, постуральных нарушений, 
псевдобульбарного синдрома (дизартрия, 
дисфония, дисфагия), лобного синдрома 
(когнитивные нарушения) и глазодвига-
тельных нарушений (парез вертикального 
взора, замедление вертикальных саккад) 
[16]. Исследования с помощью магнитно-
резонансной томографии (МРТ) пациентов 
с ПНП показывают атрофическое пораже-
ние в структурах ствола мозга, в частности 
среднего мозга, а также коры префронталь-
ных и височных зон [17].

ПНП характеризируется прогресси-
рующим течением, а также полиморфно-
стью клинических вариантов заболевания. 
В 2017 г. Обществом двигательных рас-
стройств (англ. International Parkinson and 
Movement Disorder Society, MDS) были 
представлены новые диагностические кри-
терии ПНП (MDS-PSP) и описаны различ-
ные фенотипы ПНП: фенотип Ричардсона, 
паркинсонический, кортикобазальный фе-

нотип ПНП, мозжечковый, фенотип ПНП-
акинезия с застываниями при ходьбе, фе-
нотип с лобной симптоматикой и фенотип 
с преимущественно речевыми нарушени-
ями [18]. Диагностика перечисленных фе-
нотипов является сложной задачей в совре-
менной клинической практике, поскольку 
демонстрируются сходства с различными 
нейродегенеративными заболеваниями (на-
пример, с болезнью Паркинсона) или дру-
гими синдромами. Также при некоторых 
фенотипах на ранних стадиях развития бо-
лезни глазодвигательные и постуральные 
нарушения не являются преобладающими 
симптомами, что значительно осложняет 
постановку диагноза ПНП. В клинической 
картине речевого фенотипа на ранних эта-
пах доминирует нарушение речи, лишь 
в последующем присоединяются другие 
симптомы ПНП [19]. Согласно клиниче-
ским критериям MDS-PSP при названном 
фенотипе у пациента наблюдаются речевые 
нарушения в виде аграмматического вари-
анта ППА и/или апраксии речи с присоеди-
нением глазодвигательных нарушений – за-
медления вертикальных саккад или вер-
тикального паралича взора. Кроме того, 
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для ПНП характерно развитие дизартрии, 
которая дополнительно усугубляет состоя-
ние речи пациентов. При этом следует отме-
тить, что диагностическая достоверность, 
связанная с речевым фенотипом (ППА/АР), 
ограничена лишь «возможным диагнозом 
ПНП». Однако пациенты с названным фе-
нотипом при присоединении дополнитель-
ных клинических симптомов (постураль-
ной неустойчивости, падений) могут со-
ответствовать уже «вероятному» диагнозу 
ПНП. Таким образом, нарушение речи было 
признано одним из первых и ключевых кли-
нических признаков, который может указы-
вать на возможное развитие ПНП.

Как показывают современные иссле-
дования, более 50  % пациентов с аППА 
или прогрессирующей апраксией речи в по-
следующие годы развивают другие симпто-
мы, которые могут привести к диагнозу 
речевого фенотипа ПНП [20]. В 2025 г. 
опубликованы весьма значимые результаты 
исследования фенотипов, которое проводи-
лось в период с 1998 по 2022 г. на базе Бан-
ка мозга клиники Мэйо (анг. Mayo Clinic) 
во Флориде (США). Исследователи провели 
кластерный анализ симптомов, проявляю-
щихся у пациентов с ПНП в течение трех 
лет с момента начала болезни, в результате 
чего были выделены семь ранних подтипов 
заболевания, включая речевой (PSP-SL). 
Полученные результаты показали, что у лиц 
с речевым фенотипом дополнительные сим-
птомы (паркинсонические признаки, корти-
кальные симптомы) развивались примерно 
через 4 года после начала заболевания [21].

На базе неврологического отделения 
второй клиники Майо в Рочестере, штат 
Миннесота (США), ученые описали группу 
из 52 пациентов с прогрессирующей апрак-
сией речи и/или аППА, у которых на ранних 
стадиях заболевания практически не наблю-
дались симптомы, характерные для ПНП 
(оценивались уровень глазодвигательной 
функции, постуральной и общей двигатель-
ной функции). Первые признаки двигатель-
ных нарушений в виде падений, брадикине-
зии и глазодвигательных нарушений были 
отмечены только через 2 года от дебюта 
заболевания. По данным последующего 
наблюдения (через 6–6,9 лет после начала 
заболевания) 28 (54 %) пациентов соответ-
ствовали критериям возможного ПСП с на-
рушениями речи [22].

Таким образом, выявление особенно-
стей речевых нарушений с помощью под-
робного логопедического обследования 
играет важную роль в прогнозировании 
возможного нозологического диагноза 
с целью определения прогноза заболева-
ния и выбора терапевтической тактики. 

Не менее значимой является нейропси-
хологическая диагностика, направленная 
на выявление когнитивных нарушений 
при различных поражениях мозга, в том 
числе при НДЗ [23]. Условия медицинского 
стационара и зачастую непродолжительные 
сроки госпитализации обусловливают необ-
ходимость применения стандартизованных 
тестов и батареи (или психометрических 
инструментов) для диагностики. Одним 
из психометрических инструментов, раз-
работанных для этих целей, является моди-
фицированная Адденбрукская когнитив-
ная шкала оценки когнитивных функций 
(Addenbrooke’s Cognitive Examination  – 
Revised, ACE-R). Данная шкала валиди-
зирована [24], обладает высокой чувстви-
тельностью и специфичностью в отноше-
нии когнитивных нарушений, независимо 
от их нозологической природы. Итоговая 
максимальная оценка по шкале – 100 бал-
лов. Результат 88 и выше считается нормой 
(или говорит о возможном наличии неде-
ментных когнитивных расстройств), ниже 
88  – подозрение на когнитивные наруше-
ния (чувствительность 94 %, специфичность 
89  %), результат ниже 82 указывает на вы-
сокую вероятность деменции (чувствитель-
ность 84 %, специфичность 100 %).

В качестве иллюстрации приводим 
собственное клиническое наблюдение па-
циентки, у которой в течение нескольких 
лет дебютирующим и единственным сим-
птомом являлось нарастающее нарушение 
речи, в отсутствие других двигательных 
и когнитивных нарушений.

Цель исследования  – описание редко-
го клинического случая пациентки с про-
грессирующими изолированными речевы-
ми нарушениями, проявляющимися в виде 
доминирующей апраксии речи и менее вы-
раженными признаками аграмматическо-
го варианта первичной прогрессирующей 
афазии в дебюте заболевания, и обсуждение 
сложностей дифференциальной диагности-
ки при выявлении нейродегенеративных 
причин данного расстройства.

Клиническое наблюдение 
Пациентка Ч., 66 лет, женщина, правша. 

Образование высшее, в настоящее время 
на пенсии. Сбор анамнеза затруднен ввиду 
выраженных речевых нарушений, частично 
собран со слов пациентки и данных предо-
ставленной медицинской документации. 
Впервые нарушения речи появились в на-
чале 2018 г., в возрасте 59 лет. Пациентка 
заметила, что в длинных словах стала пе-
реставлять слоги, путать окончания, речь 
стала замедленной. Нарушение речи паци-
ентка связывала с перенесенным стрессом. 
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Спустя несколько месяцев нарушения уси-
лились и с тех пор продолжают медленно 
и неуклонно прогрессировать. Назначалась 
нейрометаболическая терапия  – без эф-
фекта. В связи с речевыми нарушениями в  
2020 г. пациентка вышла на пенсию. В октя-
бре 2021 г. заподозрен синдром первичной 
прогрессирующей афазии, назначался ме-
мантин с кратковременной положительной 
динамикой, после чего отмечалось ухудше-
ние самочувствия, в связи с чем препарат 
был отменен. Проводился дифференциаль-
ный диагноз с функциональным речевым 
расстройством, консультирована психиа-
тром, данных за функциональную природу 
расстройства не выявлено. Выраженность 
речевых нарушений нарастала, с 2023 г. за-
метно нарушилась коммуникативная функ-
ция речи, речь пациентки перестали пони-
мать окружающие. С начала 2024 г. наблю-
дается в ФГБНУ РЦНН с диагнозом «Ней-
родегенеративное заболевание: первичная 
прогрессирующая афазия, аграмматический 
вариант, код по МКБ: G31.9», проходит ре-
гулярные курсы нейрометаболической те-
рапии и занятий с логопедом. Люмбальная 
пункция для исследования ликворных био-
маркеров болезни Альцгеймера не проводи-
лась. В 2024–2025 гг. речевая функция про-
должила постепенно ухудшаться. В 2025 г. 
отмечалось три последовательных эпизода 
выраженного головокружения (по типу си-
стемного), с ощущением «дискомфортной, 
шальной» головы, появилась неустойчи-
вость при ходьбе с ощущением тенденции 
к падениям, непостоянное двоение в глазах. 
Выраженность данных симптомов посте-
пенно нарастает. В настоящее время паци-
ентка в самообслуживании не ограничена, 
самостоятельно справляется с бытовыми 

обязанностями, хорошо ориентируется 
на местности, регулярно посещает логопе-
дические занятия (1 раз в неделю). Наруше-
ний памяти, трудностей при ориентировке, 
изменения поведения за все время течения 
заболевания не отмечалось.

По данным обследования: молекулярно-
генетическое исследование экспансии в гене 
C9orf72: число тандемных гексануклеотид-
ных G4C2-повторов в обоих аллелях гена 
соответствует норме. Генотипирование гена 
AРОE (29.03.2024): генотип E3/E3.

МРТ головного мозга (2025 г.): опре-
деляется некоторое неравномерное (слева 
более выраженное) уменьшение объема 
извилин лобных долей обоих полушарий 
большого мозга, асимметрия гиппокампов 
(левый гиппокамп короче и более круглой 
формы), а также хориоидальных щелей 
(R>L); боковые желудочки слабо асимме-
тричны (левый шире правого), неравномер-
но умеренно расширено субарахноидаль-
ное пространство лобных долей полушарий 
большого мозга и сильвиевые щели (более 
выраженно слева), слабо расширено  – ви-
сочных долей (по шкале МТА 1-2). Заключе-
ние – МРТ-данные соответствуют очаговым 
изменениям в обоих полушариях большого 
мозга, вероятнее всего сосудистого генеза. 
МРТ-картина неравномерного расширения 
ликворных пространств и неравномерного 
уменьшения объема извилин, при наличии 
соответствующих клинических данных мо-
жет соответствовать нейродегенеративному 
процессу с преимущественным поражени-
ем лобных долей.

Томограмма, указывающая на ассиме-
тричную атрофию левой лобной и верхних 
отделов височной доли (указано стрелка-
ми), представлена на рисунке.

         

МР-томограмма головного мозга (в режимах T2 и Т2 FLAIR) больной Ч., 67 лет, с аППА 
Примечание: составлен авторами по результатам данного исследования
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Неврологический статус на момент по-
ступления (2026 г.): В сознании, ориен-
тирована правильно. Контакт значитель-
но затруднен ввиду речевых нарушений, 
общение в основном посредством письма 
(письменная речь с единичными аграмма-
тизмами, в преобладающем большинстве – 
грамматически правильная). Экспрессив-
ная речь представлена отдельными слова-
ми, присутствуют признаки апраксии речи. 
Четких нарушений понимания обращенной 
речи нет. Хватательный рефлекс с двух сто-
рон. Элементы конечностно-кинетической 
апраксии в  руках, идеомоторная апраксия 
в обеих руках. Оценка когнитивных функций 
по АСЕ-III: 84/100 баллов (внимание и ори-
ентация 18/18, память 25/26, речевая актив-
ность 3/14, речь 22/26, зрительно-простран-
ственные функции 16/16). Оценка по FAB 
(батарея лобной дисфункции): 17/18 бал-
лов. Оценка по ГШТД: уровень тревоги  – 
2 балла (норма), уровень депрессии – 0 бал-
лов (норма). Нейропсихиатрический опрос-
ник (NPI-Q) 0/144 баллов. Обоняние субъ-
ективно сохранно. Ориентировочно поля 
зрения не изменены. Глазные щели, зрачки 
равные. Ограничение вертикального взора, 
взор в крайних отведениях по горизонтали 
не удерживает. Лицо симметрично, апрак-
сия верхней порции мимической мускула-
туры (не нахмуривает, не поднимает бро-
ви ни по команде, ни по подобию). Грубая 
дизартрия, дисфония, элементы дисфагии. 
Рефлекс Маринеску – Радовичи с двух сто-
рон S > D. Язык по средней линии. Четких 
парезов нет. Достоверная оценка мышеч-
ного тонуса затруднена ввиду паратоний, 
складывается впечатление о наличии легко-
го пластического тонуса в обеих ногах. Су-
хожильные рефлексы живые, равные. Ки-
стевой аналог рефлекса Россолимо слева. 
Легкая двусторонняя брадикинезия без чет-
кой разницы сторон. Гиперкинезов на мо-
мент осмотра нет. Четких расстройств по-
верхностной и глубокой чувствительности 
не выявлено. Координаторные пробы вы-
полняет удовлетворительно. В пробе Ром-
берга устойчива. В пробе Тевенара ретро-
пульсии. Походка несколько неустойчивая, 
передвигается без дополнительной опоры. 
Функции тазовых органов контролирует.

Консультация логопеда: На момент об-
следования больная (правша, пенсионер, 
до выхода на пенсию работала учителем 
начальных классов, не работает, инвалид-
ности нет) ориентирована в месте, време-
ни и собственной личности, вербальный 
контакт затруднен по причине выраженных 
речевых нарушений. Предъявляет жалобы 
на замедленность речи и движений, дрожа-
ние левой щеки, нарушение речи и изме-

нение голоса, неустойчивость при ходьбе, 
приступы головокружений, снижение слу-
ха, эмоциональную лабильность, сухость 
во рту. Со слов больной, люди стали ей го-
ворить, что у нее «стеклянные глаза» и она 
«сумасшедшая» из-за речевых проблем. 
У больной отмечается достаточная критика 
к своему состоянию. В процессе обследова-
ния мотивирована, эмоционально лабильна, 
отмечаются эпизоды насильственного сме-
ха. Темп выполнения заданий замедленный.

Слух объективно нарушен, нейросен-
сорная тугоухость 2-й степени, обоняние 
ориентировочно не нарушено. Лицо сим-
метрично в покое и при выполнении мими-
ческих проб, отмечается наличие хоботко-
вого рефлекса при введении в полость рта 
ложки, логопедического зонда, шпателя; 
гипомимия. Отмечается выраженная ораль-
но-артикуляционная апраксия. Затруднено 
выполнение проб на поднимание бровей, 
нахмуривание; пробы на надувание и втя-
гивание щек, оскаливание зубов доступны 
с персеверациями. Сила жевательной му-
скулатуры сохранна, круговая мышца губ 
ослаблена. Язык – по средней линии, без на-
лета, корень языка не тоничен. Амплитуда 
движений языка снижена, язык беспокой-
ный в полости рта и при выведении. Мягкое 
небо при фонации и на «твердой атаке» со-
кращается недостаточно. 

Понимание ситуативной, диалогиче-
ской и некоторых форм внеситуативной 
речи не страдает, при общении смотрит 
на артикуляцию собеседника. Вербальное 
общение крайне затруднено, за исключе-
нием простых по слоговой структуре слов, 
наиболее доступен диалог. Общается пре-
имущественно посредством письма (с еди-
ничными аграмматизмами, на письме речь 
грамматически правильная). Экспрессив-
ная речь представлена отдельными слова-
ми, единичные аграмматизмы и вербальные 
парафазии. Отмечаются эхолалии, замены 
звуков по акустическому признаку, оглу-
шение звонких согласных, редукция звуков 
и окончаний слов. Больная практически 
не применяет в речи предлоги, отмечается 
«телеграфный» стиль общения. 

В процессе фонации речевой выдох 
укорочен, темпо-ритмическая организа-
ция речи нарушена, отмечается отсутствие 
ударений, монотония, наличие длительных 
пауз перед любым ответом. Голос слабомо-
дулированный, дрожащий, прерывающийся. 
Пиковое время максимальной фонации сни-
жено. Разборчивость речи и речевая актив-
ность резко снижены. Память не снижена, 
инструкции на выполнение нейропсихологи-
ческих проб выполняет верно. Письменная 
речь значительно опережает устную. 
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Таблица 3
Результаты скринингового тестирования пациентки по шкалам за 2025–2026 гг.

Скрининговая шкала 
Дата проведения обследования

14.01.2025 12.02.2026
АCE-R (общий балл) 92/100 84/100
АCE-R (Внимание и ориентация) 18/18 18/18
АCE-R (Память) 25/26 25/26
АCE-R (Зрительно-пространственные функции) 16/16 16/16
АCE-R (Речевая активность) 10/14 3/14
АCE-R (Речь) 23/26 22/26

Примечание: составлена авторами на основе полученных данных в ходе исследования.

Заключение: аграмматический вариант 
первичной прогрессирующей афазии в со-
четании с дизартрией грубой степени выра-
женности, дисфонией и дисфагией легкой 
степени на фоне прогрессирующей ораль-
но-артикуляционной апраксии. Рекомендо-
вано проведение логопедических занятий.

Консультация психиатра: Органическое 
расстройство личности на фоне основного 
заболевания. В настоящее время в назначе-
нии психотропной терапии не нуждается.

В настоящее время в клинической кар-
тине пациентки доминируют выраженные 
речевые нарушения. При этом нарушения 
речи были единственными с момента дебюта 
заболевания (2018 г.) и в течение последую-
щих шести лет, при отсутствии каких-либо 
двигательных и поведенческих нарушений, 
а также нарушений эпизодической памяти. 
При оценке паттерна речевых нарушений 
у пациентки наблюдается отчетливое доми-
нирование апраксии речи с выраженными 
в значительно меньшей степени элемента-
ми моторной афазии, что не соответствует 
аППА, при которой выраженные аграмма-
тизмы являются обязательным критерием 
диагностики (по М.  Л. Джорно-Темпини) 
и позволяет предположить синдром ППАР 
(смешанный тип) в первые годы течения за-
болевания. Имеющиеся у пациентки звуко-
вые искажения, замены, персеверации, на-
рушение плавности речи в виде сегментации 
звуков и слогов в словах, а также замедле-
ние темпа речи соответствуют проявлениям 
ППАР (по Х. Ботха и К.А. Йозефс).

С целью углубленного исследования 
речевого дефицита, помимо комплексного 
психолого-логопедического обследования, 
применялись следующие диагностические 
методы: 

1) критерии Международной статисти-
ческой классификации болезней и проблем, 
связанных со здоровьем, 10-го пересмотра 
(МКБ-10) [25];

2) Адденбрукская когнитивная шкала, 
ACE-R;

3) магнитно-резонансная томография 
(МРТ) головного мозга.

При скрининговом тестировании (в ди-
намике за 2025–2026 гг.) по Адденбрукской 
когнитивной шкале (ACE-R) получены сле-
дующие баллы, представленные в табл. 3.

Как видно из табл.  3, в течение по-
следнего года наблюдается изолированное 
снижение показателей речевой активности 
(по шкале ACE-R), при сохранности других 
компонентов психической деятельности. 
Кроме того, спустя 6 лет от начала заболева-
ния (в 2025 г.) у пациентки отмечается при-
соединение экстрапирамидного синдрома 
с постуральными и глазодвигательными на-
рушениями, дизартрией, дисфонией и дис-
фагией. Примечательно, что с пациенткой 
на протяжении четырех лет проводились 
систематические логопедические занятия 
(1 раз в неделю), тогда как медикаментозная 
терапия (в отношении стимуляции головно-
го мозга) была отменена из-за индивидуаль-
ной непереносимости препаратов. Таким 
образом, можно сделать вывод о высокой 
мотивации, нейропластичности и реабили-
тационном потенциале пациентки Ч. 

Заключение
Представленное клиническое наблю-

дение демонстрирует редкий случай пер-
вичной прогрессирующей апраксии речи 
и возможную эволюцию клинической кар-
тины при длительном течении заболевания. 
В данном случае представлен пример про-
грессирования ППАР в формирующийся 
фенотип прогрессирующего надъядерного 
паралича с преимущественно речевыми на-
рушениями. Таким образом, выявление осо-
бенностей речевых нарушений на ранних 
стадиях болезни имеет важное значение 
для установления клинического диагноза, 
определения прогноза и выбора тактики ре-
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чевой реабилитации при нейродегенератив-
ных заболеваниях.
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